Inmunodeficiencia comun variable. A proposito
de un caso de meningitis neumocécica
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La inmunodeficiencia comun variable (ICV) es un trastor-
no inmunologico primario, caracterizado por niveles dismi-
nuidos de inmunoglobulinas y una mayor susceptibilidad a
las infecciones. Su diagnostico suele ser tardio, y la primera
manifestacion clinica habitualmente es una infeccion bacte-
riana recurrente. Aunque la mayoria de los pacientes con
ICV presentan infecciones del tracto respiratorio, también
pueden tener otras infecciones, como meningitis recurrentes,
que pueden ser graves y presentar complicaciones. Se expo-
ne el caso clinico de una paciente de 34 anos que, tras
presentar una meningitis neumococica recurrente, fue diag-
nosticada de ICV. La ICV es una alteracion inmunologica in-
frecuente que, ademas, no suele sospecharse en la practica
habitual. Es recomendable tener en cuenta esta entidad y
otros trastornos del sistema inmune ante la aparicion de in-
fecciones bacterianas de repeticion no explicadas. Mediante
la realizacion de una prueba sencilla y de facil acceso, como
el proteinograma, se puede descartar la presencia de una ICV
que, sin tratamiento sustitutivo, podria tener graves compli-
caciones y un pronostico desfavorable.
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The common variable immunodeficiency (CVI) is a pri-
mary immunological disorder characterized by decreased le-
vels of immunoglobulins and greater susceptibility to infec-
tions. It is generally diagnosed late and the first clinical
manifestation is usually a recurrent bacterial infection. Alt-
hough most patients with CVI have respiratory tract infec-
tions, they may also have other infections, such as recurrent
meningitis, that may be serious and half complications. A ca-
se report of a 34-year-old female patient is presented. After
recurrent pneumococcal meningitis, she was diagnosed of
CVI. CVI is an uncommon immunological disorder which is
also not generally suspected in the usual practice. It is re-
commended to keep both this entity in mind as well as other
disorders of the immune system when there is unexplained
repeated bacterial infections. Using a simple and easily ac-
cessed test, such as the protein electrophoresis, the presence
of CVI can be ruled out, which, without replacement treat-
ment, could have serious complications and an unfavorable
prognoses.
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INTRODUCCION

La inmunodeficiencia comun variable (ICV) es una inmu-
nodeficiencia primaria caracterizada por un defecto en la
sintesis de inmunoglobulinas y una mayor susceptibilidad
a las infecciones bacterianas!'. La etiologia de esta enfer-
medad es desconocida, pero se ha encontrado un defecto
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en la diferenciacion de los linfocitos B, lo que condiciona
una alteracion en la sintesis de inmunoglobulinas. Ademias,
puede acompanarse de alteraciones en los linfocitos T>. El
defecto inmunologico de la ICV conduce a la aparicion de
una serie de enfermedades, como infecciones bacterianas
recurrentes, alteraciones intestinales, fenémenos de au-
toinmunidad y una mayor frecuencia de neoplasias*.

Las infecciones asociadas habitualmente a la ICV se lo-
calizan en las vias respiratorias, manifestindose como
bronquitis, sinusitis, otitis o0 neumonias. Ademas, la ICV
predispone a la apariciéon de meningitis recurrente, aun-
que este hallazgo ha sido documentado con menos fre-
cuencia®*. Las bacterias habitualmente implicadas en es-
tas infecciones son bacterias encapsuladas, como
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Streptococcus pneumoniae y Haemophilus influenzae?. A con-
tinuacion se expone el caso clinico de una paciente en la
que la presencia de una meningitis recurrente oriento el
diagnostico de una ICV.

CASO CLiNICO

Presentamos el caso de una mujer de 34 afios, sin alergias
ni habitos toxicos conocidos. Entre los antecedentes per-
sonales destaca la presencia a los 11 anos de un cuadro
compatible con purpura trombocitopénica idiopatica, por
lo que se realiz6 una biopsia de médula 6sea, que no de-
mostré anomalias. A los 19 afios tuvo un traumatismo fa-
cial tras un accidente de trafico. Fue operada de un tumor
ovarico a los 29 afios. Desde los 30 afios presenta cuadros
catarrales con participacion bronquial de aproximadamen-
te 20 dfas de duracion. Desde hace 3 meses esta en trata-
miento con sulfato ferroso por anemia ferropénica.

