SINDROMES INMUNOLOGICOS

SINDROME DE AGAMMAGLOBULINEMIA
ADQUIRIDA

Sindromografia

Clinica

Afecta ambos sexos, comienza en adultos. Hay susceptibili-
dad a sinusitis y neumonias recurrentes, bronquiectasias cronicas
progresivas. Sindromes espruriformes, enteropatia proteinorreica.
Manifestaciones artriticas (raras), dermatitis exfoliativa,
sindrome nefrotico (ocasionalmente).

Examen fisico. Hepatosplenomegalia (frecuente), eviden-
cia de granulomas no calcificados en pulmones, piel, higado,bazo
(sin poder considerar a un microorganismo en particular).

Sindromogénesis y etiologia

Se asocia con enfermedades malignas linfaticas u otras
disglobulinemias. Su aparicion en familiares hace suponer que
puede existir un problema hereditario. (Ver sindromes de defi-
ciencia inmunoldgica secundarias.)

Bibliografia
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deficiency syndromes”. Postgrad. Med., 43:188-194, 1968.

SINDROME DE AGAMMAGLOBULINEMIA
CONGENITA

Sinonimia

S. de deficiencia de anticuerpos.
(Ver sindromes de deficiencia inmunoldgica.)

Sindromografia

Clinica

Se presenta alrededor del noveno mes de vida. Hay sus-
ceptibilidad aumentada a las infecciones pidogenas; manifestacio-
nes de atopia. Dificultad para progresar debido a las infeccio-
nes frecuentes. Si sobreviven, desarrollan bronquiectasias
cronicas, artritis similar a la reumatoidea (aun precediendo a
las infecciones) y otras condiciones semejantes a otras
afeccciones colagenas.

Sindromogénesis y etiologia

En la agammaglobulinemia clésica, las células pre estan
presentes en la médula dsea en nimero normal, pero parece que
su habilidad para madurar esta bloqueada. En los niflos que
padecen el defecto, la presentacion clinica con infecciones recurren-
tes esta retrasada hasta el segundo o tercer afio de edad.

Presenta herencia ligada al cromosoma X con localizacion
del gen en Xq21.3-q22.
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SINDROME DE AGAMMAGLOBULINEMIA TIPO
SUIZO

Sinonimia
S. de displasia timica.
Sindromografia

Clinica

Se afectan por igual ambos sexos desde el nacimiento.

El desarrollo es retardado y los pacientes presentan infec-
ciones repetidas, asi como diarrea croénica, candidiasis bucal,
neumonia, otitis media cronica.

Los lactantes son susceptibles a infecciones por Candida,
citomegalovirus y Pneumocistis carini.

Exdamenes paraclinicos

Sangre. Linfopenia inferior a 2 000, anemia.

Estudio inmunolégico. Disminucion de las IgG, [gM y de
IgA. No respuesta a las pruebas de hipersensibilidad retardada.
No rechazo de injertos. Todas las pruebas de inmunidad en las
células T son anormales.

Sindromogénesis y etiologia

Este sindrome se trasmite por herencia autosémica recesiva.

Se ha sugerido una incapacidad para diferenciarse las célu-
las progenitoras de la médula, en células T y 3.

La etiologia es desconocida.
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SINDROME DE ARTERITIS TEMPORAL
Sinonimia
S. de arteritis craneal. S. de arteritis de células gigantes. S. de

arteritis temporal oculta. S. de arteritis del viejo. S. de Horton-
-Magath.



Sindromografia

Clinica

Se presenta en ancianos en la séptima u octava décadas de la
vida, raramente antes de los 55 afios, en ambos sexos.

Al comienzo hay anorexia, insomnio, pérdida de peso,
sudacion nocturna, fiebre ligera o moderada. Dolores pasajeros
en los muisculos y articulaciones.

Clasicamente se han descrito: fiebre, anemia, eritrosedi-
mentacion acelerada, astenia y cefaleas en el anciano.

Guarda relacion con el sindrome de polimialgia reumatica
(dolores en musculos del cuello, hombros, porcion baja del
dorso, caderas y muslos).

Lalesion de la arteria temporal se caracteriza por cefalalgia.
En los inicios de la enfermedad hay dolor a la palpacion y
pulsaciones en la arteria, la cual queda ocluida mas tarde.

Otras veces se detecta dolor en el cuero cabelludo con
claudicacion de musculos del maxilar inferior y lengua. Una com-
plicacion es la lesion del ojo secundaria a una neuritis optica
isquémica con ceguera repentina en algunos casos.

Han sido sefialados: claudicacion de miembros, accidentes
cerebrovasculares, infartos cardiacos y aneurismas.

Examen fisico. Aumento de volumen doloroso en el area
de la arteria temporal; arterias gruesas, prominentes, a menudo
sin pulsos.

Puede tener una remision espontanea entre 4-24 meses.
El tratamiento con esteroides adrenales logra remitir los sinto-
mas, la anemia y la eritrosedimentacion.

Exdmenes paraclinicos

Sangre. Eritrosedimentacion muy acelerada, por encima
de 100; leucocitosis con desviacion a la izquierda en la formula
leucocitaria; anemia hipocrémica que no responde al tratamien-
to. Incremento de la fosfatasa alcalina.

Estudio inmunolégico. IgG incrementada. Inmunocom-
plejos circulantes en exceso. Aumento de la alfa 2 globulina.

Biopsia de la arteria. Espesamiento de la intima con
reduccion marcada o total de la luz de la arteria o alguna de sus
ramas. Infiltrado en células redondas, eosinéfilos que simula
granulomas tuberculoides con células gigantes (Gilmour).

Sindromogénesis y etiologia

Es una inflamacion de las arterias de mediano o gran calibre,
con lesion de una o mas ramas de la cardtida, en particular la
temporal. Sin embargo, es una enfermedad sistémica y afecta
multiples sitios, en ella intervienen mecanismos inmunopatdgenos
(inmunidad mediada por células).

Generalmente es parte de una arteritis difusa: arteritis
granulomatosa, arteritis de células “gigantes”.

La etiologia es desconocida. Actualmente tiende a
considerarsela, al igual que la polimialgia reumatica con la cual
coexiste muchas veces, como una enfermedad colagena.
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SINDROME DE ATAXIA-TELANGIECTASIA
Sindromografia
Clinica

Se caracteriza por un cuadro clinico de ataxia, telangiectasias
oculocutineas e inmunodeficiencia. La ataxia comienza en la

lactancia y es progresiva. Hay infecciones de senos paranasales
y pulmonares, esta tltima recidivante y cronica que conduce a
una bronquiectasia.

Los pacientes fallecen por neumopatias o canceres, princi-
palmente linfomas.

Exdamenes paraclinicos

Sangre. Hay anergia cutanea.

Estudio inmunolégico. Déficit de IgE e IgA. En pocos
casos hay déficit de IgG (IgG2-1gG4).

LaIgM e IgD se encuentran dentro de niveles normales.

Hay aumento de alfafetoproteina y antigeno carcinoem-
brionario. Linfocitos normales.

Sindromogénesis y etiologia

Se plantea un desarrollo defectuoso del timo.

Los linfocitos de los pacientes responden mal a mitogenos
de células T in vitro.

La ataxia puede asociarse a un defecto generalizado en la
diferenciacion celular con defectos de mecanismos de reparacion
del ADN.

