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Motivo de ingreso

Mujer de 78 años de edad, con probable Inmunodeficiencia Común Variable, que por diarrea de 7 días de 
evolución

• Seis ingresos previos durante 5 meses  por DIARREA, el último hace 10 meses 

• Des de Marzo de 2017 no vuelve a acudir a urgencias por este motivo.

• En seguimiento en consultas externas de dermatología, digestivo, hematología y medicina interna.



Antecedentes 

RAM: intolerancia digestiva a corticoides, codeína, omeprazol y voriconazol (refiere náuseas y vómitos 
asociados a la toma estos fármacos, pero no se ha realizado pruebas de alergia).

Factores de riesgo cardiovascular: no presenta diabetes, ni dislipemia, ni obesidad, ni hipertensión arterial.

La pacientes no refiere antecedentes familiares de interés

Antecedentes médicos personales: 

• Hernia de hiato: motivo de seguimiento en consultas externas de digestivo hasta 2013, con clínica de 
dispepsia, pirosis y epigastralgia que mejora con el vómito. No se realiza endoscopia digestiva alta por 
decisión propia. 

Al padecer un cuadro de rectorragia autolimitada, se realiza endoscopia digestiva baja, con el único hallazgo 
de hemorroides internas. 

• Carcinoma basocelular en región frontal izquierda intervenido en 2008, en seguimiento por Dermatología 

• Infección cutánea recurrente por herpes simple, también en seguimiento por Dermatología.



Antecedentes 

Antecedentes médicos personales: 

• Insuficiencia circulatoria periférica

• Síndrome ansioso en control por salud mental.

• Neoplasia de mama  tratada en IVO en noviembre de 2016 (tumorectomía + RT adyuvante)

• Neumonía que requiere ingreso en 2010.

• Bicitopenia (leucopenia y trombopenia) con  81 céluals T CD4+/mm3

• Gammapatía monoclonal de significado incierto (GMSI)

• Hipogammaglobulinemia de propable origen primario (Inmunodeficiencia Común Variable).

Antecedentes quirúrgicos personales: 

• Colecistectomía

• Intervención de cistocele

• Histerectomía

• Amigdalectomía

• Tumorectomía de neoplasia mamaria

• Exéresis de carcinoma basocelular en región frontal izquierda

• Hernia inguinal bilateral



Tratamiento habitual

 Orfidal (lorazepam) 1 mg/día

 Citalopram 20 mg/día

 Letrozol (inhibidor de la aromatasa → cáncer de mama)

 Nexium Mups (esomeprazol) 20 mg/día

 Cotrimoxazol 1 comprimido/48 horas (última toma día 31/12/2017). Profilaxis infecciones oportunistas 
por inmunosupresión celular (recuento bajo de linfocitos T CD4+).



Ingresos previos
- Octubre 2016, Diciembre 2016, dos ingresos en Febrero de 2017, dos ingresos en Marzo de 2017.

- La paciente refiere deposiciones abundantes (8-10 diarias), intolerancia digestiva, dolor abdominal, vómitos…

- Hallazgos analíticos:

o Bicitopenia: trombopenia + leucopenia

o Hipoalbuminemia

o Hipogammaglobulinemia: descenso de inmunoglobulinas IgG, IgA e IgM

o Serologías negativas para VIH, VEB, VHC, VHB

o En gasometrías: acidosis metabólica (tratamiento con perfusión de bicarbonato)

- Estudio de heces: múltiples coprocultivos, identificando en algunos los siguientes microorganismos: 

o Isospora belli (Marzo 2017): buena respuesta al tratamiento con Cotrimoxazol

o Campylobacter jejuni sensible a macrólidos, tratamiento con Claritromicina (Diciembre 2016)

- Tránsito intestinal y ecografía abdominal sin hallazgos patológicos

- EDB: hemorroides internas, biopsias con hallazgos dentro de la normalidad



Ingresos previos

- EDA (diciembre 2016): esofagitis grado A + candidiasis esofágica. Detección negativa Ag de Giardia intestinalis

