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INTRODUCCTION.

La deficiencia de inmunoglobulina A sérica y/6 salival-

se ha visto asociada con el HLA y la autoinmunidad. La defi-
ciencia de Ig A en forma selectiva es la inmunodeficiencia--
congénita més comlin, Inicialmente se conocib como disgamma=-—
globulinemia tipo IV, se ha reportado con una incidencia de-
un caso por cada 700 individuos normales & tambié&n un. caso--
por cada 200 pacientes alérgicos que acuden a-‘la consulta de
un hospital(l, 2.) Estos pacientes puedén presentar grados--
variables de la inmunodeficiencia, desdé una concentracibn--
de Ig A solamente menor al rango de la normalidad hasta ca--
‘'s0s en los cufiles no es posible encontrar la presencia de Ig
A sérica. Para hacer el diagnfstico de esta inmunodeficien--
cias selectiva se exige una cantidad de Ig A sé&rica inferior-
a 5 mg/d1(0.05 g/1), concentraciones normales de Ig G y la--'
M adem&s de que la inmunidad mediada por células se encuen--
tre conservada. La mayor parte de los casos con una deficien
cia de Ig A selectiva son personas asintom&ticas, pero aque-
llos que se enferman generalmente presentan una sintomatolo-
gfa variable. Esta inmunodeficiencia puede aparecer en forma
esporfdica y es frecuente encontrar familiares con el mismo-
defecto heredado en forﬁa autosSmica dominante 6 recesiva.En
las personas que presentan sintomas el éuadro clinico se ca-
racteriza por infecciones respiratorias recurrentes, manifes
taciones alérgicas y fenbmenos autoinmunes. Todo esto ha si-
do considerado como deficiencia de la inmunoglobulina A, phl

ticularmente las de secrecidn(slg A)(l, 2, 3.) Amman opina--



que estos individuos inmunodeficientes selectivos pueden per
manecer asintomiticos durante varias décadas y solo cuando--
tienen 60 a 70 afios presentan por primera vez las enfermeda-
des que se suponen son una consecuencia de la inmunodeficien
cia selectiva de Ig A. El defecto puede ser una incapacidad-~-
para scretar inmunoglobulinas fuera de las cé&lulas plasmati-
cas pero otros opinan que no ocurre la diferenciacidén de los
linfocitos que tienen la Ig A sobre sus membranas.(3, 4)
Algunos de los investigadores encuentran disminuida la-
actividad enzimltica de 1la 5 nucleotidasa en los linfocitos-
de los pacientes que tienen hipogammaglobulinemia de inicio~-
tardio. La hipétesis més atractiva parece ser la de una difi
cultad para que los linfocitos se diferencien en cé&lulas 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 plasméticas si pueden sinteti
zar moléculas de Ig A y liberarlas al medio. Esto permite---
sospechar que existe una fuerte presidn supresora sobre los-
linfocitos B que tienen Ig A en sus membranas & sino, que---
falta la funcién de apoyo de los linfocitos T colaboradores.
Desde afios se conoce que los linfocitos T regulan la sinte--—
sis de las inmunoglobulinas A y E. Aunque esta inmunodefi---
ciencia selectiva se clasifica como un defecto exclusivo de-
los linfocitos B, & sea de la sintesis de una clase de anti-
cuerpos, sin embargo parece probable que estos pacientes———-
siempre se encuentren asociados con una funcidn deficiente—-

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



cia puede tener algunas variedades: 1) deficiencia en 1la siﬂ
tesis de la Ig A sérica(mondmero) y simultdneamente de la Ig
A secretora(salival/dimero); 2) una deficiencia selectiva de
Ig A sérica pero con una sintesis normal de sIg A; 3) una de
ficiencia en la sintesis de sIg A con cantidades normales~--
de Ig A sérica; 4) una deficiencia en la unién de la pieza--
secretora a la sIg A dimérica y 5) una deficiencia en la sin
tesis de la pieza secretora(4, 5, 6, 7.)(Ver figs. 1 y 2.)
Se ha encontrado asociacién de la deficiencia de Ig A--
sérica 6 secretora con enfermedades autoinmunes asi como en-
fermedades del tracto gastrointestinal como la enfermedad ce
liaca, la hiperplasia linfoide nodular del intestino, defi--
ciencias enzim&ticas, mala absorcidn intestinal por atrofia-
de las vellosidades y colitis ulcerosa. De las enfermedades
reumatolégicas tenemos al lupus eritematoso sistémico, la ar
tritis reumatoide y la dermatomiositis. Dentro de otras tenge
mos a la tiroidifis, la vasculitis cerebral, la anemia perni
ciosa, la enfermédad de addison, el sindrome de Sjogren, la-
hepatitis lupoide, la pfirpura trombocitopénica idiopética,la
anemia hemolftica, la hemosiderosis, la enteritis regional,~
el hiperesplenismo y trombocitopenia, la varicela fatal, el
granuloma monilifisico crénico, la sarcoidosis, la cistitis--
fibrosa, la hipogammaglobulinemia, la fibrosis pulmonar, la-
enfermedad granulomatosa crbnica, el retardo mental con cri-
sis convulsivas, lacirrosis hepﬁtica,vla nefritis crénica,--
las infecciones recurrentes, la formacifn de anticuerpos l&c
teos y una relacidn con enfermedadades neoplésicas del tipo

