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Introducción: hasta el 25% de los pacientes con inmuno-
deficiencia común variable (IDCV) debutan con autoinmuni-
dad, la cual guarda relación con la clasificación de Freiburg, 
que se basa en la citometría de flujo.
Objetivo: determinar la frecuencia y tipo de enfermedades 
autoinmunes y su asociación con la clasificación de Frei-
burg en adultos con IDCV.
Material y métodos: se realizó un estudio transversal, ana-
lítico y observacional con 33 pacientes pertenecientes a la 
Clínica de Inmunodeficiencias Primarias de un hospital de 
tercer nivel con diagnóstico de IDCV. Se dividieron en tres fenoti-
pos según la clasificación de Freiburg.
Resultados: de los 33 pacientes estudiados, el 66.6% pre-
sentó enfermedades autoinmunes, de ellos 19 (86.3%) tuvie-
ron citopenias. El 42.1% se clasificó en el grupo Ia de Frei-
burg, el 36.8% en el grupo Ib y el 21% en el fenotipo II. En el 
36.6% de los pacientes las citopenias autoinmunes fueron la 
primera manifestación de IDCV, y hasta el 70% de ellos per-
tenecen al fenotipo Ia de Freiburg (p = 0.086). Los pacientes 
con citopenias autoinmunes tuvieron un menor porcentaje de 
células B de memoria con cambio de isotipo (p = 0.018), sin 
mayor porcentaje de células B CD21low (p = 0.226).
Conclusiones: la clasificación por fenotipos en IDCV per-
mite identificar el perfil del paciente y el tipo de manifes-
taciones asociadas, lo que es útil para buscar de manera 
intencionada complicaciones no infecciosas propias de la 
enfermedad.

Resumen Abstract
Introduction: Up to 25% of patients with common variable 
immunodeficiency (CVID) debut with autoimmunity, which is 
related to the Freiburg classification, which is based on flow 
cytometry.
Objective: to determine the frequency and type of autoim-
mune diseases and their association with the Freiburg clas-
sification in adults with CVID.
Material and methods: A cross-sectional, analytical and 
observational study was carried out with 33 patients belon-
ging to the Primary Immunodeficiency Clinic of a third level 
hospital, with a diagnosis of CVID. They were divided into 3 
phenotypes according to the Freiburg classification.
Results: Of the 33 patients studied, 66.6% presented au-
toimmune diseases, 19 of them (86.3%) had cytopenia; 
42.1% belonged to Freiburg group Ia, 36.8% to Ib and 21% 
to phenotype II. In 36.6% of the patients, autoimmune cyto-
penia were the first manifestation of CVID; and up to 70% of 
them belong to the Freiburg phenotype Ia (p = 0.086). Pa-
tients with autoimmune cytopenia had a lower percentage 
of isotype-switched memory B cells (p = 0.018), no higher 
percentage of CD21low B cells (p = 0.226).
Conclusions: Classification by CVID phenotypes allows 
the identification of the patient’s profile according to the 
percentage of memory B cells with isotype change, which 
is useful to intentionally search for non-infectious complica-
tions of the disease.
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Introducción

La inmunodeficiencia común variable (IDCV) es un error 
innato de la inmunidad, que suele ser más frecuente en 
adultos. Comprende un grupo de desórdenes heterogéneos 
que se caracterizan por defectos de anticuerpos ocasiona-
dos por diferentes mutaciones genéticas.1

El aspecto variable de la enfermedad se refiere a que 
puede presentarse a través de diferentes manifestaciones 
clínicas. En el 50% de los pacientes se desarrollará o detec-
tará la enfermedad por las complicaciones de tipo no infec-
ciosas, así como por el incremento de la susceptibilidad a 
infecciones.1,2,3

