
Introducción
El descubrimiento de una neutropenia es una circunstancia

relativamente frecuente en pediatría. Los niños menores de un
año son particularmente susceptibles a las neutropenias transi-
torias en asociación con infecciones, iatrogenia, ciertas caren-
cias nutricionales, isoinmunización neonatal o aloinmunización.
Tambien se han descrito neutropenias transitorias en pacientes
con agammaglobulinemia ligada al sexo (ALX). La ALX no
es la única inmunodeficiencia primaria (IDP) asociada a neu-
tropenia. Dentro de las IDP recogidas en el último informe de
la OMS, otros defectos en la producción de anticuerpos están
asociados con neutropenia. Los pacientes con síndrome varia-
ble común manifiestan frecuentemente neutropenia, probable-
mente de origen autoinmune(1). 

Los defectos de la inmunidad celular también pueden estar
asociados con neutropenia. Una neutropenia persistente o recu-
rrente se ha descrito en el síndrome de hiper-IgM ligado al cro-
mosoma X,(2,3) un trastorno causado por alteraciones en el gen
que codifica el ligando del receptor CD40(4). El mecanismo pa-
togénico no se ha establecido pero Galy y Spits han descrito que
la estimulación de células epiteliales tímicas con anticuerpos an-
ti-CD40 da como resultado una secreción de GM-CSF que pue-
de dar apoyo a la implicación de un mecanismo de disregulación
de citocinas(5). La manifestación inicial de una ataxia telangiec-
tasia puede ser una neutropenia(6). El síndrome de Wiskott-Aldrich
se puede acompañar de neutropenia dentro de un mecanismo au-
toinmune frecuente en las formas graves(7). En el síndrome de
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Resumen. Objetivo: Averiguar la frecuencia y describir las
características clínicas de los niños diagnosticados en nuestra Unidad de
agammaglobulinemia ligada al cromosoma X (ALX) que manifestaron
una neutropenia.

Pacientes y métodos: Revisión de las historias clínicas registradas
durante el período 1970-1998 de acuerdo con los criterios diagnósticos
de ALX. Se incluyeron como grupo de estudio aquellos pacientes que
manifestaron una neutropenia. El estudio inmunológico se realizó
mediante técnicas estándar.

Resultados: De 37 pacientes diagnosticados de ALX, 4
manifestaron una neutropenia (10,81%). La frecuencia de neutropenia
dentro del grupo sin antecedentes familiares representa un 15% y dentro
del grupo con antecedentes familiares representa el 5,88%. La
neutropenia se presenta en el transcurso de una enfermedad infecciosa
aguda grave. En todos los pacientes la neutropenia fue transitoria y se
resuelve tras la administración del tratamiento antibiótico. Ninguno de
los pacientes ha manifestado una neutropenia bajo tratamiento con
gammaglobulina intravenosa.

Conclusiones: La asociación de ALX y neutropenia parece ser
suficientemente frecuente como para tenerla presente en el diagnóstico
diferencial de una neutropenia en la infancia; cuando un niño presenta
neutropenia y una infección grave es importante considerar un
diagnóstico de inmunodeficiencia primaria; una cuantificación de
inmunoglobulinas séricas y un recuento de subpoblaciones linfocitarias
puede conducir a un diagnóstico temprano.
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NEUTROPENIA AS A PRESENTING FEATURE OF PATIENTS
WITH X-LINKED AGAMMAGLOBULINEMIA. A STUDY OF
FOUR PATIENTS

Abstract. Objective: The aim of this study was to determine the
frequency of neutropenia associated to X-linked agammaglobulinemia
(XLA) and to describe the clinical characteristics of the children
diagnosed in our unit.

Patients and methods: A revision of the medical records registered
in our unit during a 28 year period (1970-1998) according to the
diagnostic criteria of XLA was performed. We included in the study
group those patients that expressed a neutropenia. Immunological
studies by standard techniques were performed.