del linfoma. Se ha descrito asimismo un sindrome relacionado



a alteraciones cromosSmicas el cual se describe como sindro
me del 18 q(+) 6 (-), en el cual existe la presencia de un
anillo en la fraccién cromosémica q y el cual se ha descri
to recientemente, Adem&s se han encontrado problemas del--
tipo anafilfctico relacionado a la aplicacifn de hemotrans
fusiones. Se ha encontrado una relacién estrecha con fenb=-
menos alérgicos relacionados a las infecciones del tracto-
respiratorio alto como bajo. Toda esta informacibn se tie-
ne desde hace varias d&cadas.(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 asf como el A28, Bl4 & la asociacidn del Al,~
Bl4 y del B28 con el Bl4 en grupos de familias es frecuen-
te. Se ha encontrado por otra parte m&s recientemente en—-—
algunas publicaciones que los subtipos A2, Al9, B3, B40 in
dependientemente de los seiialados Al, B8, DR3 y A28, Bl4--
pueden estar presentes en la inmunodeficiencia de Ig A,(1l5
, 16, 17.)(Ver tabla I.) El motivo de este trabajo fue el-
conocer y establecer las variables que pudieran existir en
los pacientes que integran una familia en la deficiencia~-
de la inmunoglobulina A y valorar su correlacifn con la au

toinmunidad y la penetrancia genética.



L.

OBJETTIVOS..

Conocer el comportamiento de los marca&bres inmunolégi--
cos y genéticos: HLA( A, B, C, DR ); inmunoglobulinas( A’
D, E, M, G ) séricas,(sA) salival & secretora; sﬁbpoblg
ciones de linfocitos; anticuerpos( antinucleares, anti--
misculo liseo, antimitocondriales, aﬁti-DNA nativo, anti-
tiroideos ); factor reumatoide, células LE, complemento-
y cariotipo asi como la biometria hemdtica con su dife~-—
rencial en los pacientes con la deficiencia de la inmuno
Rlobulina A.

Estudio de una familia en forma completa y la relacidn--
del HLA con la autoinmunidad asi como con otros estudios
en grupos familiares.

Conocer la relacién de la Ig A sérica con la secretora &
salival en cuanto a su deficiencia en el grupo estudia--
do.

Establecer el defecto de la Ig A con las enfermedades—-~
anlLoinmunes asociadas.

CBnocer las alteraciones en el cafiotipo con el defecto-

de la Ig A y la relacidn que guarda con el HLA.



MATERIAL Y METODGOS.

ée estudiaron a 17 pacientes de una familia con determi
nacién del perfil inmunolégico completo en 12 de los mismos-—
caracterizado por: inmunoglobulinas séficas( A, G, M, E )---
asi como la salival & secretora( sIg A ) por el método de ne
felometria; determinacién de anticuerpos antinucleares, anti
mitocondriales, anti-DNA nativo y antimiisculo liso por inmu-
nofluoréscencia; factor reumatoide y complemento( C3 y C&4 )-
también por nefelometria; subpoblaciones de linfocitos( CD4,
CD8 y la relacidén CD4/CD8 ) a través del método de anticuer
pos monoclonales; determinaciones de HLA por la técnica de-
microtoxicidad previa técnica de purificacidn para la clase
I y tambi&n con la técnica de purificacidén y posteriormente
de roseteo y de microtoxicidad para HLA de la clase II., Se-
efectud hiometria hemdtica con diferencial a través de pro-
cesador de Beckman. Se tomaron muestras para la determina—-
cién de la inmunoglobulina A secretora canalizando el con--
ducto de Stenon 6 de Wharton con catéter del niimero 9 sien-
do la cantidad de la muestra de 0.5 ml colocandose en tubes
estériles de inmediato y sellandose con papel de cera. De--
los 5 pacientes que no se realizé el perfil completo se de-
bié a falta de cooperacidn de los pacientes por ubicacidn--
lejana de su domicilio. Por otra parte solo en dos pacien--
tes se realizaron determinaciones de Ig E sérica ya que so-
lo se contd con dos sueros de los 3 pacientes con eosinofi-