De las complicaciones no infecciosas las enfermedades 
autoinmunes son las más frecuentes y se presentan en un 
20 a 30% de los pacientes con IDCV. Existen tres patrones 
de presentación: enfermedades autoinmunes órgano-espe-
cíficas, como la enfermedad de Graves; enfermedades de 
tipo sistémico, como el lupus eritematoso sistémico y, por 
último, las citopenias autoinmunes, como la púrpura trom-
bocitopénica inmune.3,4

El patrón más común es el de las citopenias autoinmu-
nes, de las que la púrpura trombocitopénica inmune es 
la más frecuente, seguida por la anemia hemolítica auto-
inmune y el síndrome de Evans. El 25% de los pacientes 
pueden debutar con citopenia autoinmune y su presencia 
está asociada a otras complicaciones no infecciosas como 
granulomas y linfoproliferación.5,6

Las enfermedades autoinmunes guardan relación estre-
cha con la clasificación de Freiburg que permite una vigilan-
cia personalizada de los pacientes acorde a la clasificación 
obtenida. Las complicaciones no infecciosas de la IDCV 
afectan diversos órganos y sistemas, y representan un 
desafío clínico importante que requiere del manejo integral 
por diversos especialistas.7

La IDCV forma parte del grupo de los defectos predomi-
nantemente de anticuerpos, por lo que la atención se centra 
naturalmente en el análisis de células B y sus compartimien-
tos. La célula B de memoria con cambio de isotipo se encuen-
tra disminuida y esta anomalía se presenta hasta en el 75% 
de los pacientes con IDCV.8 Las clasificaciones basadas en 
la subpoblación de células B ayudan a definir subcategorías, 
ya que los pacientes pueden presentar cantidades variables 
de células B totales y frecuencias reducidas de células B de 
memoria con cambio de isotipo y células plasmáticas (PC) 
que se correlacionan con las manifestaciones clínicas.7,9

El objetivo de este trabajo fue determinar la frecuencia y 
tipo de enfermedades autoinmunes y su asociación con la 

clasificación de Freiburg en adultos con IDCV.

Material y métodos

Se realizó un estudio transversal, analítico y observacio-
nal que incluyó a 33 pacientes, pertenecientes a la Clínica 
de Inmunodeficiencias Primarias de un hospital de ter-
cer nivel, con diagnóstico de IDCV según los criterios de 
la Sociedad Europea de Registro de Inmunodeficiencias 
(ESID) y del Consenso Internacional de Inmunodeficiencia 
Común Variable.7,9

Se realizó una revisión de expedientes, de los cuales 
se recabó la siguiente información: edad de inicio de sín-
tomas, edad actual, historial de infecciones, comorbilida-
des, tiempo de tratamiento con gammaglobulina, biometría 
hemática, inmunoglobulinas séricas, subpoblaciones de 
linfocitos B CD19+, CD27+ IgM+ IgD+ (células B sin cam-
bio de isotipo), CD19+ CD27+ IgD-  (células B de memoria 
con cambio de isotipo), CD19+ CD38+ CD21low (células B 
CD21low) y linfocitos T CD4+ CD45+ RO (células T CD4+ 
de memoria), CD4+CD45+RA (células T CD4+ vírgenes), 
ultrasonido de abdomen superior y valoraciones por médico 
especialista en hematología y reumatología. Se excluyó un 
paciente por no contar con reporte de subpoblaciones de 
linfocitos B y T (figura 1).

Se utilizó la clasificación de Freiburg, que divide a los 
pacientes con IDCV en tres grupos de acuerdo con las célu-
las B de memoria con cambio de isotipo: grupo Ia: < 0.4% 
de células CD19+ CD27+ IgD- IgM- y > 20% de células 
CD21low; grupo Ib: con < 0.4% de células B de memoria con 
cambio de isotipo y < 20% de células B CD21low, y grupo II: 
pacientes con > 0.4% de células B de memoria con cambio 
de isotipo.7

Se realizó el análisis estadístico con el programa informá-
tico SPSS versión 27.0. Se aplicaron pruebas de normalidad 
para establecer en variables cuantitativas el tipo de distribu-
ción, con uso de la prueba de Shapiro, al ser una muestra  
< 50 pacientes. El análisis descriptivo se hizo acorde al tipo 
de variable a analizar, por ejemplo en variables cuantitati-
vas de distribución libre se usó mediana y rangos, en las de 
distribución normal se empleó media y desviación estándar 
y en las cualitativas, frecuencias y porcentajes. Para el aná-
lisis bivariado se utilizó prueba de Chi cuadrada y Kruskal-
Wallis de acuerdo con el tipo de variable. Se consideró una 
p significativa aquella con valor < 0.05.

