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Resumen  La  inmunodeficiencia  común  variable  (ICV)  y  la  enfermedad  de Crohn  (EC)  pueden
coexistir,  y  el hecho  de padecer  una  ICV  puede  dificultar  el  diagnóstico  y  el  manejo  de  la  EC.

Presentamos  el caso  de  una  mujer  de 58  años  con  antecedentes  personales  de  ICV,  diag-
nosticada a  los  34  años  de  EC,  tratada  con  corticoides  intravenosos.  La  paciente  desarrolla
corticodependencia,  iniciando  azatioprina.  Pese  a  ello,  sufre  nuevos  brotes  y  enfermedad
perianal,  por  lo  que  se  decide  iniciar  tratamiento  biológico  (infliximab).  Actualmente,  ha  reci-
bido 5 dosis,  con  buena  evolución  de  su enfermedad  inflamatoria  intestinal,  y  sin  incidencias
respecto a  su  inmunodeficiencia  previa.

Queremos  señalar  que  el  tratamiento  con  infliximab  en  pacientes  con  inmunodeficiencia  de
este tipo  es  seguro,  y  en  los  casos  publicados,  como  en  el nuestro,  no ha habido  incidencias
secundarias,  aunque  se  debe  mantener  un  control  estrecho,  por  el aumento  del  riesgo  de  sufrir
infecciones  o desarrollar  neoplasias.
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Infliximab  as  Crohn’s  disease  treatment  in a patient  with  a history  of  common

variable  immunodeficiency

Abstract  Common  variable  immunodeficiency  (CVID)  and  Crohn’s  disease  (CD)  can  coexist  and
this may  hinder  the  diagnosis  and  management  of  CD.

We  report  the  case  of  a  58  year  old  woman  with  a  history  of  CVID,  who  was  diagnosed  with
CD 24  years  ago.  Initially  she  received  corticosteroids,  but  developed  corticodependence,  so
azatioprinais  initiated.  Nevertheless,  she  suffered  new  flares  and  perianal  disease,  so it  was
decided to  initiate  biological  treatment  (infliximab).  Currently,  she  has received  induction  and
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three  maintenance  doses,  with  favourable  evolution  of  her  CD,  and  without  incidents  regarding
her previous  immunodeficiency.

We wish  to  emphasize  that  infliximab  is safe  in  patients  with  such  immunodeficiency;  in
published cases,  as in ours,  there  have not  been  adverse  events,  although  a  tight  control  should
be kept  on  such  patients,  due  to  the  increase  in the  risk  of  developing  infections  or  malignancies.
© 2016  Grupo  Español  de Trabajo  en  Enfermedad  de Crohn  y  Colitis  Ulcerosa  (GETECCU).
Published by  Elsevier  España, S.L.U.  All  rights  reserved.

La  inmunodeficiencia  común  variable  (ICV) es un
trastorno  caracterizado  por  una  síntesis  deficiente  de  inmu-
noglobulinas,  que  resulta  en  bajos  niveles  séricos  de estas
proteínas  y  provoca  una  mayor  susceptibilidad  a  infec-
ciones  de  repetición  y  un  aumento  en  la incidencia  de
enfermedades  malignas  o  autoinmunes,  como  la  enfer-
medad  inflamatoria  intestinal  o  la artritis  juvenil1-3.  La
panhipogammaglobulinemia  favorece  el  desarrollo  de infec-
ciones  respiratorias  e  intestinales,  entre  estas  últimas,
por  Giardia  lamblia, que  puede  aumentar  los  síntomas
gastrointestinales4-6.  La ICV  es la segunda  inmunodeficiencia
primaria  que  con más  frecuencia  encontramos  en  la  prác-
tica  clínica,  por detrás  del  déficit  selectivo  de  IgA.  La causa
exacta  de  los niveles  bajos  de  inmunoglobulinas  del suero
no  es  conocida2. A pesar  del tratamiento  sustitutivo,  la  evo-
lución  es  muy  variable  y no  existen  marcadores  pronósticos
fiables.

La  enfermedad  de  Crohn (EC)  es un  tipo  de  enfermedad
inflamatoria  crónica  intestinal,  de  etiología  desconocida,
que  provoca  una  respuesta  inmune  desmesurada,  y da  lugar
a  lesiones  inflamatorias  con  afectación  discontinua  y  trans-
mural  a  lo largo  del  tubo  digestivo.

Estas  2 entidades  pueden  coexistir,  y  el  hecho  de  padecer
una  ICV  puede  dificultar  el  diagnóstico  de  la  EC,  puesto  que
la  ICV  puede  asociar  complicaciones  como  la  enfermedad
granulomatosa,  con lesiones  prácticamente  indistinguibles
de  las  de  la  enfermedad  inflamatoria  intestinal7,8.

En  el  caso  de  cambios  inflamatorios  asociados  a  esta
entidad,  se  utilizan  terapias  similares  a las  que  se indican
para  EC  o colitis  ulcerosa  en  pacientes  inmunocompetentes,
entre  ellos,  fármacos  anti-TNF  como  infliximab9.  El trata-
miento  con  infliximab  se  considera  eficaz  incluso  en aquellos
pacientes  en  los  que  la enfermedad  se presenta  con  compli-
caciones  agudas  importantes9,10.

Presentamos  el  caso  de  una  mujer  de  58  años  con  ante-
cedentes  personales  de  ICV  y diabetes  insípida  nefrogénica,
en  tratamiento  con  Flebogamma  y  enalapril.

