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Resumen

Fundamento: las enfermedades por
inmunodeficiencias son un grupo heterogéneo de
trastornos que reflejan un déficit cuantitativo y/o
cualitativo en uno o mas componentes del sistema
inmune. La rapida remisién de estos casos a la
consulta de inmunologia disminuye la morbilidad y
mortalidad.

Objetivo: establecer los signos de alarma para el
diagndstico de una inmunodeficiencia primaria, que
serviran de criterio de remisién en la provincia de
Cienfuegos.

Métodos: se revisaron 11 articulos sobre los signos
de alarma para el diagndéstico de las
inmunodeficiencias primarias, publicados por
asociaciones y organizaciones internacionales
dedicadas a la inmunologia. Se determiné del valor
diagndstico del signo como criterio para su inclusién
en la relacién de signos de alarma de esta
enfermedad.

Resultados: se establecieron 15 signos de alarma
basados en su frecuencia de reporte y/o valor
diagnostico atribuido.

Conclusiones: los signos de alarma establecidos
por el grupo provincial de inmunologia de
Cienfuegos se tomaran como criterios de remisién a
consulta de inmunologia por sospecha de
inmunodeficiencia primaria, lo que podra contribuir a
disminuir su morbilidad.
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Abstract

Foundation: immunodeficiency diseases are a
heterogeneous group of disorders that reflect one or
more components of the immune system
quantitative and / or qualitative deficit. The fast
reference of these cases to the immunology
consultation decreases morbidity and mortality.
Objective: to establish the alarm signs for a
primary immunodeficiency diagnosis, that will be a
referral criterion in the province of Cienfuegos.
Methods: eleven articles on alarm signs for primary
immunodeficiencies diagnosis, published by
associations and international organizations
dedicated to immunology were reviewed. The sign
diagnostic value was determined as a criterion for
inclusion in the disease warning signs list.

Results: Fifteen alarm signs were established based
on their reporting frequency and / or assigned
diagnostic value.

Conclusion: alarm signs established by the
Cienfuegos provincial immunology group will be
taken as referral criteria for immunology
consultation due to primary immunodeficiency
suspicion, which may contribute to decrease its
morbidity.
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INTRODUCCION

Las enfermedades por inmunodeficiencias
primarias (IDP) son un grupo de trastornos que
reflejan un déficit cuantitativo y/o cualitativo en
uno o mas componentes del sistema
inmunoldgico, trayendo por consecuencia
infecciones recurrentes, entre otros sintomas y
signos no menos importantes.*

Las causas pueden estar presentes desde el
nacimiento debido a la alteracién de un gen
(inmunodefiencias primarias)? o desarrollarse con
el paso de los afios secundario a otra afeccién o
condicion (inmunodeficiencas secundarias). Las
inmunodeficiencias primarias estan constituidas
por un grupo de mas de 200 trastornos, de las
cuales las mas frecuentes son el déficit selectivo
de IgA y la inmunodeficiencia variable comun.
Todas en su conjunto son consideradas
enfermedades relativamente raras.?

En 1952, Bruton diagnosticé la primera IDP, una
agammaglobulinemia; también en la década de
los 50 se describe la enfermedad granulomatosa
crénica. En la década siguiente se describen
nuevas IDP, entre ellas el déficit selectivo de IgA,
el sindrome de hiper IgM y la anomalia de Di
George.* A finales de los afios 60, la
nomenclatura de las IDP era insuficiente, por tal
motivo la OMS relne a los expertos para crear
una clasificacion coherente de estas
enfermedades.® Esta clasificacién fue sujeta a
revisién cada dos afios a fin de actualizarla; a
partir de 1996 esta clasificacién recibié el aval de
la Unién Internacional de Sociedades de
Inmunologia (IUIS por sus siglas en inglés).®

El avance en el entendimiento de la
etiopatogenia de las IDP en los ultimos 20 afios
propicié la creacién de la nueva y actual
clasificacion por la IUIS en el afio 2003, la cual se
actualiza periédicamente.”® Esta clasificacién
establece un algoritmo para el diagndstico
basado en la presencia de signos clinicos de
alarma y estudios inmunolégicos.'® De ahi que es
importante el conocimiento de estos signos para
la oportuna remisién del caso al inmundlogo.

