
Gammapatía monoclonal IgG
Kappa asociada al síndrome de
Sjögren. A propósito de un caso

El síndrome de Sjögren (SS) es una
enfermedad autoinmune crónica carac-
terizada fundamentalmente por la dis-
minución de secreción salival y lacri-
mal secundarias a la invasión
linfocítica de las glándulas exocrinas
(1). Existen formas primarias y formas
asociadas a otras entidades, fundamen-
talmente colagenosis. Desde un punto
de vista inmunológico en esta enferme-
dad se detecta una marcada activación
de los linfocitos B de carácter policlo-
n a l .

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

Mujer de 67 años sin antecedentes
personales de interés que, encontrándo-
se previamente bien, desarrolló en
diciembre de 1994 un cuadro de edema-
tización generalizada, con afectación
predominante de párpados, abdomen y
muslos. El edema persistió sin modifica-
ciones apreciables hasta su ingreso hos-
pitalario en mayo de 1995. Presentaba
eritema facial de distribución periorbi-
cular y en mejillas tras la exposición
solar y artralgias en ambas rodillas de
carácter mecánico.

En la exploración clínica destacaba
la presencia de un edema cutáneo gene-
ralizado que no dejaba fovea, de predo-
minio en hemicuerpo izdo y un eritema
malar y supraciliar. Existía hipoventila-
ción de hemitórax izdo, con semiología
de derrame pleural. No existían signos
flogóticos articulares y la movilidad

articular estaba conservada. El resto de
la exploración era normal.

En los estudios complementarios
realizados se apreciaba una anemia
normocítica y normocrómica, la VSG
era de 18 mm/h, el factor reumatoide
(FR) 90 U/ml y las proteínas 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 IgG Kappa (IgG 4l91 m/dl,
cadenas Kappa 114 mg/dl). El sedi-
mento de orina era normal y la serolo-
gía luética negativa. La determinación
de anticuerpos antinucleares (ANA)
fue positiva, a título l/10240, patrón
moteado, anti-Ssa/Ro y anti-SSb/la
positivos. Los anticuerpos Anti-Jo 1,
Anti-DNAn y Anti-lRNP fueron nega-
tivos. La albuminuria en orina de 24 h
fue de 16,5 mg/dl.

En la Rx de tórax se observaba un
derrame pleural izquierdo. En un TAC
de tórax se apreciaba derrame pleural
bilateral y derrame pericárdico. El
líquido pleural correspondía a un exu-
dado de predominio mononuclear, cuyo
estudios microbiológicos fueron negati-
vos y la citología inflamatoria. Se realizó
una biopsia pleural, cuya histología fue
normal. Se realizó un estudio otalmoló-
gico donde se observó un tiempo de rup-
tura lacrimal inferior a lo normal. En
una  de glándulas salivales se apreciaba
hiperplasia difusa de parótidas, con
escasa respuesta al estímulo de secre-
ción, compatible con síndrome seco gra-
do II. La enferma rechazó la realización
de una biopsia de médula ósea.

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

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

Los diagnósticos finales fueron:
Lupus eritematoso sistémico y síndrome
de Sjögren secundario, con gammapatía
monoclonal IgG Kappa.

Discusión: En el 80% de los enfermos
con SS se detecta una bipergam-
maglob1ulinemia (l) que se asocia a la
presencia de autoanticuerpos contra
antígenos organoespecíficos y no orga-
noespecíficos, detectándose 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
(l). El caso expuesto presentaba dichos
anticuerpos a título elevado.

La particularidad del caso presenta-
do radica en la presencia de una gam-
mapatía monoclonal IgG-Kappa, ya que
en el SS la hiperproducción de gamma-
globulinas suele ser policlonal.

