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{ INTRODUCCION:

Las inmunodeficiencias primarias (IDP) son trastornos hereditarios poco frecuentes del sistema inmune, donde mas del 70% se asocian a defectos de la funcién o
desarrollo de la subpoblaciones linfocitarias. Las manifestaciones clinicas incluyen una alta susceptibilidad a infecciones y mayor probabilidad de enfermedades
autoinmunes. Actualmente, se han descrito mas de 400 tipos de IDP clasificadas en 10 grupos por el Comité de Expertos para Inmunodeficiencias Primarias de la Unién
Internacional de Sociedades Inmunoldgicas (UISI) en 2025, con una prevalencia estimada de 1:1200 nacidos vivos. En México no se cuenta con una estadistica precisa
debido al gran nimero de casos no detectados o aquellos detectados de forma inadecuada y/o tardia, actualmente el Instituto Nacional de Pediatria es el encargado de

investigar estas patologias.

El diagndstico de estas enfermedades inicia con la separacién de linfocitos por citometria de flujo, posteriormente, se analiza la funcién linfocitaria. Asi mismo, se
complementa realizando un analisis genético por secuenciacion del genoma completo o de secuencias especificas relacionadas con IDP.

OBJETIVO:

Comparar el

desempefio de un panel

convencional de subpoblaciones

linfocitarias (B, Ty NK) y el tubo screening PIDOT mediante citometria de flujo,
para un diagndstico mds eficiente en IDP en pacientes pediatricos.

MATERIALES Y METODO:

Se analizaron muestras de sangre periférica de 10 pacientes de entre de 0 a 9

afios, con sospecha de IDP.
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Figura 1: Se observa la presencia de linfocitos B,T (CD4 Y CD8), y NK.
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1 Leucopenia, Linfopenia,
subpoblaciones
linfocitarias Ty NK
normales, mientras
subpoblacion B
ligeramente disminuida.

2 Linfopenia,
subpoblaciones
linfocitarias normales.

3 Ligera disminucién de
linfocitos T CD4, con una
relacién CD4/CD8 dentro
de limites de referencia.

4 Relacion CD4/CD8
normal, ligera linfopenia.

5 Leucocitosis, linfocitosis,
ligera disminucion en T
CD4.

6 Poblacién de linfocitos B

no encontrada,
predominio de linfocitos T
CD3, NK normales.

7 Normal
8 Ligera leucopenia
9 Relacién CD4/CD8

disminuida, linfocitos T
CD3 disminuidos, al igual
que T CD4.

10 Normal

PANEL ESTANDARIZADO

Més del 90% de linfocitos T CD4 y CD8 son naive. La poblacion de
linfocitos B y NK son normales.

La poblacién de linfocitos T CD4 y CD8 tiene un predominio de
linfocitos de memoria centrall transicional y memoria efectora. En la
poblacién de linfocitos B predominan los pre centro germinal, y los
linfocitos NK son normales.

La poblacion de linfocitos T CD4 y CD8 tiene un predominio de
linfocitos naive. La poblacién de linfocitos B y NK son normales.

La poblacién de linfocitos T CD4 y CD8 tiene un predominio de
linfocitos naive (50%) y de memoria central transicional. En la
poblacién de linfocitos B predominan los pre centro
germinal(>75%). Los linfocitos NK son normales.

La poblacion de linfocitos T CD4 se encuentra ligeramente elevada
respecto a CD8 y en ambos predomina poblacion naive. En la
poblacién de linfocitos B predominan los pre centro germinal con
ligero aumento en post centro germinal (>25%) unswitched.

La poblacion T CD4 con predominio de naive y memoria
transicional, observandose un patrén de maduracion normal, para
T CD8 se observa lo mismo con un aumento de memoria efectora.
En la poblacién de linfocitos B predomina la poblacién pre centro
germinal, por su mayor sensibilidad fue posible encontrar una
poblacién CD19.

Poblacién B post centro germinal predominante la switched. La
relacion CD4/CD8 es normal, ademas de que en T CD4y T CD8
predomina la memoria efectora.

La poblacién de linfocitos NK se encuentra ligeramente disminuida.
En poblacién T CD4 la poblacién de memoria central corresponde
a>50% y en T CD8 la mayoria de células son naive. Poblacién B
normal.

La poblacién T CD4 se encuentra disminuida por lo tanto la
relacién CD4/CD8 es menos a 0.25, predominando la poblacion de
memoria efectora, las naive se encuentran casi ausentes, para T
CD8 predomina la poblacién de memoria efectora. En la poblacién
B predomina la poblacion post centro germinal unswitched.

La poblacion B tiene un predominio de células pre centro germinal.
T CD4y T CD8 predominio de poblacion naive, en T CD4 también
se encuentra elevada la memoria central/transicional.

Figura 2: Se observa la presencia de linfocitos B en estadio pre centro
germinal; linfocitos T CD4 y CD8 en estadio naive; y linfocitos NK.

La citometria de flujo es una herramienta fundamental para el diagnéstico de
las IDP, ya que, permite una evaluacién rapida y detallada de las poblaciones
linfocitarias T, B y NK, orientando efectivamente al posterior analisis genético.
Los paneles convencionales contienen anticuerpos que ayudan a conocer de
forma general los subtipos principales de linfocitos, identificando de forma
limitada alguna deficiencia (figura 1). En cambio, con un panel estandarizado,
como PIDOT, es posible tener una mejor caracterizacién inmunoldgica, no solo
cuantitativa, sino de la funcionalidad linfocitaria (figura 2), facilitando un
diagndstico oportuno y especifico, que mejore el prondstico del paciente.

Es indispensable contar con este inmunofenotipo para una adecuada
orientacion hacia las pruebas genética necesarias para agilizar el diagnéstico y
asi el manejo adecuado de cada paciente.
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