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I N T R o D u e e I o N • 

La deficiencia de inmunoglobulina A sérica y/ó salival­

se ha visto asociada con el HLA y la autoinmunidad. La defi­

ciencia de Is A en forma selectiva es la inmunodeficiencia-­

conglnita m6s comfin. Inicialmente se conoció como disgamma-­

slobulinemia tipo IV, se ha reportado con una incidencia de­

un caso por cada 700 individuos normales ó tambi6n un, caso-­

por cada 200 pacientes al~rsicos que acuden a•la consulta de 

un hoapital(l, 2~) Estos pacientes pueden presentar grados-­

variables de la inmunodeficiencia, desde una concentración-­

de Is A solamente menor al rengo de le normalidad hasta ca-­

sos en los cu6les no es posible encontrar la presencia de Is 

A alrica. Para hacer el diagnóstico de esta inmunodeficien-­

cia selectiva se exige una cantidad de Ig A s6rica inferior­

ª 5 mg/dl(0.05 g/l), concentraciones normales de Ig G y la-­

H adem6s de que la inmunidad mediada por células se encuen-­

t re conservada. Le mayor parte de l~s casos con una deficie~ 

cia de Ig A selectiva son personas asintom6ticas, pero aque­

llos que se enferman generalmente presentan una sintomatolo­

sla variable. Esta inmunodeficiencia puede aparecer en forma 

espor6dica y es frecuente encontrar familiares con el mismo­

defecto heredado en forma autosómica dominante ó recesiva,En 

las personas que presentan slntomas el cuadro clínico se ca­

racteriza por infecciones respiratorias recurrentes, manife~ 

taciones al6rgicas y fenómenos autoinmunes. Todo esto ha si­

do considerado como deficiencia de la inmunoglobulina A, par 

ticularmente las de secreción(sig A)(l, 2, 3,) Amman opina--
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que estos individuos inmunodeficientes selectivos pueden pe~ 

manecer asintomáticos durante varias décadas y solo cuando-­

tienen 60 a 70 años presentan por primera vez las enfermeda­

des que se suponen son una consecuencia de la inmunodeficie~ 

cia selectiva de Ig A. El defecto puede ser una incapacidad­

para scretar inmunoglobulinas fuera de las células plasmáti­

cas pero otros opinan que no ocurre la diferenciación de los 

linfocitos que tienen la Ig A sobre sus membranas.(3, 4) 

Algunos de los investigadores encuentran disminuida la­

act i vida<I enzimática de la 5 nucleotidasa en los linfocitos­

de los pacientes que tienen hipogammaglobulinemia de inicio­

tardío. La hipótesis más atractiva parece ser la de una difi 

cultad para que los linfocitos se diferencien en células se­

cretoras de Ig A. Por otra parte cuando los linfocitos B de­

pacientes con deficiencia selectiva de Ig A son estimuladas­

in vitro, entonces las células plasmáticas si pueden sinteti 

zar moléculas de lg A y liberarlas al medio. Esto permite--­

sospechar que existe una fuerte presión supresora sobre los­

linfocitos B que tienen Ig A en sus membranas ó sino, que--­

falta la función de apoyo de los linfocitos T colaboradores. 

Desde años se conoce que los linfocitos T regulan la sínte-­

sis de las inmunoglobulinas A y E. Aunque esta inmunodefi--­

ciencia selectiva se clasifica como un defecto exclusivo de­

los linfocitos B, ó sea de la síntesis de una clase de anti­

cuerpos, sin embargo parece probable que estos pacientes---­

siempre se encuentren asociados con una función deficiente-­

de los linfocitos T. De acuerdo a Amman esta inmunodeficien-

2 



cia puede tener algunas variedades: 1) deficiencia en le s1~ 

tesis de la Ig A sérice(mon6mero) y simultáneamente de la Ig 

A secretora(salival/dimero); 2) una deficiencia selectiva de 

Ie A sérica pero con una s1ntesis normal de s!g A; 3) una d~ 

ficiencia en la s1ntesis de s!g A con cantidades normales-­

de Ig A sérica; 4) una deficiencia en la uni6n de la pieza-­

secretora a la s!g A dimérica y 5) una deficiencia en la s1.n. 

tesis de la pieza secretora(4, 5, 6, 7.)(Ver figs. 1 y 2.) 