Este sindrome se incluye con el sindrome de Bloom y la
pancitopenia de Fanconi dentro de los sindromes con inestabili-
dad cromosémica.

Presenta una herencia autosémica recesiva.
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SINDROME DE BEHCET
Sindromografia

Clinica

El cuadro clinico se caracteriza por ulceras aftosas recurren-
tes, dolorosas, superficiales o profundas con base necrética cen-
tral, aisladas o en grupo, distribuidas en labios, encias, vestibulo
de la boca, lengua, amigdalas y laringe. Duran de 1-2 semanas.
No dejan cicatrices. También aparecen ulceraciones en genitales.
Casi siempre afecta adultos jovenes.

Hay foliculitis, eritema nudoso, exantema acneiforme.
Uveitis que puede llevar a la ceguera, iritis, oclusion de vasos
retinianos y neuritis 6ptica. También hay artritis que afecta rodi-
llas y tobillos y no es deformante.

Puede haber trombosis de venas periféricas, hipertension
intracraneal benigna.

Se describen perturbaciones psiquiatricas.

Exdmenes paraclinicos

Sangre. Leucocitosis, eritrosedimentacion acelerada, pro-
teina C reactiva elevada.

Estudio inmunolégico. Aumento de inmunocomplejos
circulantes.

Sindromogénesis y etiologia

Como agentes causales se han sugerido a las bacterias y
virus, lo que no ha sido confirmado. Se supone una patogenia
autoinmunitaria. Existe vasculitis en casi todos los enfermos.

Se han identificado autoanticuerpos contra la mucosa de la
boca y comprobado inmunocomplejos circulantes.
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SINDROME DE CADENAS PESADAS
Sinonimia

Enfermedad de cadenas pesadas. S. de Franklin.
Sindromografia

Clinica

Las manifestaciones clinicas de este sindrome dependen
del isotipo de la cadena pesada y en relacion con esto han sido
descritas tres variedades, que se relacionan a continuacion:

Enfermedad de cadenas pesadas gamma o enfermedad de
Franklin

Su cuadro clinico es similar al de un linfoma y se caracteriza
por fiebre, linfadenopatias, anemia, hepatosplenomegalia y as-
tenia. Edema del paladar que puede producir trastornos de la
respiracion.

Enfermedad de cadenas pesadas alfa o enfermedad de
Seligmann

Es la mas comun y guarda relacion intima con el linfoma
del Mediterraneo, cancer que afecta a jovenes de Asia y del
Mediterraneo.

Se caracteriza por diarreas cronicas, pérdida de peso,
malabsorcion, adenopatias mesentéricas y paraadrticas.

Enfermedad de cadenas pesadas M

La secrecion de cadenas pesadas M afecta a un subgrupo
de pacientes con leucemia linfocitica cronica.

Exdmenes paraclinicos
Cadenas pesadas gamma

Sangre. Demostracion de un componente en el suero (con
niveles inferiores a 2 g/100 mL), el cual reacciona en
inmunoelectroforesis con anti-IgG, pero no con anticadenas
ligeras. Puede haber trombocitopenia, eosinofilia.

Cadenas pesadas alfa

Biopsia de intestino. Aparece infiltrada la lamina propia
por células linfoplasmocitoides que secretan cadenas pesadas
alfa.

El componente M es raro y aparece aplanado en la
electroforesis del suero. La inmunoelectroforesis no detecta ca-
denas ligeras en suero y orina.

Cadenas pesadas M

Sangre. Necesita ultracentrifugacion o filtracion en gel y la
ulterior comprobacion por inmunoelectroforesis de la falta de
reactividad del inmunosuero contra cadenas ligeras de dicha
paraproteina aislada.

Sindromogénesis y etiologia

Son canceres linfoplasmociticos. Secretan una cadena de-
fectuosa que posee un fragmento Fc intacto y deleccion de la
region Fd.
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Hay defectos genéticos estructurales con defecto en el en-
samblado de cadenas ligeras y pesadas de la paraproteina
secretada.
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SINDROME DE CANDIDIASIS MUCOCUTANEA
CRONICA

Sindromografia

Clinica

A diferencia de la candidiasis que se presenta en las defi-
ciencias graves de la inmunodeficiencia celular, en el sindrome de
candidiasis mucocutanea la lesion es superficial y 1a inica mani-
festacion principal. Rara vez desarrollan infeccion general con
Candida u otro tipo de micosis. Los enfermos no son suscep-
tibles a infecciones virales o bacterianas.

Exdmenes paraclinicos

Estudio inmunolégico. Algunos pacientes muestran de-
fectos inmunoldgicos en la formacion de anticuerpos.

Inmunidad humoral normal incluyendo la capacidad para
elaborar anticuerpos especificos anti Candida.

Pruebas cutaneas. Existe anergia cutanea a alguna varie-
dad de antigenos y en otros solamente a Candida.

Sindromogénesis y etiologia

Un grupo de pacientes severamente afectados puede ser no
genético. La forma decandidiasis con endocrinopatia es un sin-
drome diferente. Los casos de comienzo tardio no son genéticos.

Se ha sugerido deficiencia de hierro, existe una deficiencia
de mieloperoxidasa en la cual hay un incremento de la suscepti-
bilidad a Candida.

La anergia se ha relacionado con la incapacidad de los linfocitos
para producir factor inhibidor de migracion.
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SINDROME DE CHURG-STRAUSS-ZAK
Sinonimia

S. de granulomatosis alérgica. Enfermedad de Churg-
-Strauss.



Sindromografia

Clinica

Hay manifestaciones inespecificas: fiebre, malestar gene-
ral, anorexia, pérdida de peso.

Predominan los sintomas pulmonares por ataques asmaticos
graves, en pacientes asmaticos cronicos, e infiltrados pulmonares.

En el 70 % de los pacientes hay lesiones en piel, similares al
eritema multiforme, purpura no trombocitopénica. Noédulos sub-
cutaneos distribuidos en tronco y miembros.

Exdmenes paraclinicos

Sangre. Anemia. Eosinofilia notable de mas de 1 000 célu-
las/mm? en mas del 80 % de los enfermos. Eritrosedimentacion
acelerada.

Biopsia de piel y/o musculo. Hay necrosis endotelial,
edema, necrosis fibrinoide de las fibras colagenas y granulomas.

Sindromogénesis y etiologia

No se ha definido la patogenia exacta, pero se sugieren
fenémenos de hipersensibilidad.
Serelaciona con las vasculitis y enfermedades coldgenas.
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SINDROME DE DEFICIENCIA AISLADA DE IgA
Sinonimia

S. de déficitde IgA. S. de déficit selectivo de gamma-A.
Sindromografia

Clinica

Es la inmunodeficiencia mas comun y puede iniciarse en
lactantes, a los 3 0 4 afios o en adultos jovenes.

Se presentan infecciones respiratorias de intensidad varia-
ble: asma y atopias.

Se ha reportado que la deficiencia combinada de IgE e IgA
no predispuso a infecciones pulmonares recurrentes en tanto
que pacientes con deficiencia de IgA con IgE elevada o normal
tenian infecciones recurrentes de pulmones y senos paranasales.

En ocasiones los pacientes presentan diarreas cronicas con
esteatorrea por malabsorcion, dolores abdominales y a veces
hemorragia rectal.

