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>Definicion de Deficiencia Selectiva de Ig A

>"'Nifos mayores de 4 aios con valores de Ig A igual o por
debajo de 7 mg/dl de niveles de Ig A sérica, en dos
determinaciones consecutivas”

Grupo de Inmunologia SAP

>Se la define como el extremo mas benigno de la
Inmunodeficiencia comun variable

»>La deficiencia de Ig A (DSA) es la Inmunodeficiencia
Primaria de mayor incidencia registrada
Segun los reportes 1/223 a 1/1000 individuos pueden
presentar DSA
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Funcion de la Ig A a nivel de las mucosas
La Ig A es uno de los mecanismos esenciales de la respuesta
innata y sobre todo de la respuesta inmune de mucosas.
Producidas a nivel de mucosas por las células B1 su funcion no
solo es realizar el clearence de bacterias y virus,
que penetran por via oral o respiratoria,
sino tiene una clara funcion reguladora de la inflamacion por

intermedio de su pieza secretoria a nivel de mucosas.
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Forma de presentacion

>Asintomaticos
»Infecciones recurrentes
>Atopia
>»Enfermedad Celiaca

>Enfermedad Autoinmune

- Forma de herencia
= Autosomica recesiva o dominante, esporadica

»Compromiso de ciertos genes del HLA
Haplotipos de clase I. 11 y 111
Haplotipos mas frecuentes HLA A1,B8, DR3, C2, C4A y
delecion de la 21 hidroxilasa A
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>Ninos menores de 4 ainos con niveles de Ig A
por debajo de 7mg/dl

Se denomina

“"Deficiencia Selectiva de Ig A Transitoria”
De persistir los niveles bajos cuando el niho cumple

4 anos se la define como DSA

»Deficiencia Selectiva de Ig A en Saliva 777?27

»NO existe la
Deficiencia Selectiva unica de Ig A en saliva
siempre se asocia con la deficiencia sérica
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Porqué podemos tener niveles

1- Edad de los pacientes:

Hasta los 9 meses y en algunos nihos hasta los 12
meses la sintesis en mucosa de Ig A es muy
pequena

2- Mala toma de Muestra

3- Medicion por metodologia inapropiada
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Tratamiento

>Se debe descartar siempre compromiso funcional
frente antigenos polisacaridos asociados o no a
deficiencia de Subclases de Ig G

»>Solo se tratan con gammaglobulina los pacientes que
asocian deficiencia funcional frente a polisacaridos y
DSA con clinica que asi lo amerite
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Todos los pacientes con DSA y su familia
debe tener en claro y por escrito, que deben
informar de su patologia ante la infusion de

gammaglobulina por cualquier motivo asi
mismo de alguna transfusion sanguinea por

la posibilidad de producir

Anticuerpos anti Ig A

Traducirse en una reaccion anafilactica
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Clinica de 220 ninos con DSA

Inmunologia HNRG

B Infecciones
B NMN

B Sinusitis

0 OMA

B Bronquiectasias

76%

@ Diarreas
B Autoinm.

B Citopenias
ODTI
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B Parot. Rec

E Enf. Tiroidea
Enf.Celiaca
@ Atopia
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Pacientes con DSA 220 SIHNRG

> Historia Familiar 8
Dos de ellos asintomatico en el momento de la consulta

>»2 Familias con DSA en las 3 hijas de cada flia.
Asociaban enfermedad autoinmune

»Asociado a deficiencia de Subclases y/o falla de
respuesta funcional anticorpores: 5%
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