Se ha encontrado asociaci6n de la deficiencia de Ig A-­

sérica 6 secretora con enfermedades autoinmunes así como en­

fermedades del tracto gastrointestinal como la enfermedad c~ 

liaca, la hiperplasia linfoide nodular del intestino, defi-­

ciencias enzimAticas, mala absorci6n intestinal por atrofia­

de las vellosidades y colitis ulcerosa. De las enfermedades 

reumatol6gicas tenemos al lupus eritematoso sistémico, la a~ 

tritis reumatoide y la dermatomiositis. Dentro de otras ten~ 

moa a la tiroiditis, la vasculitis cerebral, la anemia perni 

ciosa, la enfermedad de addison, el síndrome de Sjogren, la­

hepatitis lupoide, la pOrpura trombocitopénica idiopática,la 

anemia hemol1tica, la hemosiderosis, la enteritis regional,­

el hiperesplenismo y trombocitopenia, la varicela fatal, el 

eranuloma moniliásico cr6nico, la sarcoidosis, le cistitis-­

fibrosa, la hipogammaglobulinemia, la fibrosis pulmonar, la­

enfermedad eranulomatosa cr6nica, el retardo mental con cri­

sis convulsivas, lacirrosis hepática, la nefritis cr6nica,-­

las infecciones recurrentes, la formaci6n de anticuerpos lá~ 

teos y una relaci6n con enfermedadades neoplásicas del tipo 

del linfoma. Se ha descrito asimismo un síndrome relacionado 
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a alteraciones cromos6micas el cual se describe como sindro 

me del 18 q{+) ó (-), en el cual existe la presencia de un 

anillo en la fracción cromosómica q y el cual se ha descr~ 

to recientemente. Adem6s se han encontrado problemas del-­

tipo anaf il6ctico relacionado a la aplicación de hemotran~ 

fusiones, Se ha encontrado una relación estrecha con fenó­

menos alérgicos relacionados a las infecciones del tracto­

reapiratorio alto como bajo. Toda esta información se tie­

ne desde hace varias décadas.(8, 9, 10, 11, 12, 13, 14.) 

La autoinmunidad en los pacientes con el defecto de la 

Ig A se ha detectado y relacionado desde algunas décadas y 

se ha establecido que el haplotipo y los subtipos del HLA: 

Al, B8, DRw3 asi como el A28, Bl4 ó la asociación del Al,­

Bl4 y del B28 con el Bl4 en grupos de familias es frecuen­

te. Se ha encontrado por otra parte m6s recientemente en-­

algunas publicaciones que los subtipos A2, Al9, BS, B40 i~ 

dependientemente de los señalados Al, B8, DR3 y A28, Bl4-­

pueden estar presentes en la inmunodeficiencia de Is A.(15 

, 16, 17.)(Ver tabla I.) El motivo de este trabajo fue el­

conocer y establecer las variables que pudieran existir en 

loa pacientes que integran una familia en la deficiencia-­

de la inmunoglobulina A y valorar su correlaci6n con la a~ 

toinmunidad y la penetrancia genética. 
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O B J E T I V O S 

l. Conocer el comportamiento de los marcadores inmunológi-­

cos y genlticos: HLA( A, B, C, DR ); inmunoglobulinas( ! 

D, E, M, G ) séricas,(sA) salival. ó sec.retora; subpobl.!!_ 

ciones de linfocitos; anticuerpos( antinucleares, anti-­

mGsculo liso, antimitocondriales, anti-DNA nativo, anti­

tJ roideos ); factor reumatoide, células LE, complemento­

y cnrlotipo nsí como la biometría hemltica con su dife-­

renc lnl en los pacientes con la deficiencia de la inmun~ 

1dobul ina A. 

2. Estudio de una familia en forma completa y la rela¿ión-­

del HLA con la autoinmunidad así como con otros estudios 

en grupos familiares. 

3, Conocer la relación de la Ig A sérica con la secretora ó 

salJval en cuanto a su deficiencia en el grupo estudia-­

do. 

4. Ks1nhlncer el defecto de la Ig A con las enfermedades--­

n111.c~ir1munes asocla<fas. 

