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Neumonia por Burkholderia

cepacia en un paciente con
inmunodeficiencia variable comiin

Sr. Director: El término “inmunodeficien-
cia variable comun” (IVC) describe un sindro-
me caracterizado por la deficiente formacién
de anticuerpos que se acompaifia de un descen-
so de las concentraciones séricas de IgG, IgA
y generalmente IgM'. Su patogenia es desco-
nocida y su incidencia oscila entre 1/10.000 y
1/50.000 habitantes'. Es una de las enfermeda-
des por inmunodeficiencia especifica primaria
mads frecuentes' y probablemente sea el sindro-
me de inmunodeficiencia primaria sintomatica
con mayor presencia en las consultas de neu-
mologia o de alergia/inmunologiaZ.

Presentamos un caso de IVC en el que las
manifestaciones respiratorias guiaron el diag-
nostico.

Mujer de 33 afios, fumadora de 10 cigarri-
llos/dia, con antecedentes de enfermedad de
Crohn, sinusitis maxilar crénica y un episo-
dio de celulitis periorbitaria. Dos meses antes
de su ingreso comenz6 con un cuadro clinica
y radiolégicamente compatible con neumonia
extrahospitalaria, que evolucioné de forma
térpida, a pesar de sucesivas pautas de trata-
miento antibidtico, motivo por el que fue
hospitalizada. En el momento del ingreso re-
ferfa tos productiva de expectoracién puru-
lenta (ocasionalmente hemoptoica), fiebre,
disnea de moderados esfuerzos y dolor en el
costado derecho de caracteristicas pleuriticas.
En la exploracion fisica destacaban una leve
cianosis y disminucién del murmullo vesicu-
lar en los campos basales derechos, donde se
auscultaban estertores crepitantes. Se obser-
varon acropaquias. El resto de la exploracién
fisica sistemadtica fue normal. Los datos ini-
ciales del laboratorio fueron los siguientes:
leucocitos, 10.100/ul (neutrdfilos, 75%; lin-
focitos, 21,4%; monocitos, 2,5%; eosindfilos,
0,4%), y velocidad de sedimentacién globu-
lar, 5 mm en la primera hora. El resto de la
hematimetria y la bioquimica elemental no
aporté hallazgos. La gasometria basal objeti-
v6 un pH de 7,46, PaO, de 79 mmHg y
PaCO, de 29 mmHg. En la radiografia de t6-
rax se apreciaba una condensacion de caracte-
risticas alveolares, de predominio en el 16bulo
medio, asi como derrame pleural ipsolateral.
En el momento del ingreso se pautd trata-
miento antibidtico empirico con cefotaxima y
levofloxacino. La tincién para bacilos acido
alcohol resistentes (BAAR) en esputo y el
Mantoux fueron negativos. La toracentesis ob-
jetivé un liquido serofibrinoso, con caracteris-
ticas bioquimicas de exudado: pH, 7,44; leuco-
citos: 1.360/ul (neutrdfilos, 30%; linfocitos,
56%; eosindfilos, 7%), y ADA, 16 UL La
broncoscopia fue normal. El broncoaspirado
(BAS) fue negativo para BAAR y células ma-
lignas. El cultivo de gérmenes en BAS resultd
positivo para Burkholderia cepacia, sensible a
ceftazidima. El proteinograma evidencié una
hipogammaglobulinemia del 1,7% (13-19) y
los valores de las inmunoglobulinas séricas
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fueron: I1gG < 173 mg/dl (800-1.800), IgG,
de 58 mg/dl (155-1.292), IgG, de 28 mg/dl
(44-747), I1gG, de 5 mg/dl (41-209), IgG, de
1 (1-121), IgA < 31 mg/dl (90-450) e IgM <
29 mg/dl (65-265). Las células T (CD3), B
(CD19), CD4 y CDS8 presentaban valores
normales. La serologia para el virus de la in-
munodeficiencia humana (VIH) fue negativa.
En la tomografia axial computarizada (TAC)
tordcica se observaron engrosamiento pleural,
derrame pleural tabicado, atelectasia del 16-
bulo medio y engrosamiento de la pared
bronquial en dicha zona (fig. 1). La TAC ab-
dominal puso de manifiesto esplenomegalia y
adenopatias multiples. Una TAC de alta reso-
lucién practicada con posterioridad confirmé
la existencia de bronquiectasias. Se identifico
Giardia lamblia en heces. Se instaurd trata-
miento antibidtico con ceftazidima y terapia
sustitutiva con inmunoglobulina intravenosa a
dosis de 400 mg/kg. La evolucion clinica de
la paciente fue favorable y la resolucién ra-
diolégica, completa, con mejoria del déficit de
las inmunoglobulinas séricas.