Este sindrome se ha asociado a enfermedades autoinmunes
como lupus y artritis reumatoidea.

Exdmenes paraclinicos

Estudio inmunolégico. Hay deficiencia de IgAl e IgA2 en
Suero y secreciones mucosas.

Se han encontrado anticuerpos precipitantes a IgA. Deter-
minacion de IgE sérica.

Estudio genético. Se reportan anormalidades del
cromosoma 18.

Sindromogénesis y etiologia
Este sindrome puede ser familiar, aunque no ha sido obser-

vado un solo patréon. Lo comun es que se presente como un
defecto esporadico.
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La causa, sea genética o debida a sustancias que estan en el
ambiente conduce al bloqueo en la diferenciacion terminal de
linfocitos B. Todos los pacientes tienen linfocitos B con IgA,
aunque su nimero puede estar reducido.

En algunos pacientes se ha descrito supresion selectiva de
respuesta de IgA por células T. Se ha insistido en que muchos
pacientes tienen un defecto primario en la funcion reguladora de
células T.

Los pacientes tienen un alto riesgo de reacciones
transfusionales.

Bibliografia
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SINDROME DE DEFICIENCIA SELECTIVA DE IgA
Y ESTEATORREA

Sinonimia

S. de disgammaglobulinemia con hiperplasia nodular del
intestino.

Sindromografia

Clinica
Se ha reportado en adultos. Hay esteatorrea, malestar gene-
ral, dolores 0seos, distension abdominal, edemas maleolares.

Exdmenes paraclinicos

Sangre. Anemia. Disminucién de los valores de IgE, au-
sencia de IgA e IgM.

Radiologia. Hiperplasia linfoide difusa de todo el tracto
intestinal. Multiples nddulos en mucosas.

Sindromogénesis y etiologia

Aunque se han reportado familias afectadas, no se ha de-
mostrado un patron de herencia definido.
La etiologia es desconocida.

Bibliografia

Hermans, P.E.; K.A. Huizenga; H.N. Hoffman, et al: “Dysgamma
globulinemia associated with nodular lymphoid hyperplasia of
the small intestine”. Amer. J. Med., 40:78-89, 1966.

Sell, S.: “Immunological deficiency diseases”. Arch. Path., 86:95-
-107, 1968.

SINDROME DE DISGAMMAGLOBULINEMIA
TIPO I

Sindromografia

Clinica

Este sindrome es mas comun en varones pero se reporta,
sin embargo, en mujeres adultas. Hay una susceptibilidad mayor
alas infecciones.

Exdmenes paraclinicos
Cuantificaciéon de inmunoglobulinas. Demuestra nive-
les disminuidos de IgA; los niveles de IgM e IgG son normales.
Inmunologia celular. Respuesta celular normal.



Sindromogénesis y etiologia

La forma que afecta a los nifios puede ser recesiva ligada
al sexo.
La etiologia es desconocida.

Bibliografia
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-107, 1968.

SINDROME DE DISGENESIA RETICULAR
Sinonimia
S. de aleucia congénita. S. de panaleucia.

Sindromografia

Clinica
Hay severas infecciones intratables en los primeros dias de
lavida.

Exdmenes paraclinicos

Sangre. Hay una agranulocitosis completa. S6lo se obser-
van algunos linfocitos grandes y monocitos.

Medulograma. Ausencia completa de la serie mieloide.

Sindromogénesis y etiologia

Se caracteriza por agranulocitosis congénita, linfopenia e
hipoplasia linfoide y del timo con ausencia de las funciones
inmunitarias humoral y celular.

Se ha propuesto una etiologia genética y una herencia
autosomica recesiva.

Bibliografia

De Vaal, O.M. and V. Seynhaeve: “Reticular dysgenesia”. Lancet,
2:1123-1125, 1959.

SINDROME DE EDEMA ANGIONEUROTICO
HEREDITARIO

Sindromografia

Clinica

Se inicia de ordinario en adolescentes y se caracteriza por
edema cutaneo en forma de hinchazdén circunscrita, de apari-
cidn stbita, deformante, sin prurito ni cambios de color. Tam-
bién puede aparecer en las mucosas: hipofaringe o laringe,
acompafiandose de hipoxia y peligro de muerte.

Cuando se localiza en el sistema digestivo, se manifiesta
por calambres abdominales y vomitos biliosos debido al edema
de la pared intestinal; si se afecta el colon, se origina diarrea
acuosa.

Exdmenes paraclinicos

Estudio inmunolégico. La cifra del inhibidor C1 del
complemento es apenas el 17 % de lo normal y también hay
disminucion de los factores C2 'y C4.

Sindromogénesis y etiologia

Generalmente existe un déficit considerable de la fraccion
C1 del complemento, en la sangre; otras veces, gran aumento de
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una forma del inhibidor, inactiva, especialmente en la forma
recesiva de este sindrome.

La etiologia es genética y se trasmite en forma autosomica
dominante, afectando doble proporcion de varones que de hem-
bras.
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SINDROME DE FELTY
Sinonimia

Enfermedad de Felty.
Sindromografia

Clinica
Hay manifestaciones de artritis reumatoidea acompafiada
de esplenomegalia 'y de gran susceptibilidad a las infecciones.
Pueden encontrarse nddulos subcutaneos.

Exdamenes paraclinicos

Sangre. Neutropenia, anemia y trombocitopenia con
médula hipercelular condicionada por un hiperesplenismo. Hay
titulos elevados de factor reumatoideo; inmunocomplejos circu-
lantes. Eritrosedimentacion acelerada.

Radiologia. Osteoporosis secundaria.

Sindromogénesis y etiologia

Es un proceso cronico. Hay una predisposicion gené-tica.
Se asocia al antigeno HLA-DRW4 y tiene una patogenia
autoinmune.

Hay defectos en la funcion de los polimorfonucleares. Se

acompaiia de un hiperesplenismo.
Elreporte de casos familiares sugiere una etiologia genética.

Bibliografia

Blendis, L.M., et al.: “Familial Felty’s syndrome”. Rheum. Dis.,
35:279-281, 1976.

SINDROME DE GITLIN
Sinonimia

S. de alinfoplasia timica. S. de Glanzmann-Riniker.
Sindromografia
Clinica

Afecta solamente a los varones desde el nacimiento. Se
presentan infecciones frecuentes.
Exdamenes paraclinicos

Sangre. Hay linfopenia de menos de 1 000 linfocitos. Las
inmunoglobulinas estan disminuidas.



Estudio inmunolégico. Se demuestra un fallo de la res-
puesta celular.

Sindromogénesis y etiologia

Se trasmite por herencia recesiva ligada al sexo.
La etiologia es desconocida.

Bibliografia

Gitlin, D. and J. Craig: “The thymus and other lymphoid tissues in
congenital agammaglobulinemia”. Pediatrics, 32:517-530, 1963.

SINDROME DE GRANULOMA EOSINOFILICO
Sinonimia

S. de Lichtenstein-Jaffe.
Sindromografia

Clinica

Afecta ambos sexos y todas las edades. Al inicio puede ser
asintomatico. Se caracteriza por febriculas de tipo intermitente.
Linfadenopatias recurrentes generalmente cervicales.

Manifestaciones cutaneas o exoftalmia.