5. C:bnocer las alteraciones en el cariotipo con el defecto­

d·e, Já Ig A y la relación que guar'da con el HLA. 
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M A T E R I A L Y M E T O D O S • 

Se estudiaron a 17 pacientes de una familia con determi 

nación del perfil inmunológico completo en 12 de los mismos­

carecterizado por: inmunoglobulinas séricas( A, G, M, E )--­

asi como la salival ó secretora( slg A ) por el método d~ n~ 

felometria; determinaci6n de anticuerpos antinucleares, anti 

mitocondriales, anti-DNA nativo y antimúsculo liso por inmu­

nofluorescencia; factor reumatoide y complemento( C3 y C4 )­

también por nefelometría; subpoblacion~s de linfocitos( CD4, 

CD8 Y la relación CD4/CD8 ) a través del método de anticueL 

pos monoclonales; determinaciones de HLA por la técnica de­

microtoxicidad previa técnica de purificación para la clase 

I y también con la técnica de purificación y posteriormente 

de roseteo y de microtoxicidad para HLA de la clase II. Se­

e(ectu6 biometría hemática con diferencial a través de pro­

cesador 1le Beckman. Se tomaron muestras para la determina-­

ci6n de In inmunoglobulina A secretora canalizando el con-­

dueto de Stenon ó de Wharton con catéter del número 9 sien­

do la cantidad de la muestra de 0.5 ml colocandose en tubos 

estériles de inmediato y sellandose con papel de cera. De-­

los 5 pacientes que no se realizó el perfil completo se de­

bió a falta de cooperación de los pacientes por ubicación--

J ejana de su domicilio. Por otra parte solo en dos pacien-­

tes se realizaron determinaciones de Ig E sérica ya que so­

lo se contó con dos sueros de los 3 pacientes con eosinofi­

lia importante y el tercero no colaboró. En los pacientes--
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~on la deficiencia de Ig A demostrado a nivel sérico y/ó sa­

val se realizaron 4 cariotipos con técnica de bandas G; y se 

efectGa árbol genealógico en base al HLA, la edad, parentes­

co de l~s pacientes, antecedentes de los mismos así como al­

teraciones del perfil inmunológico asociadas.( Ver figura 3) 

Por Gltimo para la capt~ia de la información se utiliza hoja 

de recolección de datos(Tabla Il.) 
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R E S U L T A D O S 

Se estudiaron 17 pacientes de una familia de los cu4-­

les 9(56.94%) son del sexo femenino y 8(47.05%) del mascul! 

no. Se realizaron determinaciones de las inmunoglobulinas-­

reaultando las séricas alteradas especificamente la A con-­

cifras bajas en 1 paciente(5.88%) masculino y en 6(35.29%)-

5 del sexo femenino y 1 del masculino con cifras elevadas.­

Respecto a la lg G solo 4(23.52%), 3 del sexo femenino y 1-

masculino, la tuvieron elevadas encontrandose uno de ellos­

con cifras tan altas como 3000 mg/dl. En este paciente se-­

realiz6 una electroforesis de proteinas la cual se report6-

como normal. Respecto a la lg H se presentaron en 9 pacien­

tes(52.94%) cifras altas, siendo 6 del sexo femenino y 3--­

del otro sexo. En lo que se refiere a la Ig A secretora(sa­

lival) se detectaron cantidades muy bajas en 4 pacientes(--

23.52%) de los cuáles 2 fueron del sexo masculino y 2 del-­

femenino. En dos de estos pacientes por el método de nefel~ 

metria se reportaron cifras no detectables por lo que pres~ 

miblemente los resultados eran de O mg/dl. En lo que respe~ 

ta a dos pacientes de ambos sexos(ll.76%) se reportaron el.!!_ 

vaciones de Ig A secretora importantes, en uno de ellos de­

de 33.5 y en el otro de 90.l mg/dl respectivamente. Solo en 

dos pacientes se encontraron las 3 inmunoglobulinas altera­

das(A, M, G ); en uno de ellos del sexo femenino las 3 se-­

encontraron altas y en otro masculino tuvo la Ig A baja y-­

las otras dos altas; y en el otro paciente masculino la lg­

A baja y las dos restantes altas. En dos pacientes se tom~ 
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ron muestras de lg E que tenian eosinofilia importante re-­

sultando solo uno de ellos con cifras muy altas(600 Uleg/­

ml) y el otro con resultados normales, En un tercer pacien­

te no se efectuó la toma. De los 4 pacientes con alteracio­

nes en Ja Ig A secretora solo uno de los pacientes(5.88%)-­

tuvo cifras bajes de la Ig A sérica, los otros 3 las cifras 

fueron normales, De los 17 pacientes en 3 de ellos(l7.64%)­

no se tomaron las muestras de la lg A salival. 

