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RESUMEN

Las inmunodeficiencias se originan por alteraciones con-
génitas o primarias, adquiridas o secundarias, y dentro de
ellas la hipogammaglobulinemia transitoria de la infancia
es un tipo de inmunodeficiencia primaria, habitualmen-
te en menores de cinco afios (90%), del género mascu-
lino (60-80%), con una incidencia global de 1 en 10 000
nacidos vivos, la cual se produce por un defecto en la
sintesis de uno o mas isotipos de inmunoglobulina duran-
te los primeros afos de vida, de caracter autolimitado,
transitorio, etiologia desconocida, se caracteriza por una
disminucidon de la IgG sérica hacia el cuarto o quinto mes
de vida hasta los 18 a 24 meses, con IgA normal o bajay
una IgM normal. El tratamiento es generalmente de apo-
yo y en casos sintomaticos administracion de antibidticos
apropiados. La terapia de reemplazo con inmunoglobuli-
na intravenosa no es usualmente recomendada a menos
que el paciente presente infecciones que son severas o
resistentes a los tratamientos estandar.

Palabras clave: Infecciones recurrentes, ninos,
inmunodeficiencia, hipogamaglobulinemia,
gamaglobulina intravenosa.

INTRODUCCION

El buen funcionamiento del sistema inmune es esen-
cial para proteger al organismo en contra de agen-
tes infecciosos. Cuando hay ausencia o disminucidén
del funcionamiento de uno o mas de los elementos
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ABSTRACT

Immunodeficiencies usually are congenital or primary and
secondary or acquired, one type of primary immunodefi-
ciency is the transient hypogammaglobulinemia of infancy,
usually in children under five years (90%), male (60-80 %),
with an overall incidence of 1in 10 000 live births, which
is caused by a defect in the synthesis of one or more im-
munoglobulin isotypes in the early years of life, self-limited
character, transient, of unknown etiology, is characterized
by a decrease in serum IgG by the fourth or fifth month of
life to 18 or 24 months, with a normal IgA or low and a nor-
mal IgM. Treatment is usually supportive and symptomatic
cases require antibiotics. Replacement therapy with intra-
venous immunoglobulin is not usually recommended unless
de patient has severe infections or resistant to standard
treatments.

Key words: Recurrent infections, children,
immunodeficiency, hypogammaglobulinemia,
intravenous gammaglobulin.

del sistema inmune se presentan enfermedades, que
en ocasiones pueden culminar en la muerte.' La au-
sencia o mal funcionamiento de elementos celulares,
bioquimicos o moleculares del sistema inmune, que
se manifiestan clinicamente, se les conoce como in-
munodeficiencias.?

Las inmunodeficiencias humanas son un grupo
heterogéneo de enfermedades que se distinguen
por generar defectos en la capacidad del sistema
inmunitario para eliminar gérmenes patégenos;
esto da como resultado el desarrollo de procesos
infecciosos frecuentes. Las inmunodeficiencias se
clasifican en: primarias o congénitas cuando la
causa es una mutacién en un gen, es decir, un de-
fecto intrinseco en uno o mas componentes del sis-
tema inmune; o secundarias o adquiridas cuando la
causa es externa al propio sistema inmunitario, en
ocasiones como consecuencia de otra enfermedad
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(desnutricién, cancer) o el uso de terapia inmuno-
supresora.’?

Las inmunodeficiencias primarias son poco comu-
nes y constituyen un grupo de enfermedades que
agrupan a mas de 80 patologias diferentes, en las
cuales existe una alteracién en alguno de los efec-
tores del sistema inmune’, generalmente de herencia
autosémica recesiva o ligada al cromosoma X, y se
agrupan segun el tipo celular que se encuentra mas
afectado, su numero, funcién o ambos.? Se catalogan
de acuerdo al componente del sistema inmune que
esta alterado: a) deficiencias de anticuerpos, que in-
volucra a las células B; b) anomalias de la inmunidad
mediada por células T; ¢) combinadas, es decir por
alteraciones de las células T y B; d) defectos en las
células fagociticas, y e) escasez de componentes del
complemento.?

