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Manifestaciones gastrointestinalesy  ®
hepatobiliares en pacientes con
inmunodeficiencia comun variable: a
propésito de 3 casos clinicos

Gastrointestinal and hepatobiliary
manifestations in patients with common
variable immunodeficiency: In relation
to three clinical cases

La inmunodeficiencia comin variable (IDCV) es una con-
dicion inmunitaria primaria caracterizada por déficit de
inmunoglobulinas que generan infecciones recurrentes,
y menos frecuentemente cuadros de autoinmunidad o
manifestaciones cutaneas, mayor riesgo de neoplasias,
especialmente digestivas y hematologicas', afecta a una de
cada 50.000 personas, con predominio en jovenes y sin rela-
cion con sexo o raza’.

El diagndstico se basa en IgG baja, disminucion de
al menos uno de los isotipos IgM o IgA y que cum-
pla 3 criterios: inicio de la inmunodeficiencia después de
los 2 anos de vida, ausencia de isohemaglutininas y res-
puesta deficiente a vacunas y exclusién de otras causas
de hipogamaglobulinemia®. La IDCV presenta hasta un 60%
de manifestaciones gastrointestinales* y un 10% de manifes-
taciones hepaticas®.

Presentamos 3 casos de pacientes con IDCV y manifes-
taciones gastrointestinales. Varon de 46 afos, en contexto
de hepatitis aguda es estudiado con biopsia hepatica que
concluye hepatitis autoinmune (HAI). Se maneja con pred-
nisona mas azatioprina con buena respuesta. En controles
destacan inmunoglobulinas bajas, sin infecciones recurren-
tes previas y en seguimiento se diagnostica IDCV. Se maneja
con reposicion mensual de inmunoglobulina con buena res-
puesta clinica.

El siguiente caso corresponde a paciente hombre de
33 anos con antecedente de IDCV e infecciones respiratorias
recurrentes y en terapia con dosis mensuales de inmunoglo-
bulina. En controles durante los Gltimos 12 meses se pesquisa
una disminucion progresiva de proteinas totales (4,6 mg/dl)
y albimina (2,9g/dl). Con prealbumina normal, sin protei-
nuria, anticuerpos antitransglutaminasa negativos y sin baja
de peso.

La endoscopia alta muestra antropatia erosiva y la
colonoscopia polipos de colon resecados. Las biopsias de
intestino delgado muestran duodenitis créonica con atrofia
subtotal de vellosidades y poélipos de colon con displasia de
alto grado. Se optimiza nutricion sin respuesta y se plan-
tea enteropatia perdedora de proteinas, la que se confirma

con medicion de a1-antitripsina en deposiciones. El paciente
recibe tratamiento con corticoides con buena respuesta.

El Gltimo caso es varon de 21 afos con antecedente
de IDCV y neutropenia ciclica, con infecciones recurren-
tes, y que recibe ocasionalmente dosis de inmunoglobulinas.
En contexto de prurito y alteracion del perfil hepatico, se
diagnostica colangitis esclerosante primaria (CEP) por colan-
giorresonancia. Se descartan causas secundarias y se inicia
manejo con acido ursodesoxicolico, con buena respuesta.
Posteriormente, presenta cuadro de 6 meses de diarrea
intermitente con sangre y no refiere otros sintomas. Los
examenes de laboratorio muestran anemia, neutropenia y
calprotectina fecal normal.

La colonoscopia muestra proctitis inespecifica, 2 polipos
en sigmoides que fueron resecados y las biopsias muestran
colitis cronica inespecifica. Se indicé inmunoglobulinas men-
sualmente logrando mejoria de la diarrea.

La IDCV es la inmunodeficiencia primaria mas frecuente
caracterizada por disfuncion de linfocitos B y baja pro-
duccion de anticuerpos, lo que genera mala respuesta a
infecciones y vacunas. Ademas, se describe desregulacion de
linfocitos T lo que condiciona algunas de las manifestaciones
autoinmunes’.

El primer caso presenta HAI, la autoinmunidad es fre-
cuente en IDCV y se han descrito reacciones autoinmunes a
nivel hepatico’. El diagndstico es complejo, ya que la IgG no
se eleva. En este caso se aplicaron los criterios de Hennes
para el diagnostico con un total de 6 puntos. Los pacientes
con IDCV presentan mayor incidencia de granulomas hepati-
cos, hiperplasia nodular regenerativa, CEP, colangitis biliar
primaria y cirrosis criptogénica'>.

El segundo caso presenta hipoalbuminemia e infiltracion
inflamatoria mononuclear de la mucosa duodenal. En IDCV
es habitual la infiltracion linfocitaria en el tubo digestivo®,
asemejandose a una enteropatia autoinmune, como enfer-
medad celiaca, que genera malabsorcion lo que explicaria
la hipoalbuminemia'. En estos casos, los anticuerpos anti-
transglutaminasa son negativos y sin respuesta a dieta sin
gluten, respondiendo a corticoides en casos seleccionados’.
El paciente presenta varios polipos en el colon. La presencia
de polipos colodnicos es similar a la poblacion general y no
se registra riesgo aumentado de cancer de colon?.

