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INTRODUCCION 

INMUNOLOGIA CLINICA 

La irununología clínica es una rama de Ja medicina desde hace algún tiempo, aunque 
su conformación corno tnl es reciente.; dedica al estudio de la función del sistema inmunitario 
en Ja salud y la enfermedad. - -

DEFENSA ESPECÍFICA E INESPECIFICA 

Estns constituyen la respuesta inmunitaria a un agente patógeno con el fin de 
reconocerlo y elaborar una respuesta contra dicho agentC para su eliminación. La respuesta 
inmunitaria se clasifica en innata y adaptativa. Esta última posee cuatro características 
esenciales: 1) es inductiblc; 2) es altamente especifica; 3) tiene memoria, y 4) es transferible. 
De ahí que la inmunidad innata constituya la primera línea de defensa; sin embargo su 
capacidad para rechazar los microorganismos agresores no mejora con los contactos 
subsecuentes al mismo antígeno. 

El sistema de defensa inespecífico esta constituido por la integridad de las barreras 
mucosas. el pH cutáneo y de Jas secreciones. Ja flora normal y Jos potenciales respectivos,. etc. 
Además de los agentes fisicos ya mencionados. las defensas inespecfficas pueden clasificarse 
en elementos celulares y solubles. Dentro de Jos primeros están las células del sistema 
fagocitico-n1ononuctear y los granulocitos. En cuanto a Jos elementos solubles se pueden citar 
al sisten1a del complen1ento. las pcrforinas. enzimas,. proteínas de fase aguda (PCR. 
antiestreptolisinas,. etc.) e interleroncs .. entre otros. 

La respuesta inmunitaria especifica proviene de los linfocitos B y T. Los linfocitos B 
liberan anticuerpos que se unen a determinada célula blanco para combatirla. Los linfocitos T 
cuentan con más funciones,. como intervenir en la diferenciación y proliferación de linlocitos B 
• interactuar con los fagocitos para dcstrnir agentes patógenos a través de la linfocinas y 
reconocer las células infectadas por vin.is y destruirlas (citotoxicidad). 

ANATOl\llA 

CELULAS Y ORGANOS DEL SISTEMA INMUNITARIO 

El sistema inmunitario. esta constituido por dos partes: 1) Una porción hun1oral y 2) 
Una porción celular. La segunda comprende los linfocitos .. los cuales le dan especificidad; el 
sistema fagocitico ntononuclear que actúa como células presentadoras del antígeno al principio 
de la respuesta inntunitaria y al final de ésta. favoreciendo Ja inflamación; por último. otro 
grupo celular es el constituido por basófilos .. cosinófilos y neutrófilos que tan1bién favorece el 
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proceso inflatnatorio encaminado a eliminar el antígeno. Estas células se encuentran 
distribuidas en órganos linfoides, los cuales se dividen ~n prim~ios .)'.' secundarios. 

ORGANOS LINFOIDES 

Los órganos linfoides primarios son la-méd~la ósea~··y el timo; sus funciones son la 
diferenciación y la maduración de los linfocitos. .·.>., 

Los órganos linfoides secundarios son el 'bazo,:-1QS"~ganglios:linÍáticos y el tejido 
linfoide difuso a Jo largo del tubo digestivo y aparato respiratorio; su f'unción consiste en hacer 
contacto con los antígenos extraños y ser el sitio de inicio dC la 'rcsp'ucsta inmuriitaria. 

Cada órgano linfoide está conectado cntr~ s[ ,~o~-~-~~~S sanguíneos -y-·Únf'áticos; los 
objetivos de este sistema de circulación son los siguientes:·-.·. · - ' 

l. Favorecer la rccirculación de linfocitos inmadú~~-~-~omp.etentC:{·para ~U~ ~slén disponibles 
en cualquier momento y lugar del organismo. -

2. Transportar Jos antígenos extraños a Jos órganos linfoides secundarios. donde interaccionan 
con Jos linfocitos. los cuales inician la respuesta _inmunitaria. · 

3. Pennitir la llegada de los linfocitos activados e inmunoglobutinas secretadas. al sitio de 
eliminación del antígeno o donde serán neutralizadas. 

LINFOCITOS T 

Estas células se originan en el hígado f'etal o en la médula óse~ pasan ala circulación y 
pronto llegan al timo donde maduran. se dif'erencian. se seleccionan y se capacitan. Conforme 
se lleva acabo la diferenciación, la estructura de su membrana cambia y presenta diferentes 
n1oléculas llamadas antígenos de diferenciación; la sigla internacional que designa estas 
partículas es ºCD ... (del inglés cluster of diffcrcntiation) seguida de un número. Durante su 
diferenciación. los linfocitos T adquieren las siguientes moléculas. que apoyan su maduración 
y a la vez su diferenciación: COI. CD2. CDS. CD3 (en bajas cantidades). CD4 y CDS, así 
como el receptor de células T (TCR). 

En el timo los linfocitos T se diferencian y se seleccionan las clonas que no serán 
autorreactivas contra las estructuras del organismo. Esta selección se hace por medio del HLA. 
ya que esta molécula presenta a los antígenos con alta o baja afinidad. Así • el sistema 
inmunitnrio sólo responde a Jos nntígenos extraños presentados por el complejo mayor de 
histocompatibilidnd (CMH) o por el antígeno principal de histocompatibilidad (HLA) . 

Durante su maduración, la membrana de los linfocitos T obtiene las siguientes 
moléculas: CDI (se pierde antes de la etapa de T maduro) ; CD2. CDS (caracteriza a los 
linfocitos T inn1aduros y se conservan aun cuando ya han madurado); CD4 y CDS (se 
encuentran ainbos cunndo el linfocito se halla inmnduro9 pero Juego uno se pierde. delimitando 
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asi los dos grandes grupos de linfocitos T maduros). y pequeñas cantidades de CD3 .. 3Si con10 
el receptor para el antigeno o receptor de células T (TCR) (ambas moléculas caracterizan al 
linfocito T y su número se incrementa al madurar dichas células; el CD3 es una molécula 
corrcccptora del receptor de las células T). A partir de Ja pubertad el timo involuciona, sin 
embargo. esto queda compensndo con la lnrg3 vida de los linfocitos T. 

El receptor de las células T es una molécula diferente para cadn clona que. por tanto. 
tiene especificidad para reconocer un solo antigeno y no otro (molécula especifica de clona). 
Hay. desde el punto de vista estructural. dos tipos: el TCR 1 .. con cadenas gamma-delta y el 
TCR2 con cadenas alfa-beta; junto a esta molécula se localiza el CD3 que es la molécula que 
transn1itc la señal al interior de la célula para activar al linfocito T. La población con TCRI se 
localiza en el epitelio y reconoce al HLA de clase 1 y se compone ce célulns citotóxicas. La 
población TCR2 se encuentra en los linfocitos T circulantes y en órganos linfoides; a su vez, 
estas células se dividen en CD4+ (reconoce complejo mayor de histocompatibilidad tipo 11) y 
CDS+ (reconoce CMH-1 ). Hay una proporción nonnal en sangre periférica de CD4+ - CDS+ 
de 2: 1. La subpobfación CD 
regula la respuesta inn1unitaria y produce las respuesta de hipersensibilidad retardada con Ja 
producción de n1ediadorcs e interacciones con otras células. Las subpoblación CDS+ tienen 
una función citotóxica. y por su cnpacidad de reconocer el complejo mayor de 
histocompatibilidad case 1 presente en casi todas las células del organismo. puede destruir 
cualquier célula que esté ntodificada en su membrana. 

LINFOCITOS B 

Los linfocitos B se diferencia en médula ósea y se originan como todas en las células 
madre. pero vinculados con este linaje. para IJegar a las células plasmáticas (que son las que 
producen anticuerpos) pasan por diferentes estadios: el prc-B .. es la primera etapa. la célula se 
caracteriza porque su citoplasma sólo contiene cadenas pesadas (por esta razón son incapaces 
de responder al antígeno). En la siguiente etapa. llan1ada de linfocitos B inmaduros. ya se 
producen cadenas Jigeras las que al ensan1blarse con las cadenas pesadas ya existentes. se 
expresan n1oléculas de JgM en la membrana celular; esta etapa se denomina asi porque estas 
células no proliferan ni se diferencian en respuesta a antígenos: además, dependiendo de Ja 
naturaleza del antigcno se puede inducir su apoptosis (muerte celular programada) o su 
tolerancia .. Después de este estadio. continúa Ja fase de linfocitos B maduros. en Ja cual salen de 
la médula ósea para situarse en Jos tejidos linfoides. ta membrana de las células expresan IgM e 
lgD con la n1isn1a región variable (V) que son especificas para el mismo antígeno y. por tanto. 
son capaces de responder a él. Otra etapa se inicia cuando los linfocitos. denominados 
linfocitos B activados. son cstin1ulados por Jos antígenos. proliferan y se diferencian. además 
de producir cantidades crecientes de inmunoglobulinas; después parte de estas células sufren un 
cambio en la cadena pesada y expresan lgG. JgA e lgE; otro grupo de linfocitos B activados 
queda en su sitio como células de mcn1oria con anticuerpos en su membrana que persistan 
durante n1escs en Ja circulación sanguínea y linfática, asi como en Jos órganos linfoides 
secundarios; por último. otro grupo, al ser cstin1ulndo por el antígeno se transforma en células 
plasrnáticas productoras de inmunoglobulinas. 
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Dos características más de los linfocitos B son: 

J. Cada clona es especifica para cada antígeno 
2. Cada clona de células B produce una cadena ligera, kappa o lambda (sólo una de las dos) 

Otro subgrupo importante es el de los linfocitos productores de anticuerpos (Ac) 
naturales que se producen sin el estimulo de un antígeno: dentro de este subgrupo están los 
linfocitos con ntarcados CDS+. 

Existen otros Jiníocitos llamados "células Nutl .. que agrupan a diferentes células, entre 
las cuales se encuentran las células asesinas naturales (NK) que no tienen una típica :apariencia 
de linfocitos, ya que presentan una gran cantidad de gránulos en su citoplasma; por c1Jo,. se les 
denomina linfocitos de gránulos grandes; éstos ocupan un pequeño porcentaje de los linfocitos 
(aproximadamente 5%). Estas células son capaces de unir IgG a través de un receptor en su 
membrana para esta inmunoglobulina; por ntcdio de ésta,. Ja célula es capaz de destniir otras,. es 
un fenómeno conocido como citotoxicidad mediada por células dependiente de anticuerpos; 
también se le llama función K. Por otra parte,. se puede destruir su célula blanco sin la 
intervención de un anticuerpo o de la citotoxicidad natural (a las que tiene esta capacidad se les 
conoce conto células NK); esta función es muy importante,. ya que es la que lleva a cabo la 
llamada "vigilancia inmunitaria",. principalmente dirigida contra células neoplásicas. Pueden 
identificar un antígeno sin que intervenga el complejo mayor de histocompatibilidad 
(reconocimiento independiente de MCH). 

Células del Sistema Fa~ocirico 1\1ononuclcar 

Las células fagocíticas son de dos tipos, dependiendo de la fbrnm de sus núcleos: 1) 
fagocitieos polintorfo nucleares a los que pertenecen los neutrófilos,. basófilos y eosinófilos .. y 
2) fagocitos mononuclearcs que compron1cten los monocitos y ntacrófagos, y a este último tipo 
pertenece el sistema fagocitico-mononuclear. 

