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Resumen
Se describe el casa de un paciente del sexo femenino con dermatitii ecceniatosa cronica v ahscesos subcuidneos recurrenies, de los cuales se aisto repetidamente S. aurets
conto agente etiologico. Presentd ademds eosinofilia v niveles séricos de IgE marcadamente elevados. Fxtos daios clinicos v de loboratorio son conpatibles con el
divgnostico de Sindrome de Hiper 1gF con infeccion recurrente (SHII).

A traves del presente reporte revisumoy lus caracterisiicas clinicas v de laboratorio del SHIE, v a pesar de que la base innunoligica es avin especudativa, revisamen los

conocinientos tanio clinicos comao experimentales que preienden explicar ef desarrollo de esie sindrome

Summary

We present the case of a female patiens with chronic eczematoid dermaritis and recurrent subcutaneous abscesses, in which S. aurens was repeatediv isolated av the
criological agent. In addition, the patient presented cosinophilia and increased levels of [el in blood serun. The clinical and laboratory daia are compatible with the
typerinmunoglobulin I and recurrent infection svadrome (S1E).

I the present report we review the clinical characieristios and the laboratory daia of the SIE, and even thougdi ins immunological basis is stili uncertain, we review all the
clinical and experimental information reluted (o the devetopnient of this svindronie.

Davis, en 1966, describio los casos de 2 nifas de 6 y 9
afios que presentaban otitis y sinusitis crénicas, abscesos
cutaneos “frios” recurrentes por Staphylococcus aureusy
dermatitis eccematosa cronica; a esta cuadro clinico lo
denominé Sindrome de Job2. En 1972, Buckley! descri-
bi6 2 adolescentes masculinos con infecciones recurren-
tes de las vias respiratorias y piel por S. aureus, asociadas
con hiperglobulinemia E. Posteriormente este cuadro
clinico se denomino Sindrome de HiperlgE (SHIE)!".

El SHIE se caracteriza por infecciones recurrentes prin-
cipalmente de piel y vias respiratorias, dermatitis eccema-
tosa cronica y elevacion de IgE!4. La mayoria de los
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enfermos inician su padecimiento desde los primeros
meses de vida!” %, sin distincion de sexo y sin predominio
de raza’, Existen evidencias de una transmision heredita-
ria.s 17,

La infeccién de piel se caracteriza por abscesos subcuta-
neos con poca reaccion inflamatoria, por lo que se les ha
denominado “abscesos frios™. Las infecciones mas fre-
cuentes de las vias respiratorias son: sinusitis, otitis y
neumonias® '4; siendo los agentes etiolégicos mas fre-
cuentes S. aureus 'y Candida albicans® 4.

Los pacientes con SHIE pueden tener eosinofilia perifé-
rica'4, Donabedian encontré este datoen 11 de 13 pacien-
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test Se ha encontrado en grado variable un defecto en la
quimiotaxis de los neutrofilos en los pacientes con SHIE.

Se han descrito en estos pacientes IgE contra §.
aureus'™; Donabedian demostré la produccion de un fac-
tor inhibidor de la quimiotaxis de los neutréfilos por las
células mononucleares de estos pacientes’; Geha encon-
tré deficiencia en el nimero y funcion de los linfocitos T
supresores’; y Dreskin ha descrito deficiencia de 1gA
contra 8. aureus, estando los niveles totales de 1gA nor-
males’.

Describimos el caso clinico de una paciente que pre-
sentd manifestaciones clinicas y anormalidades de labo-
ratorio similares a lo descrito en la literatura sobre cl
SHIE.

Caso clinico.

Femenino de 23 aflos, con antecedentes familiares de 2
hermanas v una sobrina con piodermitis; asmatica desde
los 20 afios v con dermatitis de contacto al yodo.

Inicia su padectmiento a la edad de 22 afios con apari-
cion de forunculos en diferentes porciones de la piel, mas
la presencia de dermatitis cccematosa generalizada de
predominio ¢n cara y en extremidades superiores. Los
forunculos y la dermatitis eccematosa evolucionaron con
recurrencia.

Los estudios de laberatorio mostraron: eosinofilia que
vario de 630 a 4600 eosinolilos de cifra absoluta; IgE de
30. 720 Ul ml (normal para su edad: hasta 200 Ul: mD),
1gG = 3060 mg dl(n:564-1765mg dh). lgM =448 mg dl
(n: 45-250 mg, dl), IgA 603 mg/di (n: 83-383 mg, dl).
l.infocitos totales 509 (n: 709). Linfocitos B 120 (n:
126073, Linfocitos T cooperadores 667 (n: 509%), linfocitos
T supresores 420 (n: 2000). Pruebas de hipersensibilidad
tardia con lectura a las 72 hrs. candidina 3X4 mm, PPD
8X4 mm. De secrecion de foranculos siempre se aisld
Staphviococcus aureus. Actividad fagocitica de PMN
para Candida albicans: 490 con testigo de 78%¢ (n: 67-
8967)10. la capacidad de destruccion intracelular de
PMN contra Candida albicans fue de 29¢. con testigo de
41% (n: 33-550p)15.