La IVC constituye una interesante entidad
por su forma de presentacion, por sus varia-
das manifestaciones clinicas y por el rango de
sus anormalidades inmunoldgicas®. Un 91%
de los enfermos con IVC tienen sintomas res-
piratorios* y, como en el presente caso, los
pacientes sufren infecciones bacterianas de
repeticion, preferentemente del aparato respi-
ratorio'*. Las neumonias recurrentes (66%)
son las infecciones mds frecuentes a este ni-
vel, seguidas de sinusitis maxilares (60%),
bronquitis (45%) y bronquiectasias (17%)°.
Los gérmenes mds cominmente implicados
son las bacterias encapsuladas, particular-

mente Streptococcus pneumoniae,
Haemophilus influenzae, Staphylococcus au-
reus 'y Moraxella catarrhalis’>. El agente
etioldgico de la neumonia en nuestra paciente
fue B. cepacia. Este patégeno ha adquirido
un protagonismo reciente en casos de infec-
cién pulmonar crénica y reviste un particular
interés por su alta mortalidad. Un 87% de los
enfermos presentan radiografias de tdérax
anormales®. Las radiografias simples objetivan
bronquiectasias en un 14% de los casos y en-
grosamiento pleural en un 23%?°. Sin embar-
go, empleando la TAC de alta resolucion, las
bronquiectasias ascienden hasta un 73% de
los casos®. Las bronquiectasias explicarian la
presencia de acropaquias en nuestra paciente.
Un 13% de los enfermos con IVC desarrollan
un tumor maligno, con predominio del linfo-
ma*. Sin embargo, mds frecuente que los lin-
fomas malignos es la incidencia de trastornos
linfoproliferativos benignos y
esplenomegalia'?. La bibliografia también re-
coge la asociacién de la IVC con enfermedad
de Crohn'#, infeccién intestinal por G. lam-
blia'*® 'y  patologia  autoinmune'*3.
Inicialmente el cuadro clinico de nuestra en-
ferma hacia pensar en una tuberculosis pleu-
ropulmonar, que se descarté diligentemente.
La mala evolucién clinica obligd a ampliar el
margen de los estudios y a investigar la exis-
tencia de posible patologia subyacente. En
este sentido, el proteinograma nos orientd
hacia un déficit inmunitario del tipo IVC,
cuyo diagndstico se basa en la exclusién de
otros defectos conocidos de la inmunidad hu-
moral'. La determinacion de las concentra-
ciones séricas de inmunoglobulinas y sus
fracciones despejaron el diagndstico. En

Fig. 1. Tomografia computarizada toracica. Afeccién pleural, engrosamiento bronquial y atelectasia

de l16bulo medio.
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adultos la terapia sustitutiva de la IVC se
basa en la perfusion intravenosa de inmuno-
globulina, de 200 a 400 mg/kg/mes'*.

El caso que presentamos pone en evidencia

la necesidad de considerar la IVC en situacio-
nes de infecciones pulmonares de mala evo-
lucion y/o por gérmenes no habituales. A la
luz de la bibliografia, el pronto reconoci-
miento de esta entidad y su tratamiento tem-
prano podrian evitar la aparicién de compli-
caciones inmediatas graves y de alteraciones
pulmonares crénicas irreversibles, especial-
mente bronquiectasias.
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