Su analizaron las tomas de complemento las cu6les se-­

reportaron en 4 pacientes(23,52%) alteradas; todos del sexo 

femenino, en uno de ellos con cifras bajas tanto de la fra~ 

ci6n C3 como de la C4; en dos cxon disminución solo de la-­

fracción C3 y en el último de la C4. En 3 pacientes de los-

17 no se tomaron las muestras • Acerca de las determinacio­

nes de los anticuerpos solo en dos pacientes(ll.76%) hubo­

positividad, En uno de ellos del sexo femenino en los anti­

c111'rpos nntin11clearcs y anti-músculo liso y en el otro en -

los ant i1 iroglobul.ina y también en los anti-músculo liso.-­

Por otro parte en 3 pacientes no se tomaron muestras. AceL 

ca del factor reumatoide solo en 3 pacientes(l7.64%) se en­

contraron con elevaciones no importantes, 2 del sexo femen~ 

no y uno del masculino. Las células LE en 12 pacientes(---

70. 58%) tuvieron determinaciones negativas y en los 5 res-­

tnntes no se tomaron las muestras, En la biometría hem6tica 

con su diferencial, de los 17 pacientes, 1(5.88%) tuvo ane­

mia normocítica-hipocr6mica y en 3 de ellos se encontraron­

clfras nltas de cosinófilos con resultados de 1050, 700 y--

20H. De las subpoblaciones de linfocitos los resultados de-
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las determinaciones de CD4, CDS y su relación CD4/CD8 fue-­

ron en 6 pncientes(35.29%) con una relación inferior a 1.5-

siendo 4 del sexo masculino y dos del femenino; en 4 pacie~ 

tes se encontraron alteradas las cifras de CD3. Acerca del­

HLA por la rama paterna el haplotipo Al, B8 se encontró en-

14 pacientes(82.35%}, 8 del sexo masculino y 8 del femenino 

F.n otros dos pacientes(ll.76%) se encontraron haplotipos di 

ferentes; en uno Al, B5 y en otro Al, Bl4, ambos del sexo-­

masculino. Por la rama materna los haplotipos encontrad~s-­

fueron vnriables siendo para un paciente del sexo masculino 

(~.88%) el Al, B8 y otros 12; 6 para cada sexo, haplotipos­

tanto del loci A como del B ó combinaciones de los mismos.­

De ellos en dos pacientes(ll.76%) del sexo femenino se re­

portó el haplotipo A2, B5; así como uno del masculino(5.8 

8%), pero compartiendo este último su especificidad con el­

Hubtipo SI del mismo loci(B5/51). En otros dos pacientes--­

( l l .7h!), uno de cada sexo se encontró el hnplotipo Al, B5. 

r.11 haplntipo B5 se reportó en 3 yacicntcs(l7.h4%). 2 del-­

sexo femenino y uno del masculino. Y solo el Ax en otros--­

dos pacicntes(ll.76%) ambos de cada sexo. 

Respecto al DR los resultados respecto a la rama pate~ 

na se encontraron 6 pacientes(35.29%) con DR8, 3 con DR3,-­

(17 .64%), 6 con DQ3(35.29%) y uno con DQ1(5.88%). En 8 pa-­

cientes no se realizaron las determinaciones. Por la parte­

maternn los resultados fueron los siguientes: 12 pacientes­

tuvieron DR3(70.58%}, 12 con DQ1(70.58%), uno con DR1(5.88% 

) y uno más con DQ2(5.88%). En 4 pacientes no se tomaron---
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las muestras.La combinaci6n que predomin6 mis fue el DR8,-­

DQ3/ DR3, DQl, tanto para la rama paterna como materna,---­

siendo en 6 pacientes(35.29%). Por la rama paterna predomi­

n6 el DrH, DQ3 también en 6 pacientes(35.29%); y por la ma­

terna el DR3, DQI en 12 pacientes(70.58%). Por otra parte-­

el haplotipo que predomin6 tanto en la clase I como II del­

HLA fue el patr6n Al, B8 por la rama paterna y el DR3, DQl 

por la materna presentandose esta asociación en 13 pacien­

tes en total de los 17 estudiados(76.47%). Es importante-­

sefialar que de los pacientes que no se pudieron tomar las 

muestras el motivo primordial fue la lejanía de su domici­

l lo. ( V~r tablas III y IV.) Se realizaron además en los 4-

pacientes con la deficiencia de Ig A sérica y/6 salival c~ 

riotipos no encontrando alteraciones en la fracci6n q del­

cromosoma 18, resultando los 4 cariotipos normales a tra-­

vis de la técnica en Bandas G.(Ver Figs. 4 y 5.) 
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D I S C U S I O N . 