Mas tarde puede desarrollarse diabetes insipida.

Sindromogenésis y etiologia
La etiologia es desconocida.
Bibliografia

Lichtenstein, L. and H.L. Jaffe: “Eosinophilic granuloma of bone
with report of case”. Amer. J. Path., 16:595-604, 1940.

SINDROME DE GRANULOMATOSIS DE WEGENER
Sinonimia

S. de Klinger. S. de arteritis y glomerulonefritis granulo-
matosa.

Sindromografia

Clinica

Se presenta en ambos sexos y en todas las edades con per-
sistentes episodios de rinitis y sinusitis, dolor en senos
paranasales, secrecion purulenta o sanguinolenta por vias nasales
y ulceraciones mucosas.

Hay signos de infiltracion pulmonar con cuadros de
traqueobronquitis, asma y neumonia, tos, hemoptisis y disnea.

Es rara la hipertension arterial. En estadios avanzados se
presenta un cuadro de insuficiencia renal, ademas se describen
artralgias, polineuropatia, pericarditis y miocarditis y con fre-
cuencia hay conjuntivitis, episcleritis,escleritis, esclerouveitis.

Hay lesiones en piel (papulas, vesiculas), ptrpura palpa-
ble, nddulos subcutaneos.

Exdmenes paraclinicos

Biopsia de piel y de érganos. Aparecen lesiones
granulomatosas necroticas, vasculitis necrotizante de arterias y
venas. Trombos hialinos y fibrinoides localizados en pulmones
y riflones.
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Inmunofluorescencia. Hay depoésito de IgG en la mem-
brana basal glomerular.

Orina. Albuminuria, cilindruria y hematuria.

Sangre. Se presenta anemia. Creatinina elevada.
Hiperglobulinemia. Eosinofilia transitoria. Eritrosedimentacion
acelerada. Aumento de IgA. Factor reumatoideo elevado.

Sindromogénesis y etiologia

Se considera una enfermedad por depdsito de
inmunocomplejos.
La etiologia es desconocida.
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SINDROME DE HIPOGAMMAGLOBULINEMIA
TRANSITORIA DE LA INFANCIA

Sinonimia
S. de hipogammaglobulinemia transitoria del lactante.
Sindromografia

Clinica

Afecta ambos sexos. A los 5 0 6 meses de vida normal
después del nacimiento, aparecen trastornos gastrointestinales,
infecciones recurrentes del aparato respiratorio, edemas
periorbitarios.

Exdamenes paraclinicos

Sangre. Hay anemia. Ausencia o disminucion de las IgG,
IgM e IgA, que puede persistir hasta por 2 afios. La IgG
séricaalos 50 6 meses de edad alcanza un valor minimo de
350 mg/100 mL.

Sindromogénesis y etiologia

Deficiencia transitoria por una retardada producciéon de
inmunoglobulinas, después que se produce el catabolismo de la
IgG materna adquirida por via transplacentaria.
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SINDROME DE INMUNOCOMPLEJOS
Sinonimia

Enfermedad por complejos inmunitarios.



Sindromografia

Clinica

La inflamacion y la lesion histica pueden surgir en un indi-
viduo a partir de la respuesta inmune frente a antigenos ex-
trafios o menos frecuentemente frente a componentes
autdlogos. Las reacciones inmunolodgicas que originan pro-
cesos patologicos pueden implicar a la inmunidad humoral
(anticuerpos) o celular.

Una consecuencia de la respuesta inmune humoral frente a
antigenos es la formacion de inmunocomplejos (IC) entre los
antigenos desencadenantes y las moléculas de anticuerpos espe-
cificas.

Estos IC muestran una gran variedad de actividades biolo-
gicas. Pueden suprimir o potenciar las respuestas inmunes, inhi-
bir la destruccion de células tumorales y depositarse en las
paredes de los vasos sanguineos y en o6rganos filtrantes, como
el rifién y otros, donde puede producirse lesion histica secunda-
ria a la activacion de la cascada del complemento (C) y a la
atraccion de neutrdfilos y macrofagos.

Sin embargo, normalmente la formacién de IC protege al
huésped, facilitando la eliminacion de diversos antigenos y
microorganismos invasores por el sistema fagocitico.

Conviene destacar que la capacidad de los IC de interferir
con los mecanismos inmunes, y de activar o suprimir la funcion
linfocitica, constituye su efecto mas notable en algunas enferme-
dades.

El destino de los IC circulantes esta determinado funda-
mentalmente por la proporciéon cuantitativa entre antigeno y
anticuerpo. Los IC que se forman en un gran exceso de antigenos
son de tamaflo pequeflo, no fijan el complemento y generalmen-
te no pueden iniciar procesos inflamatorios. Por el contrario,
los IC formados en exceso importante de anticuerpos, aunque
capaces de activar el complemente,son de tamafio grande e inso-
lubles, siendo precozmente fagocitados y, en consecuencia, de
patogenicidad limitada. El méximo potencial patogénico parece
encontrarse entre estos dos extremos de tamafio de complejos,
es decir en IC formados en exceso antigénico moderado. Estos
IC son de tamaiio intermedio y son solubles; fijan el complemen-
to, pero no son rapidamente fagocitados. En consecuencia, per-
manecen en la circulacion y ejercen sus efectos flogogénicos con
intensidad.

La magnitud y la duracion de la exposicion antigénica
también son factores importantes. Si la exposicion antigénica es
de escasa duracion, la lesion histica y las manifestaciones clini-
cas son transitorias. Por el contrario, si el antigeno persiste en la
circulacion, o si existe un aporte continuo de material antigénico,
como ocurre en las infecciones cronicas o con los autoanti-
genos, existe la posibilidad de una formacion prolongadade ICy
estos desarrollan la enfermedad.

El deposito de IC depende también de factores hemodi-
namicos y anatomicos. Los IC tienden a localizarse en los vasos
cuando hay un aumento de la presion arterial. Las plaquetas se
adhieren al endotelio en areas de flujo turbulento, y esto podria
explicar la mayor acumulacion de IC en estos puntos. Los
glomérulos, los plexos coroides, la sinovial, la piel y la Givea
comparten un elevado indice de flujo sanguineo por unidad de
masa histica, con el consiguiente potencial de atrapamiento de
grandes cantidades de IC en sus paredes vasculares; como conse-
cuencia, estos lugares tienen un alto riesgo de presentar trastor-
nos relacionados con los IC.

Lo sefialado anteriormente sirve para comprender que pue-
den existir diferentes sindromes y enfermedades por IC entre
ellos se incluyen estos tres:

1. Enfermedad del suero. Hay fiebre, erupciones morbiliformes
o urticarianas. Artralgias, linfadenopatias menos comunes.
Manifestaciones artriticas, nefritis, neuropatia y vasculitis.
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2. Lupus eritematoso sistémico. Al comienzo puede estar afecta-
do un solo 6rgano o sistema. Posteriormente afecta multiples
organos. Hay astenia, malestar general, fiebre, pérdida de peso.
Artralgias, poliartritis. Eritema malar en “alas de mariposa”,
alopecia. Palidez de piel y mucosas. Esplenomegalia,
adenopatias. Psicosis, convulsiones, neuropatias periféricas.
Manifestaciones pleurales miocardicas y pericardicas. Sig-
nos de hipertensién pulmonar. Trombosis venosas y
arteriales. Vasculitis retiniana. Manifestaciones renales.
Vasculitis.