Este trabajo se realizó acorde a los principios éticos de 
la Declaración de Helsinki y de acuerdo con los principios 
bioéticos contenidos en el informe Belmont: respeto benefi-
cencia y justicia. De acuerdo con los lineamientos vigentes 
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Figura 1 Citopenias autoinmunes y la clasificación de Freiburg en pacientes adultos con inmunodeficiencia común variable
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EESSIIDD:: Sociedad Europea de Registro de Inmunodeficiencias;
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Capacidad vital forzada; PP--AANNCCAA:: Anticuerpos anti-
citoplasma de neutrófilo patrón perinuclear; TTAACCAARR::
Tomografía pulmonar de alta resolución

Demarcación diagnóstica:
• Mayores de 18 años ambos

sexos
• Consulta de Clínica de 

Inmunodeficiencias Primarias 
de tercer nivel de atención

• Diagnóstico de 
inmunodeficiencia común 
variable ESID

Estratificación pronóstica:
• Edad: > 50 años
• Duración de la ES en 

meses
• Patrón capilaroscópico: 

temprano, activo y 
tardío

Factores  asociados a EPI:

• Epidemiológicos: Tabaquismo y sexo
• Clínicos: Variedad de ES, hipertensión arterial

pulmonar, actividad de la enfermedad por índice de
EUSTAR y CVF

• Paraclínicos: Anticuerpos antitopoisomerasa (anti-
Scl-70), anticentrómero y p-ANCA 

• Tratamientos: Esteroides, inmunosupresores y 
biológicos

Citopenia autoinmune: definida clínicamente 

(Goh N et al. Am J Respir Crit Care Med. 
2008;177:1248) 

Se excluyen pacientes con diagnóstico de:

Efect

R etrolectivo

en la Ley General de Salud en materia de investigación, 
contenidos en el Artículo 17, se considera sin riesgo ya que 
se trató únicamente de una revisión de expedientes. 

Este proyecto fue sometido y aprobado por el Comité de 
Ética y de Investigación del Hospital de Especialidades del 
Centro Médico Nacional Siglo XXI. (R-2020-3601-243)

Resultados

Se analizaron los resultados de 33 pacientes. De los 
cuales 63.6% eran mujeres, con mediana de edad al diag-
nóstico de 29 años (cuadro I).

La mediana de inmunoglobulinas al momento del diag-
nóstico fue de 225.15 mg/dL de IgG, IgA: 28.8 mg/dL y IgM: 
49.6 mg/dL. 

La citometría de flujo reflejó que la mediana de células B 
totales CD19+ fue de 220 células/mm3, de las cuales el 2% 
de las células B sin cambio de isotipo, el 1% de las células 
B con cambio de isotipo y 11% de células CD21low. 

Con base en estos resultados se clasificó a cada paciente 
de acuerdo con el fenotipo de Freiburg: 22 pacientes fue-
ron del grupo I (66.6%), de los cuales 10 fueron Ia (30.3%) 
y 12 fueron Ib (36.3%), y 11 pacientes fueron del grupo II 

(33.3%). Se describen las comorbilidades encontradas en 
cada grupo en las figuras 2, 3 y 4.

La presencia de enfermedades autoinmunes se docu-
mentó en 22 pacientes y en 19 pacientes (86.3%), citopenias 
autoinmunes. 

