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Resumen

Objetivos.La IDCV suele debutar con infecciones sinopulmonares. En algunos casos |os sintomas del
paciente son hematol dgicos o digestivos, en estos casos, suele conllevar un mayor retraso en e diagnéstico.
Nuestro objetivo es presentar tres casos de debut atipico.

Material y métodos: Revision de las historias clinicas de tres casos caracteristicos de debut atipico, derivados
anuestras consultas de Inmunodeficiencias Primarias del adulto del Servicio de Medicina Internadel HUMS.

Resultados: Caso 1: vardn con clinica exclusiva digestiva. Diarreas desde |os 17 afios por Giardia lambliay
Campylobacter jejuni, pérdida de peso, infeccion por H. pylori paralaque hallevado tratamiento erradicador
en tres ocasiones, atrofia de vellosidades, metaplasiaintestinal, infiltrado de lamina propia con ausencia de
células plasmaticas. En 1994 1gG 495 mg/dl, IgA 6 mg/dl, Ig M 26,7 mg/dl. Seiniciatratamiento sustitutivo
en 1995. En marzo del 2011, ingresa por un cuadro de tetania por hipocal cemia, hipomagnesemia por

mal absorcion. En agosto del 2011 recibe tratamiento erradicador con OBMT 14 dias. A partir de entonces
aumentan los niveles valle de IgG acanzando cifra de hasta 1.670 mg/dl con lamismadosisde IGIV.
Experimenta un aumento progresivo de peso hasta ganar 20 kg. Caso 2: varon de 30 afios derivado en abril
del 2016 por neumoniaintersticial linfocitica e hipogammaglogulinemia. PTAI alos 4 afios de edad,
esplenectomiaalos 7 afos, otitisy sinusitis de repeticion intervenidos quirdrgicamente en 2001, no
neumonias, diarreas por Salmonellay Campilobacter en lainfancia, neumoniaintersticial linfocitaria con
hiperplasialinfoide en la biopsia en 2015. 1gG 649, IgA 12 e IgM 53 y ausencia de respuesta de anticuerpos a
la vacuna de neumococo. Diagndstico einicio del tratamiento con IGIV en junio del 2016. Caso 3: varén de
28 anos con esplenomegaliay adenopatias desde hace 8 afios diagnosticada en la exploracion fisica por

mol estias abdominales. Dos ingresos por neumonias, en 2015y en 2016. En el ingreso del 2016 seredliza
TAC toraco-abdominal detectandose esplenomegalia de 23 cm, adenopatias generalizadas. En analitica 3.400
leucocitos/ml, plaguetas 62.000/ml, 1gG 339 mg/dl, IgM 22 mg/dl, IgA 14 mg/dl. En mayo se redliza
esplenectomiay biopsia de higado y de ganglios con AP de granulomas epiteliodes no necrotizantes e
hiperplasiafolicular linfoide. Tras estos hallazgos de diagnosticade IDVC y seinicialGIV.

Discusion:LalDCV se caracteriza por presentar infecciones bacterianas recurrentes principal mente del tracto
respiratorio. El 20-60% sufriran afectacion del aparato digestivo con diarrea por Giardia lamblia,
Campylobacter jejuni y Salmonella, infeccion por H. pylori, gastritis atréficay malabsorcion, sintomas todos
ellos presentes en nuestro paciente, y ademas unicos. No seinicialGIV hasta pasados més de 3 afios del
inicio de ladiarreay no se controlala clinica de dispepsia, diarreay malabsorcion hasta laintensificacion del
tratamiento antibidtico paralaerradicacion del H. pylori. LaPTAI se presentaen un 7-20% de estos
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enfermos, y puede ser la primera manifestacion. En estos esté descrita una mayor frecuenciade
esplenomegalia, esplenectomiay otras citopenias autoinmunes, con menor tasa de infecciones. En nuestro
caso, no es hasta 26 afios después, ante la presencia de la neumonitis linfocitaria, que se relacionan todos los
datos clinicosy se piensaen €l diagnostico de IDCV. La esplenomegalia ocurre hasta en un 26% de los
pacientes, y suele asociarse a enfermedad granulomatosa. En nuestro caso fue el primer sintoma que presentd
junto con hipogammaglobulinemia, si bien no fue hasta el segundo ingreso por neumonia, 8 afios después,
cuando se penso en € diagnostico de IDCV.

Conclusiones: L a presencia de hipogammagl obulinemia nos debe hacer sospechar siempre una |DP aungue
no se acomparie de infecciones sinopulmonares, o estas no sean la clinica mas relevante del paciente. Las
diarreas por Giardia lamblia, Campylobacter y Salmonella, las citopenias autoinmunes, la esplenomegalia de
causa no filiada, y la enfermedad granulomatosa asociada a déficit de inmunoglubulinas nos obligan a
descartar unaIDCV.
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