3. Purpura palpable y cuadros similares a los de la enfermedad
del suero.

Exdmenes paraclinicos

Estudio inmunolégico. Deteccion de complejos circulantes.

Determinacion del complemento en el suero de preferencia
C3yC4

Presencia de crioprecipitados. Antigeno de superficie de la
hepatitis B. Anticuerpos antinucleares, en particular anti-DNA,
anti-Ds DNA.

Técnica de inmunofluorescencia.

Sindromogénesis y etiologia

Entrada de elementos nocivos con la produccion de
anticuerpos especificos, que se depositan en los tejidos.

Causas: Hipersensibilidad a farmacos. Presencia de
autoanticuerpos. Anormalidades en los linfocitos T supre-
sores.

SINDROME DE INMUNODEFICIENCIA
ACOMPANADA DE LINFOCITOTOXINAS SERICAS

Sindromografia

Clinica
Este sindrome se ha sefialado en pocos pacientes con infec-
ciones recidivantes por bacterias y hongos.

Exdamenes paraclinicos

Sangre. Linfopenia fluctuante.
inmunoglobulinas normales.

Estudio inmunolégico. Hay alteraciones en la respuesta
de la inmunidad celular y también de anticuerpos especificos.

Concentracion de

Sindromogénesis y etiologia

Anticuerpos especificos contra antigenos de células p son
causa de eliminacion selectiva de estas células.

SINDROME DE INMUNODEFICIENCIA
ADQUIRIDA (SIDA)

Sinonimia
Neumonia de los homosexuales. S. de las linfadenopatias.
S. de complejo sintomatico relacionado con el SIDA.

Sindromografia

Clinica

Se trata de un trastorno clinico grave y mortal que fue
identificado como un sindrome independiente en 1981. EI SIDA
representa la Glltima etapa clinica de la infeccion por el virus de la
inmunodeficiencia humana (VIH), que tiene como caracteristica



principal el dafio progresivo del sistema inmunitario con la con-
siguiente aparicion de procesos oportunistas (infecciones y tu-
mores) y la afectacion de otros 6rganos y sistemas de la econo-
mia, fundamentalmente el sistema nervioso central (SNC).

Después de la infeccion por el VIH las personas pueden
presentar, en el curso de varias semanas o meses, un cuadro de
infeccion aguda autolimitado, similar a la mononucleosis infec-
ciosa o bien pueden permanecer asintomaticos por un periodo
prolongado (de varios afios por lo general) que representa el
periodo de incubacion, el que finaliza con la aparicion de alguna
de las infecciones o tumores oportunistas que constituyen los
indicadores especificos de la inmunodeficiencia subyacente. Las
infecciones oportunistas incluyeron inicialmente: neumonia por
Neumocistys carini, criptosporidiosis cronica, toxoplasmosis
del SNC, candidiasis del es6fago o de las vias respiratorias
inferiores, criptococosis diseminada o del SNC, micobacteriosis
atipica diseminada e infecciones pulmonar, gastrointestinal , ocu-
lar o del SNC por citomegalovirus, infecciones mucocutaneas
diseminadas por virus de herpes simple, y leucopatia
multifocal progresiva. Entre los canceres se encuentran el sar-
coma de Kaposi, el linfoma primario de células 3 limitado al
encéfalo y el linfoma no Hodgkin. Posteriormente, en 1987,
se incluyeron otras enfermedades que pueden ser indicadoras,
entre ellas: sindrome de desgaste, tuberculosis extrapulmonar y
demencia o neuropatia sensitiva por VIH.

Es posible que en el futuro se incluyan nuevas enfermeda-
des indicadoras de SIDA.

El sindrome puede afectar a cualquier persona, indepen-
dientemente de la edad, el sexo, grupo étnico, nacionalidad, etc.,
pero desde el punto de vista epidemiologico los grupos de mayor
riesgo en la actualidad son los promiscuos sexuales, los drogadic-
tos endovenosos y los receptores de sangre y hemoderivados
residentes en paises donde no se realiza un control de calidad de la
sangre adecuado, asi como los hijos pequefios de estas personas.

Desde el punto de vista clinico se ha tratado de esquema-
tizar en diferentes grupos o formas de presentacion:

Grupo 1. Infeccion aguda, generalmente asintomatica,
seronegativa, pero pueden aparecer: fiebre, adenopatia, mialgias
y artralgias, trastornos digestivos (diarreas). Cefalea.

Grupo II. Infeccion asintomatica. Aparece después de la
seropositividad.

Grupo I11. Infeccion llamada SIDA menor o sindrome de
las linfadenopatias. Se aprecian adenopatias en diferentes loca-
lizaciones.

Grupo IV. Enfermedad manifiesta. Aparecen uno o varios
procesos oportunistas infecciosos o de caracter tumoral.

Ejemplos: Pneumocystis carini, criptosporidiasis,
candidiasis, toxoplasmosis, sarcoma de Kaposi.

Exdmenes paraclinicos

Serologia. Desde 1985 se cuenta con un sistema diagnds-
tico para detectar los anticuerpos contra el VIH, y la prueba de
deteccion inicial mas comunmente utilizada es el enzimo-
inmunoensayo ELISA, la cual es muy sensible y especifica.
No obstante esta técnica debe complementarse con otra mas
especifica como el Western Blot.

También es posible determinar, por técnicas serologicas, el
antigeno del VIH circulante y secuencias nucleotidicas del virus
por medio de la reaccion en cadena de la polimerasa.

Pruebas microbiolégicas, histologicas o de otro tipo.
Se utilizan para la confirmacién de las enfermedades
indicadoras y son de gran utilidad, asi como el conteo de
células T auxiliares, que se utiliza para evaluar la intensidad
de la infeccion por el VIH.
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Sangre. Linfopenia menor de 1 500/mm. Linfocitos T4
cooperadores disminuidos, T8 aumentados o normales. Rela-
cién T4/T8 menor de 1. Hay disminucion de la funcion T in vivo
(anergia cutanea). Hipergamma policlonal IgG-IgA. Determina-
cion de anticuerpos contra HTLV/III/LAV (ELISA)

Bacteriologia. Aislamiento del virus.
Radioinmunoensayo.

Sindromogénesis y etiologia

El agente infeccioso es el virus de la inmunodeficiencia
humana(VIH), un retrovirus del cual se han identificado dos
tipos VIH-1 y VIH-2 y que se trasmite por contacto sexual, a
través de sangre y hemoderivados, y por via maternofetal.

El mecanismo de accién mas aceptado es un defecto de la
inmunidad celular provocado por el virus HTLV/III/LAYV, el cual
infecta selectivamente al subgrupo de linfocitos T, auxiliadores/
inductores (T4).

El contacto sexual es el mecanismo principal de trasmision
del virus. Exposicion al virus por lesiones penetrantes.

El defecto selectivo de la célula T4 ocasiona defectos globales
en diferentes componentes de la inmunidad. Incluye defectos de
células NK (natural killer), T citotoxicas con especificidad ha-
cia virus, células 3, monocitos. Defectos en la liberacion de
interleuquinas.

