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Resumen

Objetivos: Presentar las caracteristicas clinicas y evolutivas de los pacientes con inmunodeficiencias
primarias (IDP) atendidos en la consulta de enfermedades minoritarias de nuestro servicio de
medicina interna en los ultimos 8 afios.

Métodos: Estudio retrospectivo de datos recogidos prospectivamente en la historia clinica
electronica de los pacientes con IDP atendidos en nuestra consulta de enfermedades minoritarias.
Los criterios diagndsticos son los estandarizados, excluyendo pacientes con inmunodeficiencia
derivada de otra patologia hematoldgica o tratamiento inmunosupresor. Se analizan variables
demogréficas, antigiedad de los sintomas, manifestaciones clinicas, tipos de diagndstico, datos
analiticos relativos a los recuentos linfocitarios y concentracién de inmunoglobulinas,
complicaciones y evolucién. Métodos estadisticos: descriptivos, y°, prueba exacta de Fisher y t de
Student.

Resultados: Durante el periodo referido se ha atendido a 41 pacientes, 23 mujeres (58,5%) y 17
varones, con edad mediana de 40 afios (recorrido: 20 a 76; cuartil superior: 53). Los diagndsticos
encontrados han sido: inmunodeficiencia variable comun (IDVC) en 25 (61%); carencias de subclases
de IgG £ IgA en 11 (29%); C3-F. nefritico (1), déficit de C2 congénito (1), sindrome de Job-hiper IgE
(1) y agammaglobulinemia de Bruton (2). La mediana de duracion de los sintomas hasta su llegada a
nuestra consulta ha sido de 9 afos (0-34) y la mediana de observacién en nuestra consulta de 3,25
(0.1-20). Han presentado infecciones respiratorias 32 (78%) y digestivas 18 (44%). Otro tipo de
patologia respiratoria se ha observado en 15 (37%) y digestiva en 21 (51%). Se han detectado
neoplasias en 5 pacientes: dos linfoma MALT pulmonar, dos carcinomas gastricos y un carcinoma de
mama (todas mujeres). Se detecté disminucion de linfocitos B de memoria funcionales en 26 (65%),
disminucion o inversion de cociente de linfocitos T CD4/CD8 en 17 (41%) y disminucién global de
inmunoglobulinas en 22 (54%). Se observaron 6 episodios de anemia hemolitica o trombocitopenia
inmune; poliartritis crénica en 4 pacientes; enfermedad tipo celiaquia en 4; enfermedad inflamatoria
intestinal en 5; neumopatia intersticial de diverso tipo en 4; hepatitis granulomatosa en 4 y
encefalomielitis en 2. Del total 32 pacientes (78%) recibieron tratamiento con inmunoglobulinas, con
respuesta clinica positiva en 91%. Respecto a variables relacionadas se ha observado tendencia a
mayor riesgo de tumores en el género femenino (p: 0,14) y mayor antigiiedad de los sintomas en
pacientes con infecciones respiratorias (p: 0,03) y con IDVC (p: 0,04). Al finalizar el seguimiento han
fallecido dos pacientes (cirrosis hepética y enteritis por citomegalovirus).
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Discusion: La gama de manifestaciones clinicas de las IDP es amplia, incluyendo, junto con las
esperadas complicaciones infecciosas, otras de tipo autoinmune o inflamatoria y mayor riesgo de
neoplasia, como ilustra la serie presentada. Por ello resulta ser un area de plena competencia del
internista. Junto con la reposiciéon de inmunoglobulinas en los casos indicados una actitud vigilante y
anticipatoria permite reducir la elevada morbilidad derivada de esta patologia.

Conclusiones: La edad mediana de los pacientes de nuestra serie es elevada (25% de mas de 53
anos) y la IDVC el diagnostico mas frecuente (61%). Junto con las esperadas complicaciones
infecciosas, se detectan otros procesos inflamatorios respiratorios (37%) o digestivos (51%) y
tumorales (12%) que requieren una actitud informada y vigilante por parte del internista.
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