La trombocitopenia autoinmune primaria fue la citopenia 
más común, la cual se encontró en 19 pacientes (57.5%), en 
segundo lugar, la anemia hemolítica autoinmune en 3 pacien-
tes (9.1%), seguidos de neutropenia cíclica autoinmune en  
1 paciente (3%) y síndrome de Evans en 1 (3%) más. 

De los 19 pacientes con trombocitopenia autoinmune, 8 
de ellos (40%) se clasificaron como grupo Ia de la clasifica-
ción Freiburg, 7 (35%) como Ib y 4 (18.1%) como grupo II. 

Las citopenias autoinmunes fueron la primera manifes-
tación clínica en 36.3% de los pacientes, y en 21.2% se 
presentaron después del diagnóstico. De los 19 pacientes 
con citopenias autoinmunes, el 42.1% pertenecen al grupo 
Ia de la clasificación de Freiburg, 36.8% del grupo Ib y 21% 
del grupo II (figura 3). 

Otras enfermedades autoinmunes reportadas fueron: 
enfermedad celiaca 4 (12.1%) hipoparatiroidismo autoin-
mune 1 (3%), artritis 1 (3%) y síndrome antifosfolípidos 1 
(3%).
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Cuadro I Características generales de la población

Variable n = 33

Edad al diagnósticob 29 (4-86)
Sexoa Masculino = 12 (36.4%)

Femenino = 21 (63.6%)
Comorbilidades
Bronquiectasiasa  26  (78.7%)
Rinosinusitis crónicaa  25  (75.5%)
Gastronteritis infecciosaa  23  (69.6%)
Esplenomegaliaa  21  (63.6%)
Neumoníaa  20  (60.6%)
Otitisa  19  (57.5%)
Diarrea crónicaa  18  (54.5%)
Enfermedades alérgicasa  14  (42.4%)
Linfadenopatíasa  5  (15%)
Granulomasa  4  (12.1%)
Enfermedades autoinmunesa  22  (66.6%)
Citopenias autoinmunesa  19  (57.5%)
Trombocitopenia inmunea  19  (57.5%)
Anemia hemolítica autoinmunea  3  (9.1%)
Neutropenia autoinmunea  1  (3%)
Síndrome de Evansa  1  (3%)
Clasificación de Freiburg
Iaa  10  (30.3%)
Iba  12  (36.3%)
IIa  10  (30.3%)
Mortalidada  7  (21.2%)

*Se utilizaron las pruebas de acuerdo con la variable de estudio: 
aFrecuencias, porcentajes
bMediana, rangos
Prueba de normalidad: Shapiro

Figura 2 Comorbilidades de los pacientes en grupo Ia de la clasifi-
cación de Freiburg

La clasificación de Freiburg es aquella que cuenta con < 0.4% de 
células CD19+ CD27+ IgD- IgM- y > 20% de células CD21low, se 
muestran las comorbilidades asociadas a este grupo
GEPI: Infección gastrointestinal

Figura 4 Comorbilidades y fenotipo de Freiburg II

La Clasificación II de Freiburg es aquella que cuenta con > 0.4% 
de células B de memoria con cambio de isotipo, se muestran las 
comorbilidades asociadas a este grupo
GEPI: Infección gastrointestinal

De todos los pacientes estudiados en 21 se documentó 
esplenomegalia por ultrasonido, de los cuales 14 se clasifi-
caron en el grupo I de Freiburg, 8 (38%) en el grupo Ia y 6 
(28.5%) en el grupo Ib, mientras que 7 pacientes (33.3%) se 
clasificaron en el grupo II (cuadro II). 

Durante el periodo de seguimiento se documentó la 
muerte de 7 pacientes (21.2%) con una tasa de morta-
lidad de 4.7%. Asimismo, 2 (28.5%) pacientes fallecieron 
por choque séptico secundario a neumonía adquirida en la 
comunidad, 2 (28.5%) por suicidio secundario a trastorno 
depresivo mayor, 1 (14.2%) por choque séptico secundario 
a neumonía asociada a cuidados de la salud, 1 (14.2%) por 
sangrado de tubo digestivo bajo secundario a linfoma de 
células B no Hodgkin en íleon y 1 (14.2%) por sangrado de 
tubo digestivo alto de origen variceal secundario a hiperpla-
sia nodular regenerativa. 