Results: Of the 37 patients fulfilling the diagnostic criteria of XLA,
4 cases had experienced episodes of neutropenia (10.81%). The

frequency of neutropenia within the group without familiar antecedents
was 15% and within the group with familiar antecedents 5.88%. In all
cases, the neutropenia was present during a serious acute infectious
disease. The neutropenia was transient and resolved promptly after the
onset of antibiotic therapy in all patients. None of the patients
experienced neutropenia while under therapy with intravenous
gammaglobulin.

Conclusions: The association of XLA and neutropenia seems to be
sufficiently frequent as to include it in the differential diagnosis of
neutropenia during infancy. It is important to consider a primary
immunodeficiency diagnosis when a child presents neutropenia and a
serious acute infectious disease. Quantification of serum
immunoglobulin levels and enumeration of lymphocyte subpopulations
can lead to an early diagnosis.

Key words: Immunodeficiency. Agammaglobulinemia.
Neutropenia. X-chromosome.



Chediak-Higashi se descubre precozmente una neutropenia, por
destrucción intramedular(8). Una neutropenia puede estar también
presente en el síndrome de Griscelli(9). La linfohistiocitosis fa-
miliar incluye en su definición una neutropenia(10).

Particular interés tienen las neutropenias asociadas a las
inmunodeficiencias combinadas severas, en muchas ocasiones
reversibles(11). La alteración profunda, simultánea y persistente
de la línea granulocítica y linfocitaria define la infrecuente dis-
genesia reticular(12).

Dentro de las neutropenias constitucionales primitivas la
agranulocitosis congénita o enfermedad de Kostmann(13) de ca-
rácter crónica y la neutropenia constitucional intermitente de ca-
racterísticas cíclicas(14) entran en el diagnóstico diferencial de
estos niños.

Describimos a cuatro pacientes afectos de ALX que mani-
festaron una neutropenia en el transcurso de una enfermedad in-
fecciosa crítica que precipita un estudio de inmunodeficiencia.
Esta asociación parece ser suficientemente frecuente como pa-
ra tenerla presente en el diagnóstico diferencial de una neutro-
penia en la infancia.

Pacientes y métodos
Se revisaron las historias clínicas registradas en la Unidad

de Inmunología del Hospital Universitario “La Paz” durante el
período 1970-1998 de acuerdo con los criterios diagnósticos de
la ALX recomendados por el grupo de expertos de la
Organización Mundial de la Salud(15): 1) sexo varón, 2) comienzo
de la sintomatología antes de los cinco años, 3) bajas concen-
traciones séricas de todos los isotipos de las inmunoglobuli-
nas, 4) ausencia de linfocitos B circulantes, 5) número y función
de los linfocitos T intacta.

De todos los enfermos seleccionados por su diagnóstico de
ALX, se incluyeron en el grupo de estudio aquellos pacientes
que manifestaron una neutropenia en el período inicial de la en-
fermedad.

La cifra de inmunoglobulinas se determinó, dependiendo de
la fecha del estudio, mediante inmunodifusión o nefelometría,
excepto la inmunoglobulina E que se cuantificó mediante una
técnica de enzimoinmunoanálisis (ELISA).

Los antígenos de superficie sobre los linfocitos fueron estu-
diados, dependiendo de la fecha del estudio, mediante examen
con microscopio de fluorescencia usando antisueros marcados
o mediante inmunofluorescencia directa utilizando sangre total
y anticuerpos monoclonales conjugados con fluoresceína (FITC)
de Becton Dickinson, los linfocitos teñidos fueron examinados
en un citómetro de flujo FACSsort (Becton Dickinson, San José,
California, EE.UU.) y analizados mediante la aplicación infor-
mática Cell-Quest.

La respuesta a la estimulación in vitro con mitógenos se ha
valorado mediante ensayos de incorporación de timidina.