- Citometría de flujo: cociente CD4/CD8= 0,34;  linfocitos T (CD3+/CD4+): 81 cels/μl

- En Diciembre de 2016, se administra la primera dosis de inmunoglobulinas ante la persistencia de 
hipogammaglobulinemia. Estas se suspenden en Febrero de 2017 al considerarse que la paciente no cumple 
criterios de IDCV (a pesar de niveles IgG < 600 mg/dl)

- Seguimiento por Hematología: estudio de médula ósea dentro de la normalidad. Se descarta amiloidosis. Serie 
ósea sin evidencia de lesiones líticas

- Reagudización infección cutánea por VHS: tratamiento con valaciclovir. 

- En los ingresos en los que no se identificó ningún microorganismo en el estudio de heces, el tratamiento 
empírico con metronidazol mejoró la situación clínica de la paciente.



Urgencias: cuadro clínico y 
exploración 

La paciente refiere nuevo cuadro de diarrea de 7 días de evolución, progresiva (hasta 8-10 episodios/día), llegando  
incluso a sufrir episodios nocturnos y situaciones de incontinencia. Refiere heces fétidas, líquidas, con escasa 
mucosidad y sin otros productos patológicos. Se acompaña de ligero dolor abdominal, que mejora con las 
deposiciones. La paciente asocia el nuevo episodio a las transgresiones dietéticas navideñas. No encuentra mejoría 
clínica tras varios días de dieta astringente y tras aumento de la dosis de cotrimoxazol.

Además, comenta pérdida de peso no cuantificada y ocasionales episodios de vómitos con contenido alimentario de 
varios días. No refiere haber tenido fiebre, ni tener un ambiente familiar epidémico. 

Exploración física:

- Constantes→ TA: 121/99mmHg;  FC: 82 lpm; SatO2: 98%

- Deshidratación cutánea. Consciente y orientada. Eupneica en reposo. Buen estado general.

- Auscultación cardíaca: rítmica, sin soplos.

- Auscultación pulmonar: murmullo vesicular conservado, sin ruidos sobreañadidos.

- Abdomen blando y depresible, ruidos hidroaereos conservados, sin dolor a la palpación profunda.

- Miembros inferiores sin edemas, pulsos pedios palpables y simétricos.



Urgencias: analítica y estudio de 
heces

Estudio de heces: Bristol 7, Ag de C.difficile negativo.

Dadas las alteraciones analíticas (acidosis metabólica, elevación del lactato, disminución de la función renal…), se decide el 
ingreso a cargo de Medicina Interna para completar estudio y decisión final de tratamiento.

Bioquímica sangre
Glucosa: 99mg/dl;  Urea: 48 mg/dl;  Creatinina 1,31 mg/dl;  Bilirrubina total: 0,60;  mg/dl;  
ALT; 12 UI/L; AST; 24 UI/L  Amilasa: 70 UI/L;  proteínas totales: 7,7 g/dl;  Calcio: 9,5 mg/dl;  

Sodio: 140 mEq/L;  Potasio: 3,6mEq/L;  Cloro 109 mEq/L;  PCR: <5mg/L;  FG: 39

Gasometría venosa pH: 7,271;  PCO2: 40.6 mmHg; PO2: 28.09mmHg;  HCO3: 18,8 mmHg;     SBC: 17,9 mmol/L;  
TCO2: 17.2 mmol/L;  ABE:-7,7 mml/L;  SBE: -8,5mmol/L;  SatO2:  50,7%;  Lactato 1,6 mmol/L

Coagulación TP:12.3 seg; IQ: 83%;  INR: 1,1;  TTPA: 24,3 seg; Fibrinógeno: 450 mg/dl

Hemograma

Hematies:4,71x10e12/L; Hb:15,6g/dl;  Hto:43.5%;  VCM: 92,3%;  HCM:32,8 pg;  CHCM: 35,5 g/dl;  
ADE: 13.5;  Leucocitos: 4,4x10e9/L; Neutrófilos absolutos: 3.10 x10e9/L (70,7%);  Linfocitos 
absolutos: 0.70x10e9/L (16,3%);  Monocitos absolutos: 0,50x10e9/L (10,3%);  Eosinófilos 
absolutos: 0,00x10e9/L (0,7%); Basófilos absolutos: 0,0x10e9/L (0,5%); Plaquetas 149x10e9/L; 
VPM:10,1fl



Sala de Medicina Interna
Mediante  la administración de fluidos y con la perfusión de bicarbonato,  se consigue corregir la acidosis metabólica y 
mejorar la función renal.  