Las células de este siste1na nacen de la célula llamada CFU-GM (unidad f"onnadora de 
colonias de granulocitos y monocitos) localizada en médula ósea; al salir a la circulación se les 
conoce como 1nonocitos y se depositan en diferentes tejidos. donde se les denomina 
macrófagos tisulares. Dependiendo del tejido donde se localicen. tiene una especialización, sin 
perder su propiedad fagocítica. Así .. por ejemplo .. están las células de Kupffer en hígado, las de 
la glia en sistema nervios central. tas células A en cápsulas sinoviales, histiocitos en tejido 
conectivo .. etc .• que al activarse son capaces de destruir microorganismos o tatnbién células 
neoplásicas, quin1iotaxis. procesamiento y presentación de un antígeno. (l. 2. 3,. 11) 

INMUNIDAD INNATA 

El sistema inmunitario innato comprende células fagocíticas. el sistema del 
complemento y células citotóxicas elegidas. Dentro· de los constituyentes celulares. et 
neutrófilo representa. Ja prototipica célula fagocitica en los recursos de defensa del huésped, 
que reacciona riipidamcntc a la infección. 
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La célula en cuestión .. utiliza moléculas de adherencia .. junto con quimioatrayentes. 
Para desplazarse a un sitio de infección. Al llegar a él. esta células fagocíticas están 
programadas para engullir (fagocitar) y destruir microorganismos infectantes. El proceso en 
cuestión depende de algunos receptores de superficie que reconocen algunos componentes 
peculiares de la pared de la bacteria. El proceso anterior es acrecentado en grado extraordinario 
por anticuerpos específicos de clase IgG y algunos componentes del complemento en la 
superficie del antígeno. Dichas proteínas actúan como opsoninas al servir como un puente entre 
el microbio y los receptores específicos en Ja superficie del neutrófilo. Las opsoninas facilitan 
la fagocitosis .. que es la intcmalización. del microorganismo dentro de un compartimiento 
intracelular. En ese mon1cnto.. el neutrófilo libera productos como peróxido de hidrógeno. 
radicales supcróxido. protcasas. fosfolipasas y defensinas. que ejercen su acción tóxica en las 
bacterias y muchos hongos. dentro de compartimiento intracelular. y que terminan por 
destruirlos. Como cabe pensar. las deficiencias numéricas o funcionales de los neutrófilos se 
vinculan con infecciones bacterianas o nlicóticas recurrentes. 

Se han identificado una nueva clase de citocina de bajo peso molecular que atraen y 
estimulan a los neutrófilos y activan funciones escogidas del sistema linfoide. La. lista de estos 
péptidos pequeños .. llamados quimosinas. es mayor cada día. e intervienen para mediar la 
respuesta inflamatoria. correspondiente a Jos sistemas innatos y adaptativo. También existen 
receptores específicos de Jos mediadores solubles y algunos de ellos funcionan como 
receptores para la penetración de VIJ-1 en el linfocito T CD4. La manipulación de Ja producción 
de quimocinas quizá resulte un objetivo atractivo. en el caso de algunas enfermedades 
inflamatorias. y el bloqueo elegido de quin1ocinas quizá constituya una nuev3 estrategia para 
tratar la infección por el virus de Ja in111unodeficiencia adquirida. 

El sistema de complemento an1plifica la respuesta imnunitaria innata y abarca algunas 
proteínas séricas innctivas. que son activas una a una en cascada. y así se generan opsoninas y 
productos bioactivos. Hay tres vías para iniciar la cascada del complemento. Dos de ellas no 
necesitan anticuerpos para ser activadas .. en tanto que Ja tercera es desencadenada por algunos 
complejos antígeno anticuerpo. Todas las fonnas de inicio convergen en una vía final común 
que produce un cotnplcjo de ataque activo de membrana. La vía alternativa, más antigua en la 
escala filogenética. es activada en fonna directa. por interacción con componentes específicos 
de la membrana de microorganismos patógenos, como los gramnegativos. en tanto que Ja vía de 
Ja lcctina. unida a manosa es activada por interacción de una proteína plasmática circulante, con 
la superficie de algunos microorganismos. La vía clásic~ para su activación necesita de un 
anticuerpo especifico ligado a un antígeno especifico. 

Los nlediadores itnportantes producidos por Ja activación del complemento incluyen 
quimioatrayentes y anafiJotoxinas. Los primeros son potentes atrayentes que estimulan el 
desplazamiento de ncutrófilos y su paso al sitio de la inflamación. Las segundas. inducen la 
liberación de productos de células cebadas. con Jo cual hay una mayor ºllegadaº de células de 
Ja inflamación y sus mediadores al sitio nlcncionado. Las dos vías convergen en la activación 
de C3 y ocasionan el ensan1blado de los componentes finales del co1nple1ncnto. La activación 
de C3 es una etapa trascendental en la función de la cascada del complemento, porque 
constituye una opsonimi in1portantc en Ja fagocitosis. L a activación de los componentes 
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finales de la cascada del complemento genera un grupo de componentes conocidos como 
complejo de ataque de Ja membrana. Una ve-¿ ensamblados. Jos componentes en cuestión 
generan un poro en la membrana celular que permite el intercambio irrestricto de componentes 
de con1ponentes del exterior al interior de la célula; el proceso destruye de manera directa 
algunos agentes patógenos. 

Es importante que exista una regulación rigurosa del sistema de amplificación 
comentada. que origina las potentes proteínas de inflamación que pueden ser destructivas. Un 
mecanismo decisivo del control es Ja inactivación rápida de los componentes activados de Ja 
cascada que circulan libres en el plasma. El segundo nivel de control consistiría en la 
participación de proteínas inhibidoras que regulan el sistema del complemento en puntos o 
pasos críticos de Ja vía. Las anomalías de estos elementos de regulación se vinculan con 
enfermedades e incluyen el angioedcm:i hereditario que proviene de una anormalidad de la 
fracción inhibitoria de Cl,. y Ja hemoglobinuria paroxfstica nocturna. que está vinculada con 
anomalías de factor acelerador de la separación. y CD59. 

Otro aspecto funcional de Ja inmunidad innata es Ja activación de células citotóx.icas. 
que es propia de algunas células. como los linfocitos asesinos naturales y los monocitos. El 
signo común de estas células efectoras es su actividad citotóxica que no necesita 
desensibilización previa del blanco u objetivo. En 1a actualidad. se tienen datos más precisos 
del proceso de reconocin1icnto especifico en la destrucción mediada por linfocitos NK y 
entraña el reconocimiento especifico del HLA (antígeno lcucocitico humano específico). En 
este proceso. el encuentro con una posible célula blanco que no posee o que ha perdido las 
moléculas de HLA específicas. impide que se genera una señal inhibidora y así la célula NK 
destruye el blanco. Esta forma de citotoxicidad al parecer es importante en la reacción a 
algunas infecciones por virus herpéticos y tal vez a otras células infectadas por virns o por 
células neoplásicas. Asimismo .. las célu1as NK producen citocinas que afectan de manera 
directa la función de los linfocitos B y T. 

INMUNIDAD ADAPTATIVA 

La inmunidad adaptativa es regulada por linfocitos y constituye una respuesta con 
especificidad antigénica. Con10 hecho fundamental de esta vía de defensa. esta la necesidad de 
que existan innun1erables receptores cspccfficos para cada antígeno potencial con el que se 
topard el huésped. Los receptores de antígenos son específicos para los linfocitos T. el receptor 
de antígeno de las células T (TcR) y para las inmunogtobulinas de superficie de Jas células B. 
El co1nponentc génico necesario para que se generen tales receptores es peculiar. y entraña la 
rcdisposición de clcn1entos individuales que aparecen en regiones especificas de Jos genes que 
codifica TcR y la inmunoglobulina. Se han conocido Jos elementos con los nombres: de 
regiones variables (V). de divcrsidnd (D) y de unión (J),. para la porción variable de la proteína. 
Asimismo existe una región constante para cada receptor. y hay un elemento genético común 
para cada familia o tipo específico de proteínas. La porción variable de la protcfna confiere Ja 
especificidad para cada antígeno. en tanto de Ja porción constante contiene algunos aspectos 
funcionales (como la actividad de unión al complemcnto)il'-"-------------~ 
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El principio del proceso de recombinación (somático) para generar las innumerables 
especificidades de antígenos es diversa y heterogénea los investigadores consideran que se 
puede generar para cada tipo celular t O 12 o más receptores específicos. El proceso anterior es 
al azar y surge temprnnmnente en el desarrollo de Jos linfocitos T y B .. antes de sus encuentros 
con antígenos. Se necesita la rcdisposición satisfactoria de un receptor de antígeno. para que 
unn célula precursora mndure y constituya un linfocito T o B. El proceso origina innumerables 
especificidades propias o peculiares para las células To B. El proceso origina gran diversidad 
de receptores específicos (TcR o inmunoglobulinas). constituirá Ja única estructura de 
reconocimiento antigénico que expresara dicha célula individual y sus hijas. En el caso de Ja 
célula B., las irununoglobulinas de superficie poseen la misma especificidad que el anticuerpo 
que finaln1ente secretará la célula. Por lo comentado una pcrsonn sana tiene en su circulnción 
innumerables linfocitos (células T y B) y cnda uno de ellos expresa diferentes receptores de 
antígenos para logrnr un adecuado acoplamiento de antígenos con los que se tope la persona 
durante su vida. Es con1plejo el control de desarrollo del linfocito después de la recombinación 
cumplida y satisfactoria del receptor de antígeno. El proceso genético que producen los 
receptores de antígenos de las células T y B es al azar y generan células que expresan 
receptores dirigidos al nivel de autoantigenos y tos dirigidos contra antígenos hcterótogos o 
extraños. Es i111portantc que sean eliminadas las células autorreactivas. para evitar la 
autoinmunidad. La destrucción de las células autorreactivas es parte del proceso de selección 
durante el desarrollo de células T y B que se observa fundamcntaln1ente en el timo., en lo que 
se refiere a las células T; y en ta nlédula ósea. en lo tocante a las células B. El proceso de 
selección inicial es eficaz pero incompleto. y en consecuencia. también existen rutas o vías pnra 
la eliminación periférica de células B o T autorreactivas que habían sido liberadas desde timo y 
la médula ósea. (6, 19) 

INJ\IUNODEFICIENCIAS 

Las cnfcnnedadcs por inmunodeficiencia.. surgen por ausencia o funcionamiento 
anonnal de uno o más elementos del sistema inmune. son un grupo de trastornos que 
incrementan Ja susceptibilidad a infecciones recurrentes (bacterianas. virales.. fúngicas y 
parasitarias). procesos nlalignos y autoin111unes. Las deficiencias del sistema inmune pueden 
ser congénitas o adquiridas. Estas pueden ser secundarias a un desarrollo anormal o defecto 
enzitnático o ser de etiología desconocida. (4) 

Se distinguen de las inmunodeficiencias secundarias en que estas últimas afectan a 
individuos sanos., inn1unocompetcntcs. que al adquirir enfermedades u otros factores externos 
que dañan alguna parte de su sistcn1a inn1unotógico se convierten en inmunocomprometidos. 
Las causas más con1m1es de inmunodeficiencia en el mundo son precisamente las adquiridas. 
Las más importantes entre ellas son la desnutrición y la infección por su gran frecuencia en 
nuestro medio. 
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EPIDEl\llOLOGIA 

Son raras,, con una frecuencia aproximada de uno por 10. 000 habitantes. Son 
frecuentes en el sexo masculino (70-80%) de Jos casos en menores de 15 años. probablemente 
por los niños que padecen cuadros que se heredan ligados al cromosoma X. La mayoría 
comienzan en edad temprana .. ya que el 80% de los casos se diagnostica en menores de cinco 
ai\os de edad. 

