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Gammapatia monoclonal 19G
Kappa asociada al sindrome de
Sjogren. A propdsito de un caso

El sindrome de Sjogren (SS) es una
enfermedad autoinmune crénica carac-
terizada fundamentalmente por la dis-
minucion de secrecién salival y lacri-
mal secundarias a la invasion
linfocitica de las glandulas exocrinas
(1). Existen formas primarias y formas
asociadas a otras entidades, fundamen-
talmente colagenosis. Desde un punto
de vista inmunolégico en esta enferme-
dad se detecta una marcada activacion
de los linfocitos B de caracter policlo-
nal.

Presentamos a continuacién un caso
de SS secundario asociado a LES, en el
cual se detecté la presencia de una
hipergammaglobulinemia monoclonal.

Mujer de 67 afios sin antecedentes
personales de interés que, encontrando-
se previamente bien, desarrolld en
diciembre de 1994 un cuadro de edema-
tizacion generalizada, con afectacion
predominante de parpados, abdomen y
muslos. El edema persisti6 sin modifica-
ciones apreciables hasta su ingreso hos-
pitalario en mayo de 1995. Presentaba
eritema facial de distribucion periorbi-
cular y en mejillas tras la exposicién
solar y artralgias en ambas rodillas de
caracter mecanico.

En la exploracién clinica destacaba
la presencia de un edema cutaneo gene-
ralizado que no dejaba fovea, de predo-
minio en hemicuerpo izdo y un eritema
malar y supraciliar. Existia hipoventila-
cién de hemitérax izdo, con semiologia
de derrame pleural. No existian signos
flogéticos articulares y la movilidad
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articular estaba conservada. El resto de
la exploracion era normal.

En los estudios complementarios
realizados se apreciaba una anemia
normocitica y normocrémica, la VSG
era de 18 mm/h, el factor reumatoide
(FR) 90 U/ml y las proteinas totales 8,2
g/dl, con una cifra de gammaglobuli-
nas de 3,4 g/dl. La inmunoelectrofore-
sis de las gammaglobulinas séricas
mostraba la presencia de un pico
manoclonal 19G Kappa (19G 4191 m/dl,
cadenas Kappa 114 mg/dl). El sedi-
mento de orina era normal y la serolo-
gia luética negativa. La determinacion
de anticuerpos antinucleares (ANA)
fue positiva, a titulo 1/10240, patrén
moteado, anti-Ssa/Ro y anti-SSb/la
positivos. Los anticuerpos Anti-Jo 1,
Anti-DNAnN y Anti-IRNP fueron nega-
tivos. La albuminuria en orina de 24 h
fue de 16,5 mg/dl.

En la Rx de térax se observaba un
derrame pleural izquierdo. En un TAC
de térax se apreciaba derrame pleural
bilateral y derrame pericardico. El
liquido pleural correspondia a un exu-
dado de predominio mononuclear, cuyo
estudios microbiol6gicos fueron negati-
vos Y la citologia inflamatoria. Se realizé
una biopsia pleural, cuya histologia fue
normal. Se realiz6 un estudio otalmol6-
gico donde se observé un tiempo de rup-
tura lacrimal inferior a lo normal. En
una de glandulas salivales se apreciaba
hiperplasia difusa de par6tidas, con
escasa respuesta al estimulo de secre-
cién, compatible con sindrome seco gra-
do Il. La enferma rechazo6 la realizacion
de una biopsia de médula 6sea.

Se inici6 tratamiento con corticoides
a dosis de | mg/kg/d de prednisona total
60 mg/d), remitiendo completamente el
edema en los dias siguientes y quedando

la paciente totalmente asintomatica.
Tras el alta continué realizando trata-
miento con corticoides, en dosis descen-
dentes, manteniéndose asintomatica
tras dos afios de seguimiento y habiendo
desaparecido el pico monoclonal.

Los diagnosticos finales fueron:
Lupus eritematoso sistémico y sindrome
de Sjdgren secundario, con gammapatia
monoclonal 1gG Kappa.

Discusion: En el 80% de los enfermos
con SS se detecta una bipergam-
magloblulinemia (I) que se asocia a la
presencia de autoanticuerpos contra
antigenos organoespecificos y no orga-
noespecificos, detectdndose positividad
para el factor reumatoide, anti-Ro (SS-
A) y anti-La (SS-B) en un 60-80, 50-60 y
en un 40% de los casos respectivamente
(). El caso expuesto presentaba dichos
anticuerpos a titulo elevado.

La particularidad del caso presenta-
do radica en la presencia de una gam-
mapatia monoclonal 19G-Kappa, ya que
en el SS la hiperproduccién de gamma-
globulinas suele ser policlonal.

Tras la revision bibliografica efec-
tuada consideramos que éste es el pri-
mer caso de gammapatia monoclonal
19G Kappa asociada al SS detectado en
enfermos caucasianos. Existen varias
series de pacientes japoneses con gam-
mapatia monoclonal asociada al SS, en
los que el idiotipo predominante es no-
Ig M, a diferencia a lo hallado en los
sujetos caucasianos, en los que predo-
mina el idiotipo Ig M (2-4). Se ha atri-
buido tal diferencia a la existencia de
distintos factores genéticos reguladores
de la diferenciacion de las células B
(2).