Se pauta dieta astringente.

Pruebas complementarias que se realizan durante el ingreso:

- Analíticas periódicas de control

- Estudio de heces:

 Estudio macroscópico: BRISTOL 7. Presencia de moco,  no se detecta presencia de sangre.

 Visión en fresco: abundantes leucocitos polimorfo nucleares

 No se observan B.A.A.R en tinción Zhiel-Niessen; también negativos Ag de Giardia, Entamoeba y Criptosporidium

 Coprocultivo: no se detecta crecimiento de Salmonella, Shigella, Yersinia, Campylobacter, Plesiomonas o 
Aeromonas

 Detección Ag de H.pylori: positivo

- Ecografía abdominal: no se observan engrosamientos anómalos de asas intestinales. No hay evidencia de líquido libre 
abdominal. Hígado de ecoestructura homogénea y ecogenicidad normal. Páncreas y riñones sin hallazgos.



Sala de Medicina Interna
- Endoscopia digestiva baja: en los 5 cm distales del recto se observa mucosa eritematosa, con presencia de dos 

ulceraciones superficiales de unos 2-4 mm; se toman biopsias. La mucosa del resto del colon es de aspecto normal, 
tomándose también biopsias. Diagnóstico: proctitis ulcerosa leve. Los resultados de las biopsias son:

 Colitis crónica inespecífica

 Proctitis crónica erosionada

*Las biopsias NO se enviaron a Microbiología

- Ante la presencia de úlceras en colon, se realizan serologías de CMV y de VHS que resultan negativas.

- Interconsulta a Dermatología: la paciente presenta unas lesiones  cutáneas que refiere tener desde hace meses. Los 
compañeros comentan que pueden ser compatibles con Parapsoriasis/Micosis Fungoide/ Eczema 

En cuanto a hallazgos analíticos destacables, la bicitopenia (neutropenia y trombopenia) empeora, sobretodo en cuanto a 
niveles de leucocitos. Se realiza interconsulta a Hematología, quienes valoran la situación respecto a..

 GMSI: se recomienda continuar con el seguimiento semestral en CCEE de Hematología por riesgo de progresión a MM

 Consideran junto a Alergología la petición  de administrar inmunoglobulinas realizada des de Medicina Interna. 
Finalmente se administra una dosis de inmunoglobulinas.



Sala de Medicina Interna

Evolución valores Igs IgG (mg/dl) IgA (mg/dl) IgM(mg/dl)

29/11/2016 429 65 23

01/01/2017 686 65 22

01/09/2017 464 44 13

768-1728 99-396 38-266

Ante este nuevo episodio de diarrea en esta paciente, considerando una probable IDCV, se inician las siguientes 
pautas terapéuticas que consiguen el control clínico :

- Dieta astringente.  Aunque ante una falta de respuesta inicial, se pasa a dieta absoluta y se valora nutrición 
parenteral. Finalmente no se inicia, ya que la paciente mejora, por lo que se vuelve a pautar dieta astringente. 

- Azitromicina + Cotrimoxazol. 

- Transfusión de 32g de inmunoglobulinas (500 mg/kg de peso) el día 4 de enero.  Tras la administración, se 
consigue una importante mejoría clínica, con disminución del número de deposiciones y mejoría de las 
molestias abdominales. 