La frecuencia relativa observada por el Grupo Latinoamericano para 
Inmunodeficiencias Primarias (LAGID) (1998) en 1428 pacientes cstudi:idos en ocho paises 
indica 58% de deficiencias predominantemente de nnticuerpos. Le siguen las deficiencias 
celulares y de anticuerpo asociadas con otras anonnalidadcs con 18%. síndromes asociados con 
disfunción de granulocitos 8%. trastornos de la fü.gocitosis 9%. inmunodeficiencias 
combinadas 5%. y deficiencias del complemento 2%. (12) 

CLASIFICACION E INCIDENCIA 

El sistema inmune tiene cuatro componentes importantes: 1) Inn1unidad mediada por 
anticuerpos (células B),. inmunidad mediada por células (células T),. 3. Fagocitosis 
(polimorfonuclcares y células mononuclearcs),. y 4) sistema del complemento. La relativa 
frecuencia de las inmunodeficiencias esta basada en infonnación japonesa,. que es similar a Jos 
datos obtenidos en Estados Unidos. Las deficiencias de anticuerpos comprenden más del 50% 
de los casos reconocidos de inn1unodcficicncias primarias. Las inmunodeficiencias combinadas 
(deficiencias celulares y humorales). comprenden cerca del 25% del total. La disfunción de Ja 
fagocitosis co111prcndc cerca del 20%. las deficiencias celulares el 7%,. y las deficiencias del 
co1nplcn1ento cerca del 2o/o del total de los casos. 

La prevalencia de las inmunodeficiencias primarias es cercana a uno por cada IOO 000 
habitantes,. excluyendo las deficiencias de IgA y subclases de IgG. Estudios en Japón e 
Inglaterra muestran que del 62 al 83% de las inmunodeficiencias en niños se presentan en 
varones,. to cual sugiere en muchas ocasiones un patrón de herencia reecsivo ligado al sexo. (4) 

HALLAZGOS CLINICOS 

La característica clínica más in1portantc en Jos trastornos de inmunodeficiencia es una 
incrementada susceptibilidad a Ja infección,. es importante dctem1inar Ja severidad,. frecuencia, 
cronicidad o resistencia a Ja terapéutica de estos procesos. Otros datos clínicos incluyen,. 
diarrea,. n1alabsorción y vómitos. Estos problen1as y las infecciones crónicas causan falla en el 
crecimiento. Nonnaln1cnte Jos nii\os menores de 10 años presentan 6·8 cuadros de infecciones 
respiratorias al año,. 6 episodios de otitis y dos de gastroenteritis por año en Jos primeros 2 a 3 
años de vida~ En contraste con los niños que presentan inmunodeficiencias, cursando con 
severas infecciones,. infecciones persistentes,. recurrentes o de larga evolución. 
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El tipo de infección que presente el paciente proporciona pistas sobre el tipo de 
inmunodeficiencia. La neumonía bacteriana recurrente y otitis media son comunes en las 
deficiencias de inmunoglobulinas. Los patógenos son usualmente bacterias Gram positivas. En 
las deficiencias mediadas por células. los organismos causantes de infección son bacterias 
Gram negativas, hongos. protozoarios. virus o micobacterias. La infección sistémica asociada 
con abscesos en piel frecuentemente es debida a bacterias catalasa positiva (Stnphylococcus 
aureus. Escherichia coli, o Serratia marccnsces y pueden hacer pensar en enfermedad 
granulomatosa crónica. La infección recurrente mcningocóccica o gonorrea diseminada son 
características de los pacientes que tienen deficiencias de CG. C7 o CS del complemento. Las 
infecciones crónicas o recurrentes del tracto respiratorio incluyen dos o más episodios de 
neumonía bacteriana. cinco rnñs episodios de otitis n1edia en un año o mas de siete episodios en 
dos años, y la sinusitis recurrente o persistente, es común en muchas inmunodeficiencias. 

La sinusitis se puede sospechar cuando existe descarga nasnl purulenta persistente por 
más de una semana. o cuando los nii\os refiere frecuente o persistente cefalea frontal. 
hipersensibilidad sobre los senos maxilar y frontal. o dolor crónico asociado a descarga 
retronasal. El diagnóstico es confirmado radiológicarnente por Ja opacificación de uno o más 
senos o niveles hidroáercos.Las tincioncs de Wright o Hansel en secreción nasal son muy 
útiles. La preponderancia de los ncutrófilos y la presencia de un gran número de bacterias son 
altan1entc sugestivas. Se encuentran en n1ás del 10% de los casos eosinófilos que sugiere un 
proceso alérgico agregado. 

Los pacientes que tienen inmunodeficiencias celulares. responden pobremente a los 
antibióticos._ disminución de la Pa02. y experimentan polipnea pueden tener infecciones por 
Pncumocystis carinii. La broncoscopia. lavado traqueal y biopsia a cielo abierto se realizan para 
continuar el diagnóstico (4~ 13. 14). 

CLASIFICACION PRACTICA o•: INMUNODEFICIENCIAS PRIMARIAS 

TIPO 

lnn1unodcficiencia de Anlicucrpos (Células B) 
Agamaglobulinen1ia ligada al X 
(Hipogamaglobulincn1ia congénita) 
Hipogan1aglobulincmia transitoria de Ja infancia 
Inmunodeficiencia con incremento de lnmunoglobulinas 
Deficiencia selectiva de JgA 
Inmunodeficiencias variables comunes 
Deficiencias de subclases de JgG 
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Inmunodeficiencias Celulares (Células T) 
ApJasia o hipoplasia congénita tímica 
(Síndrome de DiGeorge) 
Candidiasis mucocutánea crónica 

Inmunodeficiencias Combinadas Celulares y llumoralcs 
Inmunodeficiencia combinada severa AR- o AL 
Inmunodeficiencia con disminución de adenosina deaminasa o nucleosido AR 
fbsforilasa 
Inmunodeficiencia con ataxia tclangicctasia AR 
Inmunodeficiencia con ccccrna y trombocitopenin LX 
(Síndrome de Wiskott-Aldrich) 

Deficiencia de Células NK 
Deficiencia de células NK 

Disfunción de la Fagocitosis 
Enfermedad granutorTiatosa crónica 
Síndrome de Hiper lgE 

Deficiencias del Complemento 
Deficiencia de Clq., Clr o Cls. Deficiencia del inhibidorde Cl 
Deflcie11cia de C2. C3. C4. CS. C6. C7. o CS 
Defectos de la vía alterna del complemento 

INJ\IUNODEFICIENCIAS SECUNDARIAS COMUNES 
l. Malignas 
2. Infección por Virus de Inmunodeficiencia Humana 
3. Asplcnia .. hipofunción esplénica 
4. Síndrome ncfrótico 

EXAJ\IENES DE LABORATORIO 

LX o AR 
AD 

AR o AD 
AR 
AR 

La mayoría de las inmunodeficiencias pueden ser diagnosticadas con estudios que 
evalúan cada componente del sistema inmune. Varias pruebas no inmunológicas de laboratorio 
pueden ser utilizadas .. incluyendo la biomctria hemática. completa. con cuenta diferencial, 
velocidad de sedimentación globular., test de tuberculina y radiogra.fias de tórax y senos 
paranasales. La evaluación de los procesos infecciosos incluye cultivos. La investigación de 
Jos trastornos de la fagocitosis y función del complemento esta indicada cuando Jos pacientes 
tienen una historia que sugiera inn1unodeficicncia .. y que se han encontrado niveles nonnales 
de inmunoglobulinas y respuesta celular nom1al. (4) 
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ANORMALIDADES GENETICAS 

Los defectos genéticos en Ja inmunodeficiencias incluyen herencia ligada al X .. 
autosómica rcccsiva, y don1inante. Es importante incluir la historia familia,. Ja muerte de 
hermanos. También se debe de preguntar sobre la consanguinidad. Jos orígenes raciales de 
varios miembros de la f'amilia. Es fundamental realizar el diagnóstico genético. una vez que se 
ha confinnndo el diagnóstico de inmunodeficiencia. Esto es importante para varios propósitos. 
primeramente para confirmar el diagnóstico. porque brinda la oportunidad de un consejo 
genético y diagnóstico prenatal. También se puede mejorar el espectro clini8co de Ja 
enfermedad, con opciones de manejo y pronóstico. (21) 

INMUNODEFICIENCIAS PRIMARIAS 

Inmunodeficiencia de Anticuerpos (Células B) 

La variedad de inmunodeficiencias existentes. se caracteriza por niveles subnormales 
de inmunoglobulinas o defectos específicos de la respuesta humoral. Los niveles anormales de 
inmunoglobulinas pueden variar desde la ausencia completa de todas las clases. hasta la 
deficiencia aislada de una clase o subclase. 
Hay una extensa variedad de respuestas a cambios antigénicos por la gente sana,. pero algunas 
personas tienen una cantidad inadecuada de cualquier anticuerpo para las clases de antígenos 
(por ejen1plo: polisacáridos). Esto entonces hace más susceptible a inf"ecciones. Los def"ectos 
de células B pueden ser principalmente por problemas funcionales de células B. pero debido a 
las interacciones con otras células y al sistema del complemento. la deficiencia de anticuerpos 
puede ser secundaria a defectos en uno de ellos. La prevalencia de los síndromes de deficiencia 
de anticuerpos de manera típica aumenta conf"onne disminuye su gravedad .. (4. 19) 

Agan1a~lobulincnlia liJ,!ada al X (Druton) 

La agamaglobulincn1ia ligada al X. se transmite de manera recesiva ligada al X. Es un 
trastorno severo de las células B causado por mutación de las tirosin quinasas de Bruton .. Et gen 
se encuentra en el Xq2 l .3-22. la mutación es heterogénea. Estos incluyen puntos de 
mutaciones (60-70%).. pequeñas inserciones o detecciones en el (20-30%) .. y grandes 
alteraciones (delccciones. inversiones, inserciones y duplicaciones en (5-10%) de los casos. (8). 
Generalmente Jos síntomas inician después de los 6 n1eses de edad. cuando las 
inmunoglobulinas transn1itidas por la. nladrc han desaparecido de la circulación. De allí en 
adelante. los pacientes son susceptibles a infecciones por organismos piogenos. como 
neumococo, estreptococo, y Haen1ophilus sp. Ellos responden adecuudamente a infecciones 
virales, n1icóticas y parasitarias.. Los síntomas iniciales pueden consistir en neumonía. 
bronquitis. sinusitis. otitis media.. piodermia, osteomielitis o sepsis. Se acompafta de 
erupciones dénnicas eccen1atosas. Existen repones de poliomielitis paralitica y encefalitis 
progresiva, posterior a la inmunización o exposición a virns. 
La pancnccfalitis crónica progresiva. también ocurre en asociación con agan1aglobulinemia 
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ligada al X. Los entcrovirus particularmente Jos cchovirus,. son con1unmcntc implicados. Otras 
patologías .. incluyen anen1ia hemolítica. artritis reumatoide,. ncutropcnia y dcnnatomiositis. Las 
características de laboratorio encontradas .. son ausencia o importante disminución de todas las 
clases de inmunoglobulinas. Los niveles séricos de lgG son menores de 200 mg/dl y 
frecuentemente menor de IOO mg/dl., con ausencia de IgM., IgA .. lgO e lgE. Los anticuerpos 
especificas no son producidos después del estin1ulo antigénico. En sangre periférica., las 
células pre B (con inmunoglobulinas citoplasmáticas positivas pero inmunoglobu1inas de 
superficie negativas)., comúnn1entc estas presentes en número nonnal., pero son muy bajas las 
inmunoglobulinas positivas de superficie en las células B maduras observadas. Esto sugiere 
que estos pacientes detienen la maduración en el estadio de células pre B en Ja linea de 
linfocitos B. La médula ósea y biopsia rectal n1ucstran ausencia de células plasmáticas. La 
cuenta periférica de células T esta normal o incrementada y el porcentaje de CD4 y CDS 
positivos son normales. La inn1unidad de células T se encuentra intacta. 