Las inmunodeficiencias primarias deben sospe-
charse en personas que tienen infecciones persis-
tentes causadas por patédgenos normales, infec-
ciones recurrentes o crénicas dificiles de erradicar
e infecciones por gérmenes oportunistas o no ha-
bituales.*

Las inmunodeficiencias primarias, aunque son
poco frecuentes, se diagnostican principalmente
en la edad pediatrica, tienen un diagndstico senci-
llo de sospecha, y un tratamiento potencialmente
curativo, por lo que es importante que se incluyan
en el diagnéstico diferencial de cualquier nifio con
procesos infecciosos recurrentes, manifestaciones
autoinmunes, fendmenos alérgicos o enfermedades
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linfoproliferativas. Una sencilla determinacidén ana-
litica para valorar el nimero de linfocitos, neutré-
filos y plaquetas y los valores de inmunoglobulinas
pueden ayudarnos para la sospecha diagndstica de
estas entidades.’

PRESENTACION DEL CASO

Paciente masculino de seis meses de edad, origi-
nario y residente de Villa Victoria, padres de la 32
década de la vida, sanos, hijo Unico, hacinamiento
positivo, regulares habitos higiénicos, alimentacién
con férmula de inicio desde el nacimiento, esquema
de vacunacién incompleto. Producto de la gesta |,
control prenatal regular, embarazo normoevolutivo,
obtenido via vaginal de 36 semanas de gestacidn,
peso de 2 300 g, Apgar 6/9, se desconoce resto de
somatometria.

Antecedentes personales patoldgicos: niega an-
tecedentes quirurgicos, traumaticos, transfusionales
positivos en multiples ocasiones, se desconocen he-
moderivados, multiples internamientos (Cuadro /) los
cuales se resumen a continuacién.

Padecimiento actual: inicia dos dias previos por
fiebre no cuantificada, sin predominio de horario, tos
productiva, disneizante, en accesos, no cianozante,
dificultad respiratoria con quejido, cianosis peribu-
cal, retraccidn intercostal, conjuntivitis con secrecién
bilateral purulenta de moderada cantidad.

A la exploracion fisica (Figura 1) con FC 130 latidos
por minuto, FR 42 respiraciones por minuto, T 36.1°,

Cuadro I. Resumen de internamientos en diferentes unidades hospitalarias desde el nacimiento.

Numero Dias de
de internamiento hospitalizacion Diagndstico Manejo
1° (F.ING. 30.11.11) 45 dias Neumonia Apoyo ventilatorio durante cinco dias,
congénita y posteriormente CPAP nasal durante una semana
2° (F.ING. 20.01.12) 10 dias Neumonia Ventilacién mecanica por dos dias
nosocomial e
hipertension
pulmonar
3° (F.ING. 23.01.12) 11 dias Neumonia Esquema antibidtico con cefotaxima/dicloxacilina (8)
nosocomial y claritromicina (5)
4° (F.ING. 24.03.12) 4 dias Neumonia No especificado
adquirida
en la comunidad
5° (F.ING. 30.03.12) 68 dias Neumonia — UTIP con VM por seis dias
nosocomial — Reingreso a UTIP con VM por diez dias

— Dobutamina/milrinona por cinco dias
— Administracion de inmunoglobulina IV
— Inicia factor de transferencia

VM: ventilacién mecdanica. UTIP: unidad de terapia intensiva pediatrica.
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TA 90/60 mmHg, talla 61 cm, peso 5.5 kg. Pacien-
te con palidez mucotegumentaria ++, normocefalo,
aleteo nasal, cavidad oral sin alteraciones, térax con
ruidos cardiacos ritmicos de buen tono, frecuencia e
intensidad, campos pulmonares con estertores cre-
pitantes, disociaciéon toracoabdominal, abdomen sin
alteraciones, genitales masculinos, extremidades inte-
gras, llenado capilar dos segundos, pulsos presentes.