Hay datos contradictorios acerca de la frecuencia del HLA en­

relación con los estados de deficiencia inmune. Hors et. al.­

encontraron un notable aumento de la frecuencia del HLA Al p~ 

ro del BB no y ellos concluyeron que los genes envueltos en-­

la regulaci6n inmune estaban asociados solamente con el HLA-­

Al y en auqellos haplotipos los cuáles no contenían HLA-BB.-­

Por el otro lado algunas publicaciones han reportado una alta 

frecuencia del HLA-BB en varios dsórdenes de naturaleza auto­

inmune incluyendo la dermatitis herpetiforme, hepatitis cr~n! 

ca activa, miastenia gravis y en alguna~ endocrinopatías como 

la diabetes mellitus, la enfermedad de Graves y la enfermedad 

de Addison. Estas enfermedades son particularmente comunes en 

pacientes con deficiencia selectiva de Ig A. Nosotros decidi­

mos estudiar a los pacientes con deficiencia de Ig A y deter­

minar la frecuencia del HLA de los loci A, B, ·C, DR y determ! 

nnr lnN enfermedades autoinmunes asociadas con cada uno de--­

los mismos y tratar de establecer una teoría que explicara el 

defecto de la Ig A y la asociación con algún gene específico­

y patología autoinmune. La deficiencia de Ig A es el estado-­

de deficiencia inmune más frecuente. Existe un largo número-­

de pacientes que presentan la deficiencia de Ig A y no prese~ 

tan signo 6 síntoma alguno. Por otro lado la deficiecia se ha 

asociado coninfecciones sinopulmonares, con varios dsórdenes­

autoinmunes y malignidad principalmente linfoma. La anomalía­

es muy esporádica. Su fondo genético es desconocido aunque en 

casos aislados la infección intrauterina ó la inmunización m~ 

terno-fetal han sido sugeridas como factores precipitantes.-­

Anticuerpos anti-Ig-A, anti-Ig-M, anti-Ig-G y anti-leche de--



ganado bovino pueden ser encontrados en 40% de los pacientes­

sin tener enfermedad autoinmune definitiva. La presunta pato­

•logía puede estar_ en la maduración de la diferenciación termi 

nal de los linfocitos B dentro de las células plasmáticas en­

la secreción de la Ig A. La coneccióJ entre la deficiencia de 

de Ig A y el desarrollo de enfermedad autoinmune es aún obsc~ 

ro(l8, 19, 23, 25, 27, 28, 29, 30, 31.) 

Alllson ha sugerido que el mecanismo patogénico de la--­

reactividnd autoinmune es basado en la pérdida de la función 

de la célula T supresora la cual contraequilibra la actividad 

de la célula T Helper resultando en la síntesis de autoanti-­

cuerpos. La evidencia por el defecto de la célula T fue repo~ 

tado por Waldman en la hipogammaglobulinemia pero no hay evi-

dencia disponible todavia en la deficiencia de Ig A. Los da-

tos de marcado aumento de las frecuencias del HLA-Al y del---

111.A-BB t•n la deficiencia de Ig A con ó sin enfermedad autoin-

1111111" :mi: l r•ru nnn fuerte nsocinción entre el fil.A-Al y el BB--­

con rcact.1.vidnd inmune patológica. l'n nuestro grupo de pacien 

tes de la familia estudiada hemos encontrado esta misma rela­

ción pero asociada a otros haplotipos de los loci A, B y DR.­

Se ha encontrado una predisposición putativa de los antígenos 

del HLA que incluyen el Al, A2, A19, A28, BS, Bl4, B40 y DR3. 

Si las deducciones realizadas hasta el momento por diversos-

grupos de investigadores son correctas, genes múltiples den= 

Lro del HLA(Complejo Mayor de Histocompatibilidad) podrían--­

aparentemente estar envueltas en la regulación de la síntesis 

de la Ig A. Por lo tanto esto puede ser indicativo de una pr~ 

disposición de un gene común en el desequilibrio real del----
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enloce con v&rios l1LA-íl-D y los genes asociados a la enferme-­

dad. Dentro de esta parte del genoma se encuentran localizados 

los genes del complemento(C2, C4 y el factor B de los genes),­

los genes LB-Q y MB/llT/DC. Es importante comentar que existe-­

un aumento de la frecuencia del HLA-Bl2, DR7 en donadores des­

pués que el HLA-B8, DR3 se ha presentado en forma defectuosa.­

(20, 21, 22, 24, 26). 

