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Manifestaciones respiratorias asociadas con neutropenia
ciclica y error innato de la inmunidad (deficiencia de IgG3):
Reporte de caso

Respiratory manifestations associated with cyclic neutropenia and innate immune
deficiency (IgG3 deficiency): a case report
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Resumen

Antecedentes: Los errores innatos de la inmunidad son un grupo heterogéneo de enfermedades causados por una respuesta disminuida o ausente
de uno o mas de los componente del sistema inmune. La deficiencia en subclases IgG es la mas comun en la nifiez, principalmente en varones que en
mujeres, sobre todo la deficiencia de IgG2, seguida de la deficiencia de IgG3.

Reporte de caso: Paciente pediatrico, de género masculino, que en los primeros afios vida tuvo cuadros de dificultad respiratoria de origen viral, bacte-
riano y asma, con ingreso a sala de urgencias y/o hospitalizaciones frecuentes. A los 5 afios se le diagnosticé neutropenia ciclica, por lo que el servicio
de Hematologia pediétrica decidié ofrecer tratamiento conservador. A los 6 afios fue valorado por Otorrinolaringologia, quienes diagnosticaron rinitis
alérgica, realizando septumplastia y turbinectomia. A los 7 afios tuvo valoracion por Alergologia, con resultados de laboratorio: perfil de Inmunoglo-
bulinas, subpoblaciones linfocitarias y biometria hematica normales. Las pruebas alergeno especificas subcutaneas resultaron positivas. Se inicié
tratamiento con Inmunoterapia subcuténea. A los 9 afios tuvo recaida, con sintomas de infeccién de las vias aérea superiores y asma; los estudios de
laboratorio informaron deficiencia de IgG3 (7.81 mg/dL), por lo que se inici6 tratamiento con Inmunoglobulina por via intravenosa.

Conclusién: La aplicaciéon de inmunoglobulina humana y anticuerpos monoclonales se asocia con disminucién de las manifestaciones respiratorias
en pacientes con errores innato de la inmunidad y mejor calidad de vida.

Palabras claves: Error innato de la inmunidad; Sistema inmune; Neutropenia ciclica; Deficiencia de 1gG3; Asma; Rinitis alérgica; Subpoblaciones de
linfocitos; Inmunoglobulinas; Anticuerpos monoclonales; Calidad de vida.

Abstract

Background: Inborn errors of immunity are a heterogeneous group of diseases caused by a diminished or absent response of one or more components
of the immune system. IgG subclass deficiency is more common in childhood, especially in boys than in girls. IgG2 deficiency is the most common,
followed by IgG3 deficiency.

Case report: A male pediatric patient experienced respiratory distress of viral and bacterial origin and asthma in his early years, with frequent emergen-
cy room admissions and/or hospitalizations. At age 5, he was diagnosed with cyclic neutropenia, so the Pediatric Hematology Department decided to
offer conservative treatment. At age 6, he was evaluated by an Otorhinolaryngologist, who diagnosed allergic rhinitis and performed a septumplasty
and turbinectomy. At age 7, he was evaluated by an Allergist, with normal laboratory results: immunoglobulin profile, lymphocyte subpopulations, and
blood count. Subcutaneous allergen-specific testing was positive. Treatment with subcutaneous immunotherapy was initiated. At age 9, the patient
relapsed, with symptoms of upper respiratory tract infection and asthma. Laboratory studies revealed IgG3 deficiency (7.81 mg/dL), so treatment with
intravenous immunoglobulin was initiated.

Conclusion: The administration of human immunoglobulin and monoclonal antibodies is associated with a reduction in respiratory symptoms in pa-
tients with inborn errors of immunity and a better quality of life.

Keywords: Inborn error of immunity; Immune system; Cyclic neutropenia; IgG3 deficiency; Asthma; Allergic rhinitis; Lymphocyte subpopulations;
Immunoglobulins; Monoclonal antibodies; Quality of life.
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ANTECEDENTES

Los errores innatos de la inmunidad son un grupo hetero-
géneo de enfermedades causados por una respuesta dis-
minuida o ausente de uno o mas de los componente del
sistema inmune; la historia clinica y el examen fisico son
esenciales para sospechar este grupo de padecimientos.’?