El virus puede activar las células 3, lo que explica el incre-
mento policlonal de las inmunoglobulinas.
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SINDROME DE INMUNODEFICIENCIA AISLADA
DE IgM

Sindromografia

Clinica

Se describe un porcentaje pequeilo de individuos
asintomaticos. Otro 60 % presentaba infecciones recurrentes
graves a menudo con bacteriemia.

Se han identificado infecciones por neumococo y
meningococo. Pueden aparecer trastornos gastrointestinales,
atopia, esplenomegalia, procesos malignos asociados.

Exdamenes paraclinicos
Sangre. Cuantificacion de IgM con deficiencia de la mis-
ma. Linfocitos B muy bajos o normales.

SINDROME DE INMUNODEFICIENCIA
COMBINADA GRAVE

Sindromografia

Clinica
Este sindrome se caracteriza por un dafio funcional impor-
tante de la inmunidad humoral y celular.



Sin tratamiento los lactantes rara vez sobreviven mas de un aflo.

Puede presentarse bajo la forma denominada agamma-
globulinemia tipo suizo, como disgenesia reticular o como un
modelo hereditario ligado al cromosoma X.

Hay episodios de infecciones a repeticion.

Exdmenes paraclinicos

Determinacion de linfocitos. Conteo global y de pobla-
ciones T4, T8 y B.

Cuantificacion de inmunoglobulinas.

Sindromogénesis y etiologia

En la de tipo suizo existe una linfopenia intensa que abarca
células T y [3, se hereda con un patrén autosémico recesivo.

En la disgenesia reticular, rara vez otras lineas celulares
hematopoyéticas no se desarrollan; el defecto reside en los pre-
cursores de células T y 3.

La mitad de los pacientes muestran deficiencia de una enzima,
la adenosina desaminasa (ADA) que interviene en el metabo-
lismo de las purinas. Grados variables de linfopenia y la defi-
ciencia suele ser mayor en células T que en 3 (forma autosémica
recesiva).

En el modelo hereditario ligado al sexo a veces no hay
linfopenia grave y en algunos casos se observan linfocitos 3
normales y con T circulantes escasos o ausentes. Se sugiere la
posibilidad de que el epitelio timico esté defectuoso o que no
exista.

Algunos pacientes tienen deficiencia selectiva de células T
auxiliadoras (T4).

SINDROME DE KAWASAKI
Sinonimia

S. de ganglios linfaticos mucocutaneos.
Sindromografia

Clinica

Es una sindrome agudo acompafiado de fiebre y que toma
multiples sistemas en los nifios. Afecta la piel y las mucosas.
Hay adenopatias.

Es de caracter benigno y desaparece espontaneamente. Puede
asociarse a un aneurisma de la arteria coronaria, en este caso de
pronoéstico mas desfavorable por la vasculitis coronaria. Se iden-
tifican aneurismas a todo lo largo de las coronarias.

Se sefiala que muchos casos de poliarteritis nodosa repor-
tados en niflos, no son mas que este sindrome acompanado de
complicaciones.

Puede presentarse pericarditis, miocarditis, infarto
cardiaco.

SINDROME DE KUSSMAUL-MAIER
Sinonimia

S. de poliarteritis nodosa. S. de periarteritis nodosa. S. de
panarteritis nodosa. S. de angiitis por hipersensibilidad. S. de
Zeek.

Sindromografia

Clinica

Alrededor del 50 % de los pacientes presentan: fiebre,
pérdida de peso. Afecta ambos sexos.

Al comienzo existen sintomas vagos como: malestar, cefa-
lalgia, dolores abdominales, mialgias.

En relacion con la afectacion vascular pueden presentarse:

Rizion. Cuadros de insuficiencia renal y de hipertension
arterial.

Sistema musculoesquelético. Artritis, artralgia, mialgias.

Sistema nervioso. Neuropatias periféricas. Accidentes
vasculoencefalicos, convulsiones.

Sistema gastrointestinal. Dolores abdominales, nauseas,
vomitos, infarto y perforacion intestinal, infarto hepatico.

Piel. Erupciones, nodulos, purpuras, livedo reticularis.

Se presentan infecciones respiratorias o reaccion a drogas.
Fiebre, malestar general. Pérdida de peso, mialgias, artralgias, do-
lores abdominales, dolores anginosos, polineuritis (con sintomas
motores y sensitivos), hemiplejia, convulsiones, sindrome cere-
bral agudo, trastornos visuales.

Episodios de asma, bronquitis.

En los antecedentes se encuentra, en los meses anteriores:
enfermedad respiratoria (56 %), reacciéon a medicamentos
(38 %), infeccion del oido medio (31 %), hipertension arterial
(25 %).

Examen fisico. Lesiones cutaneas, manifestaciones
polimorficas: eritema difuso, plirpura, urticaria, ulceraciones.

Nodulos dolorosos, pulsatiles en piel y tejido subcutaneo.
Fenémeno de Raynaud. En los casos agudos hay gangrena.

Hipertension arterial, taquicardia, edema, pericarditis.

Exudado y trastornos de la retina en el fondo de ojo.

Exdamenes paraclinicos

Sangre. Eritrosedimentaciéon acelerada, recuento
leucocitario elevado, hipergammaglobulinemia.

Angiografia. Aneurisma en las arterias, de fino y me-
diano calibre de rifiones, higado y visceras.

Biopsia de 6rganos afectados. Piel y musculos.

Estudio inmunolégico. En ocasiones se encuentran:
antigeno de superficie de la hepatitis B, inmunocomplejos circu-
lantes.

Inmunofluorescencia. Antigeno de hepatitis B, IgM y
complemento en la pared de los vasos.

Orina. Albuminuria, hematies y cilindros.

Biopsia de rifion. Muestra los nédulos y musculos con
los cambios tipicos de esta enfermedad.

Sindromogénesis y etiologia

Es una vasculitis necrosante multisistémica de arterias fi-
nas y de calibre mediano con capa muscular. La capa muscular
presenta una necrosis fibrinoide y disminucion del calibre con
trombosis. Infarto de tejidos.

En la forma clésica no hay afectacion de arterias pulmonares.

Se sefialan fendmenos inmunoldgicos en la patogenia de la
enfermedad.

La etiologia es desconocida.
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SINDROME DE MACROGLOBULINEMIA
DE WALDENSTROM

Sindromografia

Clinica

Este sindrome se caracteriza por la presencia de linfadeno-
patias y esplenomegalia. Hay hiperviscosidad de la sangre
con alteraciones de la conciencia. Puede haber fenomeno de
Raynaud.

Existen trastornos hemorragicos, hepatomegalia, anemia,
infecciones recurrentes, neuropatias periféricas.

Exdamenes paraclinicos

Sangre. Eritrosedimentacion acelerada. Componente M
en suero. Incremento de la IgM en el suero.

Medulograma. Aumento de células plasmaticas y linfocitos
adultos.

Test de SIA. Positivo.

Sindromogénesis y etiologia

Afecta la médula 6sea con produccidén excesiva de
paraproteina y cuadro de hiperviscosidad.

Se han reportado casos en generaciones de varias familias
y anormalidad cromosdmica en linfocitos de una familia afecta-
da, por lo que se sugiere una etiologia genética.
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SINDROME MIELOPROLIFERATIVO LIGADO
AL CROMOSOMA X

Sinonimia
Inmunodeficiencia V. Susceptibilidad al virus Epstein-Barr.
Sindromografia

Clinica

Es un sindrome recesivo ligado al cromosoma X que se
acompaiia de daflo selectivo para la inmunidad frente al virus de
Epstein-Barr (EBV).