lia importante y el tercero no colabord. En los pacientes—-



‘con la deficiencia de Ig A demostrado a nivel sérico y/& sa-
val se realiza;on 4 cariotipos con técnica de bandas G; y se
efectGa 4rbol genealdgico en base al HLA, la edad, parentes-—
co de lps pacientes, antecedentes de los mismos asi como al-
teraciones del perfil inmunolégico asociadas.( Ver figura 3)
Por Gltimo pafa la captiura de la informacidn se utiliza hoja

de recoleccién de datos(Tabla Il.)



RESULTADOS.

Se estudiaron 17 pacientes de una familia de los cuf--
les 9(56.94%) son del sexo femenino y 8(47.05%) del masculi
no. Se realizaron determinaciones de las inmunoglobulinas--
resultando 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 Ig 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--
realizb una electroforesis de protefnas la cual se reportd-
como normal. Respecto a la Ig M 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 culles 2 fueron del sexo masculino y 2 del--
femenino. En dos de estos pacientes por el método de nefelo
metrfia se reportaron cifras no detectables por lo que presu
miblemente los resultados eran de 0 mg/dl. En lo que respeg
ta a dos pacientes de ambos sexos(11.76%) se reportaron ele
vaciones de Ig A secretora importantes, en uno de ellos de-
de 33.5 y en el otro de 90.1 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 Ig-

A baja y las dos restantes altas. En dos pacientes se toma



ron muestras de Ig E que tenfan 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 efectud la toma. De los 4 pacientes con alteracio-
nes en la Ig A secretora solo uno de los pacientes(5.88%)-~-
tuvo cifras bajas de la Ig A sérica, los otros 3 las cifras
fueron normales. De los 17 pacientes en 3 de ellos(17.64%)-
no se tomaron las muestras de -la Ig A salival.

S¢ analizaron las tomas de complemento las cufiles se--
reportaron en 4 pacientes(23,52%) alteradas; todos del sexo
femenino, en uno de ellos con cifras bajas tanto de la frag
cién C3 como de la C4; en dos cxon disminucibn solo de la--
fraccidén C3 y en el Gltimo de la C4. En 3 pacientes de los-
17 no se tomaron las muestras . Acerca de las determimacio-
nes de los anticuerpos solo en dos pacientes(11.76%) hubo-
positividad. En uno de ellos del sexo femenino en los anti-
cuerpos antinuclecares y anti-miisculo liso y en el otro en -
fos antitiroglobulina y también en los anti-miisculo liso.--
Por otra parte en 3 pacientes no se tomaron muestras. Acer
ca del factor reumatoide solo en 3 pacientes(17.64%) se en-—
contraron con elevaciones no importantes, 2 del sexo femeni
no y uno del masculino; Las células LE en 12 pacientes{~--
70.58%) tuvieron determinaciones negativas y en los 5 res--
tantes no se tomaron las muestras. En la biometria hemética
con su diferencial, de los 17 pacientes, 1(5.88%) tuvo ane-
mia normocitica-hipocrémica y en 3 de ellos se encontraron-
cifras altas de cosinéfilos con resultados de 1050, 700 y-;