La deficiencia en subclases IgG es la mds comun en la ni-
fiez, principalmente en varones que en mujeres, siendo la
mas frecuente la deficiencia de 1gG2, seguida de la defi-
ciencia de IgG3.3

Las personas con deficiencia de subclase de IgG requie-
ren tratamiento de los errores innatos de la inmunidad es
complejo y generalmente requiere estrategias tanto de apo-
yo como definitivas, que incluyen, entre otras, terapia de
reemplazo de inmunoglobulina, profilaxis con antibiéticos,
modificadores de la respuesta inmunitaria y trasplante de
células madre hematopoyéticas.?*

La neutropenia ciclica es una afeccién crénica que provoca
que los niveles de neutréfilos en la sangre fluctien entre
niveles normales y bajos, los pacientes con neutropenia ci-
clica presentan una disminucién periédica del numero de
neutroéfilos, siendo esto un trastorno poco frecuente, carac-
terizado por episodios habituales de fiebre.*

REPORTE DE CASO

Paciente pediatrico, de género masculino, de 13 afios de
edad con los siguientes antecedentes: prematuro tardio
de 36 semanas de gestacién con sindrome de dificultad
respiratoria y sangrado de tubo digestivo alto ameritando
ventilacién mecanica y transfusiéon de plasma estan-
do con en cuidados intensivos durante 20 dias, a los 2
meses se observd pobre succidn y dificultad respiratoria
asociada con cuadro viral, al 1.3 afios tuvo un cuadro viral
con rinorrea hialina, tos seca, tratada con tratamiento sin-
tomatico, se solicita laboratorios sin alteraciones y prueba
serologica de IgE la cual se reporto6 sin alteraciones, a los 4
afnos fue evaluado por otorrinolaringologia debido a cuadros
respiratorios de repeticion, diagnosticandose desviacion
septal y probable rinitis vasomotora; por lo que solicito ci-
tologia de moco nasal e inmunoglobulina sin alteraciones;
el resto de los estudios de laboratorios estuvieron dentro de
los parametros normales, por lo que decidié programarlo a
septumplastia. A los 5 afios se hace referencia al servicio
de Alergologia pediatrica debido a infeccion de vias respira-
torias recurrentes mensuales; los estudios hematoldgicos
mostraron linfocitos T CD3 elevados y eosinofilia leve, con
inmunoglobulinas A, G, My E normales. Se inici6 tratamien-
to con inmunomoduladores.

A los 6 afios se realizaron pruebas cutaneas positivas y
recibié tratamiento con inmunoterapia especifica. A los 7
afios manifesté un cuadro febril, con adenopatias cervica-
les y repeticién de infecciones respiratorias. El ultrasonido
de cuello mostré adenopatias inflamatorias en cadenas
laterales retroauriculares y submanibulares. Los estudios
hematoldgicos revelaron citopenias y neutropenia persis-
tente. Se inicié protocolo y se establecié el diagnéstico de
neutropenia ciclica. A los 9 afios se diagnosticé un error
innato de la inmunidad: deficiencia de inmunoglobulina G
subclase 3 (IgG3), por lo que se prescribié inmunoglobulina
por via intravenosa de forma mensual.
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Durante el seguimiento de 6 meses de tratamiento los estu-
dios de control evidenciaron mejoria inmunolégica y dismi-
nucién de las infecciones respiratorias, sin complicaciones
relacionadas con el tratamiento.

DISCUSION

Las asociacion entre neutropenia ciclica y errores innatos
de la inmunidad es poco frecuente, es importante estar
atento a los signos y sintomas de ambas condiciones ya
que puede implicar un mayor riesgos de infecciones graves
y recurrentes; La hipogamaglobulinemia relacionada con
infecciones de las vias respiratorias de repeticién en pa-
cientes pediatricos tratados con inmunoglobulina humana
logra alcanzar valores de laboratorio, dentro de los limites
normales que revierte en forma significativa las manifesta-
ciones clinicas.

El diagndstico debe ser preciso, incluido el seguimiento a
largo plazo, como parte esencial de la vigilancia y preven-
cioén de las complicaciones.*®

El diagndstico temprano y tratamiento adecuado pueden
mejorar significativamente el prondstico de los pacientes.
Las manifestaciones respiratorias pueden asociarse con
errores innatos de la inmunidad, teniendo en cuenta los
antecedentes de cuadros repetitivos de infecciones de las
vias respiratorias y su respuesta satisfactoria al tratamiento
con inmunoglobulina humana intravenosa. La neutropenia
ciclica se evidencia desde periodos previos mediante estu-
dios de laboratorios clinicos. El tratamiento en pacientes
con neutropenia ciclica se enfoca en reducir los sintomas,
prevenir las exacerbaciones y disminuir los riesgos del tra-
tamiento.5”

El tratamiento de pacientes con errores innatos de la inmu-
nidad (deficiencia a IgG subclase 3) es multidisciplinario,
incluida la percepcién del paciente y sus familiares, acerca
de la enfermedad y la calidad de vida."?%’

CONCLUSION

Se demostro que la aplicacion de inmunoglobulina hu-
mana y anticuerpos monoclonales se asocia con dismi-
nucion de las manifestaciones respiratorias en pacientes
con errores innato de la inmunidad y mejor calidad de vida.
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