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INTRODUCCION: Las inmunodeficiencias primarias (IDP) constituyen un grupo de
enfermedades causadas por alteraciones en uno o mas mecanismos de la respuesta
inmune. Aungue deben sospecharse cuando existe una susceptibilidad incrementada a
las infecciones, su diagnostico en ocasiones resulta dificil y complejo.

OBJETIVO: Conocer las caracteristicas clinicas de los pacientes con IDP estudiados
en nuestro centro.

MATERIAL Y METODOS: Estudio descriptivo de las IDP diagnosticadas en nuestro
centro en los ultimos 4 afios. Se analizaron las caracteristicas clinico-epidemioldgicas,
diagnostico, tratamiento y evolucion de los pacientes. Se utilizé la clasificacion de la
ESPID (European Society for Inmunodeficiencies).

RESULTADOS: Se incluyeron un total de 65 pacientes, con edad media 7,4+4,6 afios.
Un 60% fueron mujeres. El diagndstico mas frecuente fue el déficit predominante de
anticuerpos (66,2%), destacando el déficit de IgA (24 casos), seguido por el déficit de Ig
G 6 subclases (16 casos). Un 23,1% correspondieron a defectos fagociticos y un 9,2% a
alteraciones del complemento y otros. Un 21,5% tenian antecedentes familiares de IDP
o0 infecciones de repeticion, un 4,6% presentaban consanguinidad y un 3% antecedentes
de hermanos fallecidos en la primera infancia. La edad media al inicio de los sintomas
fue de 2,5+2,7 afos. La sintomatologia infecciosa predominante (70,8%), fue de tipo
respiratorio destacando las neumonias (29,2%) y otitis media (38,5%), seguida por la
digetiva (10,8%) y sepsis y/o meningitis grave (10,8%). En dos casos el diagndstico se
hizo por hallazgo incidental de laboratorio. Un 66% requirié ingreso hospitalario, con
una media de ingresos durante el seguimiento de 2,67+3,4, predominantemente por
clinica respiratoria. Los que requirieron ingresos presentaron una edad al inicio de los
sintomas significativamente menor (2,05+2,7 versus 3,45+2,4 afios, p:0,047). Solo 8
pacientes reciben tratamiento especifico: 6 infusion de gammaglobulina inespecifica
(cuatro pacientes con inmunodeficiencia variable comin y dos déficit de Ig G), un
paciente inmunosupresores y un paciente factor estimulante de granulocitos (G-CSF).
No ha habido exitus achacables a la inmunodeficiencia durante el seguimiento.

CONCLUSIONES: Las caracteristicas clinicas de los casos presentados son las
esperadas en este tipo de patologia, destacando el escaso nUmero de complicaciones y
eventos desfavorables. El conocimiento de estas entidades y su diagnostico precoz
mejora el manejo y pronostico de los pacientes, promoviendo la instauracién temprana
de antimicrobianos en casos de cuadros febriles o clinica infecciosa, y contribuyendo a
disminuir el riesgo infeccioso en aquellos que reciben tratamiento especifico (GGIV, G-
CSF).
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