Tras la revisión bibliográfica efec-
tuada consideramos que éste es el pri-
mer caso de gammapatía monoclonal
IgG Kappa asociada al SS detectado en
enfermos caucasianos. Existen varias
series de pacientes japoneses con gam-
mapatía 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 diferenciación 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 gammapatía monoclonal (5). Estos
linfomas son predominantemente no
hodgkinianos y de células B (IgM-Kap-
pa). En nuestra paciente no existía evi-
dencia de que sufriese un proceso linfo-
proliferativo, si bien el estudio de la
médula ósea 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 debía a una pro-
liferación neoplásica de las células B.
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Empiema por Alteromona
putrefaciens

La Alteromona (pseudomonas) p u t r e -
faciens es un raro patógeno 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 S h e w a n e l l a (2). Este
organismo ha sido aislado de una varie-
dad de productos lácteos, peces en des-
composición y medio ambiental como
agua y petróleo y es muy frecuente su
aislamiento en el agua marina (3,4). La
S. putrefaciens es una causa inusual de
infección en humanos. En la revisión
MEDLINE (1975-96) se describen menos
de un centenar de casos de infección por
S. putrefaciens (5-7). Describimos el
primer caso de derrame pleural donde
se aísla S. putrefaciens, en paciente con
neoplasia pulmonar.

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

Desde su alta ha permanecido su
estado general estable, presentando
los últimos días tos, disnea progresi-
va y dolor torácico en hemitórax
izquierdo de características atípicas,
sin fiebre. En la exploración física
destacaba discreta afectación del
estado general, abolición del murmu-
llo vesicular en hemitórax izquierdo,
siendo el resto de la exploración nor-
mal. En la hematimetría destacaba
cifras de leucocitos normales con des-
viación a la izquierda; hematocrito,
30,2%; hemoglobina, 10,1%; resto de
los parametros normales; la veloci-
dad de sedimentación globular
(VSG), 107mm/primera hora. Las
cifras de plaquetas y el estudio de
coagulación eran normales. En la
bioquímica general presentaba insu-
ficiencia renal leve, con cifras de
urea, 65 mg/dl; creatinina, 1,8 mg/dl;
siendo el resultado de los demas
parámetros normales. Así 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-
temático de orina era normal. El
antígeno carcinoembrionario, 336,1
(Normal: 0-3). El resto de marcado-
res tumorales fueron normales. La
prueba de tuberculina fue negativa.
En la radiografía de tórax se aprecia-
ba derrame pleural izquierdo signifi-
cativo. El líquido pleural presentaba
características de exudado, con glu-
cosa 3 mg/dl, las proteinas totales de
4.6 g/dl, LDH 1798 UI/l, los leucoci-
tos 29x109/l con 91 % de polinuclea-
res, 40x109/l hematies, ADA 15 UI
(normal), la baciloscopia era negati-
va. Citología con característica de
benigna, y en el cultivo crecía abun-
dante cantidad de Alteromonas
putrefaciens. Ecografía abdominal:
Derrame pleural bilateral y masa
suprarrenal derecha de probable ori-
gen metastásico. En la tomografía
axial computarizada torácica se apre-
ciaba derrame pleural izquierdo de
gran tamaño con atelectasia del lóbu-
lo inferior izquierdo y engrosamiento
pleural posterior, de aspecto nodu-
lar. Múltiples adenopatias calcifica-
das en el mediastino e hilios pulmo-

nares. Se realizo tratamiento con
ciprofloxacino y drenaje del derrame
con evolución favorable, aunque per-
sistiendo discreto derrame con culti-
vo negativo a los dos meses de segui-
m i e n t o .

La A. putrefaciens ha sido aislada en
el humano en diversos tejidos, particu-
larmente ocurre en pacientes con infec-
ciones crónicas de extremidades infe-
riores, de oídos, 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 significación clínica es
dificil de determinar. El organismo ha
sido considerado responsable de episo-
dios de bacteriemia (5,8), peritonitis en
pacientes sometidos a diálisis peritoneal
(9), otitis crónica (5), úlceras en pier-
nas (7) y neumonía (3).

Suelen responder favorablemente a
las fluoroquinolonas, aminoglicósidos,
ureidopenicilinas y cefalosporinas.
Parece mostrar mayor resistencia que
la P. aeruginosa, a los aminoglicósidos,
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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