Sala de Medicina Interna
Mediante el ajuste de la dieta, el tratamiento antibiótico y sobretodo, la dosis de inmunoglobulinas, se consigue un 
adecuado control de la situación clínica, disminuyendo de forma importante el número de deposiciones y aumentando la 
consistencia de las mismas. También se logra mejoría del dolor abdominal y desaparición de los vómitos.

Se decide alta hospitalaria el día 16 de Enero de 2018. Aspectos destacados de la analítica al alta:

Control en CCEE de Medicina Interna de la bicitopenia y ajuste del tratamiento profiláctico.  

Bioquímica sangre Proteínas totales: 5,7 g/dl;  AST: 39 UI/L;  Urea: 8 mg/dl

Hemograma Leucocitos: 1,6 x10e9/L; Neutrófilos absolutos: 0.60 x10e9/L (51,7%);  Linfocitos absolutos: 
0.50x10e9/L; Monocitos: 14,3%); Plaquetas 104x10e9/L; VPM:11,3fl



Tratamiento al alta

 Cotrimoxazol 1 comprimido lunes, miércoles y viernes

 Dieta sin lácteos en una semana, y reintroducción progresiva de los mismos

 Evitar los alimentos crudos al menos 15 días

 Evitar condimentos o comidas muy elaboradas

 Disminuir la ingesta de gluten

 Esomeprazol 40 mg/día

 Estrategia antibiótica de erradicación H.pylori:

 Amoxicilina 1 g/12 horas

 Claritromicina 500 mg/12 horas

 Metronidazol 2 comprimidos de 250 mg/12 horas durante 14 días

 Transfusión de inmunoglobulinas en un periodo máximo de 15 días en CCEE de Alergología



Revisión bibliográfica
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¿Qué es la IDCV?

↓ ↓ ↓ marcada 
de niveles de 
IgG en suero.

±↓ IgA y/o IgM

Ausencia de 
otros estados 

de ID.

Diagnóstico de 
exclusión

Respuesta 
humoral ↓/Ø

frente a 
infecciones y/o 

vacunas

La IDCV es un trastorno de la regulación de la respuesta inmunitaria, que cursa principalmente con una alteración en la 
diferenciación de los linfocitos B y por tanto,  con una producción deficiente de inmmunoglobulinas
(hipogammaglobulinemia) → alteración de la  respuesta inmune adaptativa.

El término «variable», hace referencia a la heterogeneidad en cuanto a manifestaciones clínicas, siendo estas muy diversas 
entre los pacientes afectos.

• Infecciones de repetición

• Enfermedad pulmonar crónica

• Trastornos autoinmunes

• Patología gastrointestinal no infecciosa

• Enfermedades granulomatosas

• Riesgo aumentado de patología maligna (linfomas)



Epidemiología

Hasta el 34%, diagnóstico antes de los 10 años de edad. 

¡! No se establece diagnóstico de certeza  hasta considerar que existe cierto 
grado de maduración inmune (aprox. 4 años)

Mayoría de 
diagnósticos: 

entre 20-45 años 

1/25.000
individuos

+++ norte de 
Europa

Retraso en el 
diagnóstico (media 
5-7 años entre inicio 

de la clínica hasta 
que se llega al 
diagnóstico)



Etiología

La IDCV no se considera una entidad única, si no que ésta engloba un conjunto de síndromes que cursan con 
hipogammaglobulinemia, relacionados con alteraciones en diferentes vías de regulación inmunológica/inflamatoria

• La mayoría de pacientes → etiología desconocida

• Pequeño grupo de pacientes → identificación de alteraciones moleculares

- 10%: historia familiar de IDCV (al menos un familiar afectado) 

- Mutaciones en genes que participan en la maduración de linfocitos B, en la señalización celular inmune 
así como en el reconocimiento antigénico (ej. CAML, TACI, STAT3, CTLA4, NFKB1, NFKB2,…)

Controversias: 

Hay miembros sanos con dichas mutaciones

Las mutaciones descritas se asocian a casos aislados



Patogenia
- Alteración en múltiples vías inmunoreguladoras → clínica variable en función de la vía predominantemente alterada. 