A su ingreso 31.03.12 con los siguientes exdmenes
de laboratorio: se reporta una biometria hematica
con hemoglobina de 10 mg/dL, hematécrito 30%,
leucocitos 4 000, linfocitos 48%, linfocitos abso-
lutos 2 304/mL, monocitos 1%, segmentados 52%,
neutréfilos totales 2 080/mL, bandas 1%, plaquetas
380 000, PCR 0.18

Figura 1. Paciente durante su estancia en el Servicio de Te-
rapia Intensiva Pediatrica.

Cuadro Il. Inmunoglobulinas.

1gA 19G IgM
Fecha (8.1-6.8) (215-704) (35-102)
02.05.12 = 272 =
04.05.12 55.8 447 269
09.05.12 43.5 397 169

Dado el antecedente de los multiples interna-
mientos se solicita valoracién por el Servicio de in-
munologia quien valoré los estudios previos encon-
trandose, linfopenia persistente, quien de acuerdo
a Ruiz, J.# una linfopenia persistente de menos de 4
000-4 500 linfocitos/mL en un lactante menor de
un afo debiera planear la posibilidad de una inmu-
nodeficiencia primaria celular y si la cifra es inferior
a 2 500 linfocitos/mL, la inmunodeficiencia combi-
nada grave es un trastorno a descartar, por lo cual
se revisaron otros estudios, encontrandose que la
determinacion de inmunoglobulinas presentaba IgG
menor a 500 (Cuadro 1), por lo cual se solicité es-
tudio de citometria de flujo como estudio comple-
mentario (Cuadro I1]).

Durante su internamiento con evolucién insidiosa
y mala evolucién a nivel pulmonar por lo cual se so-
licité tomografia con foco a nivel pulmonar (Figura
2), cursé con descompensacion hemodinamica (Fi-
gura 3) por proceso neumodnico que incluso amerité
apoyo aminérgico, asimismo se solicitd valoracién
cardiolégica con realizacién de ecocardiograma (Fi-
gura 4) el cual reporté situs solitus con corcondan-
cia AV y VA, PSAP 45 Torr PMAP 29 Torr FEVI 81%,
corazon estructuralmente sano que no ameritaba
tratamiento.

El paciente recibié multiples tratamientos antibio-
ticos debido a los procesos infecciosos asociados
con los que cursé, inicialmente completdé tratamiento
con cefotaxima y dicloxacilina por 14 dias, posterior-
mente manejo con clindamicina (18.04.12) ante sos-
pecha de neumonia por aspiracién (Figura 3), al no
presentar mejoria se agregd manejo con meropenem
y vancomicina durante 18 dias.

Previo a su alta recibié tratamiento profilactico
con trimetroprim-sulfametoxazol y fluconazol; asi-
mismo, posterior a la valoracién y tratamiento por
parte del Servicio de inmunologia con mejoria clinica
notable, la cual se corroboré con estudios de labora-
torio y gabinete (Figura 5).

DISCUSION

La identificacion de los genes involucrados y el desa-
rrollo de pruebas diagndsticas mas precisas han per-

Cuadro lll. Citometria de flujo (09.05.12).

Céls. B
Céls. NK (CD 19
Parametro CD3 CD4 CD8 (CD 16/CD56) absolutas) Linfocitos absolutos
Valores 3632 1757 171 230 cel/Ul 2 231 cel/uL 26 162cel/uL
normales (59%) (59%) (28%) (4%) (35%) (4%)
Resultado 840-3 060 490-1740 180-1 710 70-760 110-660 850-3 900
(57-85%) (30-61%) (12-42%) (4-25%) (4-25%) (4-25%)
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Figura 2. Tomografia axial com-
putarizada pulmonar a través de
la cual se documenté neumonia
apical derecha y segmentaria iz-
quierda (19.04.12).

Figura 3. Radiografia AP de térax con cardiomegalia a ex-
pensas de ambas cavidades derechas secundaria a proceso
neumonico (24.04.12).

Figura 4. Ecocardiograma de hipertension arterial pulmonar
leve no cardidgena (24.04.12).

