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Estem rodejats de microbis, però no 
sempre estem malalts…

…gràcies al sistema immunitari



• El sistema immunitari és un conjunt de cèl.lules que circulen pel
nostre organisme per protegir-nos de les infeccions.

• Són els leucòcits o glóbuls blancs.

Cèl.lules amb
funció immune



 A tot arreu: sang, pell, intestí, pulmó…

 Hi ha llocs del cos on els glòbuls blancs
estan més concentrats.

 Aquests llocs són els ganglis limfàtics
i la melsa. Són importants perquè són

On es troben aquestes cèl.lules immunes?

i la melsa. Són importants perquè són
els llocs des d’on el sistema immunitari
entra en funcionament quan tens una 
infecció.

 A la melsa i als ganglis limfàtics és on les 
cèl·lules del sistema immunitari es 
troben totes s’intercanvien informació i 
treballen juntes



La fagocitosi



Les particularitats de les 
immunodeficiències primàries

 Les Immunodeficiències Primàries (IDP)
 Més de 400 malalties amb “disfuncions” molt diferents del sistema 

immunitari.

 En comú:  En comú: 

1) malalties “heredables” del sistema immune.

2) malalties minoritàries: cada malaltia <1/50-100.000, tot i que en 
conjunt 1/2.000 individus. 

3) malalties d’alta complexitat diagnòstica i terapèutica

4) malalties que sovint afecten diferents òrgans i requereixen
diferents especialistes. 



• Malalties heredables = malalties de causa genètica (AR, AD i lligada al 
X).

• Les IDP s’associen a consanguinitat i nens.
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Símptomes de les IDP

Infeccions

Al.lèrgia

Limfopro-

Des de IDP “clàssiques” amb
increment de les infeccions, 
fins a trastorns sense
infeccions.

Infeccions Inflammació

Autoimmunitat

Limfopro-
liferació



 SIGNES D’ALARMA
de les Immunodeficiències
Primàries

 La presència de 2 o més signes 
ha de fer sospitar una IDP. 

Signes d’alarma de les IDP

ha de fer sospitar una IDP. 



Diagnòstic de les Immunodeficiències primàries

Proves immunològiques + proves genètiques



Test d’oxidació:  normal
Proliferació limfocitària: normal 



Tractament de les Immunodeficiències primàries



• Els tractaments de les immunodeficiències primàries (IDP) busquen:
1. Reduir el nombre i gravetat de les infeccions
2. Tractar altres símptomes associats

• Les persones amb IDP es tracten habitualment per metges
especializats en malalties del sistema immune.

Conceptes generals

Les persones amb IDP es tracten habitualment per metges
especializats en malalties del sistema immune.

• La decisió de com un pacient serà tractat depèn de la forma de
IDP que pateix, i altres factors.

• Els tractaments son:
• Farmacològics
• No farmacològics: mesures de higiene…



Tractament substitutiu amb immunoglobulines

•Les immunoglobulines són proteïnes que reconeixen els 
microorganismes i ajuden a les cèl·lules immunes a neutralitzar-los.

•La majoria de les IDP fan que el cos produeixi molt poques 
immunoglobulines, o absolutament cap. 

•El tractament substitutiu amb immunoglobulines és el tractament 
més important per a aquestes IDP.

•El tractament s’ha d’administrar amb regularitat, ja que només dóna 
protecció temporal, i és generalment de per vida.

•Les immunoglobulines s'administren en forma d'infusió a una dosi 
pre-establerta 400-600 mg/kg/dosi/mensual, que després es pot 
modificar segons necessitat. 

•La infusió es pot dur a terme per dues vies diferents. Ambdues vies 
són efectives, i cadascuna té avantatges i inconvenients. 



Preparació de les immunoglobulines

Cohn-Oncley
fractionation:

http://www.exapharma.ca/fractionation



Preparació de les immunoglobulines

Seguretat:

http://www.medscape.org/viewarticle/461288



Infusió Intravenosa (IV): 

Tractament substitutiu amb immunoglobulines

Infusió Subcutània (Sc): 



Tractament antibiòtic profilàctic

En moltes formes d’immunodeficiència, 
es recomana la presa d’antibiòtics de 
forma regular per prevenir les infeccions.

-Septrin

-Zitromax o azitromicina-Zitromax o azitromicina

-Canadiol o itraconazol



Vacunació

• Del pacient
-les recomanacions de vacunació depenen de cada forma 
d’immunodeficiència primària:
-els pacients amb immunodeficiències primàries en general NO PODEN 
REBRE VACUNES VIVES ATENUADES: triple vírica, varicel.la, 
rotavirus.
-han de completar totes les vacunes inactivades del calendari vacunal
recomanat.

+ Grip anual+ Grip anual
+ Prevenar (antipneumocòccica)

• De familiars i cuidadors
• Grip i varicel.la
• Es molt important!



Trasplantament progenitors hematopoiètics
(TPH)

Font de cél.lules
hematopoiètiques

pluripotencials pelTPH

2. Sang de cordó
umbilical

1. Moll d’ós
El TPH per les 

IDP és un 
tractament

curatiu.

TPH 
heteròleg

amb
eliminació
prèvia del 

moll d’ós del 
propi 

pacient amb
QTA.



Teràpia Gènica

El TG per les 
IDP és un 

tractament
curatiu.
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