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Resumen

Objetivos: Describir el fenotipo y evolucion de los pacientes con déficit de IgA derivados a consulta
especifica de inmunodeficiencias de Medicina Interna.

Métodos: Estudio descriptivo retrospectivo unicéntrico de los pacientes derivados con diagnéstico de déficit
de IgA. Se haconsiderado déficit severo niveles < 10 mg/dL. Se excluyeron pacientes que hubieran sido
tratados previamente con anti-CD20 y otras inmunodeficiencias secundarias.

Resultados: Recogida de 100 pacientes de los cuales 62% fueron mujeres y la edad media fue de 31 afios.
Dentro de las patologias asociadas a déficit, el 7% eran alérgicos principalmente a antibi6ticos, acaros o
polen, y el 14% eran asmaticos. Respecto ala autoinmunidad, un 15% presentaban ANA atitulos mayores
1/100 aunque solo 1 de ellos cumplia criterios de conectivopatia indiferenciada; 9 pacientes tenian patologia
tiroidea autoinmune (1 de ellos en contexto de enfermedad poliglandular autoinmune) y 3 vitiligo. Dentro de
las enfermedades digestivas, un 29% presentaban histocompatibilidad de riesgo para desarrollo de celiaca,
con biopsia compatible en 8 pacientes. Los pacientes fueron derivados generalmente desde Pediatria (25%),
Aparato Digestivo (19%), Medicina Interna (18%), Atencion Primaria (18%), Neumologia (5%) y
Hematologia (3%). L os motivos mas frecuentes de solicitud de niveles de IgA fueron las infecciones de
repeticidn en un 28% (principalmente ORL y vias respiratorias), clinica gastrointestinal (dispepsia, diarrea,
estudio celiaquia...) en un 27% y cribado familiar de inmunodeficiencia en un 7%. Un 68% presentaban un
déficit aislado severo de IgA a diagnostico. En cuanto a resto de inmunidad humoral, un 7% asociaba un
déficit de 1gG al diagndstico y un 13% un déficit de IgM; Gnicamente 3 pacientes presentaron

hipogamagl obulinemia global desde el inicio. El 4% presentaba una disminucion de los linfocitos B de
memoriatotalesy un 25% de los linfocitos B memoriafuncionales. A nivel de inmunidad celular, solo €
11% tenia una disminucion del recuento de linfocitos T CD4+ y/o CD8+. Durante €l seguimiento 2 pacientes
han recibido tratamiento con inmunoglobulinas intravenosas. un caso que evoluciond a una
inmunodeficiencia comun variable y otro con sospecha de déficit de produccion de anticuerpos por multiples
ingresos en UCI (el ultimo de por unainfeccion fangicainvasiva). En ambos destacar que los linfocitos B de
memoriafuncional se encontraban bajos, |0 cual se asocia ariesgo de evolucién a otras inmunodeficiencias.

Discusion: El déficit aislado de IgA es la hipogamaglobulinemia més frecuente en nuestro medio. La mayoria
de | os pacientes son asintomaticos, aunque puede favorecer tanto infecciones (generalmente

otorrinolaringol bgicas, respiratorias y gastrointestinales) como fendmenos de autoinmunidad
(conectivopatias, ateraciones endocrinoldgicasy celiaquia) y alergias. ES una patologia sin tratamiento
especifico y de curso benigno pero que precisa de un buen estudio inmunol égico parafiliar los casos de
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mayor gravedad y |os que precisan seguimiento (pacientes con LB memoriafunciona bajos) por la posible
evolucion a otras inmunodeficiencias.

Conclusiones: El déficit aislado de IgA es una patologia frecuente y benigna, aungque con un importante
grado de comorbilidad asociaday riesgo de evolucién hacia otras inmunodeficiencias mas graves con
tratamiento especifico, por |o que en determinados casos requiere seguimiento en consultas especificas.
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