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Sindrome de Job Tipo II. Puntaje Diagnéstico y Nueas Opciones Terapéuticas.
Acosta D; Samudio-D GC; Ortiz-C LM; Balbuena-S RMdama A.
Departamento de Pediatria del Hospital Nacional.
Introducciéon: Es una inmunodeficiencia primaria poco frecueqtee se caracteriza p

La forma clasica (tipo I) estd causada por mutasodominantes del gen STAT3 ¢
alteraciones sométicas y la forma incompleta (tipsolo con alteraciones inmunolégid
por mutaciones recesivas del gen TyK2. Ambas camtho un déficit en la generacion
células Th17 a partir de células T CD4+.

Caso Clinico: Paciente masculino de 4 afios de edad, presemsiba Exudativa en cue
cabelludo de 10 meses de evolucion, con extensi@steo, tronco y extremidades, ¢
varios tratamientos previos. Se interna y se ctm$étae mejoria con la terapia antibiot
endovenosa. Se investigan inmunodeficiencias, cwacadentes familiares negativos
descartan diagnoésticos diferenciales y se aplickdeala Diagndéstica de Grimbach

mas de 4 abscesos: 08 ptos., edad: 03 ptos.), rmamido la sospecha
HipergammablobulinemialgE. Ante la recurrencia @ ihfecciones cutaneas y apoya
por el sistema de puntuacién diagnéstica, en caoseon los especialistas se decide in

con escasas manifestaciones inmunoldgicas actutdiéscusion: El Sindrome de Jd

escalas diagndsticas para considerar al individomoc afectado o correlacionar

Inmunoglobulina.

alteraciones inmunolégicas con las genéticas. Lectigfdad del tratamiento con
inmunoglobulina estandar no ha sido totalmente dénada pero fue exitosa en este caso.
Palabras Claves:Sindrome de Job, HipergammaglobulinemialgE, Esdal&rimbacher

or

niveles elevados de IgE, dermatitis eccematoidec@iones recurrentes de piel y pulmones.
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obteniendo 25 puntos (Igg 706 Ul/ml: 04 ptos., E6@Gt 06 ptos., eccema severo: 04 ptos.,
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Inmunoglobulina Humana, con resultados positivamyntervalo de terapia cada 3 meses,

b

tipo Il constituye un reto diagndstico que debedenciarse tempranamente mediante

as

Seleccione una categoria

1. Microbiologia clinica H 7. Investigacién por VIH

2. Epidemiologia 8. Diagnostico de laboratorio en el area
3. Casos clinicos clinica

4. Investigacion clinica 9. Infeccién en inmunodeprimidos

5. Infecciones nosocomiales 10. Infecciones parasitarias o micéticas
6. Investigacion biomédica 11. Otros
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