Se hn sugerido que ademfis el HLA MB2(DC3) en realidad un--­

gen de Ju clase II en desequilibrio con el enlace HLA-DR3 y--­

lll.A-DR7 esté ampliamente asociado con la deficiencia de Ig A-­

que el llLA-llB/ DR3. La preferencia por el llLA B8/DR3 en donad~ 

res saludables con la deficiencia de Ig A puede ser indicativa 

de un aumento de la resistencia contra infecciones del tracto­

respiratorio recurrente en los individuos con el defecto. Por 

otra parte otras Igs pueden sustituir a la Ig A en la defensa 

de las superficies de las mucosas siendo un aumento en la Ig-­

M ó la G 11n posible mecanismo que confiere inmunidad protecto­

ra. Por lo tanLo los niveles de Ig M ó de Ig G y sus subclases 

a nivel sérico pueden ser encontradas sin mayores diferencias 

en los dos grupos. Por lo tanto estos datos sugieren que las-­

diferencias de los niveles en las mucosas no pueden excluir-­

otros mecanismos que contribuyen a las infecciones en pacien--

tes donadores deficientes de Ig A. En este contexto uno puede 

asumir que el crecimiento de la reactividad inmunológica ines­

pecífico encontrada en el HLA-B8/DR3 en individuos con la def! 

ciencia pueden contribuir a la disminución de la susceptibili-

dad a la enfermedad.(29, 31, 32.) 

14 



e o N e L u s I o N E s . 

l. Se estudi6 una familia con deficiencia selectiva de lg A­

sérica ns{ como salival encontrando a 4 de 17 pacientes con­

el defecto. 

2. Se encontraron solo a 2 pacientes con resultados positi-­

vos para la formaci6n de autoanticuerpos. 

3. Se encontraron antecedentes de fenómenos alérgicos en ge­

nrracioneH previas de la familia estudiada reportan~ose eosi 

nofilin importante en 3 pacientes y de ellos en dos se real! 

znron determinaciones de Ig E slrica resultando uno con ele­

vación marcada de la misma y sin referirse sintomatologia a­

lérRica ó utópica. 

4. La inmunidad tanto humoral como la celular se encontr6 a_!. 

terada. 

~. Sn encontraron defectos en la síntesis de otras inmunogl~ 

h11liuaH prohahlemente como respuesta compensadora ante el d! 

fic:il' <l" In lg A. 

6, Se presentó un modelo autosómico de la herencia en los-­

pacientes estudiados. 

7. Los estudios sugieren que la deficiencia selectiva de la­

Ig A puede ser un marcador de fenómenos autoinmunes en los-­

por lentes estudiados a través de los defectos en la síntesis 

<le las lnmunoglobulinas. 

H. S~ ha establecido una relación entre el HLA, específica-­

mente con los loci Al, A2, Al9, A28, BS, BB, Bl4, B40 y DR3; 

y los fenómenos autoinmunes, esto en estudios extranjeros en 

las últimas dlcadas y en nuestro estudio con el Al, A2, AS,­

RB y DR3 en los 17 pacientes estudiados los cuáles se encon-

15 



traron siempre asintomáticos y con otras alteraciones del pe~ 

fil inmunol6gico. 

9. Las frecuencias génicas en nuestra poblaci6n del HLA-Al es 

de 8.7% y del HLA-B8 de 4.9% y del haplotipo Al, B8 es del--• 

2.44%, es decir bastante raro y en la familia estudiada fue-­

del 100% con lo que se comprueba una vez más la asociaci6n de 

esta combinación de ant1genos con problemas inmunol6gicos muy 

diversos. Es conveniente recalcar ~ue este haplotipo es de o­

rigen cnucósico.Es necesario realizar más estudios semejantes 

u este para ver si esta pntolog1a es importada ó bien si exi~ 

te un ejemplo autóctono del problema. 

10. La edad de los pacientes a excepci6n de uno de 62 años--­

fue de menos de 41 años en general predominando en la tercera 

década. 

11. El sexo en cuanto a su predominio no tuvo cambios signifi 

estivos uno respecto del otro en casi todas las pruebas real! 

zndas. 

l2. Slrodo unn inmunodeficiencia tan frecuente según los re-­

portes extranjeros resulta interesante estudiar este problema 

en nuestra población. 

13. Deberá estandarizarse las pruebas de laboratorio para el­

diagn6stico, desde los valores de referencia en nuestra pobl~ 

ci6n ya que no existen as1 como los métodos de laboratorio. 

14. Este es el primero y únicoestudio al respecto en México. 

15. Los resultados concuerdan con lo reportado hasta la fecha 

en las publicaciones internacionales. 

16 



Rnfermedades asociadas con la deficiencia 

de la inmunoslobulina A. 