Es conocido el alto riego de sufrir un
linfoma entre lo pacientes con SS, riesgo
que parece asociado a la presencia de
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una gammapatia monoclonal (5). Estos
linfomas son predominantemente no
hodgkinianos y de células B (IgM-Kap-
pa). En nuestra paciente no existia evi-
dencia de que sufriese un proceso linfo-
proliferativo, si bien el estudio de la
médula dsea hubiese sido necesario. Sin
embargo el hecho de que el componente
monoclonal haya desaparecido con el
tratamienlo realizado sugiere que tal
evento formaba parte del propio proce-
so autoinmnune y no se debia a una pro-
liferacion neoplasica de las células B.
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Empiema por Alteromona
putrefaciens

La Alteromona (pseudomonas) putre -
faciens es un raro patégeno en humanos,
se trata de una bacteria bacilo gramne-
gativo. Este organismo pertenece al
género Pseudomonas. En 1972 se propu-
so el nombre genérico de alteromonas
(1), y en 1985 el de Shewanella (2). Este
organismo ha sido aislado de una varie-
dad de productos lacteos, peces en des-
composicion y medio ambiental como
agua y petroleo y es muy frecuente su
aislamiento en el agua marina (3,4). La
S. putrefaciens es una causa inusual de
infeccion en humanos. En la revision
MEDLINE (1975-96) se describen menos
de un centenar de casos de infeccion por
S. putrefaciens (5-7). Describimos el
primer caso de derrame pleural donde
se aisla S. putrefaciens, en paciente con
neoplasia pulmonar.

Se trata de un paciente de 83 afios
con antecedentes de cardiopatia isqué-
mica con infarto de miocardio antiguo,
diabetes mellitus en tratamiento con
insulina e hipertensién arterial bien
controlado. Diagnosticado en abril de
1996 de probable neoplasia pulmonar,
sin poder confirmarlo dado que se
desestim6 la realizacion de pruebas
agresivas por parte del paciente y fami-
liares.

Desde su alta ha permanecido su
estado general estable, presentando
los ultimos dias tos, disnea progresi-
va y dolor torécico en hemitérax
izquierdo de caracteristicas atipicas,
sin fiebre. En la exploracién fisica
destacaba discreta afectacion del
estado general, abolicion del murmu-
llo vesicular en hemitérax izquierdo,
siendo el resto de la exploracién nor-
mal. En la hematimetria destacaba
cifras de leucocitos normales con des-
viacion a la izquierda; hematocrito,
30,2%; hemoglobina, 10,1%; resto de
los parametros normales; la veloci-
dad de sedimentacion globular
(VSG), 107mm/primera hora. Las
cifras de plaquetas y el estudio de
coagulacion eran normales. En la
bioquimica general presentaba insu-
ficiencia renal leve, con cifras de
urea, 65 mg/dl; creatinina, 1,8 mg/dl;
siendo el resultado de los demas
parametros normales. Asi como, las
inmunoglobulinas, anticuerpos anti-
nucleares, factor reumatoideo, C3 y
C4. En el proteinograma descaba la
cifra de albumina, 3 g/dl, el resto de
los parametros eran normales. El sis-
tematico de orina era normal. El
antigeno carcinoembrionario, 336,1
(Normal: 0-3). El resto de marcado-
res tumorales fueron normales. La
prueba de tuberculina fue negativa.
En la radiografia de térax se aprecia-
ba derrame pleural izquierdo signifi-
cativo. El liquido pleural presentaba
caracteristicas de exudado, con glu-
cosa 3 mg/dl, las proteinas totales de
4.6 g/dl, LDH 1798 Ul/I, los leucoci-
tos 29x10%1 con 91 % de polinuclea-
res, 40x10%1 hematies, ADA 15 Ul
(normal), la baciloscopia era negati-
va. Citologia con caracteristica de
benigna, y en el cultivo crecia abun-
dante cantidad de Alteromonas
putrefaciens. Ecografia abdominal:
Derrame pleural bilateral y masa
suprarrenal derecha de probable ori-
gen metastasico. En la tomografia
axial computarizada toracica se apre-
ciaba derrame pleural izquierdo de
gran tamafio con atelectasia del l6bu-
lo inferior izquierdo y engrosamiento
pleural posterior, de aspecto nodu-
lar. Mdltiples adenopatias calcifica-
das en el mediastino e hilios pulmo-

nares. Se realizo tratamiento con
ciprofloxacino y drenaje del derrame
con evolucidén favorable, aunque per-
sistiendo discreto derrame con culti-
Vo negativo a los dos meses de segui-
miento.

La A. putrefaciens ha sido aislada en
el humano en diversos tejidos, particu-
larmente ocurre en pacientes con infec-
ciones crénicas de extremidades infe-
riores, de oidos, en prematuros y
enfermedades debilitantes (5,8). Debi-
do a que el organismo ha sido aislado
con otras especies de bacterias, en
muchos casos su significacion clinica es
dificil de determinar. El organismo ha
sido considerado responsable de episo-
dios de bacteriemia (5,8), peritonitis en
pacientes sometidos a dialisis peritoneal
(9), otitis crénica (5), Glceras en pier-
nas (7) y neumonia (3).

Suelen responder favorablemente a
las fluoroquinolonas, aminoglicdsidos,
ureidopenicilinas 'y cefalosporinas.
Parece mostrar mayor resistencia que
la P. aeruginosa, a los aminoglicésidos,
cefatazidima y peploxacino (5,9,10).

Dada la rareza de este germen como
causante de infecciones en los humanos,
describimos el primer caso de derrame
pleural en un paciente debilitado.
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