Disfunción inmune global

- Punto final común de las alteraciones → hipogammaglobulinemia

LINFOCITOS B

-Recuento de linfocitos B normal, pero con apoptosis acelerada.

- Deficiente diferenciación en células plasmáticas. Maduración 
defectuosa (alteraciones señalización TLR)

- ↓ ↓ concentración en suero de linfocitos B de memoria y de cél. 
plasmáticas (respuesta inmune 2ª deficiente)

- Linfocitos B de memoria (CD27+): se propone clasificación de 
los pacientes en función de sus valores.

Niveles bajos: más riesgo proliferación linfoide

OTRAS ALTERACIONES

- ↓ proliferación de linfocitos T

- ↓ ↓ índice CD4+/CD8+ (↓ ↓ CD4+)

- ↓ linfocitos Treg, ↓ IL-2 y ↓ transducción señal 
receptor T

- ↓ concentración tisular de células plasmáticas 
(en MO)

- ↑ TNFα y receptores solubles de TNF

- ↑ IL-12 (~ Enfermedad de Crohn)

- ↑ expresión CD30



Clínica

Enfermedad
inflamatoria
intestinal

INFECCIONES 
RECURRENTES

LINFOMA

Trastornos 
autoinmunes
órgano-
específicos 

Enfermedad 
pulmonar 

crónicaPatología 
gastro-

intestinal

Granulomatosas

ALERGIAS



Clínica
Infecciones recurrentes: única clínica hasta en un 32% de los pacientes. Pueden afectar a uno/varios 
sistemas, siendo lo más común:

• Afectación del tracto respiratorio y del sistema digestivo

• Infecciones bacterianas, por Giardia y Mycoplasma

Respiratorio

Bacterias capsuladas: S.pneumoniae, H.influenza.   Atípicas como Mycoplasma
- Neumonía: hasta 3/4  de los pacientes con IDCV tienen algún episodio de neumonía
- Otitis media/rinosinusitis (Rinovirus)
- Conjuntivitis crónica o recurrente (H.influenza no capsulado)

Digestivo
Episodios de diarrea aguda/crónica: Norovirus, Campylobacter jejuni., Salmonella
Giardia intestinalis: infecciones agudas/crónicas (diarrea, malabsorción, pérdida de peso)
Otras: mayor prevalencia H.pylori, CMV, sobre crecimiento bacteriano, cryptosporidium

Otros

Artritis séptica: Streptococcus y Mycoplasma.
Presentación muy variable (des de monoartritis transitoria hasta poliartritis crónica 
resistente al tratamiento ATB).

Tracto urinario: Mycoplasma/Ureaplasma
Meningitis bacteriana
Piel: herpes zóster, Molluscum



Clínica

Enfermedad pulmonar crónica: hospitalizaciones frecuentes y ↑ morbi-mortalidad

1. Enfermedad pulmonar obstructiva: procesos asmáticos, bronquiectasias, etc. 

- Reversibilidad de la obstrucción mediante broncodilatadores → Asma

- Infecciones de repetición → Bronquiectasias

2. Enfermedad pulmonar restrictiva: asociada a infiltrada linfocítico y/o formación de granulomas

3. Enfermedad pulmonar intersticial granulomatosa-linfocítica: diagnóstico mediante TCAR. HHH-8.

4. Bronquiolitis folicular, hiperplasia linfoide y neumonía intersticial linfoide. 



Clínica

Trastornos autoinmunes: suelen asociarse en mayor medida en pacientes con enteropatía por IDCV. No se conocen los 
mecanismos directamente implicados, a pesar de la desregulación inmunitaria generalizada. 

1. Patología autoinmune hematológica:

- PTI

- Anemia hemolítica autoinmune

- Síndrome de Evans

- Neutropenia autoinmune

2. Pacientes con diagnóstico previo de Lupus Eritematoso Sistémico (LES). Posible relación con el tratamiento 
inmunosupresor del LES?