De los 7 pacientes que fallecieron 4 (57%) pertenecían al 
grupo Ia de la clasificación de Freiburg, I (14.2%) al grupo Ib 
y 2 (28.5%) al grupo II. 

Las causas de muerte se asociaron, indirectamente, en 
el 71% de los casos a la presencia de autoinmunidad y al 
tratamiento utilizado, y solo el 29% de los pacientes tuvieron 
otras causas de muerte no relacionadas. 

Al realizarse un análisis bivariado tratando de identificar 
si existía mayor asociación entre citopenias autoinmunes y 
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Figura 3 Comorbilidades de los pacientes en grupo Ib de la clasificación de Freiburg

La clasificación Ib de Freiburg es aquella que cuenta con < 0.4% de células B de memoria con cambio de isotipo y < 20% de 
células B CD21low se muestran las comorbilidades asociadas a este grupo
GEPI: Infección gastrointestinal

el grupo de pacientes con clasificación Ia de Freiburg, se 
encontró una p = 0.086; en relación con la presencia de gra-
nulomas asociada con este grupo no se encontró diferencia 
estadísticamente significativa (p = 0.149).

Respecto a los pacientes del grupo Ib, tampoco se encon-
tró mayor predisposición a esplenomegalia (p = 0.082), ni a 
la presencia de granulomas (p = 0.067), menos en cuanto a 
citopenias autoinmunes (p = 0.803).

Al evaluar el grupo de pacientes con citopenias autoin-
munes se encontró que tenían menor porcentaje de células 
B de memoria con cambio de isotipo (p = 0.018), pero sin 
mayor porcentaje en células B CD 21low (p = 0.226).

Cuadro II Características de los pacientes de acuerdo a la Clasificación de Freiburg

Característica
Grupo Ia
n = 10
n (%)

Grupo Ib
n = 12
n (%)

Grupo II
n = 10
n (%)

p

Citopenias autoinmunes (sí)a 8 (80%) 7 (58.3%) 4 (40%) 0.130

Esplenomegalia (sí)a 8 (80%) 6 (50%) 7 (70%) 0.317

Granulomas (sí)a 0 (0%) 3 (25%) 1 (10%) 0.202

Otras enfermedades autoinmunes no relacionadas a citopenias (sí)a 8 (80%) 8 (66.6%) 6 (60%) 0.466

Linfadenopatías (sí)a 1 1 2 0.093

Bronquiectasias (sí)a 8 (80%) 10 (83.3%) 8 (80%) 0.819

Edad al diagnósticob 43 (25-57) 36 (20-67) 43 (22-66%) 0.102

*Se dividió a los grupos de acuerdo con los resultados de subpoblaciones de células B, Ia: < 0.4% de células CD19+ CD27+ IgD- IgM- y  
> 20% de células CD21low; Ib: < 0.4% de células B de memoria con cambio de isotipo y < 20% de células B CD21low, II: > 0.4% de células 
B de memoria con cambio de isotipo
aFrecuencias, porcentajes, Chi cuadrada de asociación lineal por lineal
bMediana, rangos, Kruskal-Wallis

Discusión

En este estudio encontramos que el grupo Ib, de acuerdo 
con la clasificación de Freiburg, fue el más común para 
pacientes con IDCV y que en el grupo Ia se presentó mayor 
frecuencia de citopenias autoinmunes, esplenomegalia y 
otras enfermedades autoinmunes, como el síndrome anti-
fosfolípidos, lo cual similar a lo reportado en la literatura.