Discusion.

El SHIE es un padecimiento que se caracteriza por
infecciones recurrentes en la piel y vias respiratorias,
dermatitis eccematosa cronica. hiperglobulinemia de IgE
y asociacion frecuente de cosinofiliat 4.

Se describe ¢l caso de una paciente que presenta mani-
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festaciones infecciosas (fortinculos) y dermatoldgicas
(eccema) de inicio en la vida adulta. Aun cuando se han
descrito casos de SHIE cuyas manifestaciones se inician
en la edad adulta. ¢stos son muy poco frecuentes.

Enelcaso que se anahiza existio eosinofilia e hiperglobu-
linemia de 1gE. lo que concuerda con lo descrito en la
literatura. No se conoce aun el significado de la cosinofi-
lia en el SHIE, sin embargo se ha propuesto que las
células cebadas.ademas de liberar histamina, producen
un factor quimiotactico para eosinéfilos, resultando en
un incremento de eosinéfilos circulantes!?, Elincremento
de IgE se puede explicar por un aumento en la sintesis y
una disminucion del catabolismo de esta inmunoglobu-
lina’. Recientemente se ha demostrado que elaumentoen
la concentracion de IgE estimula un aumento en ¢l
numero de receptores en la superficie de células para IgE.
lo que estimula la sintesis de esta inmunoglobulina por
las células plasmdticas y la liberacidn de histamina por las
células cebadas'?.

Por otra parte. también se observd mayor concentra-
cion sérica de I1gG. 1gM e IgA en la paciente. Estas
alteraciones va fueron descritas por Dreskin en los
pacientes con SHIE v comparadas con la poblacion nor-
mal®. En el SHIE la sintesis de anticuerpos se realiza
normalmente contra los diferentes estimulos antigénicos
dados por agentes infecciosos.

En nuestra paciente se observé alteracion en la funcion
de los neutrofilos, con disminucion de la fagocitosis v de
la capacidad de muerte intracelular para C. albicans't 13,
Esto explica las infecciones recurrentes de la paciente, de
las cuales siempre se aislo Sraphviococcus aureus. Una
hipotesis propone que los anticuerpos IgE especificos
contra cl gérmen infectante pueden causar la secrecion de
histamina. y ésta interferir con la actividad fisiologica de
los PMN-20. Esta hipétesis estd basada en estudios “in
vitro™ que han mostrado que la histamina interficre con
la quimiotaxis v degranulacion de neutrofilos® 1) de esta
mancra se explicaria la etectividad de los blogueadores
de receptores H2 en corregir los defectos de la quimio-
taxis en los pacientes con SHIE tanto “in vivo™ como “in
vitro” ¥ e No obstante lo atractivo de la hipotesis no se ha
demostrado un incremento importante en los niveles séri-
cos v urinarios de histamina en pacientes con SHIE>
Hill. por otra parte. describio 3 pacientes con SHIE sin
alteraciones en la fagocitosis nien la capacidad de muerte
mtracelular contra S aureus!'.

En el caso de esta paciente encontramos una discreta
disminucidn en el numero de linfocitos T totales. contra-
riamente la paciente present6 una respuesta adecuada a
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las pruebas cutaneas de candidina y PPD. Otros autores
han descrito alteraciones tanto en el nimero como en la
funcion de los linfocitos T? 20, Geha? ha propuesto que la
elevacidn de la IgE puede ser debida a una deficiencia en
el nimero de lifocitos T supresores, ya que experimental-
mente se ha demostrado la regulacion de la secrecion de
IgE por estos linfocitos; no obstante en nuestra paciente
los valores de los linfocitos T supresores se encontraron
normales.

El manejo del SHIE actualmente es empirico y de tipo
experimental, ninguna terapéutica ha sido curativa y las
decisiones de manejo estan basadas en las condiciones
clinicas del paciente. Diversos fArmacos se han utilizado

tratando de corregir las alteraciones inmunoldgicas pre-
sentes en este sindrome, como: acido ascorbico, ¢imeti-
dina, levamisol. factor de transferencia v gamaglobulinas. ™
A través del presente trabajo revisamos las caracteristi-
cas clinicas y de laboratorio del SHIE, y a pesar de que su
base inmunologica es aun especulativa revisamos los
conocimientos tanto clinicos como experimentales que
pretenden explicar el desarrollo de este sindrome.