La revisión de la casuística de nuestra Unidad ha permitido
identificar cuatro pacientes que cumplen los criterios de selec-
ción expuestos. A continuación, presentamos una descripción
de estos pacientes.

Casuística
Paciente 1

Varón de 11 meses de edad sin antecedentes familiares de
interés. Embarazo que a los 4 meses de gestación precisa una
transfusión de sangre por hemorragia interna. Parto a término
eutócico. Pesó al nacer 3.470 g. Lactancia artificial. Febrícula y
diarrea tras la administración de DTP y polio.

A partir de los 5 meses de edad comienza con diarreas. A los
8 meses de edad ingresa por diarrea prolongada con fiebre inter-
mitente y pérdida ponderal. Se diagnostica de otitis media y en
el cultivo de heces se aísla Pseudomonas aeruginosa. Amígdalas
palatinas hipotróficas. Se descubre una neutropenia intensa con
142 neutrófilos/mm3, que persiste durante 10 días, recuperándo-
se espontáneamente. Medula ósea: serie blanca poco madurativa
a nivel de mielocito con escasa evolución a granulocitos maduros.
Se observa una hipogammaglobulinemia. Biopsia intestinal: au-
sencia de células plasmáticas en la lámina propia. Se cataloga de
neutropenia inducida por fármacos con un defecto inmune com-
patible con ALX. Estudio inmunológico en las tablas I y II.

Se instaura tratamiento antibiótico e inmunoglobulina in-
travenosa (IGIV) a dosis de 400 mg/kg/3 semanas. De los 15
meses hasta los 3 años de edad ha presentado algunos episodios
diarreicos con coprocultivo negativo y ausencia de huevos y pa-
rásitos. A los 4 años y 11 meses se diagnostica una enterocoli-
tis subaguda por Campylobacter jejuni.

Paciente 2
Varón de 2 años sin antecedentes familiares de interés. Primer

hijo de padres no consanguíneos y nacido de embarazo normal
y a término. Parto con ventosa. Pesó al nacer 2.950 g. Lactancia
materna exclusiva 4 meses y medio. Tiene todas las inmuniza-
ciones según calendario.

A partir del primer año de vida presentó cuadros infeccio-
sos recurrentes de vías respiratorias altas (VRA) con fiebre ele-
vada y necesidad de tratamiento antibiótico con una periodici-
dad de un episodio al mes. A los 20 meses de edad, cuadro in-
feccioso de VRA con fiebre elevada y aparición de dos lesiones
necróticas, de crecimiento progresivo, localizadas en el mentón
y en el labio superior. En las lesiones se aísla Pseudomonas
aeruginosa. Se descubre entonces una neutropenia intensa con
30 neutrófilos/mm3. Medula ósea: celularidad escasa, rasgos mie-
lodisplásicos, serie roja con elementos inmaduros y escasas for-
mas de grado medio de maduración, abundancia relativa de lin-
focitos y monocitos de aspecto normal y serie granulocítica po-
bre en formas inmaduras y maduras. Se diagnostica de neutro-
penia central. La cifra de neutrófilos fue ascendiendo progresi-
vamente tras el tratamiento antibiótico, siendo doce días después
de 1.610/mm3.

A los 22 meses ingresa por un síndrome febril con otra neu-
tropenia de 28 neutrófilos/mm3. La exploración revela una fa-
ringe hiperémica y unas lesiones mínimas en la mano izquierda
y en el mentón. Se instaura un tratamiento antibiótico y seis
días después recibe el alta con 2.490 neutrófilos/mm3. Estudio
inmunológico en las tablas I y II.
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Iniciamos un tratamiento con IGIV a la dosis de 400 mg/kg/3
semanas. La respuesta, en los 5 meses de evolución, es buena
con ganancia ponderal. Sólo ha presentado una laringitis agu-
da que no precisó ingreso y cedió bien con el tratamiento.