Aomento de la Is A(en relaci6n a otras inmunoglobulinas): 

Gamma-A Mieloma(componente M) 

Cirrosis del hígado 

llepatitis alcoh6lica 

Artritis reumatoide(con títulos altos de factor reu­

matoi.de) 

l.11pt1H C'ritt1 matoso sistémico 

SnrcoidosiH 

Síndrome de Wiskott-Aldrich 

M·i sceláneos 

Ueflcic11cia selectiva de Ig A: 

Personas normales(l:700) 

'f'el11ngiec·1·nsia l1Prcditaria 

J> i S)\'111111tllg 1nho1 i lll'líl·i 11 L i. JIO 1 l. 1 

Sí11rlro111c de maJohsorción 

1.opu:; erltemaloso sistémico 

CJrr~sis hepática 

Rnferme~ad de Still 

Otitis media recurrente 

Ucftci.e11cia de Is A combinada con otras inmunoglobulinas 

dnf icientes: 

Agommaglobulinemia: 

17 



Cnngéni ta· 

J\d<¡uirida 

Primaria 

Secundaria(Mielomd mfiltiple, Leucemia, sindrome 

nefrótico, enteropatia perdedora) 

J\plasin Limtca hereditaria 

OJsgnmmnglobulinemia tipo I 

( J 11munoglohulinas G y A •li:u11:i nuidas con numen to de-­

.la Ig M) 

llisg11111maglobulinemia tipo II 

(J\usencia de la Ig A y la ~¡ con niveles normales de­

Ig G.) 

TABLA l 
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Nn111 hrf': 

11 () .) (\ ll E R E e o L E e e I o N 

D E D 11 T O S 

------------------- Formato: --------
E d n d :--------------------

Cédula: _______ _ 

Sexo=--------------------
Oc 11 pnc i •> 11: -----------------

1-:s t nd o clvi.l: ---------------

Fecha: ---------

A 111 cc,,dcnles familiares: Deficiencias enzimáticas ------
·¡·¡ro id i t is de llnsh imoto ____________ L.E.S. ______ _ 

F.111. de St.:ill Enf. Celiaca ________ _ 

CllC: l _______ lli pcrplnsia nodular del intestino _______ _ 

Sí11d. 111• mn 1 uhsorc.i ón _________ Anemia hemolítica ____ _ 

l. i 11 f 0111a Mie loma ________________ _ 

/\111.er<•dcnl.es personales patológicos: 

llef. cn><imñtic,,s _________ L.E.S. _______ Enf. de-----

St. i l l ________ Tiroiditis de Hashimoto ___________ _ 

1·:111. c:PI i;ira _________ CIJCI _______ Jliperplns:la nodu-

lnr di' 1 i 111.t>SL i 11o _________ Sind. de mn Lahsorc"ión ___ _ 

/\ncmi.a hemolítica Linfoma ______ _ 

Mi 1• I """' ---------------------------------
1. a hn ril l. o r i.o: 

flpt 1•r nd 11nc-i ón de las inmunoglobulinas: 

A ( s{•r :i. en ) : M _______________ _ 

A ( sn 1 i va 1 ) : E ______________ _ 

e:: º--------------
S11Ji¡,.1b 1 ac iones de linfocitos: 

Cll 1, ________ CD8 _________ Relación CD4/CD8_ 
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Hiomrtr[o hem§tica completa: 

Leucocitos __________ .Eosinófilos __________ _ 

Hb _______________ Basófilos ___________ _ 

fl t Monoc i to s.....,.-----------

VGM Otras formas _________ _ 

CMllG ___________ _ 

Neutrófilos ________ _ 

Linfocitos _________ ~ 

nutcrminaciones de HLA: 

A ______ _ DR ____ _ 

C:ariotipo: 

18 q ( + ) __________ 18 q (-) __________ _ 

Anticuerpos: 

Anti n uc 1 ea res ______________ _ 

Antitíroideos: Antitiroglobulina ______________ _ 

Anti -llN A na ti v º------------------
A 11ti-n11h;cu1 o liso _______________ _ 

l'ac to r reuma toi.d e _________________ _ 

Comp 1 cmt•nto C3 ___________ _ C4 ___________ _ 

Cé 1 u la H LE. ___________ _ 

Grupo y Rll ___________ _ 

TABLA II. 

20 



DATll~ C.:L l :. : l'l", F: i ';'il'::OLOGTro.~ DF I' A e rr. :: n:::: 

co:: !JEFICIE:\CIA DE IG A. 

