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Pation
Anormal

Patron Normal

No

inmunologico

v Anormalidades
Anatémicas
v'Cuerpo extrano
vEBPOC
v'Cardiopatias
v'Patologias
neuroldgicas
v'Desnutricién
v'Prematuridad
v'Talasemia

Inmuno

l6gico

INMUNODEFICIENCIAS
PRIMARIAS

INMUNODEFICIENCIAS
SECUNDARIAS:

v'Alergia

v'VIH

v'Tuberculosis

vInfecciones virales

vEnfermedades

genéticas

v'Enf MO

v'Enf autoinmunes

Buscar factores
predisponentes

Guarderia
Familiar en edad
escolar
Exposicion al
cigarrilllo

RGE
Desnutricion



INFECCION RECURRENTE “NORMAL”
* Factores de riesgo comunes
* Infecciones repetitivas y autolimitadas

e Respuesta rapida al manejo
sintomatico especifico
* Sin evidencia de secuelas




INFECCIONES RECURRENTES
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INFECCIONES RECURRENTES

Incidencia de infecciones
respiratorias en un nino normal

LELRELRTY) Infecciones
respiratorias/afio




El nifo probablemente sano (50%)

Exposicion al
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Reflujo Ingreso ala
Gastroesofagico guarderia
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INFECCION RECURRENTE “ANORMAL”
* Infecciones mas severas y prolongadas
e Respuesta torpida

* No autolimitadas
* Requieren uso de antibioticos
endovenosos




INFECCION RECURRENTE “ANORMAL"

Factores No
Inmunolodgicos (10%)

v Anormalidades
Anatomicas

v'Cuerpo extrafio

vEBPOC

v'Cardiopatias

v'Patologias

neurologicas iy

v'Desnutricion [ i of e

v'Prematuridad

v Talasemia

La Trompa de Eustaquio




FACTORES INMUNOLOGICOS
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FACTORES INMUNOLOGICOS

Inmunodeficiencias

Secundarias

eCélulas Fagociticas
eComplemento
eHumorales

eCelulares y Combinadas

eInfecciones: HIV
eMalnutricion
e|latrogénicas
eAlergias



CAUSAS DE INMUNODEFICIENCIA SECUNDARIA

Enfermedades Malnutricion .,
Infeccion

infrecciosas: VIH \
Estrés ambiental ‘

innata y adaptiva

Cirugfa, trauma,
esplenectomia

Edades extremas Inmunidad -
Prematurez y edad avanzada S * Inmunodeficiencia

d Y

Tumor

Drogas inmunosupresoras T

genéticas y metabdlicas




El nino alérgico (30%)

*Tos persistente y disnea después de una infeccion
respiratoria

*Célicos intestinales, intolerancia alimentaria,
presencia de dermatitis

*Facies alérgica

*Crecimiento y desarrollo normal

*No responde a los ATB , pero si a la medicacion
antialérgica adecuada vy a la eliminacion de alérgenos




INFECCIONES RECURRENTES

En el nino Inmunodeficiente (10%)

*Historia familiar de IDP, consanguinidad, muertes previas
en hermanos

*Retraso del crecimiento

*Microbiologia de organismos raros

*Ganglios linfaticos o amigdalas ausentes

*Multiples lugares y tipos de infeccion

*Infecciones graves, a menudo con complicaciones
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MICROBIO

INMUNIDAD INNATA INMUNIDAD ADAPTATIVA
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Clasificacion IDPs

Deficiencias Combinadas

Otros sindromes bien definidos con Inmunodeficiencia

Deficiencias predominantemente de anticuerpos

Enfermedades con disregulacién inmunoldgica

Deficiencias en Fagocitos (nimero y/o funcién)

Deficiencias Inmunidad innata

Enfermedades Autoinflamatorias

Deficiencias de Complemento

Fuente: WHO/IUIS (Agosto 2011)



Inmunodeficiencias Primarias

Deficiencias de Complemento 2%
Células T 10%

Deficiencias de
Anticuerpos 50%

Deficiencias de
Fagocitos 18%

Inmunodeficiencias
Combinadas 20%

Registro LASID 2011



HISTORIA CLINICA

Edad de inicio de las IR
Sexo
Tiempo de evolucion de las IR
Sitios anatomicos de las IR
Tipo de microorganismo

Respuesta al tratamiento
Antecedente de reacciones anormales a vacunas
Antecedentes familiares

Examen Fisico




HISTORIA CLINICA
[INMUNODEFICIENCIA | EDAD DE INICIO |

Humoral Después de los 6 m

Cel T y desdrdenes Antes de los 6 m
combinados

Células fagociticas Infancia

Complemento Cualquier edad




Infecciones en Inmunodeficiencias
Primarias

Deficiencia de Anticuerpos

v’ Bronquitis, Otitis y Sinusitis

v’ Infecciones Bacterianas Severas (Neumonia, Meningitis, Sepsis, etc)
v Bronquiectasias

v Abscesos en piel

v’ Linfangitis bacteriana

v’ Diarrea persistente

Deficiencias Celulares

v’ Candidiasis Oral Severa

v Neumonia por Pneumocistis jiroveci
v’ Infecciones virales persistentes



Inmunodeficiencia Patoégeno mas comiin

Bacterias encapsuladas: Streptococcus pneumoniae, Haemophilus influenzae
Pardsitos: Giardia lamblia
Enteroviruses: Echovirus, coxsackie virus

Deficiencia de
IgGs o células B

Deficiencias del

complemento Bacterias encapsuladas: Neisseria

Bacterias intracelulares, Gram-negativas
Deficiencias de Hongos: Candida
células T Virus: CMV
Micobacteria: Mycobacterium avium
Oportunistas: Pneumocystis jiroveci (carinii), Cryptosporidium

Bacterias intracelulares, Gram-negativas: E. coli, Burkholderia cepacia, Serratia
Estafilococos
Hongos: Aspergillus sp.