La parte esencial del tratamiento es el adecuado reemplazo con gamaglobulina. La 
dosis cstandar de gamaglobulina intravenosa va de 300 a 600 mglkg día cada 2 a 4 semanas. 
Dependiendo de ta respuesta a la terapia., Ja frecuencia y Ja cantidad de las dosis se pueden 
ajustar si los niveles son cercanos o se encuentra en rangos normales. Aunque los pacientes 
con agamaglobulincn1ia ligada al X pueden sobrevivir hastn Ja segunda o tercera década de Ja 
vida su pronóstico es sombrío. Los pacientes desarrollan enfermedad puln1onar crónica a pesar 
de recibir una adecuada terapia con gammaglobulina. Estos pacientes frecuentemente tienen 
bronquiectasias. Algunos pacientes desarrollan leucemias o Iinfomas.. otros desarrollan 
cnfem1cdadcs del tejido conectivo y algunos adquieren infecciones virales persistentes de 
sisten1a nervioso central. particularmente por cchovirus. Esto puede hacer necesario Ja 
administración de altas dosis de gama globulina intravenosa., con lo que se ha mostrado la 
neutralización de anticuerpos dirigidos hacia Jos virus invasores. (4. 8,.. 17., 18). 

llipog:1111aglobuli11cmia transitoria de la infancia 

La hipogarnaglobulinemia transitoria de la infancia es una deficiencia autolimitada de 
anticuerpos. Los infantes expcrin1entan una fase normal de hipogamagJobuJincmia 
(fisiológica) entre los 3 y 6 meses de edad incluso hasta Jos 24 meses de edad., cuando los 
niveles de JgG disn1inuycn a su punto mas bajo (usualmente de 250 a 500 mgldl). Durante este 
tíc1npo Jos niños tienen un incremento en Ja susceptibilidad a infecciones Y fracaso en la 
producción adecuada de anticuerpos. 
En algunos niños., este periodo de hipogamagJubulinemia puede persistir desde los 2 hasta Jos 
8 años de edad. Se tiene cuadros infecciosos de repetición y el_ nivel total de inmunoglobulinas 
es menor de 400 mg/dl. (4. 18) 

lnmu11odcficicncia con incrcn1cnto de lgM 

Este trastorno se caracteriza por un incremento de los niveles de Ig.M policlonaJ 
asociada a deficiencia de lgG .. lgA., e JgE. El fenotipo en cuestión., que se atribuye a un bloqueo 
en el cambio de las inn1unoglobulinas de célula B de JgM a lgG., se corroboró con toda certeza 
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en varones con afecciones piógcnas y gastrointestinales recurrentes; neutropenia recurrente y 
cuadros auto inmunitarios; sin embargo, en algunas mujeres se identificó el mismo fenotipo de 
In inn1unoglobulina. En algunos casos los niveles pueden ser superiores a 1000 nlg/dl. Aunque 
Ja causa frecuentemente es desconocida, recientemente se ha encontrado que esta enfermedad 
se liga al X, como resultado de la mutación de un gene CD40L encadado a la membrana 
glucopróteiea que se expresa sobre ta actividad de células T, que es responsable del cambio 
secuencial de la producción de inmunoglobulinas por las células B, desde JgM, hasta lgG y 
otros isotipos. En ausencia de esta membrana proteica normal, la interacción constitucional 
nonnal entre las células B y T es incompleta con producción únicamente de IgM. El gen esta 
localizado en el cron1osoma X y el trastorno es hereditario. La inn1unodcficiencia adquirida de 
hiper lgM, puede ser resultado de infección viral poR Epstein Barr .. rnbéola adquirida 
transplacentariamentc, u otras agresiones que comprometan el isotipo de la inmunoglobulina. 

Así como en el caso de la ALX, los pacientes con estos trastornos pueden desarrollar 
sintomas en el prin1cro o segundo año de vida con infecciones bacterianas recurrentes y por 
algunos nlicroorganisn1os patógenos intracelulares, como la neumonía por P. carinii .. 
histoplasmosis del sistema nervioso central y toxoptasmosis. Hay que sospechar también la 
existencia de dicho síndrome en caso de que un paciente tenga diarrea por criptosporidios y 
colangitis csclcrosantc. La asociación de anemia hemolítica y trombocitopenia también se han 
documentado en varios casos. La ncutropenia transitoria, persistente o cíclica no es 
infrecuente. Los exámenes de laboratorio revelan un significativo número de linfocitos de 
sangre periférica que expresan en su superficie IgM, pero tos linfocitos que expresan lgA e 
JgG, están disn1inuidos o ausentes. Muchos de los pacientes tiene números nonnales de 
linfocitos T y la inmunidad celular es nonnal. (4,19) 

Deficiencia Selectiva de lgA. 

La deficiencia selectiva de IgA, es considerada Ja inmunodeficiencia más frecuente, 
pero las deficiencias de IgG2 y de 1gG4 probablen1e1ue son igual de con1ún, y el grupo de 
inmunodeficiencias caracterizadas por niveles subnonnales de una o más subclases de JgG son 
tan frecuentes como ta deficiencia aislada de lgA. Cuando una persona tiene deficiencia 
combinada de suclases de IgG e IgA .. es más susceptible a las infecciones y trastornos del tejido 
conectivo, que en aquellas personas con deficiencias aisladas de lgA. Muchas deficiencias de 
lgA son asintomáticas. 

La incidencia de deficiencia de IgA en europeos se estima de 1 :700 aproximadamente. 
La incidencia es menor en individuos africanos, asiáticos y arnerieanos. La lgA, es la principal 
inmunogiobulina de las superficies secretoras .. y se asocia a procesos infecciosos del tracto 
respiratorio y gastrointestinal. Hay dos subclases de lgA o ísotipos: IgAl e JgA2. Muchos de 
los pacientes, tienen cifras bajas o ausentes de ambos isotipos. En general la IgAl es el isotipo 
predominante en suero9 aunque Ja JgA2 9 es predominante en las superficies n1ucosas. 

Los estudios de pacientes con deficiencia de IgA sugiere que existe una ausencia o 
marcada disminución de JgA sérica asociad:. a una variedad de cnfenncdades, aunque 
aproxin1adamente el 50% de los casos. los pacientes afectados, gozan de buena salud. El 
diagnóstico de la deficiencia selectiva de tgA es incuestionable~ cuando Jos niveles séricos de 
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lgA son menores a 5 mg/dL en personas mayores de 1 año. Algunos pacientes pueden tener 
niveles ente 5 y 50 mg/dL y tener complicaciones sin1ilares a aquellos pacientes con niveles 
inferiores a 5 mgldL. La presencia de lgA normal sugiere alteraciones n nivel de las células B 
asociadas a disminución de la síntesis o liberación de JgA. Los niveles séricos de Jas otras 
inmunoglobulinas son normales. y la inmunidad mediada por células usualmente es nonnal. 
Los anticonvulsivantes. especialmente la fcnitoina. también se han asociado como posible 
deficiencia de lgA. Withdr..iwal ofthe 1ncdication puede resultar en retomo a niveles normales 
delgA. 

Los hallazgos clínicos de Ja deficiencia de lgA van desde las infecciones sistémicas 
severas. hasta estado de con1plcta salud. Un número importante de trastornos nutoinmunes se 
han asociado a deficiencia aislada de lgA. El tratamiento esta dirigido a los síntomas o a fas 
enfermedades específicas asociadas a la deficiencia selectiva de JgA. Los pacientes no deben 
ser tratados con gammaglobulina intravenosa. porque estos productos no contienen cantidades 
suficientes de lgA. y estos pacientes pueden fonnur anticuerpos anti IgA.. después de 
administrarse la ganunaglobulina .. porque existen pequef\as cantidades de JgA. Esto puede 
causar incluso una reacción anafiláctica. El pronóstico de estos pacientes es variable. los 
pacientes pueden cursar con la enfcm1cdad desde la infancia .. o mantenerse asintomáticos hasta 
la edad adulta. La sintomatología más importante se presenta en Ja niñez. y guarda importancia 
respecto al pronóstico. Se han reportado varios casos de reversión espontánea .. hacia niveles 
normales de lgA. (4. 17) 

Inmunodeficiencia Común Variable 

La inmunodeficiencia común variable. es descrita en un grupo heterogéneo de 
defectos. que incluyen grados variables de deficiencias inmunitarias asociadas· con daño 
específico de respuesta humoral. Puede presentarse durante Ja infancia. pero usualmente 
aparece en la ndolcscencia o en la edad adulta. Este grupo de pacientes incluyen casos de 
hipogamaglobulinemia adquirida y en algunos casos disgamaglobulinemia. La IDCV.,. puede 
aparecer de nlanera sin1ilar a Ja ALX. Ambos sexos se afectan de igual manera. 

La lDCV típicamente se caracteriza por niveles bajos de isotipos de inrnunoglobulinas. 
pero esta cnfcm1edad es menos severa que la ALX. Los niveles de JgG se encuentran 
usualmente entre 150 y 350 mg/dL. La JgM e lgA pueden estar ausentes o encontrarse en 
cantidades normales. La producción de inmunoglobulinas secundaria a Ja estimulación 
antigénica, es subnormal o ausente. La mayoría de los individuos que tienen una IDCV tienen 
un número normal de células B (con imnunoglobulinas de superficie positivas, en contraste con 
In ausencia de estas células observadas en la ALX. Sin embargo. la maduración de células B es 
deficiente en su diferenciación hacia células plas1náticas. La mayor parte de los pacientes con 
IOCV tienen intacta la inmunidad celular .. pero puede estar deprimida la función de las células 
T. 

La presentación clínica generalmente es con presencia de infecciones sinobronquialcs 
recurrentes. La 1nayor complicación es Ja cnfem1cdad crónica pulmonar. Otras complicaciones 
incluyen giardiasis, malabsorción, bronquiectasias, formación de auntoanticuerpos y 
enfcnncdad autoinn1une. Tan1bién se ha observado un incremento en la prevalencia de 
cnfcnncdadcs nlalignas. E1 trutamicnto es similar a la ALX. (4 .. 19) 
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Deficiencias de Subclases de lgG. 

Las cuatro subclases de lgG (l al 4). son cncodadas por distintos genes. la producción 
de estos tienen distintos propósitos biológicos. incluidos la habilidad de fijar el complcn1ento. 
cruza la placenta y se une a los receptores Fe de las células monoclonales. Los anticuerpos 
responsables son predominantemente lgGI. mientras que en los adultos la respuesta de 
anticuerpos a polisacaridos esta dada en gran parte por lg02. En promedio en un adulto sano. 
Ja IgG en suero tiene los siguientes porcentajes 60% lgGl. 32% lgG2. 5% lg03 y 3% lgG4. 
Los individuos atópicos tienen niveles altos de IgG4 en comparación con personas no 
atópicas. Los niveles altos de IgG4 coexisten con niveles elevados de IgE. 