208. De las subpoblaciones de linfocitos los resultados de-
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las determinaciones de CD4, CD8 y su relacidén CD4/CD8 fue-—-
ron en 6 pacientes(35.29%) con una relacién inferior a 1.5~
siendo 4 del sexo masculino y dos del femenino; en 4 paciepn
tes se encontraron alteradas las cifras de CD3. Acerca del-
HLA por la rama paterna el haplotipo Al, B8 se encon£r6 en-
14 pacientes(82.35%), 8 del sexo masculino y 8 del femenino
Fn otros dos pacientes(11.76%) se encontraron haplotipos di
ferentes; en uno Al, B5 y en otro Al, Bl4, ambos del sexo--
masculino. Por la rama materna los haplotipos encontrados--
fueron variables siendo para un paciente del sexo masculino
(5.88%) el Al, B8 y otros 12; 6.para cada sexo, haplotipos-
tanto del loci A como del B 8 combinaciones de los mism0§.~
De ellos en dos pacientes(11.76%Z) del sexo femenino se re-
portd el haplotipo A2, B5; asf como uno del masculino(5.8
8%), pero compartiendo este {iltimo su especificidad con el-
subtipo 51 del mismo loci(B5/51)., En otros dos pacientes—--—
(11.76%), uno de cada sexo se encountrd cl haplotipo Al, BS.
Fn haplotipo B5 se reportd en 3_pacicntcs(l7.baz). 2 del--

sexo femenino y uno del masculino. Y solo el Ax en otros---—
dos pacientes(11.76%) ambos de cada sexo,

_ Respecto al DR los resultados respecto a la rama pater
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-—
materna los resultados fueron los siguientes: 12 pacientes-
tuvieron DR3(70.58%), 12 cén DQ1(70.58%), uno con DR1(5.88%

) y uno mids con DQ2(5.88%). En 4 pacientes no se tomaron—-—-
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las muestras.La combinacidn que predomind 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-
né el Dry, DQ3 también en 6 pacientes(35.29%Z); y por la ma-
terna el DR3, DQl en 12 pacientes(70.58%). Por otra parte--
¢l haplotipo que predomindé tanto en la clase I como II del-
HLA fue el patrdn Al, B8 por la rama paterna y el DR3, DQl
por la materna presentandose esta asociacién en 13 pacien-
tes en total de los 17 estudiados(76.47%). Es importante--—
sefalar que de los pacientes que no se pudieron tomar las
muestras cl motivo primordial fue la lejania de su domici-
lio.( Ver tablas III y IV.) Se realizaron ademds en los 4-
pacientes con la deficiencia de Ig A sérica y/d salival ca
riotipos no encontrando alteraciones en la fraccidn q del-
cromosoma 18, resultando los &4 cariotipos normales a tra--

vés de la técnica en Bandas G.(Ver Figs. 4 y 5.)
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DISCUSION.

Hay datos contradictorios acerca de la frecuencia del HLA en-
relacidén con los estados de deficiencia inmune. Hors et. al.-
encontraron un notable aumento de la frecuencia del HLA Al pe
ro del B8 no y ellos concluyeron que los genes envueltos en—-
la regulacidn inmune estaban asociados solamente con el HLA--
Al y en auqellos haplotipos los cufles no contenian HLA-B8.--
Por el otro lado algunas publicaciones han reportado una alta
frecuencia del HLA-B8 en varios dsdrdenes de naturaleza auto-
inmune incluyendo la dermatitis herpetiforme, hepatitis créni
ca activa, miastenia gravis y en algunas endocrinopatias 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 determi
nar laos enfermedades autoinmunes asociadas con cada uno de--~-
los mismos y tratar de establecer una teoria que explicara el
defecto de la Ig A y la asociacidén con algfin gene especifico-
y patologfa autoinmune. La deficiencia de Ig A es el estado--
de deficiencia inmune mé&s frecuente. Existe un largo nimero--
de pacientes que presentan la deficiencia de Ig A y no presen
tan signo § sintoma alguno. Por otro lado la deficiecia se ha
aéociado coninfecciones sinopulmonares, con varios dsdrdenes-
autoinmunes y malignidad principalmente linfoma. La anomalfa-
es muy esporéidica. Su fondo genético es desconocido aunque en
casos aislados la infeccidn intrauterina 6 la inmunizacibn ma
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-
‘logia puede estar en la maduracidn de la diferfenciacidn termi
nal de los linfocitos B dentro de las células plasmdticas en-—
la secrecién de la Ig A. La coneccié& entre la deficiencia de

de Ig A y el desarrollo de enfermedad autoinmune es afin obscyu

ro(18, 19, 23, 25, 27, 28, 29, 30, 31.)

