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Davis, en 1966, describió los casos de 2 niñas de 6 y 9 

años que presentaban otitis y sinusitis crónicas, abscesos 
cutáneos "frios" recurrentes por Staphylococcus aureus y 
dermatitis eccematosa crónica; a esta cuadro clínico lo 
denominó Síndrome de Job2• En 1972, Buckley 1 descri­
bió 2 adolescentes masculinos con infecciones recurren­
tes de las vías rnspiratorias y piel por S. aureus, asociadas 
con hiperglobulinemia E. Posteriormente este cuadro 
clínico se denominó Síndrome de HiperlgE (SHIE) 17 . 

El SHIE se caracteriza por infecciones recurrentes prin­
cipalmente de piel y vías respiratorias, dermatitis eccema­
tosa crónica y elevación de IgE 14 . La mayoría de los 

144 

enfermos inician su padecimiento desde los pnmeros 

meses de vida 17 18 , sin distinción de sexo y sin predominio 
de raza 3• Existen evidencias de una transmisión hered.ita­
ria .s 17, 

La infección de piel se caracteriza por abscesos subcutá­
neos con poca reacción inflamatoria, por lo que se les ha 
denominado "abscesos fríos". Las infecciones más fre­

cuentes de las vías respiratorias son: sinusitis, otitis y 
neumoníass 14 ; siendo los agentes etiológicos más fre­

cuentes S. aureus y Candida a/bicans.1 14. 

Los pacientes con S H JE pueden tener eosinofilia perifé­
rica 14, Donabedian encontró este dato en 11de13 pacien-
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tes~ Se ha encontrado en grado variable un defecto en Ja 
quimiotaxis de los neutrófilos en los pacientes con S H 1 E. 

Se han descrito en estos pacientes lgE contra S. 
aureusix ; Donabedian demostró la producción de un fac­
tor inhibidor de la quimiotaxis de los neutrófilos por las 
células mononucleares de estos pacientes\ Geha encon­
tró deficiencia en el número y función de los linfocitos T 
supresores9; y Dreskin ha descrito deficiencia de lgA 
contra S. aureus, estando los niveles totales de lgA nor­
males7. 

Describimos el caso clínico de una paciente que pre­
sentó manifestaciones clínicas y anormalidades de labo­
ratorio similares a lo descrito en la literatura sobre el 
SHIE. 

Caso clínico. 

Femenino de 23 años, con antecedentes familiares de 2 
hermanas y una sobrina con piodermitis; as mática desde 
los 20 años y con dermatitis de contacto al yodo. 

Inicia su padecimiento a la edad de 22 años con apari­
ción de forúnculos en diferentes porciones de la piel. más 
la presencia de dermatitis eccematosa generalizada de 
predominio en cara y en extremidades su periores . Los 
fo rúnculos y la dermatitis eccematosa evo lucionaron con 
recurrenc1a . 

Los estudios de laboratorio mostraron: eosinofilia que 
varió de 630 a 4600 eosinófilos de cifra absoluta; lgE de 
30, 720 Ul / ml (normal para su edad : hasta 200 Ul / ml) , 
JgG = 3060 mg dl (n: 564-1765 rng / dl ). lgM =448 mg¡ di 
(n: 45-250 rng / dl). lgA 603 mg/ dl (n : 83-383 mg / dl) . 
Linfocitos totales 50% (n : 70%). Linfocitos B 12% (n: 
12%). Linfocitos T cooperadores 66% (n: 50%). linfocitos 
T supresores 4211( (n: 20% ). Pruebas de hipersensibilidad 
tardía con lectura a las 72 hrs. candidina 3X4 mm. PPD 
8X4 mm. De sec reci ón de forúnculos siempre se aisló 
Sraphrlococrns aureus. Actividad fagocítica de PMN 
para Candicla alhirnns: 499i. con te~tigo el e 78<;¡ (n: 67-
89%)1º. La ca pacidad de destrucción intracelular de 
PMN contra Candida alhicans fue de 29%. con testigo de 
41 % (n: 33-55%)15. 

Discusión. 

El SHIE es un padecimiento que se caracteriza por 
infecciones recurrentes en la piel y vías respiratorias, 
dermatitis eccematosa crónica. hiperglobulinemia de lgE 
y asociación frecuente de cosinofilia~ 1~. 

Se describe el caso de una paciente que presenta maní-
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festaciones infecciosas (forúnculos) y dermatológicas 
(eccema) de inicio en la vida adulta. Aún cuando se han 
descrito casos de SH lE cuyas manifestaciones se inician 
en la edad adulta. éstos son muy poco frecuent es. 