La deficiencia severa de alguna de las subclases de lgG,. esta asociada con el 
incremento en el riesgo de infecciones piogenas. Las deficiencias selectivas de lgG2 e lgG4. 
son las deficiencias n1ás frecuentes durante la infancia. La incidencia de deficiencia selectiva 
de lgG4 sintomática (definida como cantidad menor de 10 rnglL o 1 mgldl en pacientes 
mayores de 1 año),. en la población es de aproximadamente 1:1000. que es similar a la 
deficiencia selectiva de lgA. Alguna con1binación de deficiencias puede ocurrir. pero es más 
frecuente Ja deficiencia combinada de IgG2 e IgG4. 

Los pacientes que tienen deficiencias de subclases de lgG. usualmente tienen valores 
normales de IgG. y en algunos casos valores elevados,. aunque algunos pueden tener valores 
subnom1ales. Cerca del 50% de los niños y adolescentes tienen deficiencias de IgG2 e lgG4. 
con producción normal espontánea de estos isotipos entre los JS meses y 6 años de edad. Los 
síntomas habitualmente mejoran o desaparecen con la maduración de Ja producción de 
inmunoglobulinas. En algunos casos, hay deficiencia de JgG2, e lgG4 durante Ja infancia. y 
deficiencia de lgG3 en Ja edad adulta. La mayoría de los pacientes con deficiencias de 
subclases de IgG mejoran significativamente. con la administración de placebos o antibióticos 
profilácticos. (4.17) 

INMUNODEFICIENCIAS MEDIADAS POR CÉL.UL.AS 

Los pacientes que tienen inmunodeficiencias. n1ediadas por células,. tienen 
nlanifestacioncs n1ás severas de aquellos pacientes con inmunodeficiencias humorales. En 
muchos sujetos afectados. Jos defectos de Ja inn1unidad de células T .. se asocia a defectos en Ja 
imnunidad de células B. con una disn1inución en la colaboración de células B con células T. El 
síndrome de Hiper lgE. frecuentemente se presenta en la infancia con infecciones de vias áereas 
superiores recurrentes, diarrea crónica y dai\o hepático. El P. carinni es la causa más común de 
neumonía y la cnfcm1edad gastrointestinal es frecuentemente causada por Cryptosporidium sp. 
La neutropenia crónica puede llevar a ulceraciones orates y rectales, y puede ocunir anemia 
aplásica inducida por parvovirus. 

A¡>lasia Tín1ica Congénita (Síndrome de DiGeorge) 

La ;1plasia congénita timica (Síndrome de DiGeorge, síndrome de la tercera y cuarta 
bolsa. imnunodeficicncia celular con hipoparatiroidis1no). resultado de una con1pleja 
malforn1ación congénita de la tercera y cuarta bolsa braquial. durante la embriogénesis temprana. 
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Se encuentran alteraciones cromosomitas como la monosornia primaria 22q 1 1. herencia ligada al 
X (Xq21.3-22) y desordenes nlendclianos, así como, factores teratogénos extrínsecos (como 
diabetes materna, a1coholis1no materno antes de la semana veinte de gestación). El síndrome 
consiste en hipoplasia o aplasia del timo; hipoparatiroidismo. en ocasiones hipotiroidismo, y 
frecuentemente malfonnacioncs cardiacas congénitas chicfly que involucran arco aónico. la 
arteria pulmonar, rl conducto arterioro y pane de la membrana del septum intervcntricular. Entre 
las anomalías faciales se encuentra microgantia, hipcrtelorismo, implantación baja de pabellones 
auriculares, esto ocurre tanto en hombres como en mujeres. El diagnóstico a temprana edad es 
sugerido cuando hay hipertiroidismo asociado con hipocalcemia, frecuentemente con falla 
cardiaca. La. hipoplasia tín1ica es resultado de una inmunodeficiencia celular. El número de 
células T periféricas. usualn1ente está deprimida de manera importante, y Jos linfocitos 
periféricos tienen fallas en Ja respuesta a mitógenos o células alogénicas. Las célula B se 
cncuentrJn en cantidades nonnales, y la respuesta humoral se encuentra relativamente intacta. 
Sin embargo algunos pacientes tienen niveles bajos de inmunoglobulinas, pobre respuesta de 
anticuerpos especifica o ambos. Una vez que han sido controlados los problemas de 
hipoparatiroidisn10 y los problemas cardiovasculares. la inmunodeficiencia, puede ser restaurada 
con transplantc de tin10 de feto hun1ano. Et transpla.ntc de médula ósea también puede ser útil. 
Algunos pacientes tienen un síndrome parcial de DiGeorgc. Estos pacientes pueden mostrar una 
mejoría cspontánc de la función celular y del hipoparatiroidismo con el incremento de la edad. 
como resultado del funcionamiento de tejido ectópico de tejido timico y paratiroideo. Otros 
niños aparecen sin sintonmtología inicialmente; sin embargo. después desarrollan una profunda 
disminución de Ja función tímica. (14. 17. 19) 

Candidiasis l\lucocutánca Crónica 

Es un defecto selectivo de la inmunidad de tipo celular a la infección por Candida. que 
se caracteriza por infección persistente de infección por Candida en la piel. Membranas mucosas 
y uñas. Los pacientes usualmente no son susceptibles a sepsis por Candida. Cerca del 50% de Jos 
pacientes que tienen CMC tienen una o más cndocrinopatías (hipoparatiroidisrno. enf'ermedad de 
Addison. hipotiroidisino. diabetes n1ellitus o anemia perniciosa). 

El número de células T es nom1al. Los linfocitos periCéricos responden ñormalmentC a 
rnitogénos. células alogénicas. y otros antígenos como Candida. La inmunidad· mediada por 
células B es variable. · 

No hay un tratan1iento estandarizado por la variedad de las manifestaciones clínicas. 
aunque el tratamiento antimicótico es fundamental en el manejo de la CMC .. Se ha utilizado en 
el tratan1iento el transplantc de nlédula ósea; sin embargo el pronóstico es reseivado .. Los 
pacientes con CMC rara vez sobreviven más allá de Ja tercera década de Ja vida. (4) 

INMUNODEFICIENCIAS COMBINADAS, CELULAR V HUMORAL 

El diagnóstico de inmunodeficiencia con1binada. tienen significativamente afectada las 
funciones de los linfocitos B y T. Las enfermedades en estos pacientes tienen variabilidades 
clínicas y de severidad. Los defectos enzimáticos de la vía de Ja purina también se encuentran en 
las imnunodeficiencias combinadas. 

TESIS CON vr.rr¡· .1,.,, ~...,, 
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Inmunodeficiencia Severa Combinada 

Los pacientes que tienen i1U11unodeficiencia severa combinad~ experimentan un severo 
curso clínico. Si el defecto inmunitario no logra restablecerse con transplante de médula ósea o 
terapia con reemplazo enzimático. la muerte por infección usualmente ocurre en el primero o 
segundo año de vida. La inmunodeficiencia severa combinada es hereditaria en sus dos formas. 
una forma rccesiva ligada al X (agamaglobulinemia. linfopénica ligada al X), es la forma más 
común. Otra es la forma autosómica recesiva. Estos pacientes usualmente enferman en los 
primeros meses de vida. Los síntomas incluyen falta en el crecimiento, diarrea crónica. 
neumonía y sepsis. La neumonía es intersticial y debida a P11eumocystis carinii. Los infantes 
afectados, son susceptibles a infecciones virales. Las infecciones por varicela. herpes o 
citomegatovirus usualmente son fatales. Se ha documentado la muerte por poliomielitis después 
de la inmunización por virus atenuado. El sarampión. puede resultar en una neumonitis fatal. 

Se ha postulado que la inmunodeficiencia severa combinada es resultado de la falla en 
la diferenciación de la célula madre a linfocitos B y T. Los pacientes afectndos tienen profunda 
linfopenia y vestigios o ausencin del tipo. La inmunidad realizada por linfocitos T y B se 
encuentra nlarcadamente deprimida. La terapia antimicrobiana agresiva es necesaria., pero la 
inmunización con vacunas de virus vivos se debe evitar. El tratamiento definitivo es con 
transplantc de médula ósea, observándose hasta 1 O af\os de sobrevida posterior al transplante. 
(19. 20) 

Inmunodeficiencia Severa Combinada con Deficiencia de Adenosina Deaminasa .. 

La ausencia de la enzima adenosina deaminada (ADA}. es una. enzima necesaria en el 
metabolismo de las purinas, se ha encontrado en cerca del 15% de todos los pacientes con 
inmunodeficiencia severa combinada. se ha obscrvndo hasta en el 30 a 40% de los pacientes con 
inmunodeficiencia severa combinada con herencia nutosómica recesiva. Se han postulado varios 
mecanismos para explicar la deficiencia de la enzima. Un probable mecanismo es la 
acumulación de deoxiadenosina y subsecuentementc trifosfato de dcoxiadenosina., como 
resultado se encuentra una profunda inhibición de la función de los linfocitos T. El grado de 
inmunodeficiencia combinada varin desde la ausencia completa de células B y T con 
anonnalidades en la inmunidad mediada por ambos tipos celulares encuentran alteraciones 
radiográficas similares al rosario raquítico. Se han observado múltiples alteraciones esqueléticas 
por condrodisplasia. Esta forma de inmunodeficiencia.. también puede mejorar con el transplante 
de médula ósea. Los avances recientes sugieren que este trastorno puede mejorar con terapia 
génica .. con la inserción funcional de ADA, con células autólogas de los pacientes afectados. 

Cerca del 85 al 90% de los pacientes, tienen Iinfopenia al nacin1icnto y predispone a 
recurrentes infecciones causada por génnenes pntógenos y oportunistas. La neun1onia., diarrea y 
cnndidiasis son comunes, y hay una profunda falla en el crecimiento. Los hallazgos de 
laboratorio incluyen linfopenia (frecuentemente menor de 500 uL), ausencia de nódulos 
linfáticos., ausencia de amígdalas y tin10; se encuentran bajos niveles de inmunoglobulinas y 
anticuerpos específicos; y disminución o ausencin de la respuesta proliferativa de linfocitos a 
mitógenos. células alogénicas y antígenos pasados. 
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Una forma similar .. menos común de Ja fonna de inmunodeficiencia severa combinada 
puede ser resultado de deficiencia. de Ja enzima nuclcosido fosforilasa.(20) 

Inmunodeficiencia con Ataxia rm'"elangiectasia 

La ataxia telangicctasia es un síndrome complejo que tiene herencia autosómica 
recesiva. El hallazgo clínico n1ás importante es la ::ataxia cerebelosa y las telangiectnsias. La 
ataxia es frecuentemente notada al final del segundo año de vida .. y Jas telangiesctasias pueden 
ser notnblcs poco tiempo después .. particularmente en Ja conjuntiva bulbar .. orejas y parte flexora 
de extremidades. Muchos de Jos pncientes experimentnn repetidas infecciones sinobronquiales y 
pueden desarrollar bronquiectasias. Se encuentra incrementada la sensibilidad a infecciones 
virales y bacterianas. 