Cuando la mononucleosis se presenta en varones infecta-
dos las consecuencias son fulminantes y mortales, o puede
acompafiarse de procesos malignos de células 3, o producir
hipoglobulinemia gamma, anemia aplastica o agranulocitosis.

Exdmenes paraclinicos

Estudio inmunolégico. En algunos pacientes se han podi-
do encontrar anticuerpos contra EBV, pero no se detectan
inmunoglobulinas contra infecciones. Se ha encontrado reduc-
cion de actividad de las células asesinas ( NK).

Sindromogénesis y etiologia

Este sindrome se trasmite por herencia recesiva ligada al
cromosoma X con dafio selectivo para la inmunidad al virus

263

Epstein-Barr y no se ha encontrado el defecto que anula la
respuesta normal a este tipo de virus en individuos normales.

Elmecanismo primario de infeccion por EBV parece ser en
la generacion de células citotoxicas y las células NK. También
pueden funcionar para eliminar células [3 infectadas por el virus.

Se sugiere la existencia de un gen ligado al X que determina
susceptibilidad para el sindrome de inmunodeficiencia adquirida.

Las mujeres heterocigdticas muestran titulos anormalmente
elevados de anticuerpos para EBV.

Bibliografia

Purtilo, D.I., et al.: “Hematopathology and pathogenesis of the X-
linked recessive linphoproliferative syndrome”. Am. J. Med.,
62:225-233, 1977.

SINDROME DE PURPURA
POR HIPERSENSIBILIDAD A LA HISTAMINA

Sindromografia

Clinica

Se presentan equimosis dolorosas de forma espontanea.

La inyeccion de histamina produce equimosis y manifesta-
ciones sistémicas: disnea, flushing, nduseas, palpitaciones.

Examenes paraclinicos
Sangre y orina. Niveles normales de serotonina, cateco-
laminas e histamina.

Sindromogénesis y etiologia
Es provocado por una sensibilidad a la histamina.
Bibliografia

Schulman, N.R.; J.H. Feigon and T.C. Bithell: “The role of histamine
in the pathogenesis of a disease characterized by ecchymosis and
systemic symptoms”. Clin. Res., 7:216, 1959.

SINDROME DE SJOGREN
Sinonimia

S. seco. S. de Gougerot-Hower-Sjogren. S. de Gougerot-
-Mickuliz-Sjogren. S. de dacrosialopatia atréfica. S. de disecretosis
mucoserosa. S. secreto-inhibidor. S. de queratoconjuntivitissicca.

Sindromografia

Clinica

Se presenta mas frecuentemente en la mediana edad, parti-
cularmente en las mujeres. El trastorno surge por si mismo, y
en este caso se conoce somo sindrome primario o junto con
otras enfermedades autoinmunitarias y en esta situacion se
le conoce como secundario. No se ha podido determinar con
exactitud la incidencia de este sindrome pero se considera
que en los EE.UU. ocupa el segundo lugar en frecuencia
asociado a las enfermedades reumaticas. Incluso 30 % de
personas con artritis reumatoidea, 10 % de lupus eritemato-
so sistémico y 1 % de pacientes con esclerodermia, mues-
tran sindrome de Sjogren secundario.

Las manifestaciones mas comunes son: queratocon-
juntivitis seca y xerostomia.



Los pacientes manifiestan al comienzo un cuadro de sensa-
cion de tener arena en los ojos, sequedad de laboca. La sequedad
de mucosas puede extenderse a vias respiratorias superiores,
con tos persistente y ronquera. La sequedad de la cornea puede
ocasionar ulceraciones.

En los casos de sindrome primario hay afectacion de rifiones
(nefritis intersticial minima). Rara vez causa insuficiencia renal
cronica. Un numero pequeiio de pacientes con nefropatia muestra
glomerulonefritis por inmunocomplejos.

Un 25 % de pacientes puede acompafiarse de vasculitis que
se manifiesta bajo la forma de plrpura cutanea o vasculitis por
hipersensibilidad de miembros inferiores o de vasculitis grave y
crioglobulinemia ocasionando fiebre, erupciones cutineas, infartos
intestinales.

Pueden presentarse manifestaciones neuroldgicas
(polineuropatia sensitiva, mononeuritis), ademas miositis
proximal difusa.

Se observa el cuadro de pseudolinfoma: con linfadenopatias,
agrandamiento de pardtida o nddulos pulmonares, tiroiditis
autoinmune con signos de hipotiroidismo bioquimico.

No es infrecuente la poliartritis, destruccion dentaria
prematura, sequedad de la piel y la vagina.

Se presentan otras anormalidades: neoplasmas
linfoproliferativos.

Exdmenes paraclinicos

Sangre. Complejos inmunes circulantes. Autoanticuer-
pos. Leucopenia, eritrosedimentacion acelerada, trombo-
citosis.

Estudio inmunolégico. Aumento de anticuerpos
antiglobulina, anticuerpos antinucleares, altas concentraciones
de gammaglobulina. Inmunocomplejos circulantes.

Sialografia. Saliectasia, destruccion y atrofia de los con-
ductos salivales.

Radiologia de térax. Infiltrado reticulonodular. Engrosa-
miento nodular hiliar. Bronquiectasias.

Linfografia. Engrosamiento nodular con patrén de reticu-
lo espumoso. Destruccion yuxtarticular. Nefrocalcinosis. Atro-
fia de la mucosa esofagica.

Sindromogénesis y etiologia

Es un trastorno inmunolodgico caracterizado por la des-
truccidn progresiva de glandulas exocrinas acompaifiado de di-
versos fendmenos inmunitarios.

Hay una forma primaria y otra forma secundaria donde se
asocian otras enfermedades autoinmunitarias.

Se encuentran dos tipos de defectos de inmunorregulacion:

. Una anormalidad activa en el sistema de inmunidad celular
con infiltrados inflamatorios constituidos por linfocitos T
activados y linfocitos 3.

. Activacion de linfocitos 3 con una hipergammaglobulinemia
de tipo monoclonal.

Los dos mecanismos principales de destruccion histica en
este sindrome son infiltracion por linfocitos y deposito de com-
plejos inmunitarios.

La predisposicion inmunogenética al parecer interviene de
forma importante en la incidencia del sindrome, y la frecuencia
de los antigenos de histocompatibilidad HLA-B8, HLA-DRW3
y MT-2 es significativamente mayor en pacientes con el sindro-
me primario.
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issue”.

SINDROME DE SUPERPOSICION
DE POLIANGIITIS

Sindromografia

Clinica

Hay superposicion de sintomas de la poliarteritis nudosa
clasica, de la angiitis y de la granulomatosis alérgica.

También se presentan manifestaciones del grupo de
vasculitis por hipersensibilidad de vasos finos.

Se ha reconocido este subgrupo como sindrome de
poliangiitis por superposicion, y es parte de un grupo mayor
de vasculitis necrosantes sistémicas.

Este sindrome se ha individualizado para evitar confusio-
nes en los intentos de incluir dicho sindrome de superposicion
en alguno de los sindromes mas clasicos de vasculitis.