3. Otras asociaciones descritas: alopecia, artritis reumatoide, anemia perniciosa, tiroiditis autoinmune, artritis idiopática
juvenil, artritis reactiva, vitíligo, síndrome de Sjögren, vasculitis, psoriasis…



Clínica

Enfermedades granulomatosas: afectan al 8-20% de pacientes. Granulomas NO caseifícantes en órganos linfoides y/o 
sólidos (pulmones, hígado, intestino, cerebro, piel, MO, tracto GI…)

- Linfadenopatías, esplenomegalia y afectación pulmonar

- Puede mimetizar a la sarcoidosis, afectando a pulmones, hígado, ganglios, etc. Elevación de la enzima convertidora de 
angiotensina.

- Granulomas: ↑TNF y ↑ linfocitos T CD8+

Alergias: asma y rinitis alérgica. Bajos niveles de IgE en suero

Adenopatías y esplenomegalia
,

Patología hepática: disfunción hepática con elevación de la fosfatasa alcalina. Infecciones por VHB y VHC, colangitis biliar 
primaria o enfermedad granulomatosa crónica.

Enfermedades maligna: el riesgo relativo calculado para IDCV es de 1,8. 

- Característico el linfoma no Hodgkin de origen extraganglionar, bien diferenciado y originario de linfocitos B.

- Cáncer gástrico (infección crónica por H.pylori → gastritis crónica → displasia → cáncer gástrico) 



Clínica

Patología gastrointestinal no infecciosa (hasta el 12% de pacientes con IDCV)

• Cuadros clínicos que simulan enfermedad inflamatoria intestinal (EC/CU)  y celiaquía

• Clínica predominante: diarrea, dolor abdominal, pérdida de peso, malnutrición…

• Hallazgos EDA:  gastritis atrófica en ausencia de infección por H.pylori

• Hallazgos histopatológicos en lámina propia:

- Ø células plasmáticas 

- Hiperplasia folicular linfoide

- ↑ infiltrados de PMN

- Producción aumentada de IL-12 en monocitos de LP

- ↑ linfocitos intraepiteliales T CD8+



Clínica

Patología gastrointestinal no infecciosa 

1. Enteropatía crónica en IDCV: cuadros de colitis ulcerativa, proctitis o patología grave de intestino delgado que cursa 
con malabsorción severa (necesidad de nutrición parenteral prolongada)

- Enteropatía exudativa: mayor depleción de Igs por inflamación y lesión de la  mucosa del intestino delgado 
(pérdida de la  función de barrera)

- Sobrecrecimiento bacteriano en intestino delgado (↓ lgA luminal)

- Atrofia de vellosidades intestinales: la histología permite el DD con enfermedad celíaca. 

2. Cáncer gastrointestinal

- LNH de células B con localización GI (la mayoría VEB - ). Necesidad de DD con hiperplasia linfoide nodular 

- Cáncer gástrico: riesgo aumentado por condiciones subyacentes como  gastritis crónica atrófica y metaplasia 
intestinal en el cuerpo gástrico.



Clínica
Patología gastrointestinal no infecciosa 

Órgano Manifestación Clínica Diagnóstico diferencial

Estómago Gastritis crónica Dolor abdominal, náuseas, 
vómitos

Anemia perniciosa
Gastritis H.pylori +

Intestino delgado

Atrofia de vellosidades Malnutrición, diarrea crónica Esprúe refractario
Enfermedad celíaca

Sobrecrecimiento 
bacteriano

Malnutrición, diarrea crónica, 
dolor abdominal

Obstrucción mecánica
Hª de cirugía abdominal

Enteropatía crónica 
exudativa

Malnutrición, diarrea crónica, 
anasarca

Enfermedad de Whipple
Linfoma intestinal
Trombosis porto-

mesentérica

Enteritis crónica Dolor abdominal, diarrea Celiaquía, EC

Colon Colitis crónica Diarrea, dolor abdominal, 
rectorragia EC, CU, colitis microscópica



Clínica

MANEJO CLÍNICO de la patología gastrointestinal no infecciosa  

¡! La reposición de Igs tiene poco efecto sobre el curso de la patología GI no infecciosa