En el caso que se analiza e_xistió eosinofilia e hiperglobu­
linemia de IgE. lo que concuerda con lo descrito en la 
literatura. Nos.e conoce aún el significado de la eosinofi­
lia en d SHIE, sin embargo se ha propuesto que las 
células cebadas.además de liberar histamina. producen 
un factor quimiotáctico para eosinófilos. resultando en 
un incremento de eosinófilos circulantes1c. El incremento 
de lg E se .puede explicar por un aumento en la síntesis y 

una disminución del catabolismo de esta inmunoglobu­
lina 7. Recientemente se ha demostrado que el aumento en 
la concentración de lgE estimula un aumento en el 
número de receptores en la superficie de células para lgE. 
lo que es timula la síntesis de esta inmunoglobulina por 
las células plasmáticas y la liberación de histamina por las 
cé lulas cebadasu 

Por otra parte. también se observó mayor concentra­
ción sér ica de IgG. lgM e lgA en la paciente. Estas 
alteraciones ya fueron descrita s por Dreskin en los 
paci entes con S H 1 E y corn parad as con la población nor­
ma 16 En el SHl E la sín tesis de anticuerpos se real i;a 
normalmente contra los diferentes estím ulos a11tigénicos 
dados por agentes infecciosos. 

En nuestra paciente se observó alteración en la función 
de los neutrofilos . con disminución de la fagocitosis y de 
la capacidad de muerte intracelular para e a/bicans 1º I S_ 

Esto explica las infecciones recurrentes de la paciente. de 
las cuales siempre se aisló Sraph_rlococcus aureus. U na 
hipótesis propone que los anticuerpos lgE específicos 
contra el gérmen infectante pueden ca usar la secreción de 
histamina. y ésta interferir con la actividad fisiológica de 
los PMN co Esta hipótesis está basada en estudios "in 

vitro" c..¡u e han mostrado c..¡ue la hi starnina interfie re con 
la quirniotaxis y cl egranulación de neutrófilosK 19; de es ta 
manera se cxp licarí:1 la cfecti\ iclad de los bloc..¡ueaclores 
de receptores H2 en corrcgi:· los defec tos de la quimio­
ta:xis en los pacientes con SHlE tant o " in \i\o"como "in 
vit ro .. x 1r·. No obstante lo a tract iH> de la hi pótcsis no se ha 
demostrado un incre mento important e en los ni\clcs séri­
cos y urinarios de histamina en pacientes con SHlP. 
H i 11. por otra pa ne. describió 3 p_acientes con S H 1 E sin 
alteraciones en la fagocitosis ni en la capacidad de muerte 
intracelular contra S aureus 11 • 

En el caso de esta paciente encontramos una discreta 
disminución en el número de linfocitos T totales . contra­
riamente la paciente presentó una respuesta adecuada a 
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las pruebas cutáneas de candidina y PPD. Otros autores 

han descrito alteraciones tanto en el número como en la 

función de los linfocitos T9 20 . Geha9 ha propuesto que la 

elevación de la lgE puede ser debida a una deficiencia en 
el número de lifocitos T supresores, ya que experimental­

mente se ha demostrado la regulación de la secreció n de 

IgE por estos linfocitos; no obsta nte en nuestra paciente 

los valores de los linfocitos T supresores se encontraron 

norma les. 

El manejo del SHIE actualmente es empírico y de tipo 
experimental, ninguna terapéutica ha sido curativa y las 

decisiones de manejo estan basadas en las condiciones 

clínicas del paciente. Diversos fármacos se han utili zado 

tratando de corr~g.ir las alte raciones inmuno.Jógicas pre­
sentes en este síndrome. como: acido a sco rb ico. c imcti­

dina. lcrnmisol. factor de transferencia ) gamaglobulinas. 1 ~ 

A través del presente trabajo revisamos las característ i­
cas clínicas y de laboratori o del SHIE, y a pesar de que su 

base inmunológica es aú n especulativa revisa mos los 

conocimientos tanto clínicos como experimentales que 

pretenden explicar el desarrollo de este sínd rome. 

Agradecernos la colaboración de la Sri ta. Q l:lP Jaq uel ine Lara Sá nche1 
del La boratorio de Inmunología de l Departamento de lnfccto logía en 
el Insti tuto Nacional de Perina tologia. la rea lización de las pruebas de 
fagocitosis y muerte intracelula r. 
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