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435 - AUTOINMUNIDAD EN INMUNODEFICIENCIA COMUN VARIABLE.
REVISION DE UNA COHORTE EN UN HOSPITAL DE TERCER NIVEL
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Resumen

Objetivos. Lasinmunodeficiencias primarias, entre las que se encuentra lainmunodeficiencia comun variable
(ICV), son enfermedades genéticas en las que existe una disfuncion cuantitativa o funcional de larespuesta
inmunitaria. Larelacion paradgjica entre inmunodeficiencias y enfermedades autoinmunes se debe ala
desregulacién del sistemainmune, que alteralatoleranciade linfocitos T y B tanto anivel central como
periférico. Esta alteracion favorece la autorreactividad y 1a produccion de autoanticuerpos, incrementando el
riesgo de autoinmunidad en pacientes con inmunodeficiencias. El objetivo de este estudio es analizar la
frecuencia con la que aparecen los fenGmenos autoinmunes en lainmunodeficiencia comin variable, asi
como su expresion fenotipica en nuestro medio, y su comparacion con laliteratura descrita.

Métodos: Se realiz6 un estudio descriptivo y retrospectivo en un hospital de tercer nivel, incluyendo a 20
pacientes atendidos en la consulta de enfermedades autoinmunes de medicina interna desde que existen
registros electronicos en DIRAY A, con diagndstico final de inmunodeficiencia comun variable. Los datos se
recopilaron mediante larevision de sus historias clinicas.

Resultados: Se analizd una muestra de 20 pacientes con ICV. De ellos, 10 pacientes (50%) desarrollaron
manifestaciones autoinmunes alo largo de la evolucion de su enfermedad. Las manifestaciones autoinmunes
identificadas incluyeron hipotiroidismo autoinmune (n = 2), psoriasis (n = 2), eritemanodoso (n = 1),
espondiloartropatia con artritis periférica, uveitisy vitiligo (n = 1) y nefrocalcinosis (n = 1). En cuanto a
citopenias de origen autoinmune en nuestro medio, se observaron en 3 pacientes. La citopenia més comun fue
latrombocitopeniainmune (n = 2), estando en uno de |os casos asociada a neutropenia; anemia hemolitica
inmune (n = 1). En 2 pacientes, €l cuadro clinico asociado alas citopenias fue la primera manifestacién de la
ICV.

Discusion: En nuestro andlisis, el 50% presentaron manifestaciones autoinmunes, ya sean 0rgano-especificas,
sistémicas o hematol égicas; un porcentaje superior al 20-30% descrito en publicaciones internacionales. Las
citopenias autoinmunes fueron una de las manifestaciones predominantes, observandose en 3 pacientes
(15%), incluyendo trombocitopeniainmune y anemia hemolitica autoinmune. Este hallazgo coincide con la
evidencia disponible, que identifica alas citopenias como la complicacién autoinmune mas frecuente en la
inmunodeficiencia comun variable y, en muchos casos, la primera manifestacion clinica de la enfermedad.
Por tanto, la presencia de citopenias autoinmunes debe alertar sobre la posibilidad de unainmunodeficiencia
primaria subyacente, especia mente en pacientes adultos. Ademas, se documentaron otras manifestaciones
autoinmunes, reflgjando |a heterogeneidad clinica de la autoinmunidad en lainmunodeficiencia comin
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variable, si bien es cierto que, en lamayoria de los estudios previos a igual que en nuestro andlisis, la
mayoria se manifestaron como enfermedades reumatol 6gicas y patol ogiatiroidea, entre otras.

Conclusiones. En conclusién, nuestros datos refuerzan que la autoinmunidad, y en particular las citopenias
autoinmunes, son complicaciones frecuentes y relevantes en lalCV. Laidentificacion temprana de estas
manifestaciones es fundamental para el diagndstico y manejo integral de los pacientes, dada su asociacion
con mayor morbilidad y posible impacto en la mortalidad.
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