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PATOLOGIAS DE LA UNIDAD DE INMUNOLOGIA CLINICA:

1. DIAGNOSTICO, TRATAMIENTO Y SEGUIMIENTO DE
INMUNODEFICIENCIAS PRIMARIAS:

Deficiencias de Anticuerpos
Agammaglobulinemia: Deficiencia de Btk (Enfermedad de Bruton) y otros defectos moleculares
Timoma con inmunodeficiencia

Inmunodeficiencia Comun Variable

Sindrome de hiper IgM

Deficiencia de cadena pesada de Ig; Deficiencia de cadena K
Deficiencia de Subclases IgG

Deficiencia de IgA asociada a deficiencia de subclases de IgG
Deficiencia selectiva de IgA

Deficiencia de produccién de anticuerpos
Hipogammaglobulinemia transitoria de la infancia

Deficiencia Combinada de Linfocitos T y Linfocitos B (LT Y LB)
Inmunodeficiencia severa combinada (SCID) T-B+ :Deficiencia de gamma c; JAK3; IL7Ralfa;
CD45; CD3 delta,epsilon, zeta

Inmunodeficiencia severa combinada (SCID) T-B- : Deficiencia de ADA; RAG1/2; Artemis;
Disgenesia reticular

Sindrome de Omenn

Deficiencia de DNA Ligasa IV

Deficiencia de Cernunnos

Deficiencia de PNP (Fosforilasa de Nucleosidos de Purina)
Deficiencia de MHC clase |l

Deficiencia de CD3 gamma

Deficiencia de CD8

Deficiencia de ZAP-70

Deficiencia de canales de Ca++

Deficiencia de MHC clase | (TAP1/2)

Deficiencia de WHN (Winged Helix Nude)
Deficiencia de CD25

Deficiencia de STAT5b

Otros Sindromes de Inmunodeficiencias

Sindrome hiper-IgE
Sindrome Wiskott-Aldrich
Sindrome de DiGeorge
Ataxia-telangectasia



Sindrome ataxia-like

Sindrome de Bloom

Sindrome Nijmegen breakage y otros sindromes

Inmunodeficiencias con hipopigmentacion (Sindrome Chediak-Higashi, Sindrome Griscelli)
Linfohistiocitosis hemofagocitica familiar

Sindrome linfoproliferativo ligado a X

Sindromes con Fenomenos Autoinmunes

Sindromes linfoproliferativos autoinmunes (ALPS)

IPEX (Disfuncién inmune , Poliendocrinopatias, Enteropatia ligada al X)
Defectos en la inmunidad innata

Deficiencia de receptor de II-1 asociado a Kinasa 4 (IRAK4)
Sindrome WHIM (Verrugas, Hipogammaglobulinemia, Infecciones, Mielocatexis)
Displasia ectodermal anhidrotica con inmunodeficiencia
Deficiencia de complemento

Deficiencia de Cl1q; C1r; Cls

Deficiencia de C4

Deficiencia de C2

Deficiencia de C3

Deficiencia de C1 inhibidor

Otras deficiencias de complemento

Defectos congénitos en numero de fagocitos y/o funcién
Enfermedad Granulomatosa Crénica

Sindrome de Papillon Lefevre

Deficiencia de receptor de IFN gamma

Inmunodeficiencia de LAD 1,2y 3;

Enfermedades Autoinflamatorias

Fiebre Mediterranea Familiar

Sindrome periédico asociado al receptor de TNF (TRAPS)
Sindrome de hiper-IgD

Otros Sindromes

2. DIAGNOSTICO, TRATAMIENTO Y SEGUIMIENTO DE LAS
INMUNODEFICIENCIAS SECUNDARIAS.

Inmunodeficiencias Secundarias a

Sindromes Linfoproliferativos

Hipogammaglobulinemia asociada a Leucemias

Hipogammaglobulinemia asociadas a Linfomas

Trasplante de organos

Hipogammaglobulinemia post-trasplante cardiaco

Deficiencia de formacién de anticuerpos especificos post-trasplante cardiaco
Hipogammaglobulinemia post-trasplante de otros érganos sélidos

Terapias inmunosupresoras y/o terapias biolégicas (Anticuerpo monoclonal anti-
CD20, anti-TNF y otras) en:

Enfermedades autoinmunes /inflamatorias crénicas
Asma bronquial
EPOC

Patologias crénicas infecciosas (VIH, CMV, EBV, otros virus grupo herpes y otros
patégenos)



VIH, CMV, EBV Yy otros virus del grupo herpes
Otros patdgenos

3. ENFERMEDADES AUTOINMUNES O INFLAMATORIAS CRONICAS
COMPLEJAS:

Enfermedades Autoinmunes e Inflamatorias Cronicas
Sindrome de anticuerpos antifosfolipidos
Uveitis recurrente

Sindrome Poliglandular Autoinmune
Polimiositis y dermatopolimiositis refractaria a tratamiento convencional
Pénfigo refractario a tratamiento convencional

Vasculitis sistémicas refractarias a terapia convencional.
Enfermedad Celiaca asociadas a otras alteraciones inmunoldgicas
Esclerosis Mlltiple asociada a otras alteraciones inmunolégicas
Sarcoidosis refractaria a tratamiento convencional