'

Allison ha sugerido que el mecanismo patogénico de la---
reactividad autoinmune es basado en la pérdida de la funcién
de la célula T supresora la cual contraequilibra la actividad
de la cé&lula T Helper resultando en la sintesis de autoanti--
cuerpos. La evidencia por el defecto de la célula T fue repor
tado por Waldman en la hipogammaglobulinemia pero no héy evi-
dencia disponible todavia en la deficiencia de Ig A. Los da-
tos de marcado aumento de las frecuencias del HLA-Al y del~--
IILA-B8 en la deficiencia de Ig A ﬁon 6 sin enfermedad autoin-
mune supgiere unn fuerte asociacidén entre el HLA-Al y el B8---
con reactividad inmune patolédégica. En nuestro grupo de pacien
tes de la familia estudiada hemos encontrado esta misma rela-
‘cién pero asociada a otros haplotipos de los loci A, B y DR.-
Se ha encontrado una predisposicidn putativa de los antigenos
del HLA que incluyen el Al, A2, A19, A28, B5, Bl4, B4O y DR3,
Si las deducciones realizadaé hasta el momento por diversos-
grupos de investigadores son correctas, genes miltiples den—
tro del HLA(Complejo Mayor de Histocompatibilidad) podrian—---
aparentemente estar envueltas en la regulacidén de la sintesis
de la Ig A. Por lo tanto esto puede ser indicativo de una pre

disposicidn de un gene comiin en el desequilibrio real del----
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eniuce con varios HLA“B—D y los genes asociados a la enferme~-
dad. Dentro de esta parte del genoma se encuentran localizados
los genes del compiemento(C2, C4 y el factor B de los genes),-
los genes LB-Q y MB/IIT/DC. Es importante comentar que existe-—
un aumento de la frecuencia del HLA-B12, DR7 en donadores des-
pués que el HLA-BB, DR3 se ha presentado en forma defectuosa.-
(20, 21, 22, 24, 26).

Se ha sugerido que ademds el HLA MB2(DC3) en realidad un---
gen de las clase II en desequilibrio con el enlace HLA-DR3 y---
IHLA-DR7 csté ampliamente asociado con la deficiencia de Ig A--
que el HLA-B8/ DR3. La preferencia por el HLA B8/DR3 en donadpo
res saludables con la deficiencia de Ig A puede ser indicativa
de un aumento de la resisteﬂcia 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 6 la 6 un posible mecanismo que confiere inmunidad protecto-
ru. Por lo tanto los niveles de Ig M & 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 inmunoldgica ines-
pecifica encontrada en el HLA-B8/DR3 en individuos con la defi

ciencia pueden contribuir a la disminucidn de la susceptibili-

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

1. Se estudid una familia con deficiencia selectiva de 1g A-
sérica asi como salival encontrando a 4 de 17 pacientes con-
el defecto.

2. Se encontraron solo a 2 pacientes con resultados positi--
vos para la formacidén de autoanticuerpos.

3. Se encontraron antecedentes de fendmenos alérgicos en ge-—
neraciones previas de la familia estudiada reportandose eosi
nofilia importante en 3 pacientes y de ellos en dos se reali
zaron determinaciones de Ig E sérica resultando uno con ele-
vaci6n marcada de la misma y sin referirse sintomatologia a-
lérgica 6 atépica.

4. La inmunidad tanto humoral como la celular se encontrd al
terada.

5. Se encontraron defectos en la sintesis de otras inmunoglo
hﬁlinns probahlemente como respuesta compensadora ante el d&
ticit de la [g AL

6. Se presentd un modelo autosémico de la herencia en los--
pacientes estudiados. ,
7. Los estudios sugieren que la deficiencia selectiva de la-
Ig A puede ser un marcador de fendmenos autoinmunes en los--
pacientes estudiados a través de los defectos enm la sintesis
de las jnmuﬂoglobu1inas.

8. Se ha estahblecido una relacién entre el HLA, especifica—--
mente con los loci Al, A2, A19, A28, B5, B8, Bl4, B40 y DR3;
y los fendmenos autoinmunes, esto en estudios extranjeros en
las Gltimas décadas y en nuestro estudio con el Al, A2, AS5,-

B8 y DR3 en los 17 pacientes estudiados los cudles se encon=-



traron siempre asintométicos y con otras alteraciones del per
fil inmunolégico.