La cuanta periférica de leucocitos revela linfopcnia,. aunque los linfocitos T suelen ser 
normales o estar discretnn1ente disminuidos. Estos pacientes no responden a pruebas cutáneas. 
La respuesta humoral a antígenos específicos se encuentra deprimida. En Ja mayoría de Jos casos 
se encuentra deficiencia de lgA .. lgG2 ó lgG4 o combinación de alguna de ellas. Se han 
reportado susceptibilidad incrementada a procesos malignos particulannente del sistema 
linforcticular. Las células afectadas presentan sensibilidad incrementada a Ja radiación .. defectos 
de la reparación de DNA, rupturas cromosón1icas y traslocaciones (comprometiendo a los 
cromosomas 7 y 14). Los pacientes con este tipo de inmunodeficiencia tienen incremento en Ja 
relación de receptores gama-delta con respecto al alfa-beta. El defecto fundan1cntal de la ataxia 
telangiectasia es la interrupción del gen del receptor de las células T así como .. la reparación 
alterada del DNA. La posibilidad de Ja interferencia con la inmunoglobulina son los genes de 
cadenas pesadas acon1odados de di fcrente nlanera, sugeridos por la presencia común de IgG2 e 
JgG4 .. y/o deficiencia de lgA. Los niveles de lgM frecuentemente están elevados. La variabilidad 
clínica de este sindron1c n1arca la dificultad para dctcnninar el pronóstico .. El adecuado 
tratamiento prolonga Ja sobrevida. ( 19. 20} 

Síndrome de 'Viskott-Aldrich 

Es una inmunodeficiencia con herencia rcccsiva ligada al X.. se caracteriza por 
trombocitopcnia. eczen1a e infecciones recurrentes. Existe una pobre respuesta humoral .. a 
antígenos polisacáridos, por defecto en la función de células T y trombocitopenia. Los defectos 
están presentes al nacimiento .. y la tendencia al sangrado puede ser el primer síntoma. Las 
plaquetas son pequeñas de tan1año y es el punto más in1portante para et diagnóstico. Los 
individuos afectados son susceptibles a infecciones por organismos encapsulados con 
polisacáridos (pnemnococcus, Haemophilus influenza. meningococcus). Los niveles en suero de 
lgM son bajos, pero los niveles de lgA e lgE. Los niveles de IgG son normales o ligeramente 
bajos. Estos pacientes tienen disminuidas tas isohemaglutininas y son incapaces de responder a 
la inmunización con antígenos polisacáridos. La inmunidad mediada por células T usualmente 
esta intacta. pero después declina. Los procesos linfoproli.fcrativos son frecuentes en pacientes de 
mayor edad. 
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Los episodios de sangrado agudo usualmente son tratados con transfusiones. de 
phiquetas frescas irradiadas con 3000 rads. para prevenir las reacciones. La muerte temprana 
puede ocunir por hemorragia. Las causas más importantes de muerte son las infecciones y los 
procesos malignos. Un número de pacientes tiene anormalidades inmunológicas y plaquetarias 
las cuales se corrigen después del transplante de médula ósea. (20) 

Deficiencia de Células Asesinas Naturales (NK) 

Las células asesinas naturales (NK) lisan espontáneamente una variedad de células 
blanco alogénicas y tumorales. Cuando son activadas por IL-2 e interfcrón gama pueden lisar 
células infectadas por virus. L:i deficiencia de células NK se ha documentado en el Síndrome de 
Chcdiak-Higashi. en la deficiencia de adhesión molecular de leucocitos (CD11/CD18) y el 
Síndron1c linfoprolirerativo ligado al X. En algunos pacientes hay deficiencia selectiva de 
células NK. existe deCecto en la lisis de células malignas. depresión en los niveles de activación 
de Iinfoquinas._ y deficiencia en los marcadores de superficie de linfocitos. Los síntomas 
incluyen infecciones recurrentes e inf'ccción severa por herpes virus. También hay asociación 
con la cnfcnncda:d de Hodgkin. 

Disfunción de la Fagocilosis 

Las deficiencias de la fagocitosis pueden ser agrupadas en dos categorías: Desordenes 
en la producción. como ocurre en la neutropenia hereditaria.. y en tos trastornos funcionales. el 
segundo grupo incluye defectos en la quimiotaxis. opsonización. ingestión. y acciones 
bactericidas. Todos los pacientes son susceptibles a infecciones bacterianas o micóticas. pero 
pueden tener pequeñas dificultades con infecciones virales o por protozoarios. 

Enfern1cdad Granulomarosa Crónica 

Es un desorden de Ja función bactericida. afectando sobre todo a los neutrófilos. Se 
carJcteriza por lesiones granulon1atosas en piel. pulmón y nódulos linfáticos. Se hereda ligada al 
X. pero tan1bién se ha descrito herencia autosón1ica recesiva. Los pacientes son susceptibles a 
infecciones por agentes catalasa positiva (S. aureus, S. cpidennidis. E. coli. Klebsiclla sp. 
Protcus sp) y algunos hongos (Candida. Aspcrgilius). Los neutrófilos de los pacientes con 
granulomatosis crónicas tienen deficiencia en In síntesis de peróxido de hidrógeno y superoxidos. 
necesarios para la lisis de bacterias catalasa positivas. Sin embargo; la producción de peróxido 
de hidrógeno no es necesaria para la infección por nlicroorganismos catalasa negativos como: S. 
pyogenes. s pneumoniac. S. viridans. Muchos pacientes tienen deficiencia o no funciona el 
citocromo b558. navoprotcinas. u otras proteínas relacionadas con la reducción de nicotinamida 
di nuclcótido fosfato (NADPH) sistema oxidasa. Esto resulta en defectos en la producción de 
superóxido. Los componentes dcJ sistema NADPH se encuentran por separado en cuatro 
cromosomas 1 q25. 7q 11.23. 16q24 y Xp2 I. 

Los sinton1as se presentan antes del ai\o de edad. Las anom1alidades más frecuentes 
consisten en n1arcada linfopatias. frecuentemente con drenaje purulento. ulceraciones crónicas 
infectadas y fonnación de granulornas. Hcpntoesple1101negalia casi constante. sugestiva de 
propagación de organismos por todo el sistema reticuloendotelial. La neumonía es una 
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importante complicación, aunque puede ser una manifestación posterior. La osteomielitis y los 
abscesos hepáticos. esplénicos y pulmonares son comunes. 

El exan1en clinico más importante para el diagnóstico es estudio cuantitativo con Ja 
tinción de azul nitrotetrnzoliun1. Los neutrófilos de estos pacientes no reducen esta tinción. El 
diagnóstico definitivo se establece con estudios de quimioluminiscencia o bactericidas 
específicos. La cuenta de leucocitos en sangre periférica se encuentra elevada. La inmunidad por 
células By Tes normal. 

El propósito principal del tratamiento es la prevención y cura de los procesos 
infecciosos. Se ha estandarizado el tratamiento continuo en estos pacientes con trimetropin con 
sulfametozaxol. El transplante de médula ósea puede mejorar Ja enfermedad. Estudios 
prceliminares con interfcrón gamma son promisorios. La. mortalidad es reducida cuando el 
diagnóstico es temprano y se recibe un ndecuado tratamiento. Se ha reportado sobrevida hasta la 
segunda década de la vida. (4, 17) 

Síndrome de lliper lgE 

Es un desorden caracterizado por eccema y recurrentes infecciones bacterianas en piel. 
pulmón, oído medio y senos para.nasales. diarrea crónica y daño hepático. Frecuentemente 
presento.da en la infancia. Los organismos causantes son S. aureus y Candida. pero también 
puede encontrarse H. influenza, S. pneumoniae y estcptococos del gn..1po A .. El P. carinni es Ja 
causa más común de neumonía y la enfcnncdad gastrointestinal es frecuentemente causada por 
Cryptosporidium sp. La neutropenia crónica puede llevar a ulceraciones orales y rectales. y 
puede ocurrir ane1nia aplásica inducida por parvo vin1s. 

Los niveles en suero de lgE._ exceden las 5000 IU/mL. En algunas ocasiones por arriba 
de JO 000 JU/mL. Las anonnatidades en la quimiota.xis se encuentran presentes en muchos 
pacientes. El incremento de anticuerpos lgE contra nntigenos cstafitococcicos son diagnósticos. 
Algunos pacientes tienen anonnalidades de la respuesta humoral con antígenos de reto. pobre 
respuesta linfocitica o ambas. Los pacientes pueden ser infectados por génnenes catalasa 
negativos. en con1paración con tos pacientes con granulomatrosis crónica. El pronóstico es 
incierto. aunque muchos pacientes llegan hasta la edad adulta. 

El síndrome de Hiper lgE se hereda ligada al X y es debida a un defecto en et gen del 
ligando C040. Este ligando. se encuentra en las células T interactuando con el CD40 de las 
células B. promoviendo su crecimiento y diferenciación. (21). Actualn1ente se define como una 
inmunodeficiencia prin1aria congénita autosórnica dominante con pcnctrancia completa de 
etiología desconocida. Se ha sugerido una microdelección que involucra varios genes. lo cual 
podría explicar la afección n1ullisistémica. Se ha demostrado una mutación del cromosoma 16 y 
del receptor de interlcucina (IL4). la cual podría explicar las alteraciones inmunes. Se encuentran 
niveles elevados de lgE y un defecto en Ja quimiotmds de los neutrófilos. Se caracteriza por 
dennatitis utópica. infecciones frecuentes. fonnación de abscesos, incren1ento de niveles séricos 
de lgE (>2000 Ul/n1L) y eosinofilia periférica. Se caracteriza por ausencia de síntomas atópicos 
de vías respiratorias y ausencia de atopia familiar. 
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La dem1atitis ocasiona prurito con liqucnificación .. tiene una distribución atípica .. con 
procesos infecciosos: furunculosis y celulitis. Los abscesos fríos .. ocasionalmente encontrados .. 
son patognomónicos del síndrome de Hiper lgE pero no esenciales para el diagnóstico .. son 
móviles .. tienen consistencia quística y no se asocian a sintomas sistémicos. 

En las infecciones respiratorias se pueden encontrar sinusitis, otitis,. mastoiditis y 
neumonías graves .. tan1bién ocasionadas por S. aureus. Las infecciones micó~icas;· incluyCndo la 
moniliasis oral .. son comunes. --'·~Y. 

Se encuentran anormalidades músculo esqueléticas como frente prominente .. fracturas 
patológicas .. y anormalidades faciales (nlas de Ja nariz ancha .. boca grande y pa~ellón auricular 
largo). El síndrome de Hiper lgE también se ha asociado en raras ocasioncs-"a enfermedades 
autoinmunes como lupus eritematoso sistémico. 