Desde hace 2 meses presenta un cuadro catarral con
participacion bronquial y fiebre, que no ha llegado a remi-
tir, a pesar de recibir varias pautas correctas de antibiote-
rapia. Ingreso en la Unidad de Cuidados Intensivos (UCI)
por un cuadro de 6 horas de evolucion de cefalea occipi-
tal, mareo, vomitos, fiebre de 39 °C y obnubilacion. A su
llegada estaba febril, con deterioro del nivel de conciencia,
cefalea y palidez cutaneo-mucosa. Presentaba rigidez de
nuca, aunque no se observaron otras anomalias en la aus-
cultacion cardiopulmonar, exploracion abdominal y neu-
rologica.

Entre las pruebas complementarias se realizé una pun-
cion lumbar, con liquido cefalorraquideo (LCR) con as-
pecto turbio, glucosa < 10 mg/dl, proteinas > 300 mg/dl,
900 hematies/mm?3, 520 leucocitos/mm? (recuento dife-
rencial 100% neutrofilos), lacticodeshidrogenasa (LDH)
110 U/ y adenosindesaminasa (ADA) 12,5 U/L. El cultivo
fue positivo para Streptococcus pneumoniae. En la analitica
de sangre se observé una hemoglobina (Hb) de 11,3 g/dl,
volumen corpuscular medio (VCM) 82 fl, albumina 3,5
g/dl, hierro (Fe) 45 mcg/dl, transferrina 206 mg/dl (satu-
racién 17%), ferritina 158 ng/ml, vitamina B,, 866 pg/ml
y acido folico 1,9 mg/dl. La tomografia axial computari-
zada (TAC) craneal y la radiografia de térax fueron nor-
males.

Se instaur6 tratamiento con penicilina intravenosa, pre-
sentando una evolucion favorable. Ademas, fue valorada
por el servicio de otorrinolaringologia, que confirmo la
presencia de una sinusitis maxilar y etmoidal.

Aproximadamente 1 mes después del alta hospitalaria la
paciente presenta un cuadro de rinorrea verdosa, febricu-
la y cefalea, por lo que inicia tratamiento con amoxicilina-
clavulanico, mejorando discretamente el cuadro. Poste-
riormente aparece cefalea y fiebre elevada, por lo que es
nuevamente ingresada.

Entre las pruebas complementarias realizadas destaca el
analisis del LCR, que presentaba un aspecto turbio, con al-
teraciones analiticas compatibles con meningitis aguda,
aunque el cultivo fue estéril (estaba con tratamiento anti-
biético). El estudio de inmunoglobulinas (Ig) revel6 los si-
guientes hallazgos: IgG 58,7 mg/dl (rango 800-1.600

mg/dD), IgA 8,2 mg/dl (rango 100-300 mg/dl) e IgM
<4 mg/dl (rango 80-250 mg/dl). Durante el ingreso se ins-
tauro tratamiento con cefoxatima intravenosa y clindami-
cina intrasinusal, con buena respuesta. Al alta fue remitida
a la unidad de inmunologia clinica del hospital, donde se
completo el estudio. La paciente es diagnosticada de ICV
y se instaura tratamiento con gammaglobulina intraveno-
sa en dosis de 400 mg/kg cada 3 semanas de por vida, con
cuantificacion de Ig cada 2 infusiones y seguimiento pe-
riédico.

DISCUSION

La ICV es una inmunodeficiencia primaria infrecuente,
que se relaciona con la aparicion de cuadros clinicos de
considerable relevancia en la practica médica. En este
sentido, se suele presentar a partir de la segunda o terce-
ra década como infecciones de repeticion, enfermedades
autoinmunes, lifomas o malabsorcién intestinal*. El diag-
nostico de ICV suele hacerse con mayor frecuencia tras la
aparicion de infecciones recurrentes. El defecto en la sin-
tesis de Ig favorece la infeccion por bacterias encapsula-
das, que se localizan habitualmente en el aparato respi-
ratorio?. Pero también se han observado infecciones en
otras localizaciones, como el sistema nervioso central. En
un estudio realizado en Estados Unidos con 248 indivi-
duos con ICV se observo que menos de un 1% (2 pa-
cientes) habfa presentado meningitis bacteriana durante
el seguimiento?. Ademas, también se han descrito varios
casos de meningitis en adultos asociada a ICV en nuestro
medio>®.

El diagnéstico precoz de la ICV esta dificultado por la
escasa sospecha clinica en la practica habitual de esta en-
tidad y de otros defectos primarios de la respuesta inmu-
nitaria. Por tanto, serfa aconsejable incluir la realizacion de
un proteinograma, prueba sencilla y accesible en Atencion
Primaria, en el estudio diagnostico, ante la presencia de in-
fecciones de repeticion, especialmente en el caso de me-
ningitis bacterianas, por la gravedad de sus secuelas neu-
rolégicas y su elevada mortalidad’.
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