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Fig. 1. Tomografia computerizada abdominal con masa a nivel de
recto anterior derecho con liquido libre en pelvis.

co. En 1996 se cred una clasificacion segun las caracteristicas de
la imagen de la TC (5,6), siendo nuestro caso un tipo III con san-
grado en peritoneo y espacio prevesical presentando éstos mayor
gravedad. La puncién-aspiracién ha desaparecido como manio-
bra diagndstica siendo como tratamiento también ineficaz
aumentando el riesgo de infeccién. Se recomienda generalmente
actitud conservadora con analgesia, reversion de la anticoagula-
cién, colocacion de bolsas de hielo y reposicién de la volemia,
valorando cirugia si existe repercusiéon hemodindmica, compre-
sion de estructuras vitales o infeccion del hematoma (7-10).

En conclusion, debe tenerse en cuenta esta patologia en
pacientes con tratamiento anticoagulante y dolor abdominal, rea-
lizando estudios de imagen precozmente para valorar la exten-
sion e iniciar tratamiento oportuno.
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Sarcoidosis y déficit selectivo de IgA

Sr. Director:

La sarcoidosis es una enfermedad granulomatosa sistémica de
causa desconocida que afecta especialmente a individuos jove-
nes. Dentro de las alteraciones de laboratorio presentes en la sar-
coidosis destaca la hipergammaglobulinemia policlonal. La coe-
xistencia de un déficit aislado de IgA y sarcoidosis ha sido
comunicado previamente de manera ocasional y en casos puntua-
les (1-3). Presentamos el caso de una mujer joven diagnosticada
simultdneamente de sarcoidosis aguda y déficit selectivo de IgA,
que recientemente hemos tenido la oportunidad de estudiar.

Se trata de una mujer de 21 afios sin antecedentes personales
de interés que consultd por artralgias y lesiones de eritema nodo-
so en piernas. Entre los datos de laboratorio el hemograma y bio-
quimica completa fueron normales, siendo la velocidad de sedi-
mentacién globular de 39 mm a la primera hora con proteina C
reactiva normal. Una radiografia de torax fue normal. La prueba
de Mantoux y la serologia a toxoplasma, citomegalovirus y virus
de Epstein-Baar fueron negativas. Los niveles de enzima conver-
tidora de angiotensina (ECA) se encontraron repetidamente ele-
vados: 81,7, 73,4 y 65 U/L. La gammagrafia con galio detectd
depdsito del trazador a nivel uveal y parotideo sin captacién a
nivel hiliar pulmonar, sugerente de sarcoidosis en estadio inicial
con afectacion glandular pero no hiliar. Un TAC toracoabdomi-
nal demostrd un resto timico en espacio prevascular anterior con
parenquima pulmonar normal sin adenopatias mediastinicas ni
axilares y ligera esplenomegalia sin adenopatias retroperitonea-
les. Las pruebas funcionales respiratorias fueron normales. Los
niveles de TSH fueron normales. Un proteinograma fue normal y
la determinacién de inmunoglobulinas detecté un déficit confir-
mado de IgA 5,6 mg/dl (70-400) con niveles normales de IgG
1.536 mg/dl e IgM 252 mg/dl. El resultado de poblaciones linfo-
citarias fue normal y la determinacidn de factor reumatoide, nive-
les de complemento C3 y C4 y autoanticuerpos (ANA, antiDNA;
anti-Sm, anti-RNP, anti-Ro, anti-La y SCI-70) fueron igualmente
normales o negativos. Se realizé tratamiento sintomdtico (AINE)
en las primeras 4 semanas y a los 18 meses de seguimiento la
paciente permanece asintomdtica y no ha presentado ningtin pro-
ceso infeccioso o de otra naturaleza asociado.

El déficit selectivo de IgA es la inmunodeficiencia primaria
mas frecuente con una incidencia aproximada de 1 de cada 600
individuos de origen europeo. Existe una gran diferencia en la
frecuencia de presentacion entre la poblacién blanca-caucasiana
y asidtica lo que viene a apoyar una predisposicién genética. Se
ha reportado una frecuencia desde 1:170 en Espafa (4), inusual-
mente alta, hasta 1:18500 en Japon. El criterio diagndstico defini-
tivo de un déficit de IgA es una persona mayor de 4 afios que tie-
ne IgA sérica menor de 7 mg/dL con IgG e IgM séricas normales.
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Aunque la gran mayoria de las personas con déficit aislado de
IgA estdn asintomadticas existe una mayor incidencia de infeccio-
nes respiratorias de repeticion, diarrea crénica y enfermedades
autoinmunes. A nivel gastrointestinal se asocia especialmente
con infecciones por Giardia lamblia y con la enfermedad celfaca.
También existe una asociacion significativa entre el déficit aisla-
do de IgA y enfermedades autoinmunes especialmente el lupus
eritematoso sistémico y artritis reumatoide. La incidencia de
asma y de otras enfermedades atdpicas es igualmente mas alta en
los pacientes con déficit de IgA. También se han comunicado
casos asociados a tiroiditis de Hashimoto, enfermedad de Still,
anemia perniciosa, miastenia gravis, vitiligo, dermatomiositis,
anemia hemolitica, sindrome de Sjogren, purpura trombopenica
idiépatica y diabetes tipo 1. La coexistencia del déficit de IgA
con sarcoidosis también ha sido notificada previamente de mane-
ra ocasional y en casos aislados (1-3).