El tercer paciente presenta diarrea cronica y compro-
miso inflamatorio de la mucosa colorrectal. La enfermedad
inflamatoria intestinal es mas frecuente en pacientes con
ICDV, pero el hallazgo de colitis inespecifica es frecuente y
explicaria la diarrea que presenta’. La reposiciéon de inmu-
noglobulinas no resuelve estos cuadros generalmente, por
lo que se requiere terapia corticoidal’. También presenta
CEP que es mas frecuente en pacientes con IDCV. Otras alte-
raciones del tubo digestivo incluyen infecciones oportunistas


https://doi.org/
http://www.elsevier.es/gastroenterologia
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1016/j.gastrohep.2018.02.006&domain=pdf
mailto:raquelriosleon@gmail.com
https://doi.org/10.1016/j.gastrohep.2018.02.003
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1016/j.gastrohep.2018.02.006&domain=pdf
mailto:raquelriosleon@gmail.com
https://doi.org/10.1016/j.gastrohep.2018.01.013
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1016/j.gastrohep.2018.02.006&domain=pdf
dx.doi.org/10.1016/j.surg.2009.03.024
dx.doi.org/10.1016/j.surg.2009.03.024
mailto:laura.carrion@salud.madrid.org
https://doi.org/10.1016/j.gastrohep.2018.02.001
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1016/j.gastrohep.2018.02.006&domain=pdf
mailto:sriestram7@gmail.com
https://doi.org/10.1016/j.gastrohep.2018.01.012
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1016/j.gastrohep.2018.02.006&domain=pdf
mailto:ms18498@gmail.com
https://doi.org/10.1016/j.gastrohep.2018.01.006
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1016/j.gastrohep.2018.02.006&domain=pdf

CARTAS CIENTIFICAS

111

que generarian diarrea cronica e infeccion por Helicobacter
pylori asociada a un aumento en la incidencia de cancer gas-
trico hasta 50 veces comparado con la poblacién general’.

Finalmente, en pacientes con IDCV son frecuentes las
manifestaciones digestivas y hepatobiliares, por lo que se
sugiere la blUsqueda dirigida por la morbimortalidad que
representan.
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Anemia microcitica secundaria a
ulcera anastomética ileocolica

Gheck for
Updates

Microcytic anemia due to ileocolic
anastomotic ulcer

Las ulceras ileocdlicas perianastomoticas son una compli-
cacion tardia, poco frecuente y probablemente infradiag-
nosticada de las resecciones ileocecales. Suelen cursar
con diarrea, sindrome malabsortivo y hemorragia digestiva
oculta que puede dar lugar a anemia ferropénica cronica.

Presentamos el caso de un varon de 22 afos, recién
nacido pretérmino, con antecedentes de hemicolectomia
derecha y reseccion ileal de 23cm en los primeros meses
de vida por una enterocolitis necrosante, remitido a con-
sulta externa a los 19 anos de edad por anemia ferropénica
severa refractaria a ferroterapia oral. El analisis inicial
mostré6 hemoglobina 10g/dl, volumen corpuscular medio
78,7 flv, colesterol 76 mg/dl, triglicéridos 49 mg/dl, albu-
mina 4,12g/dl e hipoferritinemia de 11 ng/ml. Se realizo
fibrogastroscopia con biopsias gastricas y duodenales des-
cartandose celiaquia e infeccion por Helicobacter pylori.
Tras constatar la presencia de sangre oculta en heces se
realizo fibrocolonoscopia que mostro anastomosis ileocolica
ulcerada en la totalidad de su circunferencia, con biopsias
compatibles con isquemia crénica. Una TAC abdominal mos-
tro colelitiasis multiple y cambios posquirtrgicos a nivel de
la anastomosis ileocélica.

Se inicié tratamiento con mesalazina, diosmina y gluta-
mina, sin mejoria, por lo que, ante la persistencia de anemia
pese a reposicion oral y parenteral de hierro, se decidio
reseccion de la anastomosis ileocélica y reanastomosis. El
examen histoldgico fue compatible con Ulcera isquémica
cronica (fig. 1).

Tras 18 meses de seguimiento, el paciente permanece
asintomatico, sin anemia ni ferropenia.

Las anastomosis ileocdlicas en la infancia se realizan
mayoritariamente en casos de enterocolitis necrosante,
intususpeccién o anomalias intestinales congénitas.

Figura 1 Pieza de reseccion de la anastomosis ileocélica
donde se observa la ulceracion circunferencial.
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