9. Las frecuencias génicas en nuestra poblacién del HLA-Al es
de 8.7% y del HLA-BB8 de 4.9% y del haplotipo Al, B8 es del--=
2.44%, es decir bastante raro y en la familis estudiada fue--
del 100% con lo que se comprueba una vez mis la asociacién de
esta combinacidn de antigenos con problemas inmunoldgicos muy
diversos. Es conveniente recalcar gque este haplotipo es de o-
rigen cnuclisico.Es necesario realizar mi&s estudios semejantes
4 este para ver si esta patologlia es importada 6 bien s8i exis
te un ejemplo autéctono del problema.

10, La cdad de los pacientes a excepcibn de uno de 62 afios—--
fue de henos de 41 aﬁbs en general predominando en la tercera
década.

11, E1 sexo en cuanto a su predominio no tuvo cambios signifi
cativos uno respecto del otro en casi todas las pruebas reali
szndas,

t2. Siendo una inmunodeficiencia tan frecuente seglin los re--
portes extranjeros resulta interesante estudiar este problema
en nuecstra poblacién.

13. Debe;é‘estandarizarse las pruebas de lahoratorio para el-
diagndéstico, desde los valores de referencia en nuestra pobla
cidn ya que no existen asf como los métodos de laboratorio.
14. Este es el primero y {inigoestudio él respecto en México.
15, Los resultados concuerdan con lo reportado hasta la fechs

en las publicaciones internacionales.
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Fnfermedades asociadas con la deficiencia

de la inmunoglobulina A.

Aumento de la Ig A(en relacidn a otras inmuhoglobulinas):
Camma~A Mieloma(componente M)
Cirrosis del h;gado
llepatitis alcohélica
Artritis reumatoide(con titulos altos de factor reu-
matoide)
lupus eritematoso sistémico
Sarcoidosis
Sindrome de Wiskott-Aldrich

Misceldnecos

Deficiencia selectiva de Ig A:
Personas normales(1:700)
Telangiccrasia hereditaria
PDispammaplobulinemia tipo T1I
Sindrome de malabsorcidn
l.Lupus eritematoso sistémico
Cirrosis hepética
Enfermedad de Still

Otitis media recurrente

Deficiencia de Ig A combinada con otras inmunoglobulinas
deficientes:

Agammaglobulinemias

17



Congénita
Adquirida
Primaria
Secundaria(Mieloma midltiple, Leucemia, sindrome
nefrético, enteropatia perdedora)
Aplasia timica hereditaria
Disgammaglobulinemia tipo I
(Inmunoglobulinas G y A Jiswsnuidas con aumento de--
la Ig M)
Disgammaglobulinemia tipo II
(Ausencia de la Ig A y la M con piveles normales de-

Ig G.)

TABLA I

18



NoJa D RECOLECCION

"DE DATOS.
Nombre: Formato:
Fdad: Cédula:
Sexo: Fecha:

Ocenpacion:

Istado civil:

Antecodentes familiares: Deficiencias enzimiticas

Tiroiditis de lashimoto L.E.S.

Enf. de Still Enf. Celiaca
cuel Hiperplasia nodular del intestino
Stnd, de malabsorcién Anemia hemolitica

Linfown . Mieloma

Anteccedentes personales patoldgicos:

Nef. enzimdticas L.E.S. Enf. de-~---

sStill Tiroiditis de Hashimoto

Fot. celiaca CucI Hiperplasia nodu-

lar del intestino Sind. de malabsorci6n

Anemia hemolitica Linfoma

Micloma

Laboratorio:

Neterminacidn de las inmunoglobulinas:

A( sbrica ): M
A( salival ): E
G: D

Subpobiaciones de linfocitos:

cn 4 cD8 : Relacién CD4/CD8__

19



Biometria hemdtica completa:

Leucocitos Eosinéfilos
Hb Baséfilos

Ht Monocitos
VGM Otras formas
CMHG

Neutréfilos

Linfocitos

Determinaciones de HLA:

A B C DR

Cariotipo:

18 q(+) 18 q(-)

Anticuerpos:

