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Mesa Redonda:
¢, Como realizar el diagndstico diferencial entre
alergia e Inmunodeficiencia primaria en
ninos con IgE elevada, eczema y/o diarrea?
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Hospital de Niflos “Sor Maria Ludovica”
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Inmunodeficiencias Primarias

El diagnostico temprano y tratamiento oportuno de
los pacientes con IDP:

« SALVAVIDAS
« PREVIENE MORBILIDAD

- MEJORA LA CALIDAD DE VIDA




Caso Clinico

e NiNa de 2 anos de vida, sin antecedentes familiares
relevantes.

* 2 meses: se i_nterna POr eczema severo con sospecha
de histiocitocis.

* 6 meses: Internacion por absceso de cuero
cabelludo. SAMR. Requiere drenaje quirurgico y ATB
21 dias.

e 1 afo: neumonia necrotizante.SPP.
SAMR

e 20 meses: Celulitis en cara.
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Caso Clinico

e Examen fisico:
Crecimiento y desarrollo normal
Facies tosca? Frente amplia
Eczema
Paladar alto

e Métodos complementarios:
Eosinofilia
IgE: 3000 Ul/ml

Rx Térax: Bulla pulmonar

e Sospecha HIES:
Linfocitos Th17: 0%
Estudio genético en curso
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HIES

e El Sindrome de Hiper Igg (HIES) AD es un desorden
multisitémico, con inmunodeficiencia primaria
caracterizada por:

Eczema

Neumonias con bullas IgE elevada
Abscesos por S.aureus
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HIES: manifestaciones clinicas

Tejido Sistema
conectivo vascular




HIES: diagnaostico

e score NIF
Hallazgos/puntaje 0 [T 2 3 4 5 6. o 8 10
| IgE (nivelmasalto) | <200 200-500 | — 501 a 1000 1 1001 2 2000 _> a 200
Niimero de abcesos no 132 3a4 ' >ad | —
Nimero de neumonias 0 ' 2 3 P
_Anomalias pulmonares. | ausentes — , bronquiectasias neumatocele| )
Otras infecciones serias ausentes presentes B d
Infeccidn fatal ausente | ' presente S
Eosinofilos (nivel mas alto) <700 700/800 | m— G de 800) 1
Rash neonatal aysente B éresentg ' e
Eccema (peor momento) ausente leve moderado
Sinusitis/otitis (peor afio) 1a2 © 3 426 >a6 B
Candidiasis no oral/vaginal | ungueal sistémica
Dientes primarios retenidos 0 1 2 3 >al
Escoliosis (angulo) <10° A 102 14° - 15a20° L >a20°
Fracturas patolégicas 0 (1a2 ' - >a2
Hiperextensibilidad ausente e | presente '
Facies ausente Cincompleta ) . presente
Ancho nasal interalar | <1DS 1-208 | ——=_| >2DS '
Paladar alto ausente B Qoresente) -
Anomalia linea media | ausente presente ..
Linfoma | ausente _ | | presente
Puntaje a agregar por edad| ~ >5a Qasafigd | . 1a 2 afios < de 1 afio i
- __Menos de 20 puntos : Diagndstico poco probable. Entré 20 y 40 puntos: dudoso. Mas de 40 puntos: Diagnéstico probable.

43 puntos
NS
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Caso Clinico

e NINo de 13 anos de vida.

* Antecedentes familiares: Madre “aléergica de
nina”’- Hermano asmatico.

e Dermatitis atopica durante la infancia que
resolvio a los 6 anos.

e Asma moderada desde 5 anos, en tratamiento
con fluticasona y montelukast. Reagudizaciones
frecuentes.




Caso Clinico

o Examen fisico:
-Crecimiento y desarrollo normal.
-Facies incaracteristica.
-Sibilancias aisladas.

o Metodos complementarios:
-Eosinofilia: 700-800/mm3.
-1gG: 13,59/l IgA: 1,5 g/l 1gM: 1,02 g/l
- IgE: 25000 Ul/ml
-Rx Torax: normal.




Caso Clinico

Hallazgos/puntaje 0 1 2 3 4 5 6 7 8 10
IgE (nivel mas alto) | <200 200-500 501 a 1000 ) L 1001 a 2000 (> a 2000)
Nimero de abcesos J'=no—_— 1a2 3ad | >a4
Numero de neumonias 0 1 2 ~ 3| >a3
Anomalias pulmonares. ausentes bronquiectasias neumatocele
Otras infecciones serias | ausentes presentes i
Infeccion fatal ausente | presente .
EosInofilos (nivel mas alto)[ < 700/800 )| e | >de 800
Rash neonatal ausente | — K¢ Eresente) ® B
Eccema (peor momento) | ausente leve  (moderado ) SEVero -
Sinusitis/otitis (peor afio) a 3 4ab6 >ab
Candidiasis no oral/vaginal | ungueal sistémica 3
Dientes primarios retenidos 0 1 2 3 >a3l
Escoliosis (4ngulo) | <10° 10 a 14° 15 a 20° - >a20° 3
Fracturas patologicas 0 (1a2 _ >a2 [
Hiperextensibilidad ausente presente i
Facies | ausente incompleta presente
Ancho nasal interalar <1DS 1-2D8 >2DS
Paladaralto | ausente presente .- -3
Anomalia linea media | ausente ) presente ,' )
Linfoma | ausente | : presente
Puntaje a agregar poredad]  >5a | 2abafios | . 1 a 2 afios < de 1 afio
- Menos de 20 puntos : Diagnéstico poco probable. Entré 20 y 40 puntos: dudoso. Mas de 40 puntos: Diagnéstico probable. |

19 puntos
NS /
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Caso clinico

e Varon 8 afnos. Hijo de padres consanguineos.

 Eczema desde 6 meses, poca respuesta a
tratamiento local.

 APLV-Alergia huevo-Asma.

* Verrugas en rodillas y manos de 5 anos de
evolucion.

e Infeccidon por molusco contagioso (+de 50
lesiones en tronco y miembros superiores).
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Caso clinico

» Examen Fisico:
Crecimiento y desarrollo normal

Eczema moderado en zonas de extens
Moluscos-Verrugas

e Méetodos complementarios:
e Eosinofilia persistente-lgE 3000 Ul/ml.
e IgG: 10,3 g/l IgA: 1,59/l IgM: 0,4 g/l
 Linfopenia CD4-Serologia HIV: negativa.

e Sospecha de IDP: se solicita panel genético:
-Delecion en gen DOCKS.
-Ausencia de expresion de proteina DOCKS.




Deficiencia de DOCKS8

e Inmunodeficiencia combinada AR.
e Dermatitis eczematosa.

 |gE elevada-Eosinofilia.

e Alergias alimentarias multiples.

* Infecciones virales severas (HPV-molusco-
Herpes)




IO E elevada

~

Antecedentes
familiares

Eczema de inicio
temprano

Alergias alimentarias
multiples

Infecciones
bacterianas

Infecciones virales

Bullas/BWonguiectasi

~ IDP
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Tratamiento

e Medidas ambientales
e Cuidados de la piel
e Control de vacunacion

e Profilaxis infecciones:

TMP-SMX
Aciclovir
Fluconazol
Gamaglobulina

e Trasplante MO




Inmunodeficiencias Primarias

El diagnostico temprano y tratamiento oportuno de
los pacientes con IDP:

« SALVAVIDAS
« PREVIENE MORBILIDAD

- MEJORA LA CALIDAD DE VIDA




Muchas Gracias!!