37

Figura 5. Radiografia AP de térax con mejoria clinica a nivel
pulmonar (14.05.12).

mitido una mejor identificacién de inmunodeficien-
cias primarias, por lo que se estima una incidencia
de 1:10 000 nacimientos. En la ciudad de México, el
Instituto Nacional de Pediatria identificé 171 casos de
inmunodeficiencias primarias de 1970 a enero 2001

El signo clinico caracteristico en los enfermos con
inmunodeficiencia son las infecciones, y en algunos
enfermos las infecciones mas frecuentes son las si-
nopulmonares (otitis, sinusitis, bronquitis, neumo-
nia), pero también puede haber meningitis y sepsis.
El agente infeccioso y la localizacién de la infeccion
son de utilidad para determinar el tipo de defecto
inmunoldgico.' Asimismo otras manifestaciones clini-
cas que obligan a descartar inmunodeficiencias son:
a) mas de 10 episodios de otitis media aguda al aino,
b) dos o mas episodios de neumonia lobar al afo, c¢)
dos o mas infecciones graves en cualquier tiempo, d)
infecciones oportunistas, e) fendmenos autoinmunes
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Cuadro IV. Los 10 signos de sospecha de inmunodeficiencias primarias.

1. Ocho o mas episodios de otitis media aguda en un afo

2. Dos o mas infecciones graves de senos paranasales en
un afo

3. Dos o0 mas meses con antibidticos con poca mejoria del
cuadro clinico

4. Dos 0 mas neumonias en un afio

5. Falta de ganancia de peso y talla

6. Infecciones recurrentes de piel y tejidos blandos y
abscesos de érganos

7. Muguet o candidiasis cutanea persistente después del
ano de edad

8. Necesidad de antibidticos IV para curar las infecciones

9. Dos o mas infecciones graves (sepsis, meningitis,
osteomielitis)

10. Historia familiar de inmunodeficiencia

Fuente: Jeffrey Modell Foundation, Primary Immunodeficiencies Resource Center (http://www.info4pi.org).

recurrentes, f) rasgos dismaérficos en nifios con infec-
ciones recurrentes, g) infecciones postinmunizacién
con vacunas de virus vivos y h) historia familiar de
inmunodeficiencia o infecciones recurrentes.*

Existen criterios o signos de sospecha de inmuno-
deficiencias primarias descritos en la literatura por la
Cruz Roja Americana y la fundaciéon Jeffrey Modall
(Cuadro 1V), que también pueden apoyar el aborda-
je diagndstico de un paciente con inmunodeficiencia
primaria.

La hipogamaglobulinemia transitoria de la infancia
corresponde dentro de la clasificacion fenotipica de
las inmunodeficiencias primarias a un déficit predo-
minante de anticuerpos. Los primeros dos casos de
hipogamaglobulinemia transitoria de la infancia fue-
ron reportados por Gitlin y Janeway en 1956.7

Es un tipo de inmunodeficiencia primaria que
se presenta habitualmente en menores de 5 afios
(90%) del sexo masculino (60-80%), con una inci-
dencia global de uno en 10 000 nacidos vivos, la
cual se produce por un defecto en la sintesis de
uno o mas isotipos de inmunoglobulina durante los
primeros anos de vida, de caracter autolimitado,
transitorio, etiologia desconocida, la cual se carac-
teriza por una disminucién de la IgG sérica por la
pérdida progresiva de la IgG de origen materna y
el reemplazo gradual pero lento de la IgG de sin-
tesis propia hacia el cuarto o quinto mes de vida
hasta los 18 a 24 meses, con IgA normal o bajay
una IgM normal. Se caracteriza por presentar nu-
mero de linfocitos B circulantes normales al igual
que la respuesta funcional de anticuerpos especifi-
cos ante antigenos proteicos.®

Al nacimiento, el neonato presenta concentracio-
nes de IgG similares a los de la madre, los cuales de-
caen, con una vida media inicial cercana a los 21 dias,
de tal forma que declina a cantidades muy reducidas
entre los seis y nueve meses de edad. Aunque la IgM
es sintetizada por el feto, la IgG probablemente no lo
es, debido a la presencia de la IgG materna. El recién
nacido saludable comienza a producir inmunoglobu-
linas y a responder a estimulos del sistema linfoide;
en estas condiciones, cualquier deficiencia en el fun-
cionamiento de la célula B se hara aparente duran-

te el primer aino de vida, aproximadamente entre el
quinto y el sexto mes de edad. En este tiempo mu-
chos lactantes comienzan a experimentar infecciones
recurrentes del tracto respiratorio.