Paciente 3
Varón de 8 meses de edad sin antecedentes familiares de in-

terés. Primer hijo de padres no consanguíneos y nacido de em-
barazo a término, complicado con una diabetes gestacional.
Cesárea por cordón corto. Lactancia materna exclusiva 4 meses.
Tiene todas las inmunizaciones según calendario.

A los cinco meses es diagnosticado de bronquiolitis. Le apa-
rece muguet y unas lesiones papuloeritematosas con pústulas
peribucales y en el pabellón auditivo. Tres meses más tarde es
diagnosticado de nuevo de bronquiolitis. Desde los seis meses
retraso ponderoestatural. Doce días antes de venir a nuestra
Unidad inicia cuadros febriles recidivantes. Se establece un diag-
nóstico de foco ORL y bronquitis asmática que responde ade-
cuadamente al tratamiento antibiótico. Se descubre entonces una
neutropenia intensa con 49 neutrófilos/mm3. Estudio inmuno-
lógico en las tablas I y II.

Iniciamos tratamiento con IGIV a la dosis de 400 mg/kg de
peso cada 3 semanas. Los 3 meses de evolución son escasos pa-
ra su evaluación.

Paciente 4
Varón de 15 meses de edad con antecedentes familiares de

muertes por infecciones en un hermano de la madre y en dos her-

manos de la abuela materna antes de los dos años de vida. Dos
familiares en tercer grado de parentesco están diagnosticados de
agammaglobulinemia. Primer hijo de padres no consanguíneos
y nacido de embarazo normal y controlado. Parto a término
eutócico. Lactancia artificial. Tiene todas las inmunizaciones se-
gún calendario, excepto la triple vírica.

El paciente estuvo bien hasta los 7 meses de edad que co-
mienza con otitis medias supuradas y cuadros infecciosos de
VRA. A los 15 meses de edad ingresa por un cuadro infeccio-
so ótico, con fiebre elevada, de más de una semana de evolución
y llama la atención una desproporcionada alteración del estado
general. En un hemocultivo se aísla Pseudomonas aeruginosa.
Se diagnostica de sepsis por Pseudomonas aeruginosa, osteo-
mielitis costal derecha y una celulitis del brazo derecho. Se des-
cubre una neutropenia severa con 342 neutrófilos/mm3. Se consta-
ta un defecto inmune compatible con ALX. Estudio inmunoló-
gico en las tablas I y II.

Se instaura tratamiento antibiótico e inmunoglobulina in-
travenosa (IGIV) a dosis de 500 mg/kg/3 semanas Desde los 15
meses hasta los 6 años de edad a presentado algunos episodios
de otitis no supurada y episodios diarreicos por Giardia lamblia.
Desde los 6 años hasta los 9 años dos o tres episodios catarrales
leves al año de VRA. Desde los 2 años está diagnosticado de
sordera neurosensorial sin relación con los episodios de otitis ni
con el tratamiento. A los 5 años manifiesta una distonía de tor-
sión idiopática progresiva. Se constata una deleción en el brazo
largo del cromosoma X que afecta como mínimo a tres genes di-
ferentes.
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Tabla I Estudio inmunológico: Cuantificación de inmunoglobulinas y respuesta proliferativa a mitógenos

Paciente 1 Paciente 2 Paciente 3 Paciente 4

Edad inicio síntomas 5 meses 12 meses 5 meses 7 meses
Edad al estudio 8 meses 22 meses 8 meses 15 meses
Leucocitos (nº/mm3) 7.100 1.980 4.900 9.500
Neutrófilos (nº/mm3) 142 30 49 342

Inmunoglobulinas
IgG (mg/dL) 75,2 39 73 3
IgA (mg/dL) 4,4 < 5 < 6 0,3
IgM (mg/dL) 58,5 7,5 4 29
IgE (UI/ml) < 2 < 2 < 2 < 2

Respuesta a mitógenos
PHA Normal Normal Normal Normal
Con A Normal Normal Normal Normal
PWM Normal Normal N.H. Normal
OKT3 Normal Normal Normal Normal

Autoanticuerpos
ANA Negativos Negativos N.H. Negativos
FR Negativos Negativos N.H. Negativos
Ac. anti-IgA Negativos Negativos Negativos Negativos

PHA= fitohemaglutinina; Con A= concanavalina A; PWM= mitógeno de pokeweed; OKT3= anticuerpo monoclonal anti-CD3; ANA= anticuerpos
antinucleares; FR= factor reumatoide; Ac= anticuerpos; N.H.= no hecho.