Las clasificaciones por fenotipos en IDCV se han reali-
zado en un intento por determinar el perfil de estos pacientes 
respecto a la clasificación de Freiburg, y tienen como obje-
tivo identificar el tipo de complicaciones que los pacientes 
pueden presentar. 
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Los pacientes con fenotipo Ia, son los que presentan 
mayor porcentaje de esplenomegalia, citopenias autoinmu-
nes y granulomas, lo que está en relación con la disregula-
ción inmune asociada.11

La autoinmunidad es una de las manifestaciones no 
infecciosas más comunes en IDCV, hasta el 66% de nues-
tros pacientes con IDCV presentaban enfermedades auto-
inmunes, comparado con el 25-30% según lo reportado a 
nivel internacional.12 Además, se documentó que hasta un 
tercio de los ellos debutaron con autoinmunidad (36.3%), lo 
cual es importante resaltar, ya que se ha observado que las 
citopenias autoinmunes, incluyendo el síndrome de Evans, 
pueden ser la presentación inicial en un grupo de pacientes 
con IDCV.13 En una cohorte realizada por Gathmann et al. 
en 2212 pacientes con IDCV, se documentó que de los 261 
pacientes con autoinmunidad, 49% debutaron con la misma, 
previa al diagnóstico de IDCV.14

La trombocitopenia autoinmune fue el fenómeno más fre-
cuente, incluso mayor al reportado a nivel mundial (7.4-19% 
frente a 57.5%).12 En un estudio realizado por Mormile et al. 
en 2021, en Italia, en una cohorte de 95 pacientes con IDCV 
se encontró que el 17.8% presentaba citopenias autoinmu-
nes y que la trombocitopenia inmune fue la más común, pre-
sente en el 10.5% de los pacientes.13

En cuanto a la prevalencia de anemia hemolítica auto-
inmune (AHA), también hubo mayor frecuencia en nuestra 
población, con un 9.1% de los pacientes, en comparación 
con lo reportado a nivel internacional, que es de 1-5%. En 
el estudio realizado por Feuille et al. del Registro de Esta-
dos Unidos de América y Canadá sobre Inmunodeficiencias 
(USIDNET), se documentó la presencia de AHA en 4.5% de 
990 pacientes con IDCV.15

Respecto a los grupos de acuerdo con la clasificación de 
Freiburg, el más asociado a citopenias autoinmunes fue el 
Ia, con 42% de los casos, seguido del Ib con 36%.15,16

La neutropenia autoinmune se documentó solo en el 3% 
de nuestros pacientes. A nivel internacional se ha documen-
tado que el 1-4% de los pacientes con IDCV presenta neu-
tropenia;12 e incluso, en un estudio en Irán llevado a cabo por 
Ghorbani et al. se documentó hasta en el 8.1% de los pacien-
tes, sin embargo se incluyeron todos los pacientes con IDCV 
y neutropenia, independientemente de la causa, por lo que 
no se especifica si se trataba de etiología autoinmune.16,17

De los tratamientos empleados para las citopenias auto-
inmunes, en el 10% de los pacientes se utilizó un agonista 
de receptor de trombopoyetina, en el resto se utilizaron 
esteroides sistémicos y otros inmunosupresores, como la 
azatioprina.18,19

En cuanto a las enfermedades autoinmunes sistémicas 
se ha documentado la existencia de pacientes con lupus 
eritematoso sistémico, artritis reumatoide, síndrome de Sjö-
gren, enfermedad de Behcet y psoriasis; sin embargo, la 
más frecuente ha sido la artritis inflamatoria, juvenil y del 
adulto, presente hasta en el 3% de los casos. En nuestro 
grupo de pacientes solo se documentó en un paciente, así 
como otro más con síndrome antifosfolípido.20,21

Con respecto a las enfermedades autoinmunes órgano-
específicas, en el registro de 2700 pacientes con IDCV 
de ESID se documentó que el hipotiroidismo fue la más 
común, presente en el 3.5% de los pacientes, aunque en 
nuestro grupo solo se documentó un caso de hipoparatiroi-
dismo autoinmune.22,23