El tratan1icnto incluye antibióticos profilácticos y cuidados de la piel. El tratamiento 
oportuno de las infecciones con antibióticos es fundamental y será de acuerdo a la etiología 
microbiana probable y al estado clínico del paciente, ya que algunos pueden tener varios meses 
sin infecciones o bien varias infecciones en un periodo corto de tiempo .. en donde está indicado 
el uso de antibióticos profilácticos .. como trimetropin con sulfametoxazol .. además del drenaje 
quinírgico de los abscesos. El uso de levamizol .. ácido ascórbico .. cimetidina .. y ciclosporina ha 
demostrado en algunos pacientes ser efectivo para aumentar la quimiotaxis de tos neutrófilos 
cuando está afectada en estos pacientes (7 .. 10) 

Deficiencia del Sistema de Con1plemento 

Este tipo de pato logias se caracteriza por disminución en los niveles de uno o más de los 
con1ponentes del complemento. Muchas de las deficiencias se trasmiten con herencia autosón1ica 
recesiva. La deficiencia de C2 es la más frecuente. Estos individuos tienen un riesgo 
incrementado de auto inmunidad c infecciones bacterianas serias. especialn1cnte por 
neumococos. La cnfcrn1cdad por complejos inn1unes e infecciones piógcnas son comunes en 
pacientes con deficiencia de los componentes del complemento de la vía clásica como Clq. Clr .. 
Cls .. C4. C2 .. y C3. Las deficiencias de tos factores He 1 lleva a deficiencia secundaria de C3 y 
tienen sinton1as similares. En la deficiencia de C3 .. hay defecto en la opsonización de organismos 
piógenos.. probablemente secundaria a dnño en la localización antigénica de las células 
dendríticas de tos centros genninales de los nódulos linfáticos. Esto condiciona la presencia de 
procesos severos como neumonía .. nleningitis y peritonitis. 
La deficiencia de los componentes terminales del complemento: CS,. C6. C7 .. CS o C9 se asocian 
con una alta incidencia de infecciones por Ncisscria. La deficiencias de los componentes de la 
vía alterna .. Factores B .. D .. y properdina también esta asociado a infecciones por especies de 
Neisscria. El manejo antirnicrobinno es el más importante. La terapia de reemplazo de las 
deficiencia de los componentes del complemento no se tienen reportes de ser útil .. debido en 
parte a la vida nlcdia corta de los componentes del complemento en vivo. (4) 
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JUSTIFICACION 

Conocer la frecllen~iá d.e iitmunodetj:ciencias,, en el s.erv1c10 de pediatría, para poderlas 
diagnosticar y tratar de fonna temprana.-EJ conocer la frcct.1:encia de este problema asociado a 
procesos mórbidos, permitirá establecer Ja magnitud de- su importancia y favorecerá la 
reálización de actividades preventivas 

PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA. 

Las inmunodeficiencias, se encuentran asociadas con mayor frecuencia a patologías infecciosas 
que a otro tipo de patología. 

HIPOTESIS 

Existe una mayor frecuencia de inmunodeficiencias en pacientes hospitalizados con procesos 
infecciosos que en los que se encuentran hospitalizados por otra patología. 
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08.fETIVOS 

GENERAL. Conocer la frecuencia de Inmunodeficiencias en el Servicio de Especialidades 

ESPECIFICO J. Conocer la frecuencia de inmunodeficiencias prin1arias 

ESPECll"ICO 2. Conocer Ja frecuencia de inmunodeficiencias secundarias 

DISEÑO DE ESTUDIO 

Se realizo un estudio no aleatorio,. retrospectivo. y observacional. 
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MATERIAL Y METODOS 

El estudio se realizo en el servicio de Especialidades de Ja Unidad de Pediatría del Hospital 
General de México. 
Se reviraron los expedientes clínicos de doscientos doce niños. con edades entre cero a 16 
años de edad. hospitalizados en el servicio de Especialidades de la Unidad de· Pediatría .. en el 
peñodo comprendido del 01 de Marzo del 2001 al 31 de Octubre del mismo año. · 

Variables: Edad. género.. diagnóstico al inbrrcso. trntamientO, rC:Cibido ., 'durante su 
hospitalización. La edad se expresó en enteros. 

CRITERIOS DE INCLUSION 
' .::·/: ... '."é>'. 

Pacientes recién nacidos a 16 n~os.de ednd •. quc.~e.enco":tri:tron,·~:;~~~·~:Jli·~~os. e~ el 
Servicio de Especinlidades en et periodo.comprendido.del 01 de M~rz_~·dcl,2001,-.aLJI .. ,dc 
Octubre del mismo ario. y que con~ará cOn expediente clínico completo, indepcn.diCntem.ente 
del sexo y Ja localiznción geográfica. ·- · ' · 

CRITERIOS DE EXCLUSION 

Se excluyeron Jos pacientes mayores ~e 16 ai\os de edad, que no contaran con un 
expediente clínico completo o que - no· se encontrara su expediente • que hayan estados 
hospitalizudos fuere del periodo de estudio u hospitalizados en otros servicios de la unidad de 
Pediatría y que hayan fallecido, ya que el expediente se encuentran en otro sitio del archivo en 
estos pncienrcs. 

CRITERIOS DE ELll\llNACION 

Se eliminaros a los ndultos. pacientes que estuvieron hospitalizados en otras 
unidades del Hospital General de México. 

ANA LISIS ESTADISTICO: Se realizó en forma automatizada con el programa Epi Info 95 
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RESULTADOS 

Se revisaron 212 expedientes de niños hospitalizados en el periodo comprendido deJ 
01 de marzo al 31 de octubre del n1isn10 nño, de Jos cuales se excluyeron 95 pacientes. por no 
contar con el expediente completo, y por defunción. De los 117 pacientes que se incluyeron en 
el estudio 67 fueron hon1brcs (57%) y SO mujeres (43%). Se realizó una distribución por grupo 
ctárco siendo el 47.9% menores de 1 año, 27.4% entre 2 y S aftas .. 8.5% de 6 a 10 años de edad 
y el J 6.2% con edndcs de 1 1 a J 5 años. 

En cuanto a Jos días de estancia intrahospitalaria Ja mayoría de Jos pacientes se 
encontraron hospitalizados entre 5 a JO días en el 35% y de 1 O a 15 días en el 20.5%, teniendo 
estancias hospitalarias mas nJlá de 40 días sólo en el 0.9% de Jos pacientes. En Jo referente a Ja 
hospitalización aeunn1Jada el 74.4% de los pacientes se egreso después de 10 a 15 días de 
estancia y el 83.8% se encontraba egresado después de 20 días de hospitalización. 

Los diagnósticos de ingreso de los pacientes en el servicio de Especinlidades el 
59.5% correspondieron a procesos infecciosos. el 12.9% a patologías neurológicas. el 6% a 
padcchnicntos oncohen1atológicos. al igual que a procesos metabólicos. el 2.6% a 
colagenopatia.s y el 5.2 a tr-Jstornos inmunológicos. 

El tratamiento recibido en 82 pacientes (70%) Cue con antibióticos. en 2 pacientes 
(l.7%) con antivirales; en el 5.9% se manejaron con anticonvuJsivantes (7 pacientes). 4 
pacientes (3.4%) recibieron tratamiento con antiinflamatorios. 3 pacientes recibieron 
tratan1icnto con insulina de ncción intermedia. un solo p01cientc requirió de manejo quirúrgico y 
en 18 pncicntes (15.3%) recibieron otros tipos de tratamiento. 

Se analizaron Jos resultados de biometrias hemáticas al ingreso. las cuales reportaron 
lo siguienlc en 56 pacientes (47.8%) Ja cuenta de leucocitos se encontraba dentro de parámetros 
nonnalcs, en 53 pacientes (45.2%) se encontraban aumentados de ncuerdo a Jos valores 
nonnales para su edad y únicamente en 8 pacientes (6.8%) se encontró leucopenia. Se realizó 
análisis de Ja cuenta diferencial de leucocitos encontrándose en Ja cuenta de neutrófilos en 54 
pacientes (46.1%) dentro de cifras normales~ en 52 pacicnles se encontró neutrofilia (44.4%) y 
en I 1 pacientes (9.4%) ncutropcnia. 

En lo referente a Ja cuenta de linfocitos en 49 pacientes (41.8%) se encontraron dentro 
de valores normales." 22 pacientes presentaros linf"ocitosis e 18.8%) y en 46 pacientes se 
encontró Jinfopcnia (39.3%). En cuanto a Ja cuenta plaquetaria en 79 pacientes (67.5%) se 
encontraron dentro de valores nonnales; en el 23.9% (28 pacientes) se encontró plaquctosis y 
en 1 O pacientes (8.5%) plaquetopenia. En 45 pacientes se encontraros cif"ras de hemoglobina 
por debajo de niveles normales para su edad (38.5%) y en 72 pacientes (61 .5%) se encontraron 
valores nom1ales. 
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lgA J!/L FRECUENCIA PORCENTAJE l2G g/L FRECUENCIA PORCENTAJE 

104 88.9 104 88.9 
0.61 1 0.9 0.27 1 0.9 
10.95 1 0.9 0.32 2 1.7 
11.6 1 0.9 0.92 1 0.9 
11.7 1 0.9 J.12 1 0.9 
12.1 1 0.9 J.17 1 0.9 
12.3 1 0.9 1.55 1 0.9 
12.6 1 0.9 J.75 1 0.9 
15.3 1 0.9 2.21 1 0.9 
14.9 1 0.9 2.62 1 0.9 
15.8 1 0.9 2.8 1 0.9 
18.0 1 0.9 3.79 1 0.9 
20.6 1 0.9 5.6 1 0.9 
20.8 1 0.9 
Total 117 100.0 Total 117 100.0 

Sólo en 13 pacientes, se solicitaron inmunoglobulinas como parte de su protocolo de 
estudio, por procesos infecciosos de repetición o por padecer patologías de tipo inmunológico, 
únicamente en un paciente se encontró disminución de inmunoglobu1ina A. Los valores para las 
inmunoglobulinas G y M, se encontraron dentro de parámetros nonn::iJes. 

En cuanto a los resultados de innumoglobulina E se encontró en 6 pacientes niveles 
superiores a 100 UI/1111, (con valores nom1alcs de O a 100 UUn1l) .. con los diagnósticos de 
artritis rcumatoidc en 4 casos, un paciente con lupus eritematoso sistémicos y uno con fiebre 
reumática. 

JgM J!/L FRECUENCIA PORCENTAJE 

104 88.9 
1.1 1 0.9 
1.1 1 1 0.9 
1.3 1 0.9 
J.3 1 0.9 
J.37 1 0.9 
1.46 1 0.9 
1.66 1 0.9 
J.68 1 0.9 
J.96 1 0.9 
2.1 1 0.9 
2.4 1 0.9 
2.6 1 0.9 
3.5 1 0.9 
Total 117 IOO.O 

h!E Ul/ml 

116 
164 
174 
17.5 
30 
329.3 
34 
483 
78.5 
873 

Total 
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FRECUENCIA PORCENTAJE 

105 89.7 
1 0.9 
1 0.9 
1 0.9 
3 2.6 
1 0.9 
1 0.9 
1 0.9 
1 0.9 
1 0.9 
1 0.9 

117 100.0 
---- --~ --, 
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DISCUSION 

Los resultados e.le este estudio contribuyen ¡1J conoci111ic1110 sohn: IH rn.:cuc11L·ia 1.li..· 
irnnunodcficicncias en niflos hospilaliL-mlos en el servicio t.h.; Espcci¡tlh.ladcs e.le la l Jnidml t.k 
Pcdi:.1tria del Hospilal Gcncrul dc tv1éxico. ya que no se cuentan con cstm..listic:.ts sohrc csh: tipo 
de trastornos. Aunque son patologius mras .. con mm frecuencia gloh:.11 de uno por cada 1 O 000 
huhiwntcs .. desde la descripción del primer e.aso por Bruton en 1952. d rccnnocin1icnlo de estos 
tr..1ston1os ha aumcntm.lo <lcbido a um1 nrnyor disponibilidad de las pn1chas i111nunológicus ,Ji..· 
luhoratorio de los centros de salrn.t In muyor habilidad dc lt."lS 111Cdict.•s p:1ra n.:comH:crh1 y Ja 
dcscripcit.ín recientes de sim.lro111cs prcvimncntc no conocidos. 

El grupo cstudi..u.lo presentó un muyor porcentaje de pucicnlcs de sexo masculino. lo 
cual tan1hién es importante ya que Jo.is inmunodclicicncias son mús frecuentes en este género. 
sin cn1bo.irgo fi.1lta realizo.ir estudios 0.1 todos Jos pacientes para conocer la frecuencia de 
innnmodcficicncias de acuerdo al sexo. 