Resultados
De 37 pacientes diagnosticados de ALX en la Unidad de in-

munología sólo los cuatro que se describen en este artículo ma-
nifestaron una neutropenia, lo que representa una incidencia
de algo menos del 11%. Veinte de nuestros pacientes con ALX
no tienen una historia familiar de inmunodeficiencia, donde se
incluyen los pacientes 1, 2 y 3, mientras que los diecisiete res-
tantes tienen hermanos, primos o tíos con hipogammaglobuli-
nemia, donde se incluye el paciente 4. La incidencia de neutro-
penia dentro del grupo de pacientes sin antecedentes familia-
res representa un 15% y dentro del grupo de pacientes con an-
tecedentes familiares representa algo menos del 6%.

La neutropenia se presenta en el transcurso de una enfer-
medad infecciosa aguda que precipita un estudio de inmuno-
deficienciencia en los cuatro pacientes que describimos. Los cua-
tro pacientes tenían una enfermedad importante, en tres se ais-
ló Pseudomonas aeruginosa . Uno tenía extensas lesiones ne-
cróticas de la piel, otro una diarrea severa con importante re-
percusión en el desarrollo ponderoestatural y el otro una sepsis,
una osteomielitis costal y una celulitis. La edad de comienzo de
las manifestaciones infecciosas en dos de los pacientes fue a par-
tir de los 5 meses de edad, en otro a partir de los 7 meses de edad,

mientras que el cuarto comenzó a partir de los 12 meses. Ninguno
de los 33 pacientes restantes sin neutropenia ha padecido una in-
fección severa por Pseudomonas aeruginosa.

El recuento de los neutrófilos refleja la severidad de la neu-
tropenia con recuentos inferiores a 200/mm3 en tres de los pa-
cientes. Uno de los pacientes tuvo más de un episodio de neu-
tropenia. En el paciente 2 ambos episodios de neutropenia ocu-
rrieron antes de establecerse el diagnóstico de ALX.

En todos los pacientes la neutropenia fue transitoria, lo que
descarta la presencia de una enfermedad de Kostmann. Llama
la atención que la neutropenia se resuelve de forma rápida en
los cuatro pacientes tras la administración del tratamiento anti-
biótico y antes de establecerse el diagnóstico y, por lo tanto, de
recibir el tratamiento substitutivo con gammaglobulina intra-
venosa.

El estudio de medula ósea se llevo a cabo en dos de los pa-
cientes y demostró un bloqueo en la maduración de la línea mie-
loide, con un número disminuido de formas inmaduras y rasgos
mielodisplásicos en el paciente 2 que fue catalogada de neu-
tropenia severa de origen central y un número normal de formas
inmaduras en el paciente 1 que fue catalogada de neutropenia
inducida por fármacos.
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Tabla II Estudio inmunológico: Subpoblaciones de linfocitos en sangre periférica.*

Paciente 1 Paciente 2 Paciente 3 Paciente 4

Linfocitos (nº/mm3) 6.390 1.020 4.280 6.840
Células T

CD3 + 83 95 94 77
CD4 + 59 56 71 51
CD8 + 24 34 24 30
Receptor αβ 83 88 N.H. N.H.
Receptor γδ 4 3 N.H. N.H.

Células B
CD19 + 0 0 0 0
CD20 + 0 0 0 0
Cadena κ 0 0 N.H. N.H.
Cadena λ 0 1 N.H. N.H.