En  1999,  a los  34  años,  ingresa  en el  hospital  por  cuadro
de  diarrea  y  artralgias.  Se  realizan  tomografía  computadori-
zada  abdominal  y  tránsito  intestinal,  ambos  sin  alteraciones.
En  la  colonoscopia  se  objetiva  proctocolitis,  con biopsias
de  colitis  granulomatosa  compatibles  con EC.  El estudio  de
parásitos  descubre  una  sobreinfección  por G.  lamblia. Tras
el  tratamiento  antiparasitario  y  corticoideo  intravenoso,  la
evolución  fue  buena  inicialmente.  Sin  embargo,  apareció  un
nuevo  brote  de  la  enfermedad  en  2002, con criterios  de cor-
ticodependencia,  y en consecuencia  se  inicia  azatioprina.

Pese  a ello,  sufre  nuevos  brotes  en  2010  y 2014,  y en  2015,
desarrollando  una  fístula  perianal  con extensión  a supraele-
vador  y absceso  asociado,  que  precisa  drenaje  quirúrgico  y
colocación  de un  sedal.  Es en  ese  momento  cuando  se decide
iniciar  el  tratamiento  biológico  con  infliximab  a  las  dosis  y
pauta  habituales.

Tras  la  administración  de  la  inducción  y  2  dosis  de  mante-
nimiento  (total de 5  dosis),  ha habido  una buena  evolución
de su enfermedad  inflamatoria  intestinal,  con  inactividad
clínica  y  control  de  la  fístula  perianal  con  retirada  del sedal,
y  sin  incidencias  con  respecto  a su inmunodeficiencia  previa.

Discusión

La  ICV  es la segunda  deficiencia  primaria  de anticuerpos
más  frecuente,  caracterizada  por una  síntesis  deficiente  de
inmunoglobulinas,  que  resulta  en bajos  niveles  séricos
de  estas  proteínas  y  provoca  una  mayor  susceptibilidad  a
infecciones  de  repetición  y  un  aumento  en  la  incidencia  de
enfermedades  malignas  o autoinmunes1.  Aunque  es una  enti-
dad  poco  frecuente,  su prevalencia  es  de 1/50.000  habitan-
tes,  y  debemos  sospecharla  específicamente  en gastroente-
rología  cuando  objetivamos  giardiasis  de repetición.  Dada  la
posible  coexistencia  con  la  enfermedad  inflamatoria  intesti-
nal,  es buena  práctica  solicitar  una  determinación  de  inmu-
noglobulinas  como  parte  del estudio  de todos  los  pacientes
con  enfermedad  inflamatoria  intestinal,  especialmente  en
la  EC  con  afectación  predominante  del colon,  o si  se  asocian
infecciones  de  repetición  o enfermedades  autoinmunes4,9.

Ha  habido  controversia  en  cuanto  al tipo  de  enferme-
dad  inflamatoria  intestinal  que  acompaña a  estos  casos:
algunos  autores  lo consideran  una  verdadera  enfermedad
inflamatoria  intestinal  y otros  una  entidad  diferente  con
características  similares11,12,  dado  que  incluso  en casos
asintomáticos,  aparecen  alteraciones  histológicas  en  el
intestino.

En  cuanto  al  manejo,  resulta  aún  controvertido.  En  el
caso  de infección  por Giardia, está indicado  su  tratamiento
y  erradicación13.  En  caso de enfermedad  inflamatoria  intes-
tinal,  cuando  su sintomatología  es leve,  puede  responder
al  tratamiento  con  inmunoglobulinas  de  forma  intravenosa
utilizado  para  la  ICV.  Cuando  los  síntomas  son  más  intensos
se  debe manejar  como  una  auténtica  enfermedad  inflama-
toria  intestinal12.  Para  ello,  la  utilización  de infliximab  está
establecida,  y existen  numerosos  casos  publicados1,10,13.
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La  eficacia  de  infliximab  se ha probado  en  estudios  como
son  ACCENT  I  y  II.  Las  tasas  de  remisión  clínica  y  de  respuesta
clínica  muestran  una  clara  diferencia  entre  el  grupo  placebo
y  los  grupos  de  5  mg/kg  y  de  10  mg/kg,  así  como  en  el  caso  de
EC  fistulizante.  Se  observaron  mejoras  en  las  medidas  de la
calidad  de  vida,  una  reducción  en  las  hospitalizaciones  rela-
cionadas  con  la  enfermedad  y  en  el  uso de  corticosteroides
en  los  grupos  de  mantenimiento  con  infliximab14.

Sus  efectos  adversos  observados  son  infecciones,  urti-
caria,  cefalea,  síndrome  lupoide,  reacciones  infusionales
agudas  y  de  hipersensibilidad  retardada,  procesos  desmie-
linizantes,  insuficiencia  cardiaca  y  riesgo  aumentado  de
linfomas.  Entre  los  procesos  infecciosos,  merece  destacar  en
nuestro  medio  la  reactivación  de  una  tuberculosis  latente15.

Cabe  la  posibilidad  de  que  la tasa  de  pérdida  de  respuesta
a  infliximab  sea  menor  en  este  grupo  de  pacientes,  debido
precisamente  a  que  uno  de los  mecanismos  que  lo  producen
estaría  interrumpido,  como  lo es  la síntesis  de  anticuerpos
anti-infliximab  que  sean  capaces  de  neutralizar  las  molécu-
las  del  fármaco16,17.

Con  todo  ello  queremos  señalar  que  el  tratamiento  con
infliximab  en  pacientes  con inmunodeficiencia  de  este  tipo
está  clínicamente  aceptado,  y  en los  casos  publicados,  como
en  el  nuestro,  no  ha  habido  incidencias  secundarias,  aunque
no  cabe  duda  de  que  se debe  mantener  un control  estre-
cho  en  dichos  pacientes,  por  el  aumento  del riesgo  de sufrir
infecciones  o  desarrollar  neoplasias.
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