1. Descartar infecciones subyacentes + celiaquía

2. Corticoides vía oral (budesonida), sistémicos

3. ATB vía oral (↓ sobrecarga bacteriana)

Puertas abiertas…

- Inmunosupresores (tiopurinas)

- Antagonistas-TNF, infliximab, adalimumab

- Anti-IL12 (ustekimumab)

- Inmunoglobulinas vía oral 

- ¿Papel de la microbiota? Posible transplante fecal



Diagnóstico

2. ANALÍTICA 1. Exploración 
física

3. Estudios 
adicionales

- Citometría (CD30) 
- Análisis molecular

- Asintomáticos

- Síntomas de enfermedad crónica 
(pérdida de peso, retraso crecimiento…)

- Clínica específica de trastornos 
descritos: artritis, sinusitis, diarrea…

- Analítica ordinaria: NORMAL en la mayoría de pacientes. En ocasiones 
descenso de albúmina, linfopenia o ↑PCR en curso infeccioso

- Serologia VIH: descartar infección causante de inmunosupresión

- SOSPECHA CLÍNICA → determinación inmunoglobulinas

Si se determina hipogammaglobulinemia en una analítica, debe    
confirmarse en una segunda analítica.

→ Si existe una condición subyacente que pueda cursar con niveles bajos    
de Igs (síndrome nefrótico), esperar 3 meses para nueva determinación

Fundamental: exclusión hipogammaglobulinemia secundaria, otras causas 
de inmunodeficiencia



Diagnóstico

Inmunoglobulina Niveles séricos normales (mg/dl) Media de los niveles en IDCV (md(dl)

IgG 768-1728 258

IgA 99-396 28

IgM 38-266 40

2. ANALÍTICA 

Demostración respuesta  inmune disminuida o ausente tras vacunación:

- Determinar niveles IgG frente a vacuna del tétanos y difteria

- Panel de IgG frente a 14-23  polisacáridos diferentes que incluye la vacuna 
frente al neumococo.

Criterios:

1. Reducción significativa concentración sérica IgG ± IgA/IgM

2. Respuesta pobre o ausente frente a la inmunización

3. Ausencia demostrada de otra condición de inmunodeficiencia



Diagnóstico diferencial

HIPOGAMMAGLOBULINEMIA SECUNDARIA

1. Defectos producción de inmunoglobulinas
- Drogas: inmunosupresores (corticoides), antiepilépticos
- Patología maligna y premaligna (LLC, linfoma, mieloma múltiple, síndrome Wäldestrom)
- Proceso sistémico → supresión medular

2. Aumento de las pérdidas de inmunoglobulinas
- Enteropatías (linfangiectasia intestinal)
- Síndrome nefrótico
- Quemaduras
- Traumas con abundante pérdida de fluidos

HIPOGAMMAGLOBULINEMIA PRIMARIA
1. Deficiencia selectiva de IgG: pueden combinarse con déficit de IgA
- Déficit selectivo IgG1 (75% de las IgGs)
- Déficit selectivo de IgG2: asociada a la respuesta inmunológica frente a la vacunación

2. Síndromes de cursan con hipergammaglobulinemia M
3. Inmunodeficiencias combinadas



Tratamiento

Base del tratamiento: reemplazamiento de inmunoglobulinas
• Administración subcutánea o intravenosa

• Dosis = 400-600 mg/kg de peso una vez al mes (estándar)

Vía subcutánea: una o dos veces por semana o,  dividir la dosis mensual para administrar 
cada 2 semanas

Vía intravenosa: una única dosis mensual

• La vida media de las IgG puede variar en pacientes con IDCV*. Aunque se estima que es de 21 
días, deben monitorizarse los niveles séricos individuales tras las dosis para lograr mantener 
valores de IgG por encima de 600 mg/dl, ya que éste es el límite considerado para prevenir 
infecciones.

*En pacientes con enfermedad pulmonar crónica o patología gastrointestinal, se observa que la 
vida media de las IgGs es más corta.
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