Es imrwrtanlc cnfati;;'.ar que d objetivo del cswdiu es '"h:scrihi1· la lh.·t..·rn .. ·11t..·1;.1 de 
inmunodeficiencias pri111arias. h1s cuales dcrivun de del'Cctos ct111gC11itos p1·i11ei¡mln1c11te. h1s 
imnunodcficicncias sccundurias en nuestro medio .alCctan a individuos smh.ls, 
inn1unoco111pctcnlcs. '"lllc al adquirir una enfcnncdadcs u otros faclures externos que dailun su 
sis1en1a in111unológicn se convierten en pacientes inmunoco1npro111ctidos. en nuestro n1edit1 hts 
causus 111ús i1nportan1es son Ja desnutrición y los procesos infecciosos. 

l.a frccucm..:ia 1·efalin1 de in111unodclicic1u.:ias de aeucn.lo a la li1..:n1111r:i consultada 
indico.1 que el 4<> a 58'!1. de los p¡1cicnh:s prcscntun dclicicnci;1s pn:do111ina11h:111eutc dc­
anlicucrpos; sin embargo .. en este estudio no fue posible realizar la frccucncio.1. y:.i que sólo en el 
1 l 'Y.:. de los pacientes se realizó dctcn11inación de inmunoglohulinm.;. prescn1o"111dose en un sólo 
caso disminución de lgA. lo que imlicu. que ultn cuando son pocos pacic:ntcs a los cuales se 
n.:alizú la determinación de imnunnglohulinas se pueden detectar pacicntt..·s con este tipo de 
lraslornos. Le siguen h1s t.ldicicncias combinadas celulares y de ¡1111icueq1us c..·tlll un 1 X al 25",o. 
las deficiencias de h1 fagocilnsis con un 7 ;1 .20'X1. dclicicnt...·ias celulares t..·011 un 7'Y., v del 
co111ph:1ncnto con un 2'!'l1.~ La tonH1 de 1111;1 hio111c1rio.1 hcn1útit::t. es un csll1ditl d\..• g_r;.111 \ alor: que 
su111adt..-i u los Ju1lla1".gos clinict>S nos oricnta11 sohrc el diagnósticc.1 de dclicic11ci;1s i1111111ni1;.1rias. 
Al ingreso casi el 40'~-~. prcscntah;.1 linfopcnia. lu cual se considera 1·chttiva. y¡i t.fllC en cusi la 
111itud de los pucientcs p1·cscnlaro11 ncutrofilia. prohahlcn1cntc si:t..·u11du1Íl.> a lt•S prot..·csos 
inlCcciosos. es importante n1c11cionar que no se conoce que tipo de li111"ucilllS si: ..:1u:w .. ·111n111 
afccwdos. los B o T. ya que en este grupo se podrían incluir lu i1111H1m>dclicicncia de tipo 
humor¡1I y cclul:ir. y con el apoyo de los hullazgos clinicos se <lchcrian solil.·i1ar a Jos pacicnlcs 
sclccciom1dos dctcnninación de suhpohlacioncs linfOcito.1rias e i11111unoglobulinus. 1-a 11eutrolilio.1 
se asocio.1 a procesos infecciosos crónicos. en 1ncnos del IO'X, de los pacientes se enco111rú 
ncutropcnio.1. lo cual puede condicionar procesos infecciosos n1ús severos. y¡1 que la li.mcil>n dL! 
Jos ncutrólilos es Ja l'hgocitosis y lu quimiowxis. 
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En cuanlo ;;i este punto es i111portantc mencionar que ::.11 rcali:...ar hiu11H:tria hcmútii.:a de 

ingreso se encontró casi en el 40'Y.1 de los pacientes ::.mc111ia de divc1·sos gnulu:-.. lo cual es 
similar a lo encontrado en cuanto a la linfopcniu y que nos orienta sobre el estado de nutrición 
de nt~cstros pacientes. a este respecto seria convcnicnlc la rcalizacil.ln de estudios postc1·iorcs. 
Los ¡->roccsos infecciosos son una co:utsa i1nportantc e.Je consulla pcdiútr·ica. en 1uu . .-stro estudio 
cnsi el 60'X1 de los pacic111cs ingrcsuron por procesos infCcciosos. y :u¡ui suq,!,1.: u11:1 prcgu111a. 
;.las infecciones condicionan alteraciones ::.1 nivel de la n:spucsta in111unnlúgica. ú son los 
dcl'Cctos del sistc1na innn111ológico los que h¡1ccn n1ús severos los pnlcesns inll..·cL:insus".>. es 
probahlcn1ettlc un circulo vicioso. ya que nuestros pacientes cucnt¡m con has dos causas 
principales de imnunodelicicncia sccundarin. la desnutrición y los procesos infecciosos. La 
presencia de in11111nodcficicncias lmce mús susceptibles ¡1 cslllS pacientes a las alcrgi¡1s. 
cnfcrn1clh1dcs autoinrnuncs y neoplasias. en nucst1·0 csludio el 10%, tk· los p:ie1cn1i.:s pn.:scnló 
coh1gcnopatias y patologiu inmunológica y un pcquciio pnrcc11t¡1_jc patologías onL:olúgiea:-.. In 
cual nos l.hl 1:1 pautu pura que csh.: lipo d..: putologias no se consideren únicanu.:nh: cu1110 
diagnóstico de exclusión. 

Aunque In posibilidad de una inmunodeficicnciu dche ser cnnsiderad:1 en un pacicnlc 
con .... infecciones rccurrcntesu. es importante descart¡1r previamente otras condiciones que 
con<luzcan a lu infección: defectos anatómicos. obstrucción dd flujo nurnrnl de sccrel.'ium .. :s. 
trauma o exposición u patógenos que constituyen las causas casi ~olidimms de la inli.:cción 
rccu1..-cnle. U11¡1 de las consultas 111ús frecuentes es para investigar l¡1s bases de i11ICccioncs e.le 
rcpetici,ln en un 11ii"'10. Se hu culculrn.lo que en un nitto nornu1I. con un sistc111a i11111u11olúgico 
intacto. se presenta con una n1cdia de seis episodios de otitis y dos dt: gastroenteritis durante los 
primeros dos a tres ai)os de vida. y con respecto a infecciones del tr..1c10 respirnloriu. se 
considcr.111 en pro111c<lio seis ¡1 ocho cuadros en un :.1ño dur..1ntc los pri111cr<lS die,. :ifül"i de vidu. 
Los niiios que acuden a gu¡ffdcrh1s o con hcnn:.mos n1ayorcs en el colegio puedt..·n tc111.:r u11:1 
incidencia todavía rnayor de inlCccioncs. Sin L'mhargo. los nii'los nnnnalcs supcrnn csws 
infCccioncs pcrll . .-ctmnentc hicn. J>or el contr.irio. quienes portan algún dcti.:cto C'll su sistcn1a 
inmunológico presentan infecciones graves y de rcpcticic.ln con caructcristicas 1..1uc vm1 m:°L.,. allú 
de los parúrnctros cstahlccidos. 

El diagnóstico precoz de una imnunodcfieicnciu es de gr..111 in1portum.:iu par:.1 d ¡mcicnlc 
y h1 rarnilia. ya que van u pcrn1i1ir: 

1. h11plm1tación de n1c<lidas preventivas parn disrninuir el núrncro de inlCccioncs en el 
paciente. 

2. Prevención de nu111crosas consecuencias de estas cnferrncdudcs. co1110 la cnfcn11cdm.I 
pulmonar crónica.. problc111as supurativos locales. discrninución gruvc de agentes 
putógemlS-

3. l"rcvL·nción de co111plicacioncs por el uso de vacunas con virus vivos (dcs;11-rolll• de 
polirnniclilis). 

4_ Trutarnicnto oportuno (inmunolcrnpia. antihioticotcr..1pi•l prcvcntivu. ~te.). 
5. Oportunidml para el consejo genético. 
<•. Diagnóstico prenatal 
7. Detcccilln de porwdorcs 
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CONCl.USIONES 

Lns inn111nodcficic11cias secundarias :.1 1uocL-sos infCcciosos alCclaron con mayor 
frecuencia a nuestros pacic111cs. 

Se requiere l:.1 rcali.l".acil111 e.le cxí11nl.!ncs cn1nplcmc11lm·ios p;.1r:a li.11u.latll\.:11l;.u- \.:1 
c.liugnós1ico de in111u11odcíicic11cia pri1narh1. sin c1nh;1rgn conlm11us con ·un. C'Sludiu vaJi,1so 
com1.l Jo es la hio111clria hcnuitic;.1 para i11iciai· el pruu.>1.::ulu e.le estudio. 

La i11111unodcficicnci:.1 m•is frecuentes es tipo hun1onal. en nuestro estudio se obtuvo 
mm frecuencia rcl:.itivn del 7.6'X• entre Jos pacientes que se dctcnninaros·i1~n1unoglohulinns. 

Linfupcni:1 nos oricnt;.1 u prohlcnms de lipo hmnorul. cclulnr o con1hinmlos. paru lo 1.1uc­
sc necesita 1:1 rculi'/ación t.Jc estudios complc1ncntarios co1110 dclcrn1i11:.1ci<..!.i11 de st1hp,-,hf:.1cic.111cs 
linfoci1nrias e inn1unoglohulirrns. 

La presencia de anemia en el mismo porccnhtic con el cual se prcscnló la linfopcnia 
nos oricnla sobre el gr.ido de nutrición de nucstr..i población estudiada; ·sin crnhurgo. se n:<.¡uicrc 
de otros estudios. 

Lu causa n1ús in1portanlc de ingreso l1ospi1ah1rio son 1:1 prcScnciu 1.h: inlCccic.uH:s 
scvcrns. y el pro111cdio de días de esl•1ncia hospilalaria •1cumuh1da en el 74•x, de los pndcnlcs 
fue de l O n 15 <lías. csle aspcctu es muy imporluntc. yu que la detección tcmpr:111;1 y el 
tr;llumiento udccuudo y oporluno tiene tln gran impueh.) en estos e.los puntos. 

Los pucicntcs ingres¡¡c.los se alCctrn.los de 111•1ncra silnilur. tuntu hu111hrcs 1..·011h.> 111ujcrcs. 
El grupo de.: edad 111ils al'Cclados fueron los 111enorc.s de S años e.le vida. con un 75.JIYí' •. En csh: 
punto es imporlanlc 1;1 participación del médico. principullncnlc pun.i que el padcnlt..• n.:ciha un 
1rala111icnto udceu.ado y se eviten co1nplicacioncs c..1uc rc1">crculan en l:.1 e:.tlic.lml e.le vida del 
paciente. 

La infección fue la cm1sa de ingreso mús in1portan1c. lo cuul concucrc.fa c.·011 nucstn1 
hipótesis plantc•u.la al inicio c.lcl estudio; sin c1nhargo. se ncccsitun 01ros cs1uc..lí1.1s para 
c.lctcrminur su asociación ;1 in1nunodcficic.:ncias. 

El lrutmnicnto recibido por los pucicntcs fue en el 7o•x, a base e.Je antihic.lticos. lo cual 
cxccc.fc en un JOo/.. a Jos proccsos·inf'cccirn;:os. lo cual no indica que se csti1 lmcicndu un uso 
c~ccsi\'o e.Je anti111icrohh111os. 
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