Moléculas adhesión
CD18 + N.H. 95 99 N.H.

Antígenos activación
DR + 3 5 6 N.H.
CD23 + 0 N.H. N.H. N.H.

Células vírgenes
CD4/CD45Ra 40 44 N.H. N.H.
CD8/CD45Ra 18 37 N.H. N.H.

Células memoria
CD4/CD45Ro 6 10 N.H. N.H.
CD8/CD45Ro 3 4 N.H. N.H.

Células NK
CD3- CD16+ CD56+ 10 3 1 N.H.

* Unidades en porcentaje del total de linfocitos de sangre periférica.
N.H.: no hecho.



Ninguno de los pacientes ha manifestado una neutropenia
durante su evolución una vez diagnosticada la enfermedad de
ALX y bajo tratamiento con gammaglobulina intravenosa.

Discusión
La ALX es una IDP que se caracteriza por un bloqueo en

el desarrollo del linfocito B, con una ausencia de linfocitos B,
dando como resultado una severa hipogammaglobulinemia(16).

Los microorganismos involucrados con mayor frecuencia en
las infecciones de los pacientes con ALX son las bacterias en-
capsuladas piogénicas, microorganismos en los que los anti-
cuerpos son importantes en el proceso de opsonización. La re-
sistencia a las infecciones virales está generalmente intacta, con
excepción de una inusual susceptibilidad a las infecciones por
enterovirus. Estos virus habitualmente causan infecciones pri-
marias en el tracto gastrointestinal, con diseminación sanguínea
e infección secundaria del sistema nervioso central, siendo los
anticuerpos importantes en la neutralización de estos virus du-
rante su paso hacia la corriente sanguínea. 

En 1993 dos grupos independientes identificaron la altera-
ción genética responsable de la ALX. Está causada por muta-
ciones del gen Btk que codifica una proteína tirosina quinasa,
expresada en todas las líneas hematopoyéticas, excepto en lin-
focitos T y células plasmáticas(17,18).

Como la IgG se transporta de forma activa a través de la
placenta, los recién nacidos con ALX tienen niveles normales
de IgG sérica en el momento del nacimiento y pocos o ningún
síntoma. Conforme se cataboliza la IgG materna aparece una
panhipogammaglobulinemia y un incremento en la suscepti-
bilidad a desarrollar infecciones. De esta forma, la mayor par-
te de los pacientes están asintomáticos durante los primeros
meses de vida y comienzan a tener infecciones recurrentes a
partir de los 12 meses. Sin embargo, no todos los pacientes es-
tán sintomáticos en el primer año. En una serie de 96 pacien-
tes con ALX, cerca del 10% no presentan clínica hasta des-
pués de los 18 meses de edad(19). En otra serie de 44 pacientes
un 21% de los pacientes presenta sus primeros síntomas a una
edad tan tardía como en el período desde los 3 a los 5 años de
vida(20). La edad media en el momento del diagnóstico de nues-
tra serie de 37 pacientes con ALX ha sido de 3,8 años, mien-
tras que la edad media en el momento del diagnóstico de los
cuatro pacientes con neutropenia ha sido de 1,2 años. Esta di-
ferencia entre ambos grupos creemos que se debe a la apari-
ción precoz de una infección grave que precipita el estudio in-
munológico.