SINDROME DE TAKAYASU
Sinonimia

S. de Martorell II. S. de Raeder-Arbitz. S. de coartacion
inversa. Enfermedad sin pulsos. S. de obstruccion croénica de la
arteria subclavia. S. de arteritis obliterante braquiocefalica. S. del
arco adrtico en mujeres jovenes (ver sindrome del arco adrtico).
S. de panarteritis idiopatica. S. de arteritis de grandes arterias.
Arteritis de Takayasu.

Sindromografia

Clinica

Es una enfermedad sistémica con manifestaciones generali-
zadas y localizadas. Se presenta con mayor frecuencia en muje-
res jovenes 10:1. Hay malestar, fiebre, artralgias, pérdida de
peso, sudores nocturnos (sintomas que preceden la lesion de los
vasos).

Generalmente hay ambliopia unilateral transitoria o cegue-
ra persistente, afasia, hemiparesia transitoria, cefalea, vértigo,
sincope, convulsiones. Debilidad y dolor en los musculos
masticatorios. Ocasionalmente debilidad, entumecimiento o do-
lor durante el esfuerzo en los miembros superiores.

Dolor sobre los vasos afectados, acompafiado mas tarde
de episodios de isquemia de 6rganos. Hay ausencia de pulsos, en
particular de la arteria subclavia. Soplos arteriales, hipertension
arterial. Puede presentarse insuficiencia cardiaca secundaria a la
hipertension adrtica o pulmonar. Ademas, hay crisis sincopales
y sintomas oftalmologicos.

Examen fisico. Atrofia y pigmentacion de la piel de la
cara, ulceraciones de la nariz y el velo del paladar. Amaurosis
pasajera, al final atrofia de la retina. Cataratas.

Fondo de ojo: anastomosis alrededor de la papila, atrofia
o pigmentacion de la retina, atrofia del iris.

Debilidad del pulso en los brazos con descenso de la
presion arterial, tendencia a la hipertension en las piernas.



Soplos en el cuello y region superior del torax. Gangrena
periférica.

Irrigacion insuficiente del cerebelo que origina vértigos,
hiperexcitabilidad, trastornos de la memoria.

Exdamenes paraclinicos
Sangre. Eritrocitos y leucocitos normales o alterados,
eritrosedimentacion acelerada, hipergammaglobulinemia.
Radiologia de téorax. Muesca en las costillas superiores,
ocasionalmente calcificacion del arco adrtico.
Aortografia. Obstruccion arterial sistémica parcial o
total, circulacidn colateral extensa, calcificaciones arteriales.
Arteriografia por sustraccion digital. Revela la esteno-
sis u oclusion.

Sindromogénesis y etiologia

Se caracteriza por ser una enfermedad inflamatoria y
estenotica de arterias de mediano y gran calibre que afecta caya-
do adrtico y sus ramas, menos frecuentemente la pulmonar.

Se asocia con los antigenos HLA-DR2 en Japén y HLA-
-OR4 en EE. UU.

Es comun la oclusion parcial de la arteria renal.

Se considera como una arteritis idiopatica, posiblemente
autoinmune.

Asociacion ocasional con: colitis ulcerativa idiopatica,
espondilitis anquilosante, artritis reumatoidea.

La etiologia es desconocida.
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SINDROME DE WISKOTT-ALDRICH
Sinonimia

S. de Aldrich. S. de Dees-Aldrich. S. de eccema-
trombocitopenia-infecciones repetidas.

Sindromografia

Clinica

Este sindrome se presenta en la infancia y la nifiez. Sola-
mente afecta a los varones.

Se caracteriza por eccema, que se manifiesta al afio de edad.
Infecciones recurrentes, especialmente otitis media.

Diarreas sanguinolentas, petequias y hematomas.

Los nifios suelen tener hemorragias en la lactancia y la ma-
yoria mueren a causa de ellas, infecciones o procesos malignos
linforreticulares.

Exdmenes paraclinicos

Sangre. Hay anemia, trombocitopenia, linfopenia. Bajos
niveles de IgM. IgG normal. IgA e IgE aumentadas.

Estudio inmunolégico. Numero normal de células 3. Fun-
cion de linfocitos T normal.

Medulograma. Megacariocitos normales. Produccion re-
ducida de plaquetas.
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Sindromogénesis y etiologia

Este sindrome se trasmite por herencia recesiva ligada al
cromosoma X. Existe un hipercatabolismo de las tres clases de
inmunoglobulinas (IgM, IgA e IgG), asi como incapacidad para
elaborar anticuerpos contra antigenos polisacaridos.

Se ha demostrado que no hay glucoproteinas de superficie
en linfocitos y plaquetas.

La etiologia es genética.
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SINDROMES INMUNOLOGICOS AFINES
Sindromes con calcinosis intersticial

Calcinosis circunscrita.
Calcinosis universal.
La calcinosis intersticial puede estar asociada en estos
sindromes:
Artritis reumatoidea.
Burnett.
Dermatomiositis.
Esclerodermia.
Hiperparatiroidismo.
Hipoparatiroidismo.
Infestacion parasitaria.
Insuficiencia renal.
Intoxicacion por vitamina D.
Lupus eritematoso.
Pseudohipoparatiroidismo.
Raynaud.

Sindromes con deficiencia inmunolégica

PRIMARIA

Agammaglobulinemia tipo suizo.

Bolsa faringea.

Agammaglobulinemia tipo Bruton.

Deficiencia selectiva IgA-esteatorrea.

Di George.

Disgammaglobulina Tipo L.

Disgammaglobulina Tipo II.

Disgenesia reticular.

Deficiencia inmunitaria con hipergammaglobulinemia.
Estatura corta-IgA elevada-asma.
Glanzmann-Riniker.

Gitlin.

Hipergammaglobulinemia-infecciones recurrentes.
Hipoglobulinemia transitoria en la infancia.
Louis-Barr.

Nezelof.

Wiskott-Aldrich.



SECUNDARIA

Cadenas pesadas.

Hodgkin.

Kahler-Bozzolo.

Mieloma.

Otros linfomas incluyendo leucemia linfatica.
Postratamiento con citostaticos,inmunosupresores.
Waldenstrom.

Sindromes con tumor timico

Aplasia de eritrocitos-malabsorcion.

Erb-Goldflam.

Timoma-anemia hemolitica.

Timoma-artritis reumatoide.

Timoma-insuficiencia hematopoyética.

Timoma-lupus eritematoso sistémico.
Timoma-miocarditis.

Timoma-mieloma de células plasmaticas.
Timoma-sindrome de Cushing (véase produccion ectopica

de hormonas por neoplasias).

Timoma-sindrome de Sjogren.
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Sindromes con vasculitis necrotizante

Bazin.

Churg-Strauss-Zak.

Degos.

Dermatosis aguda febril neutrofilica.
Eritema elevatum diutinum.

Eritema nodoso.

Granuloma letal de la linea media.
Granulomatosis de Wegener.
Horton.

Kussmaul-Maier.

Lindberg.

Lofgren.

Schoénlein-Henoch.

Ulceraciones cutaneo-intestinal-orofaringeas.
Urbach.

Vasculitis alérgica.
Vilanova-Aguade.

Whitfeld.

Zeek.
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