En el lactante la sintesis inicial de IgG es principal-
mente de las subclases IgGl e 19G3; la I9G2 e 1gG4
se retrasan en su desarrollo y no alcanzan el 50%
del nivel adulto hasta al menos dos ainos de edad.
Eventualmente, el nifio puede ser incapaz de iniciar
la sintesis de 1gG en esta etapa, lo cual resulta en un
periodo prolongado de hipogammaglobulinemia, de
donde deriva su denominacién.

La hipogammaglobulinemia transitoria de la in-
fancia es un defecto en la sintesis de uno o mas
isotipos de inmunoglobulinas durante los primero
afios de vida del individuo. La condicién es auto-
limitante hasta que los niveles bajos de inmunog-
lobulinas alcanzan con la edad los valores norma-
les. Los estudios de laboratorio estan limitados a la
medicién de inmunoglobulinas en suero, particular-
mente de 19gG.2

Las hipogammaglobulinemias tienen un origen he-
terogéneo, y se caracterizan por concentraciones sé-
ricas de inmunoglobulinas disminuidas, la deficiencia
en la respuesta de los anticuerpos y la existencia de
sindromes sinobronquiales piégenos de repeticién.?

La infeccidn recurrente es muy comun en los ni-
fios, por lo tanto es preciso que el médico determine
si hay que hacer una evaluacién inmunoldégica del pa-
ciente, para diferenciar entre una posible inmunode-
ficiencia primaria y una infecciéon de otra naturaleza.

El paciente que padece de infecciones recurrentes
representa uno de los principales retos clinicos para
el pediatra, puesto que debera de decidir si amerita
de estudios inmunoldgicos.

Es de suma importancia tomar en cuenta varios
aspectos en el abordaje inicial como:

1) Relacién medio ambiente-huésped: determinar si
se relaciona con factores ambientales (guarderias
o contacto con otros nifios, tabaquismo, estrato
socioecondmico) o relacionados al huésped.

2) Frecuencia de infecciones: la mayoria de los nifos
presentan de seis a ocho infecciones de vias respi-
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ratorias al afo, los nifios de guarderia en promedio
nueve al afio.

3) Edad de inicio: en cuanto mas pronto el inicio de
los sintomas, mas severo es el defecto; para las de-
ficiencias por células B usualmente se manifiestan
después de los seis meses, cuando los anticuerpos
transplacentarios ya no proveen proteccién, por
tanto se presenta entre los siete y nueve meses:
las deficiencias de células T se presentan alrede-
dor de los cuatro a cinco meses.

4) Sitios de infeccidn: las infecciones recurrentes que
involucran un solo sitio anatémico sugieren una
anomalia anatédmica, mientras que las infecciones
recurrentes que comprenden a multiples sitios se
presentan cominmente en inmunodeficiencias.®

El diagndstico de estas alteraciones puede deter-
minarse mediante estudios de laboratorio y de ga-
binete.

La historia clinica debe recoger el momento de
comienzo de las manifestaciones clinicas; el tipo,
la frecuencia y la localizacién de las infecciones; la
repercusion de las mismas en el estado general del
paciente; la historia perinatal, incluyendo el momen-
to de la caida del cordén umbilical; manifestaciones
gastrointestinales; exantemas persistentes o simi-
lares a la dermatitis atdpicas; la historia familiar es
primordial para aproximarse al diagndstico, antece-
dente de miembros de la familia fallecidos durante
la infancia, hipersensibilidad, alergia y enfermedades
malignas linforreticulares.*

