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Resumen

Objetivos: Describir la presencia de procesos inmunomediados e inflamatorios no infecciosos
desarrollados en pacientes de una cohorte unicéntrica de pacientes diagnosticados de
inmunodeficiencia variable comun (IDVC). Definir los potenciales factores asociados al desarrollo
dichas complicaciones, y el impacto clinico y prondstico de los mismos.

Métodos: Se analizaron los pacientes incluidos en la cohorte de inmunodeficiencias primarias del
servicio de medicina interna del hospital La Paz, con criterios diagndsticos de IDVC segtn la
European Society for Immunodeficiencies.

Resultados: Se analizaron 128 pacientes, de los cuales 62 (48%) presentaban una enfermedad
inflamatoria o inmunomediada. Se identificaron 23 con afectacidn infiltrativa linfocitaria no clonal y
con desarrollo de granulomas no infecciosos. Diez de ellos con predominio pulmonar, siendo
diagnosticado de enfermedad pulmonar infiltrativa linfocitica granulomatosa (GLILD). En los otros
13 la afectacidén se polarizaba a nivel intestinal y hepatico. En 39 pacientes se identificaron procesos
autoinmunes organoespecificos; siendo lo més frecuente (52%) el desarrollo de citopenias
(trombopenia, anemia, neutropenia en este orden). Destacaban también la gastritis atrofica, la
tiroiditis, la afectacion cutdanea inmunomediada (vitiligo, eccemas, psoriasis) y 2 casos de diabetes
tipo 1. Tres pacientes presentaron una enfermedad sistémica (1 LES, 1 SAF, 1 AR). El recuento de
linfocitos CD3, y en particular de CD4, fue mayor entre los no afectados de procesos
inmunomediados. No hubo diferencias respecto a las CD8, CD38, CD19 o los CD127 en general. Los
pacientes con un porcentaje de CD21 low superior al 10% presentaron mayor expresion de patologia
autoinmune, particularmente citopenias. Se identificé una tendencia a mayor mortalidad entre los
pacientes con fendmenos inmunes, siendo el factor mas asociado la desnutricién, seguido de la
presencia de bronquiectasias y anemia grave. No hubo diferencias respecto al desarrollo de
infecciones graves (necesidad de valoracién médica, uso de antibiético o ingreso), incluso en
aquellos que recibian inmunosupresion, salvo entre aquellos con dosis de prednisona de
mantenimiento elevadas (> 30 mg de prednisona mas de 3 meses).

Discusion: Los fendmenos inmunomediados son parte constitutiva de la IDVC, siendo expresion de la
importante desregulaciéon inmune donde asienta la patogenia de la esta inmunodeficiencia. Su
diagndstico precoz puede ayudar a mejorar el prondstico en estos pacientes; evitando el desarrollo
de dafo estructural organico (desnutricion, bronquiectasias...), que se asocia a peor prondstico. El
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uso de inmunosupresores puede ser seguro en los pacientes que los precisen, siendo el sobreuso de
esteroide el mas asociado al desarrollo de infecciones graves, por lo que se debe relativizar su uso.

Conclusiones: Se debe hacer una busqueda activa de trastornos inmunomediados en la IDVC. La
presencia de los mismos no debe descartar la IDVC.
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