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Resumen

Objetivos. El progreso en el manejo de los pacientes con deficiencia primaria de anticuerpos, reservado antes
alos pediatras, ha conducido a un aumento de la supervivencia. Por ello, €l internista debe familiarizarse con
estas patologias y conocer sus complicaciones para su correcto tratamiento.

Métodos: Se analizaron 90 pacientes, mayores de 18 afios, diagnosticados de una deficiencia primaria de
anticuerpos, por laclasificacién delaOMS, seguidos por €l servicio de Medicinainterna e inmunologia
desde febrero de 1984 hasta Junio de 2014.

Resultados: Se incluyeron 90 pacientes, 49 varones y 41 mujeres. Nueve tenian agammaglobulinemialigada
al sexo (X-Ag), 64 sindrome variable comin de inmunodeficiencia (SVCID), 11 deficiencia aislada de IgA
(def.1gA), 4 sindrome de hiperigM (HIgM) y 2 con agammagl obulinemia autosdmicarecesiva (AR-Ag). La
edad media a diagndstico en la X-Ag fue de 3 afios, de 27 en el caso del SVCID, 21 paralos pacientes con
def.IgA y 2 paralos HiperlgM. El retraso en el diagnéstico, desde € inicio de la sintomatol ogia, fue de 17
anos parael SVCID, 12 paraDef.IgA, y solo de 2 parael X-Ag e HiperlgM. El tiempo medio de seguimiento
fue 28 afios. En 14 pacientes (19%) habia antecedentes familiares de inmunodeficiencia. El 98% de los
pacientes presentaron algun tipo de infeccion significativa: respiratoriaen 77 enfermos, gastrointestinales en
59, cutaneasy partes blandas en 29, sepsis en 16, meningitis en 9y otras diversas en 42 pacientes
(destacando las de etiologia viral). Los agentes mas frecuentemente ai slados fueron Haemophilus influenzae
y Streptococo pneumoniae en €l caso de las procesos respiratorios y Giardia Lambliaen losintestinales. Se
evidencio patologia autoinmune en 37 pacientes: gastritis cronica atroficaen 14, tiroiditisen 12, AHA en 11,
PTI en 9, vitiligo en 4, enfermedad inflamatoriaintestinal en 4 y otras sistémicas en 11 (destacando 3 artritis
reumatoide, 2 lupus eritematoso sistémico, 2 sindrome antifosfolipido). Existia patologia respiratoria residual
(bronquiectasias, fibrosis pulmonar, insuficienciarespiratoria,...) en 59, digestiva (malabsorcion,
maldigestion, hiperplasia nodular linfoide,...) en 52 y hepatica en 26. Se diagnosticaron 7 neoplasias (4
carcinomas géstricos, 3 linfomas no Hodgkin). Presentaron efectos adversos 20 pacientes de |os tratados con
gammaglobulinas, siendo los mas frecuentes | as reacciones a érgicas, incluidos 2 shock anafilacticos;
también se observaron 2 casos de meningitis aseptica asociada a esta terapia. En 5 pacientes se utilizaron
terapias biologicas:. rituximab en 5 (2 PTI resistente, 1 sindrome de Evans con mielitis transversa resisitente,
2 LNH) einfliximab 2 con Ell asociada. No se evidenciaron efectos secundarios de gravedad en ninguno de
ellos, y lafrecuencia de infecciones no cambi6 respecto al grupo sin biolégicos. Fallecieron 17 enfermos
(19%): 13 SVCID, 3 X-Agy 1 HiperlgM, con una media de edad al fallecimiento de 35 afios (mediana 28) y
24 de evolucion. La causa de lamuerte fue infecciosa en 7 (sepsis, neumonia), tumoral en 6, hepatopatia
crénicaen 3y unarotura de aneurisma cerebral de etiologia no infecciosa.
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Conclusiones. El SVCID es el déficit primario de anticuerpos con manifestaciones clinicas mas frecuente en
la poblacién adulta. Las manifestaciones clinicasy |a causa mas frecuente muerte fueron las infecciosas,
aungue existe una importante asociacion con la patol ogia autoinmune y tumoral. La af ectacion residual
respiratoria, gastrointestinal y hepatica deben ser prevenidas, valoradasy tratadas por su frecuenciay
repercusion clinica. Los efectos adversos del tratamiento con gammagl obulina son rel ativamente frecuentes.
Laintroduccion de | as terapias biol 6gicas puede plantearse en casos resi stentes.
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