Dentro de las pruebas que se pueden realizar
para la evaluacién de la inmunidad mediada por
anticuerpos se encuentran: a) medicién de la con-
centracidon de inmunoglobulinas, b) medicién de la
concentracion de subclases de IgG, c¢) valoracién de
la formacion de anticuerpos especificos después de
inmunizaciones activas, y por ultimo d) recuento de
linfocitos B, ya sea por citometria de flujo o micros-
copia utilizando anticuerpos monoclonales especifi-
cos (CD19, CD20).°

La citometria de flujo se ha convertido en un ele-
mento diagndstico esencial en algunas inmunodefi-
ciencias primarias, puesto que permiten una mejor
categorizacién de estas enfermedades. Es crucial
para la enumeracién de las subpoblaciones; células y
la valoracion de su funcionalidad. Los hallazgos en la
citometria de flujo en una inmunodeficiencia de an-
ticuerpos sugieren un defecto en la maduracion del
linaje de células B."°

Las pruebas de funcién respiratoria, la radiografia
de térax y la tomografia axial computada (TAC) de
térax permiten detectar anomalias funcionales y ana-
témicas que contribuyen a desencadenar, agravar o
prolongar los episodios infecciosos recurrentes.

La TAC de alta resolucién es el procedimiento mas
util para identificar cambios pulmonares tempranos
en las inmunodeficiencias primarias, especificamente
lesiones bronquiales e intersticiales. Ademas, es un
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auxiliar eficaz en los casos en que las radiografias de
pacientes sintomaticos no muestren ninguna altera-
cion, lo que permite brindar un tratamiento oportu-
no, asi como implementar medidas que prevengan
complicaciones potencialmente graves.3

Estd comprobado que la inmunoglobulina intrave-
nosa es eficaz para incrementar de manera especifi-
ca las concentraciones de anticuerpos IgG en las in-
munodeficiencias; asimismo ayuda, por su actividad
antigeno especifica, a mejorar la opsonizacion, actua
en el complemento y disminuye el nimero y la grave-
dad de las infecciones.

En las inmunodeficiencias primarias la adminis-
tracién de inmunoglobulina intravenosa para el tra-
tamiento de la hipogammaglobulinemia transitoria
es una indicacidn relativa, puesto que se trata de un
padecimiento con IgG total disminuida o cerca de los
valores normales para la edad, con deficiencia com-
probada en la produccién de anticuerpos especificos
y antecedentes de infecciones recurrentes de mode-
radas a severas. Las ventajas con su administracion in-
cluyen: menos dias de hospitalizacion y menor nimero
de internamientos por aino, menor frecuencia y grave-
dad de las infecciones, disminucién de la necesidad
de tratamiento antibidtico y prevencién y retraso de
complicaciones y secuelas, como las bronquiectasias.”"

El tratamiento es generalmente de apoyo y en ca-
sos sintomaticos administracién de antibidticos apro-
piados. La terapia de reemplazo con inmunoglobulina
intravenosa no es usualmente recomendada a menos
que el paciente presente infecciones que son severas
o resistentes a los tratamientos estandar. La mayoria
se recupera alrededor de los dos afos de edad.?

La terapia de reemplazo inmunitario con gammag-
lobulina parenteral (en dosis de 150-400 mg/kg cada
tres a cuatro semanas) ha reducido la incidencia de
infecciones severas del tracto respiratorio, y se cree
que minimiza el riesgo de sufrir daino pulmonar per-
manente; sin embargo, a pesar del reemplazo pueden
ocurrir complicaciones. El uso de antimicrobianos y
demads medidas de sostén siempre deberan formar
parte de la terapia integral segun las necesidades cli-
nicas del momento.

Todos los pacientes tratados con IgG intravenosa
en una dosis mensual de 400 mg/kg presentan un
mejor control de los sintomas con antibiéticos, me-
nos recaidas y hospitalizaciones, a pesar de encon-
trarse cifras iguales o menores a 500 mg/dL de in-
munoglobulinas séricas totales.?