En la sarcoidosis hay una hiperactivacién de la inmunidad
humoral con una hipergammaglobulinemia de tipo policlonal, que
se puede ver en los periodos de actividad pero también en los casos
inactivos. El papel de esta aumento policlonal de inmunoglobulinas
en la patogénesis de la sarcoidosis no esta claro: puede ser secunda-
rio a la presencia de linfocitos T activados durante la formacién del
granuloma o bien que tuviera algun papel en la formacion del gra-
nuloma formando parte de los inmunocomplejos circulantes. Otros
estudios han sefialado que en la sarcoidosis activa los niveles séri-
cos de IgG e IgA son significativamente mds bajos, aunque dentro
de los limites normales, que en los casos inactivos, lo cual puede ser
debido a su acumulacién en las lesiones sarcoideas activas o a que
formen parte de los inmunocomplejos circulantes durante las fases
de actividad de la enfermedad (5).

Algunos casos de déficit aislado de IgA desarrollan inmuno-
deficiencia variable comtin (IDVC) con el tiempo. Por otra parte
también se han publicado casos de sarcoidosis asociados con
inmunodeficiencia variable comtin (6,7). La posible presencia de
este alteracion inmunoldgica deberia ser sospechada en pacientes
con sarcoidosis que presentan infecciones recurrentes y no tienen
hipergammaglobulinemia. El mecanismo de la aparente relacion
entre las dos entidades es desconocido, aunque se han propuesto
dos posibilidades; que la IDVC predispusiera a infecciones que
fueran el agente responsable del desarrollo de la sarcoidosis o
que ambas entidades esten asociados con alteraciones similares
en las celulas T.

El tratamiento de la deficiencia de IgA se centra en la profila-
xis y tratamiento de las infecciones. La administraciéon de inmu-
noglobulinas o plasma es peligroso por el peligro de desarrollar
anticuerpos frente a IgA. En los pacientes con déficit de IgA que
precisen transfusiones lo ideal es que sélo recibieran sangre de
donantes deficientes de IgA.
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Exacerbacion aguda de un caso de neumonitis
intersticial descamativa tras biopsia pulmonar por
videotoracoscopia

Sr. Director:

La neumonitis intersticial descamativa (NID) es una enfermedad
inflamatoria pulmonar de presentacion rara, de etiologia desconoci-
da, que se ha relacionado con agentes virales y con el humo del
tabaco (1), aunque su patogenia es también desconocida, se han
implicado mecanismos immunopatoldgicos. Se caracteriza histol6-
gicamente por acumulo de macréfagos en los alvéolos pulmonares,
afecta mas al varén, sobretodo en la cuarta y quinta década de la
vida, radiolégicamente se muestra con opacificacion en vidrio des-
lustrado, bilateral, simétrico y sobretodo en las zonas inferiores del
pulmon, presentando buena respuesta a los esteroides (2,3).

Nosotros describimos un caso de NID que se exacerbd tras la
préctica de biopsia pulmonar por videotoracoscopia.

Pacienta vardn, de 70 afios de edad, exfumador hasta hace dos
meses de 102 paquetes de cigarrillos, con historia de tos y disnea
de esfuerzos desde hace muchos afios, sintoma este ultimo que
progresivamente ha venido en aumento. En agosto del pasado
afio ingresa en nuestro hospital por presentar aumento de la tos,
disnea de reposo, astenia, y febricula, se le practicé estudio radio-
l6gico y tomografia axial computarizada de térax visualizdndose
imagen de infiltrados en vidrios deslustrados de forma parcheada,
diseminados por ambos campos pulmonares, engrosamiento de
septos interlobulares, y del intersticio intralobulillar, la gasome-
tria arterial era de Po2 42 mm, Pco2 34 mm, Ph 7,34, el estudio
funcional respiratorio mostraba CV 1750 cc, (49%), FEV 1200
cc (50%), FEV/CV 71%. Se inici6 tratamiento con prednisona a
dosis de 0,5mg por kilo de peso, mejorando el paciente progresi-
vamente y presentando disminucidn ostensible de la sintomatolo-
gia, desapareciendo la disnea de reposo y solo presentdndola
cuando caminaba rapido, el estudio radiolégico también mejoro,
disminuyendo el infiltrado intersticial, la gasometria arterial
basal era de Po2 60 mm, Pco2 42 mm, Ph 7,36. Posteriormente se
le practicé videotoracoscopia izquierda con obtencién de tres
muestras de biopsia pulmonar del lobar superior y del inferior
cuyo resultado histolégico muestra abundantes macréfagos alve-
olares, pas positivo con leve engrosamiento fibroso en los septos
alveolares y ligero infiltrado linfocitario, algunas zonas quisticas
rodeadas de fibrosis, siendo diagnosticado de NID. Al segundo
dia de la intervencion el paciente comenz6 con empeoramiento
de su estado general, disnea de reposo, ortopnea, taquipnea, en la
radiografia de térax practicada se observaba mayor infiltracion
intersticial, y la gasometria arterial respirando aire ambiental era
de Po2 44 mm Pco2 34 mm, se descarté que el fallo respiratorio
fuese debido a complicaciones de la intervencién quirdrgica en