En un estudio de cohorte en Italia, realizado por Mor-
mile et al., en 95 pacientes con IDCV se documentó pre-
sencia en el 11.5% de los pacientes de un fenotipo similar 
al de artritis reumatoide.10,11,12

En cuanto a los trastornos linfoproliferativos, en este 
estudio se reporta un 20% más de prevalencia de pacientes 
con esplenomegalia que en Europa (63.6% frente a 40.5%). 
Las linfadenopatías se reportaron en menor medida (15% 
frente a 26.2%).22,23,24

Con respecto a la esplenomegalia, de acuerdo con lo 
reportado existe variabilidad de la presentación de esta com-
plicación no infecciosa en pacientes con IDCV; por ejemplo, 
en la cohorte de pacientes de Cunningham et al., de los 623 
pacientes se documentó esplenomegalia en el 20.9%, y en 
la de Chapel et al., de los 334 pacientes se encontró en el 
30%. Con respecto a nuestra cohorte de pacientes adultos 
con IDCV se documentó una prevalencia más alta (65.6% 
de los pacientes), de los que el 38% de ellos pertenecían al 
grupo Ia de Freiburg y el 28% al grupo Ib.17,18,19

En relación con la presencia de granulomas como com-
plicaciones no infecciosas en pacientes con IDCV, se ha 
observado en las cohortes de pacientes con esta inmuno-
deficiencia en el 8-20% de los mismos, mientras que en la 
cohorte reportada por Farmer et al. de los 205 pacientes 
se documentó en el 20% y es la que ha presentado mayor 
prevalencia; en nuestro grupo de pacientes se encontró en 
solo el 12.5% de los mismos.18,19,20

La mayoría de los pacientes (63.6%) superan los niveles 
normales de expresión de células B CD21low (valor normal 
1.1-6.9%). De manera especial, los pacientes del grupo Ia 
de la clasificación Freiburg ya que presentan, de acuerdo 
con dicha clasificación, > 20% de estas células. Es impor-
tante destacar que este subtipo de células B usualmente 
están enriquecidas con clonas autorreactivas y pueden 
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predecir el desarrollo de citopenias autoinmunes y esple-
nomegalia en pacientes pertenecientes a este fenotipo de 
Freiburg.21,22,23,24

En cuanto a la mortalidad en este grupo de pacientes fue 
de 21.2%, en comparación con lo reportado en otras cohor-
tes de pacientes con IDCV, donde se ha documentado mor-
talidad del 15%, generalmente asociada a complicaciones 
no infecciosas como en nuestro grupo, que se presentaron 
en 57% de los casos.25,26,27,28

Las limitaciones de nuestro trabajo fueron el tipo de 
estudio, ya que al ser una encuesta transversal y obte-
nerse los datos del expediente clínico, impide tener datos 
homogéneos.

Otra limitante es el tamaño de muestra, que es pequeño; 
sin embargo, estas enfermedades tienen prevalencias bajas 
y se han catalogado como enfermedades raras, lo que 
impide realizar, incluso, cálculos de tamaño de muestra.

Conclusiones

El fenotipo Ia de Freiburg, en pacientes con IDCV, se 
asocia con la presencia de citopenias autoinmunes e 
incluso esplenomegalia, lo que es reflejo de la disregula-
ción inmune, identificado a través de la presencia de mayor 

porcentaje de células B CD21low, consideradas como auto-
rreactivas. Es importante, por lo tanto, identificar estas com-
plicaciones no infecciosas, debido a que son las que se 
asocian a mayor morbi-mortalidad, pues hasta un tercio de 
nuestros pacientes fallecieron por las mismas.

Durante el diagnóstico de citopenias autoinmunes debe 
considerarse la coexistencia de inmunodeficiencia, porque 
estas pueden presentarse como la primera manifestación de 
los errores innatos de la inmunidad, especialmente de los 
humorales o los asociados a la disregulación inmunológica.
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