La terapia con gammaglobulina endovenosa hu-
mana (en dosis de 400-600 mg/kg cada 30 dias)
estd indicada en todos los pacientes con inmunode-
ficiencias primarias de anticuerpos que cursan con
marcada hipogammaglobulinemia IgG y/o deficiente
formacién de anticuerpos con infecciones recurren-
tes graves o refractarias al manejo convencional. Su
objetivo es alcanzar niveles séricos de IgG residuales
por encima de 500 mg/dL en pacientes previamente
hipogammaglobulinémicos, disminuir la incidencia
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de infecciones severas del tracto respiratorio y mini-
mizar el riesgo de daino pulmonar permanente.

El tratamiento profildctico desde el diagndstico
de la enfermedad es vital para la prevencién frente
a las infecciones a través de profilaxis antibidtica,
frente a Pneumocystis jiroveci con trimetoprim-sul-
fametoxazol a dosis de 150 mg/m? de trimetoprim y
750 mg/m? de sulfametoxazol, tres dias o todos los
dias a la semana o antifungica frente a Aspergillus
sp con itraconazol.®

Si se documenta deficiente formacién de anti-
cuerpos no se deberd continuar con el calendario de
vacunacién ya que en casos de hipogammaglobuli-
nemia severa, existe susceptibilidad para desarrollar
meningoencefalitis crénicas por enterovirus o parali-
sis por polio postvaccinal.

La sospecha de inmunodeficiencia primaria es
equivalente, casi siempre, a una urgencia diagndstica
y de tratamiento.

Las neumopatias crénicas son complicaciones fre-
cuentes de las inmunodeficiencias primarias, por lo
cual su diagndstico oportuno, mediante tomografia
de térax de alta resolucién, permite su deteccidén en
mas de 50% de los casos lo cual disminuira la morbi-
lidad y tiempo de hospitalizacién.

Cuando sélo se encuentran manifestaciones en va-
rones, hay que pensar en las inmunodeficiencias pri-
marias con herencia ligada al cromosoma X: agam-
maglobulinemia de Bruton, sindrome de hiper-IgM,
sindrome de Wiskott-Aldrich, enfermedad granulo-
matosa crénica ligada al X e inmunodeficiencia com-
binada severa por déficit de la cadena «g» comun
dentro de los posibles diagndsticos diferenciales.?

CONCLUSIONES

Dentro de las inmunodeficiencias primarias la mas
diagnosticada es la deficiencia predominante-
mente de anticuerpos (51%), por lo que debe sos-
pecharse en personas con multiples infecciones
por patégenos normales, infecciones bacterianas
recurrentes por microrganismos encapsulados
(Streptococcus pneumoniae, Staphilococcus au-
reus, Haemophilus influenzae) o crdénicas dificiles
de erradicar e infecciones por gérmenes oportu-
nistas o no habituales.

e En el infante la sintesis inicial de I9G es principal-
mente de las subclases IgGl e IgG3; la 1gG2 e IgG4
se retrasan en su desarrollo y no alcanzan el 50%
del nivel adulto hasta al menos 2 afos de edad.

* En la hipogamaglobulinemia transitoria a pesar de
los niveles reducidos de IgG, la funcién de los an-
ticuerpos es usualmente habitual y los valores de
células T y B son normales.

* Los pacientes con hipogamaglobulinemia transito-
ria de la infancia cuando son vacunados muestran
una respuesta de anticuerpo pobre o ausente.

10.
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Aunque el diagndstico preciso de las inmuno-
deficiencias primarias requiere estudios muy
especializados, a menudo es posible hacer una
aproximacion con pruebas de laboratorio senci-
llas, como el hemograma, perfiles bioquimicos
generales, radiografia de térax, cuantificacion
de inmunoglobulinas.

Las inmunodeficiencias primarias, aunque son
poco frecuentes, tienen un diagndéstico de sospe-
cha sencillo y un tratamiento potencialmente cu-
rativo, por lo que es importante que se incluyan
en el diagndstico diferencial de cualquier nifo
con procesos infecciosos recurrentes, manifesta-
ciones autoinmunes, fendmenos alérgicos o en-
fermedades linfoproliferativas.
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