Farrar et al. destacan la alta incidencia de neutropenia como
hallazgo inicial en los pacientes con ALX. En un 24% de sus pa-
cientes con ALX, la neutropenia forma parte de una enfermedad
infecciosa aguda importante que justifica el estudio de inmuno-
deficiencia y destaca que un 46% de sus pacientes que carecen
de antecedentes familiares de inmunodeficiencia manifiestan
neutropenia como inicio de la ALX(21). Lederman y Winkelstein
refieren una incidencia de neutropenia en sus pacientes con ALX
del 10%, incrementándose a un 14% en sus pacientes sin ante-

cedentes familiares y destacan su asociación con la infección(19).
Es probable que la incidencia real este infraestimada y existan
situaciones en las que la neutropenia pueda pasar inadvertida co-
mo en ausencia de infección significativa o fallecimiento. La di-
ferencia observada en la frecuencia de aparición de neutropenia
en ambos grupos es probablemente debida a un diagnóstico más
rápido en el grupo en el que se contempla la posibilidad de en-
fermedad por sus antecedentes familiares y que permite un tra-
tamiento antes de cualquier manifestación infecciosa. 

A pesar de una falta de evidencia de defectos en la fun-
ción de las células fagocíticas, la Btk es sintetizada en las cé-
lulas mieloides, lo que ha llevado a plantear la posibilidad de
que ciertas mutaciones en el gen de la Btk puedan predisponer
a la aparición de neutropenia en estos pacientes. No obstante,
Farrar et al. no han encontrado una asociación entre la mani-
festación de neutropenia y alguna mutación especifica en el gen
de la Btk(21).

Kozlowski y Evans han sugerido que la neutropenia en la
ALX puede ser debida a un incremento en la destrucción de
los neutrófilos por las toxinas bacterianas(22). Sin embargo, sus
pacientes han manifestado la neutropenia en el curso de infec-
ciones severas por Pseudomonas o Staphylococcus que son tí-
picas en los pacientes con neutropenia crónica sugiriendo que la
neutropenia ha precedido a estas infecciones. Lederman y
Winkelstein describen que el 74% de los pacientes tiene infec-
ciones del tracto respiratorio superior antes del diagnóstico, pe-
ro de éstos más de dos tercios tuvieron, además, infecciones del
tracto respiratorio inferior y/o tracto gastrointestinal(19). Lo que
nos permite tener en cuenta la posibilidad de que infecciones vi-
rales o bacterianas induzcan la neutropenia y ésta incremente la
susceptibilidad a las infecciones por Pseudomonas o
Staphylococcus.

Los niños menores de un año son particularmente suscepti-
bles a las neutropenias transitorias en asociación con infeccio-
nes. Farrar et al. sostienen que esta susceptibilidad puede estar
exagerada en los pacientes con ALX. La pobreza en precursores
granulocíticos maduros en la medula ósea de sus pacientes con
ALX y neutropenia, sugiere una producción inadecuada de gra-
nulocitos y exponen la hipótesis de que la Btk puede no ser ne-
cesaria para la proliferación o función de las células mieloides
bajo circunstancias fisiológicas, pero puede ser imprescindible
en las respuestas al estrés infeccioso(21).

La administración de IGIV es el tratamiento de elección en
la ALX. La dosis se individualiza según las necesidades de ca-
da enfermo. Ninguno de los pacientes ha manifestado una neu-
tropenia durante el tratamiento con IGIV.

De acuerdo con nuestra aportación y revisando la literatura,
creemos que cuando un niño presenta neutropenia en el contex-
to de una infección grave, típica de neutropenia, es importante
considerar un diagnóstico de IDP, entre ellas una ALX. Una cuan-
tificación de inmunoglobulinas séricas y un recuento de sub-
poblaciones linfocitarias puede conducir a un diagnóstico tem-
prano de esta enfermedad.
Abreviaturas (por orden de aparición):
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IDP: Inmunodeficiencia primaria
ALX: Agammaglobulinemia ligada al cromosoma X
GM-CSF: Factor estimulante de colonias granulocitos/mo-

nocitos
IGIV: Inmunoglobulina intravenosa.
VRA: Vías respiratorias altas
PHA: Fitohemaglutinina
ConA: Concanavalina-A
PWM: Mitógeno de pokeweed
OKT3: Anticuerpo monoclonal anti-CD3
ANA: Anticuerpos antinucleares
FR: Factor reumatoide
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