Deficiencias en
los fagocitos

Deficiencias en

Micobacteria: Mycobacterium avium
la via IL-12/INF

Salmonella



Hallazgos en la exploracion fisica que orientan hacia determinadas
inmunodeficiencias primarias (IDP)

Hallazgo P

Eccema, petequias Sindrome de Wiskott-Aldrich
Telangiectasias (conjuntiva, pabellon auricular)  Ataxia-telangiectasia

Fenotipo peculiar (implantacién baja Sindrome de DiGeorge
pabellones auriculares, dvula bifida),
cardiopatia congénita e hipocalcemia

Gingivitis, enfermedad periodontal Alteraciones de la fagocitosis
Eccema desde el nacimiento (palmas, plantas)  Sindrome de Omenn
Albinismo, nistagmus, fotofobia Sindrome Chediak-Higashi

Abscesos cutaneos, retraso caida de denticion ~ Sindrome hiper IgE, defectos de
primaria la quimiotaxis (deficit de CD11)



Ftapas para la evaluacion

de la Inmunodeficiencia Primaria

* Historia y examen fisico, falla y peso

* Conteo de Leucocitos con diferencial

* Niveles cuantitativos de inmunoglobulinas IgG, IgM, IgA (relacionado
con la edad)

* Respuesta especifica de anticuerpos (tétanos, difteria)
2 * Respuesta a la vacuna antineumocécica (pre/post) (para las edades de
3 anos en adelante)
* Andlisis de las clases de IgG

* Pruebas intradérmicas de Candida y Tétanos
* Marcadores linfocitos de superficie:
3 CD3/ CD4/ CD8/ CD19/ CD 16/ CD56
* Estudios de linfocitos con estudios de antigenos (usando estimulacién
con mitégenos y antigenos)
* Estallido oxidativo del neutréfilo (si estd indicado)

* Evaluacién del complemento CH50, C3, C4

* Mediciones enzimdticas (desaminasa de la adenosina, fosforilasa del
nucleésido purina)

* Estudio de los fagocitos (glicoproteinas superficiales, movilidad,
fagocitosis)

* Estudios de citotoxicidad de las NK

* Estudios adicionales del complemento AH50

» Evaluar la produccién de anticuerpos contra neo anfigenos

* Otras moléculas superficiales/citoplasmicas

* Estudios de receptores de citocinas

* Estudios genéticos familiares
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de la Inmunodeficiencia Primaria
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6 SENALES DE ALARMA DE INMUNODEFICIENCIA
PRIMARIA EN EL ADULTO

1) 4 o mas infecciones que necesitan antibidticos en 1 aifo

2) Infeccién recurrente o0 que requiere antibioticoterapia
prolongada

3) 2 o mas infecciones bacterianas severas (osteomielitis, sepsis,
meningitis)

4) 2 0 mas neumonias en 3 anos

5) Infecciones en localizaciones inusuales o por gérmenes
oportunistas

6) IDP en la familia

J Investig Allergol Clin Immunol. 2010;20(3):185-94. Diagnosis and
management of immunodeficiencies in adults by allergologists



n=244

All Patients Mecting

Study Criteria
n=381

Immune Deficiency?

Primary Immune

Secondary Immune
Deficiency

n=34

Deficiency
n=210

Meet ESID/PAGID
n=167 criteria

Non-Immune
Deficient

n=116

Autoinflammatory
n=7

Autoimmune
n=14

n=43

Defined Primary
Immune Deficiencies

n=167

Humoral
n=121

T-Cell
n=28

Combined Cellular
and Humoral

n=5

Natural Killer

n=8

Phagocytic
n=5

Novel Humoral
Primary Immune

Defidency
n=29

B-Cell
Lymphocytopenia
n=12

Non Common Variable
Immune Deficiency Defined

Hypogammaglobulinemia
n:i7

Undefined Primary
Humoral Immune

Deficiency
n=14

Am J Med. 2012 Aug;125(8):779-86. Adult primary immune deficiency:

what are we missing?



Conclusiones

*En el paciente con infecciones recurrentes debe realizarse
un diagnostico diferencial de:
INEIFSER
Enfermedades cronicas
Inmunodeficiencias
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*El diagndstico temprano de las IDPs salva vidas, previene
la morbilidad, mejora la calidad de vida




Conclusiones

*En el paciente con infecciones recurrentes debe realizarse
un diagnostico diferencial de:
INCIEER
Enfermedades cronicas
Inmunodeficiencias

*El diagndstico temprano de las IDPs salva vidas, previene
la morbilidad, mejora la calidad de vida

*La prevencion de nuevos episodios infecciosos dependera
de: antibioticoterapia profilactica, inmunizaciones y
tratamiento