Enfermedad autoinmune del oido interno

Enfermedades por Reacciones de Hipersensibilidad
Angioedema refractario a terapia convencional

Urticaria crénica hipocomplementémica

Dermatitis atépica severa refractaria a terapia convencional
Sindromes Linfoproliferativos y Expansiones Celulares
Expansion de células LGL/NK

Gammapatia monoclonal de significado incierto asociada a otras patologias de base
inmunoldégica.
Expansiones clonales linfocitarias (TCR, IgH)

Sindrome de Schnitzler (urticaria crénica asociada a gammapatia monoclonal)
Trasplantes
Hipersensibilizacion por anticuerpos citotéxicos en trasplante cardiaco

Hipersensibilizacion por anticuerpos citotéxicos en otros trasplantes de 6rgano sélido
Patologia miscelanea asociada con alteraciones inmunolégicas

Infecciones recurrentes o graves asociadas a una alteracién de
inmunidad:(Inf.ORL,Neumonias,Bronquiectasias,| TU,Absceso,Forunculosis,Osteomielitis...)
Alteraciones clinicas con sospecha de enfermedad de base inmunologica (neuritis Optica,
trombosis arterial/venosa retina, aftas orales recurrentes

Leucopenia crénica de posible origen inmunoldgico
Linfocitosis cronica de posible origen inmunol6gico
Reacciones autoinmune no filiadas
Hipergammaglobulinemia

Elevacion persistente de reactantes de fase aguda
Inversion del cociente CD4/CD8

Crioglobulinemia

4. INMUNOLOGIA REPRODUCTIVA: FALLO REPRODUCTIVO
RECURRENTE DE CAUSA INMUNOLOGICA.

Patologia Reproductiva de Causa Imunoldgica
Sindrome antifosfolipido obstétrico



Aborto recurrente asociado a expansion de células NK

Aborto recurrente de causa aloinmune

Aborto recurrente asociado a otras alteraciones de autoinmunidad
Infertilidad de causa inmunoldgica

5. PROTOCOLOS DE MONITORIZACION INMUNOLOGICA EN TRASPLANTE DE
ORGANO SOLIDO

Aplicacién de protocolos de evaluacién de inmunocompetencia para prevevir infecciones
en trasplante cardiaco, renal y hepatico.

Aplicacién de protocolos de deteccidn del riesgo de rechazo humoral en trasplante
cardiaco.

ll: TRATAMIENTOS INMUNOLOGICOS ADMINISTRADOS

Inmunoglobulinas Intravenosas v Subcutaneas en:
Inmunodeficiencias e hipogammaglobulinemias secundarias
Enfermedades Autoinmunes

Trasplantes

Terapia Bioldgica con anticuerpos monoclonales en:
Inmunodeficiencias

Enfermedades Autoinmunes

Trasplantes

Terapia con Inmunosupresores/inmunomoduladores
Enfermedades Autoinmunes

Transplantes

Vacunas Bacterianas en:

Inmunodeficiencias

Trasplantes

Infecciones recurrentes

Protocolos terapéuticos especificos en inmunodeficiencias primarias:
- Citopenia CD4 idiopatica en tratamiento con IL-2 (Aldesleukin): 1 paciente.
- Enfermedad autoinmune grave en IDP:
o Tratamiento de la neuritis dptica con rituximab de mantenimiento (2 infusiones
anuales): 2 pacientes.
o0 Tratamiento de la enfermedad inflamatoria intestinal con anti-TNF-alfa.

Protocolos de tratamiento especificos en trasplante de 6rgano sélido

Desensibilizacion pre-trasplante en trasplante cardiaco

Desensibilizacion post-trasplante en trasplante cardiaco

Tratamiento de base inmunoldgica en rechazo humoral en trasplante cardiaco.

Tratamiento de base inmunoldgica en rechazo humoral en trasplante pulmonar (Asesoramiento
a otros centros).

Tratamiento de base inmunoldgica de la crioglobulinemia post trasplante hepatico.

IV. PROTOCOLOS TERAPEUTICOS MULTIDISCIPLINARES

- Protocolo de tratamiento con GGIV en inmunodeficiencias secundarias a terapias
biologicas (rituximab) asociadas a infecciones recurrentes (Servicio de Reumatologia): 10
pacientes.

- Protocolo de tratamiento con omalizumab/rituximab en dermatitis atopica severa 'y
refractaria a terapia convencional (Servicio de Dermatologia): 8 pacientes; rituximab: 4
pacientes.




Protocolo de tratamiento con anti-TNF-alfa en hidrosadenitis supurativa severa: 1 paciente.
Protocolo de tratamiento con anti-TNF-alfa en neurosarcoidosis (Servicio de Neurologia): 1
paciente.

Protocolo de inmunosupresién ampliada con micofenolato mofetil o tacrolimus para la
profilaxis o tratamiento de trasplante de cornea de alto riesgo (Oftalmologia). 15 pacientes
Protocolo de tratamiento con Micofenolato en uveitis refractaria a terapia convencional.
(Oftalmologia), 4 pacientes