Por esta razén se realizé la presente
investigacién con el propdsito de establecer los
signos de alarma para el diagndstico de una
inmunodeficiencia primaria, que serviran de
criterio de remisién en la provincia de Cienfuegos,
basado en la revisidn de los signos de alarma

internacionales.
METODOS

Investigacién realizada en el Hospital Pediatrico
de Cienfuegos, por los especialistas de
inmunologia de la provincia. Para determinar el
valor diagnéstico del signo como criterio para su
inclusién en la relacién de signos de alarma de la
IDP, se realizd una revisién bibliografica en la
base de datos Pubmed. Se usaron los
descriptores (Primary Immunodeficiency),
Warning Signs; (Congenital Immunodeficiencies),
Warning Signs y (Primary Immunodeficiencies),
and IUIS. Se identificaron 58 articulos. Se
incluyeron aquellos articulos de acceso libre que
describian los signos de alarma para un total de
15 articulos, ademas de revisar el libro Clinical
Cases in Primary Immunodeficiency Diseases. Se
confecciond la lista de los 15 signos de alarma
para sospechar una IDP basados en dos criterios:
que fuera un signo referido por mas de tres
autores y/o que fuera un signo al que los
estudios clinicos revisados atribuyeran fuerte
valor diagnéstico.

La investigacion estuvo aprobada por el Consejo
Cientifico del Hospital Pediatrico.

RESULTADOS

Numerosas asociaciones internacionales han
reportado signos de sospecha de
inmunodeficiencias primarias; dentro de ellos la
Jeffrey Modell Foundations,*?® un grupo de
especialistas latinoamericanos,'* el Consenso
Internacional para el diagndstico precoz de las
IDP,*? la organizacién alemana para pacientes
con IDP y la Asociacién de Sociedades Cientificas
Médicas Alemanas,® la Asociacién Americana de
Doctores de Familia’* y Centro de Recursos
Nacional para las IDP (Egipto).’® Estos grupos
reportan entre 10 a 15 signos de alarmas con un
promedio de 12,5 signos.

A partir de los signos mas frecuentes que se
reportan en la literatura se establecieron los 15
signos de alarma que nos hacen sospechar la
presencia de una inmunodeficiencia primaria y
constituyen criterios de interconsulta con
inmunologia. Estos signos fueron construidos por
los autores basados en la literatura internacional,
donde se combinaron los criterios de los distintos
autores para conformar un resumen de los
principales signos de alarmas asumidos por los
inmundlogos de la provincia.
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Tabla 1. Signos de alarma para sospechar una inmunodeficiencia primaria

4 o mas otitis en un afio
2 0 mas sinusitis graves en un afio
2 0 mMas neumonias en un ano

2 meses o mas con tratamiento de antibidtico oral con poca respuesta. MNecesidad de
antibidtico parenteral para erradicar las infecciones.

Fallo del nifio para crecer o ganar peso normalmente.

Abscesos en drganos, abscesos recurrentes profundos de la piel

Aftas orales, infecciones micdticas de la mucosa, infecciones micdticas extensas o persistentes

de la piel.

2 o mas infecciones graves en un

afo

(bronconeumonias, sepsis generalizadas,

meningoencefalitis, osteomielitis, artritis séptica, etc.)
Historia familiar de inmunodeficiencia primaria, muerte infantil inexplicable, consanguinidad de

los padres.

Infecciones virales, bacterianas o micdticas recurrentes, severas o persistentes. Presentaciones

atipicas de cuadros infecciosos.
Diarreas prolongadas o recurrentes.

Lesiones extensas del piel (molusco contagioso, verrugas vulgares y eczema)
Retardo en la caida del corddn umbilical de mas de 4 semanas

Reacciones adversas a vacunas vivas atenuadas (BCG, Polio oral, PRS)

Linfopenia persistente (= 2500 células/pL) u ofra citopenia, leucocitosis sin infeccidn.

DISCUSION

La literatura considera que las infecciones
recurrentes por si solas no constituyen signos de
alarma, solo se debe considerar cuando se trata
de infecciones graves, atipicas o con mala
respuesta al tratamiento de antibiéticos.’* Ante
infecciones a repeticién en un solo érgano se
debe descartar un defecto anatdmico o funcional
de este antes de estudiar una IDP.*

Los signos de alarma mas frecuentemente
reportados y/o a los que mayor valor diagnéstico
se le atribuyen, fueron seleccionados para
integrar la relacion de signos de alarma o
sospecha de una IDP y estos serdn establecidos
por el Grupo Provincial de Inmunologia como
criterios para remisién al inmundlogo, como
parte de un proyecto para diagndstico precoz de
IDP. Se considerara caso sospecho de IDP todo
paciente que presente al menos dos signos de
los establecidos. En estos casos se les dara un
seguimiento clinico por periodo de dos afios, de
no aparecer mas sintomatologia sugestiva de
una inmunodeficiencia se les dara de alta de la
consulta de inmunologia.

A modo de resumen los signos de alarma de

inmunodeficiencias primaria constituyen una
valiosa herramienta para el manejo de los
pacientes con infecciones a repeticién y
permitiran la implementacién de un programa
provincial para el diagndstico precoz y manejo de
los pacientes con estos trastornos inmunitarios.
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