Paciente Edad Sexo Complicaciones Ig A Ig G Ig M Ig E HLA Anticuerpos 
y 1 ll otras enfs. "'~:" 1 mg/dl mg,'dl mgidl 

1 62 F Saludable 360 1200 126 :rn AlB8A30BxCw4/6Cwx Nl 
DR3DQ1DR1DQ2 

2 41 F Saludable 298 1490 221 NR AlB8Aw33B5CwxDR8 Nl 
DQ3DR3DQ1 

3 39 F Saludable 377 1610 284 NR AlB8AxB12Cw4/6Cwx AAN(+) 
DR8DQ3DR3DQ1 MIL(+) 

4 37 F Saludable 407 1490 99 NR AlB8A29Bl2DR8DQ3 Nl 
DR3DQ1 

N 

5 35 M Saludable 398 1380 124 22UI AlBxA30/31B5Cwx Nl 
eg/ml DR8DQ3DR3DQ1 

6 31 M Saludable 13 3000 249 NR AlB8A29Bl2Cwx Nl 
DR8DQ3DR3DQ1 

7 30 F Saludable 284 1300 261 NR AlB8AxB5DRxDR3 Nl 
DQl 

8 28 M Saludable 257 1400 113 NR AlB8A29Bl2DR8DQ3 Nl 
DR3DQ1 

9 22 F Saludable 382 1380 290 NR AlBxA2B5DRxDR3DQl Nl 

10 18 M Saludable 194 1470 168 NR AlB5A2Bl6Cw3Cw3 NR 

11 17 M Saludable 207 1450 109 NR AlBwA2Bl6Cw3Cwx Nl 



Paciente Edad Sexo Complicaciones Ig A Ig G Ig M Ig E HL.\ Anticuerpos 
y/u otras enfs, mg/dl mg/dl mg/dl mg/dl 

12 14 F Saludable 206 1.560 162 :\R AlB8A29B5CwxDR3 Nl 
DQl 

13 11 F Saludable 302 1550 153 NR NR NR 

14 7 F Saludable 345 1190 202 600 UI AxB8A2B5CwxDR3DQl tH 
eg/ml 

15 4 M Saludable 117 1050 170 NR AxB8A2B5/51CwxDR3 AML(+) 
DQl ATG(+) 

16 8 M Saludable 165 826 135 NR AlB14AxB5 Nl 

"' 17 N 6 M Saludable 123 1030 122 NR AlBBAxBx Nl 

AML: Anti-músculo liso. TABLA rn:. 
ATG: Anti-tiroglobulina. 
NR: No realizado. 



DATOS CLINICOS E ISMUNOLOGICOS DE PACIE:'ITES CON 

DEFICIENCIA DE IG A 

Paciente slg A C3 C4 FR CLE BH CD3 CD4 CDS Relación CD4/CD8 

I 7.87 104 60 Neg Neg NI NR 60 40 1.5 

2 22.I 102 I6 Neg Neg NI NR 68 40 l. 7 

3 33.5 69 10 Neg Neg Nl NR 60 32 1.875 

4 1. I4 I05 25 Neg Neg Nl 68 52 24 2.I6 

N ..., 
5 20.6 78 16 Neg Neg Eos: NR 36 36 1 

208 

6 1.11 83 12 Neg Neg NI NR 60 32 1.875. 

7 NR I06 14 79 Neg Anemia 72 56 20 2.8 
N/H 

8 NR NR NR NR NR Eos: NR 56 40 1.4 
IOSO 

9 I4 7I 13 Neg Neg Nl NR 56 44 l. 272 

IO NR NR NR NR NR NI NR 52 20 2.6 

11 IS 96 40 Neg Neg Nl NR 64 62 . I.032 



DATOS cLu reos E INMUNOLOGICOS DE PACIEHES · 

cos DEFICIENCIA DE IG A. 

Paciente s!g A C3 C4 FR CLE BH CD3 CD4 CD8 Relaci6n CD4/CD8 

12 23.4 107 10 Neg Neg Nl NR 52 32 l.625 

13 12.6 NR NR NR NR Nl NR 64 44 1.454 / 

14 1.9 124 21 82 NR Eos: NR 60 36 l.6 
700 

15 90.1 124 20 Neg NR Nl NR 64 44 1.454 
N 
~ 

16 24.9 97 ló Neg ·Neg Nl 68 68 32 _:.!.125 

17 2.7 95 17 73 Neg Nl 72 52 20 2.6 

sig A: inmunoglobulina A secre- TABLA IV. 
tora. 

FR: Factor reumatoide, 
CLE: Células LE. 
BH: Biometria hemAtica. 
NR: No realizado. 
Eos eosin6filos séricos. 
N/H Normoc1tica/hipocr6mica. 
Neg Negativo. 
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