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ObjetivosObjetivos

H i t d ió d fi i ió l• Hacer una introducción y definición en el 
tema de las Inmunodeficiencias Primarias 
(IDP)

• Entregar información sobre el registro del g g
Grupo Latinoamericano de  IDP (LAGID)

• Mostrar la experiencia de nuestro centro• Mostrar la experiencia de nuestro centro 
en Chile
Recordar las c atro IDP más frec entes• Recordar las cuatro IDP más frecuentes 
en Pediatría



Conflicto de interesesConflicto de intereses

• Ninguno



Inmunodeficiencias primariasInmunodeficiencias primarias

S d f t éti f t• Son defectos genéticos que afectan 
distintos componentes del sistema 
inmune, que se expresan por 
susceptibilidad aumentada a infecciones, 
enfermedades alérgicas, autoinmunes y 
neoplasias

• En muchos síndromes se ha identificado 
el defecto molecular y su patrón deel defecto molecular y su patrón de 
herencia



“Primary Immunodeficiency Diseases inPrimary Immunodeficiency Diseases in 
Latin America: 

The Second Report of the LAGIDThe Second Report of the LAGID 
Registry”

J Clin Immunol 2007;27(1):101-108J Clin Immunol 2007;27(1):101-108
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“Recurrent pneumonia as warning p g
manifestation for suspecting Primary 

Immunodeficiencies in children”Immunodeficiencies in children

Quezada A et al. J Investig Allergol Clin Immunol 2001;11(4):295-299 



“The Four Most Common Pediatric 
Immunodeficiencies”

Déficit selectivo de IgA• Déficit selectivo de IgA 
• Deficiencia de anticuerpos específicos 
• Hipogammaglobulinemia transitoria de la infanciaHipogammaglobulinemia transitoria de la infancia
• Deficiencia de subclases de IgG 

– La mayoría de los enfermos tienen Inmunidad Celular, función 
fagocítica y niveles de Complemento normalesfagocítica y niveles de Complemento normales

– Todas se caracterizan por infecciones respiratorias bacterianas 
recurrentes: rinosinusitis, otitis y bronquitis
Bases moleculares desconocidas– Bases moleculares desconocidas

– Cada entidad es heterogénea con múltiples causas: factores 
genéticos, exposición a drogas o tóxicos ambientales, eventos 
prenatalesprenatales

– Muy pocos necesitan IGIV
– Pronóstico a largo plazo en general es bueno

Stiehm ER J Immunotoxicol 2008;5:227–234