Antinucleares

Antitiroideos: Antitiroglobulina

Antimicrosomales

Anti-DNA nativo

Anti-mitsculo liso

HFactor reumatoide

Complemento C3 C4

Células LE

Grupo y RH

TABLA II.
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12

DATOS CLin:iC

U~ FOPUNUNOLOGTCGS

D¥

PACIENTES

CO DEFICIENCTIA DE IG A.
Paciente Edad Sexo Complicaciores Ig A Ig G Ig Ig E HLA Anticuerpos
Y., u otras enfs. ng'dl mg/dl mg,dl mg/dl
1 62 F Saludable 360 1200 126 NR A1BBA30BxCw4/6Cwx N1
DR3DQ1DR1DQ2
2 41 F Saludable 298 1490 221 NR A1B8Aw33B5CwxDR8 N1
DQ3DR3DQ1
3 39 F Saludable 377 1610 284 NR A1B8AXxB12Cw4/6Cwx AAN(+)
DR8DQ3DR3DQ1 AML(+)
4 37 F Saludable 407 1490 99 NR A1B8A29B12DR8DQ3 N1
] DR3DQ1
5 35 M Saludable 398 1380 124 22UI Al1BxA30/31B5Cwx N1
eg/ml DR8DQ3DR3DQ1
6 31 M Saludable 13 3000 249 NR A1BBA29B12Cwx N1
DR8DQ3DR3DQ1
7 30 F Saludable 284 1300 261 NR A1B8AxB5DRxDR3 N1.
DQ1
8 28 M Saludable 257 1400 113 NR A1BBA29B12DR8DQ3 N1
DR3DQ1
9 22 F Saludable 382 1380 290 NR A1BxA2B5DRxDR3DQ1 N1
10 18 M Saludable 194 1470 168 NR A1B5A2B16Cw3Cw3 NR
11 17 M Saludable 207 1450 109 KR AlBwA2B16Cw3Cwx N1




(44

Paciente Edad Sexo Complicaciones Ig a Ig G Ig M Ig E HLA Anticuerpos
y/u otras enfs. mg/dl mg/dl mg/dl mg/dl :

12 14 F Saludable 206 1560 162 NR A1BBA29B5CwxDR3 N1
DQ1
13 11 F Saludable 302 1550 153 NR NR NR
14 7 F Saludable 345 1190 202 600 UI AxBBA2B5CwxDR3DQ1 N1
eg/ml
15 4 M Saludable 117 1050 170 NR AxBBA2BS5/51CwxDR3 AML(+)
. DQ1 ATG(+)
16_ 8 M Saludable 165 826 135 NR A1Bl4AxB5 N1
17 6 M Saludable 123 1030 122 NR A1B8AxBx N1
AML: Anti-misculo liso,. TABLA 1II.

ATG: Anti-tiroglobulina.
NR: No realizado.



x4

DATOS CLINICOS E INMUNOLOGICOS DE PACIENTES.CON

DEFICIENCIA DE IG A

Paciente sIg A C3 Cé4 FR CLE BH CcD3 Ch4 CcD8 Relacidn CD4/CD8
1 7.87 104 60 Neg \Neg N1 NR 60 40 1.5
2 22,1 102 16 Neg Neg N1 NR 68 40 1.7
3 33.5 69 10 Neg Neg N1 NR 60 32 1.875
4 1.14 105 25 Neg Neg N1 68 52 24 2.16
-5 20.6 78 16 Neg Neg Eos: NR 36 36‘ 1
208
6 1.11 83 12 Neg Neg N1 NR 60 32 1.875
7 NR 106 14 79 Neg Anemia 72 56 20 2.8
N/H
8 NR NR NR NR NR Eos: NR 56 40 1.4
1050
9 14 71 13 Neg Nesg N1 NR 56 44 1.272
10 NR NR NR NR NR N1 NR 52 20 2.6
11 18 96 40 Neg Neg N1 NR 64 62 . 1.032




9.

DATOS CLINICOS E INMUNOLOGICOS DE PACIENTES:

CON DEFICIENCIA DE IG A.
Paciente sIg A C3 C4 FR CLE BH CcD3 Ccbh4 -~ CDB bgelacién Cch4/CD8
12 23.4 107 10 Neg Neg N1 NR 52 32 1.625
13 12.6 NR NR NR NR N1 NR éb 44 1,454
14 1.9 124 21 82 NR Eos: NR 60 36 1.6
700
15 90.1 124 20 Neg NR N1 NR 64 44 1,454
16 24,9 97 16 Neg ‘Neg N1 .68 68 32 _2.125
17 2.7 95 17 73 Neg N1 72 52 20 2.6
sIg A: inmunoglobulina A secre- TABLA IV.

tora.

FR: Factor reumatoide.

CLE: Células LE.
BH: Biometrfa hemética.

NR: No realizado.
Eos: eosindfilos séricos.

N/H: Normocitica/hipocrémica.
Neg: Negativo.
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