Agradecemos la colaboraciéon de la Srita. QBP Jaqueline Lara Sancher
del Laboratorio de Inmunologia del Departamento de Infectologia en
el Instituto Nacional de Perinatologia. la realizacion de las pruebas de
fagocitosis y muerte intracelular.

Referencias

- Bucklev. R Waray. B.. Belmaker. E. Extreme hyperinmmunoblo-
bulinemia £ and unusual susceptibility to infection. Pediatries. 49:
S0-70. 1972,

CDavis, S Schatler. J.o Weagwood. R Jobs syndrome: recurrent
“cold™ staphylococeal abscesses. bancet. [ TO13-50 1966,

- Donabedian. H.. Gallin. J.: Mononuclear cells from patients with
the hy perimmunoglobulin E recurrent infection syndrome produce
an inhibitor of leukocyvte chemotaxis. J. Clin Invest. 69: 1155-63.
1982,

4. Donabedian, H.. Gallin, J.: The hyperimmunoglobulin b recurrent

infection (Job’s) syndrome. Medicine, 62: 195-203. 1983,
5. Dreskin. S.. Gallin, )0 Evolution of the hyperimmunoglobulin F

[

s

and recurrent infection (HIE. JobN) svndrome in a voung girl. J
Allergy Chin Immunol. 86: 746-51. 19%7.

6. Dreskin. S.. Goldsmith, P Gallin. .0 Immunoglobulins in the
hyperimmunoglobulin E and recurrent infection (Job'sy syndrome.
J Clin Invest. 75: 26-34. 1985.

Dreskin. S Goldsmith. PooStraber. W Zech b Galling o Meta-
bolism of immunoglobulin F in patients with markedly elevated
scrum immunoglobulin E levels. J Clin Invest. 790 1764-7 20 1987,

%, Dreskin. S.. Kaliner. M., Gallin, 1.0 Elevated urinary histamine in

the hyvperimmunoglobulin® E and recurrent infection (Job')
syndrome: association with eczematoid dermatitis and not with
infection. J Allergy Clin Immunol. 79: 515-21. 197

9. Gehao Ro Reinherss B deunge Do MceKeeo Koo Deticiency of
supresor T cell in the hyperimmunoglobulin E syndrome. J Clin
Invest. 68: 783-90. 1981,

CGriseliv. C: Deticiencias inmunitarias linfociticas primarias. Fds
Buach, F. Inmunologia. Mdéxico, DUF.L ) imusa, 799-824. 1984,

~1

146

CHill Ho. Quic. P Raised serum IgE fevels and defective neutrophil-
chemotaxis in three children with cezema and recurrent bacterial
infections. | ancet. 1 183-6. 1974,

12, Kay. A Medigtors and inflammatory cells in allergic disease. Ann

Allergy. 59: 35-43, 1987,

13 Kim. K. Mavumi. Mo hway, Yoo et alt Igk receptor-bearing
Iyimphoeytes in allergy and nonallergic children. Pediat Res. 24
254-9. 1985,

14, }eung. D Geha. R Clinical and immunologiec aspects of the
hyperimmunoglobulin E syndrome. Hematol Oncol Clin Northam.
20514100, 1988,

15 1 evitz. 8. Diamond. R A tapid colorimetrie assay of viability with
the tetrazotium salt MT 14 Infeet Dhss 1520 938-46. 19K5.

16, Mawhinney, H.. Kitler . Mo Fleming. W Ravo A The hyperimmu-
noglobulinemia E svndrome: a neutrophii chemotacticdefect rever-
sible by histamine H2 x"cccplm blockade? Clin Immunot Immuno-
pathol. 17: 483-9. [9&().

17. Quic. P Phagoevte wolb dystuntion, b Allergy Clin Tmmunol, 77:
307-97. 19K6.

i8. Schopicr. K. Buerfocher. Koo Price. Pookruench, U Quiel P
Douglas, S0 Staphyviovoccal gl evtibodies hyperimmunoglobuli-
nemie Iand Staphylococcus aurcus intections, N bEngl J Med. 300:
N35-8. 1979,

19. Stiehm. R.. Chin. T.. Haas. D.. Peerless. A.: Infectious complica-
tions of the primary immunodeficiencies. Clin Immunol Immuno-
pathol. 40: 69-85. 1986.

20. White. J.. Gallin. J.: Phagocyte defects. Clin Immunol immunopat-

hol. 40: 50-60. 1986.



	144
	145
	146

