
RESUMEN

Introducción: Entre las diferentes causas que con-

dicionan eosinofília, se encuentra un síndrome des-

crito por primera vez por Gleich en 1984 caracteriza-

do por angioedema de cara, cuello, extremidades y

tronco, aumento de peso, hipereosinofilia (60-70 %),

fiebre, incremento de los niveles séricos de IgM, sin

afección a órganos vitales.

Observación clínica: Mujer de 17 años de edad, no

alérgica, remitida por presentar angioedema tipo re-

currente, inicialmente en manos y pies, actualmente

facial, inicia hace 3 años, evolución progresiva con re-

cidivas más frecuentes y graves, en el último año

mensuales. Malestar general, sin fiebre. Los exáme-

nes complementarios muestran eosinófilos 40,8 %,

total de 3.300/mm3, niveles séricos de IgM 343 mg/dl

(rango normal: 53-300 mg/dl). Se descartan las posi-

bles causas de hipereosinofília además de infiltrado

de eosinófilos a órganos vitales. La paciente fue tra-

tada con corticoides orales presentando remisión clí-

nica y disminución de los eosinófilos (1,7 %, totales

200/ mm3).

Conclusiones: La paciente presenta las caracterís-

ticas clínicas para ser diagnosticada como un síndro-

me de Gleich, descartando otras entidades asociadas

a hipereosinofília

Palabras clave: Hipereosinofilia. Angioedema recu-

rrente. Síndrome de Gleich.

Recurrent angioedema and hypereosinophilia 

ABSTRACT

Introduction: Among the various causes of

eosinophilia are the syndrome first described by Gle-

ich in 1984. This syndrome is characterized by an-

gioedema of the face, neck, extremities and trunk,

weight gain, hypereosinophilia (60-70 %), fever, and

increased serum IgM levels without involvement of

the vital organs.

Case report: A 17-year-old non-allergic woman

was referred to our hospital for further investigation

of recurrent angioedema, initially of the hands and

feet and subsequently of the face, with onset 3 years

previously. The attacks had become more frequent

and severe and had occurred monthly in the previous

year. The patient also showed general malaise, with-

out fever. Complementary investigations revealed

eosinophils 40.8 %, total count 3,300/mm3, and

serum IgM levels 343 mg/dl (normal range: 53-

300 mg/dl). Possible causes of hypereosinophilia and

eosinophilic infiltration of vital organs were ruled out.

The patient was treated with oral corticosteroids

which produced clinical remission and reduction of

eosinophil count (1.7 %, total 200/mm3).

Discussion: Gleich syndrome is uncommon and

has well-defined clinical features and a benign course.

We describe a patient who presented the clinical

characteristics of this syndrome with good response

to steroids and without involvement of vital organs.

Conclusions: Our patient presented clinical fea-

tures compatible with a diagnosis of Gleich syn-

drome. Other entities associated with hypere-

osinophilia were ruled out.

Key words: Hypereosinophilia. Recurrent angioede-

ma. Gleich syndrome.
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INTRODUCCIÓN

Entre las diferentes causas que condicionan eosi-

nofília, se encuentra un síndrome descrito por pri-

mera vez por Gleich en 19841, caracterizado por an-

gioedema de cara, cuello, extremidades y tronco,

aumento de peso, hipereosinofília (60-70 %), fiebre,

incremento de los niveles séricos de IgM1, que no

afecta órganos vitales. El estudio histológico muestra

infiltrado de la dermis con numerosos eosinófilos. Ini-

cialmente es definido como un angioedema tipo re-

currente, pero en 1998, Chinkama et al describe un

tipo no episódico2. La patogenia del síndrome de

Gleich es desconocida.

OBSERVACIÓN CLÍNICA

La paciente es una mujer de 17 años de edad, no

alérgica que acude a nuestro servicio, remitida por

presentar angioedema de tipo recurrente, que ini-

cialmente fue en manos y pies y que en la actuali-

dad es facial. La enfermedad se inició hace 3 años,

evolucionando de forma progresiva, con ataques

más frecuentes y graves, presentándose mensual-

mente en el último año, se autolimita sin tratamiento.

Se acompaña de malestar general, y no ha asociado

fiebre. En la primera visita la paciente se encontra-

ba en fase de remisión y los exámenes complemen-

tarios mostraron: Leucocitos totales: 8.000/mm3,

Eosinófilos 40,8 %, con un total de 3.300/mm3, Ni-

veles séricos de IgM 343 mg/dl (rango normal: 52-

300 mg/dl). Población linfoide: incremento en los va-

lores de linfocitos T4: 59 %, T8: 37 %, células NK:

14 %, índice T4/T8 de 1,59. Otras investigaciones in-

cluidas: serología de parásitos (T. spiralis, Echinococ-

cus granulosus, Toxocara canis): negativa; Anticuer-

pos antinucleares, negativos; componentes del com-

plemento (C3, C4, CH50, C1 estereasa inhibidor),

normales; Ecocardiograma normal. Biopsia de piel en

fase asintomática reporta infiltrado mononuclear in-

específico (figs. 1 y 2). La paciente fue tratada con

corticoides orales, a 1 mg/kg por 15 días y posterior

dosis de reducción, durante 1 mes, llegando a la re-

misión clínica de los síntomas y con disminución del

conteo de eosinófilos (1,7 %; totales de 200/mm3). 

DISCUSIÓN

El síndrome de Gleich descrito por primera vez en

1984, es un síndrome poco frecuente, con caracterís-

ticas clínicas bien definidas, que tiene un curso clíni-

co benigno, distinto a otros síndromes hipereosinofíli-

cos primaros1. Existen pocos casos descritos en la

literatura2-9. Aquí se describe una paciente que pre-

senta las características clínicas de este síndrome:

Angioedema recurrente, malestar general, asociado

con hipereosinofília, incremento de los niveles séricos

de IgM, con buena respuesta a los esteroides y sin

afectación de otros órganos. En este caso reiteramos

lo propuesto por Chikama, al referir que los tipos epi-

sódicos y no episódicos predominan en mujeres jó-

venes7.

Sin embargo esta entidad clínica aunque rara, es

bien conocida, aunque su patogenia aún es desco-

nocida. Los eosinófilos juegan un papel central en

esta enfermedad, pero los mecanismos por los cuá-

les son activados aún no están claros. Se sugiere

que la estimulación de células Th previa a la hipereo-

sinofília induce la secreción de citocinas (IL-6) que

actúan sobre los eosinófilos5,6. García-Abujeta et al
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Figura 1.—Slight edema of papillary dermis and few scattered in-

flammatory cells with occasional eosinophils.

Figura 2.—Dense perivascular and periadnexal mononuclear infil-

trate wiht sparse eosinophils between collagen bundles



proponen que la hipereosinofília y la activación de los

eosinófilos, llevan al episodio de angioedema secun-

dario, al predominio de la respuesta tipo Th2 debido

a la disminución de la actividad tipo Th18. En nuestra

paciente hay un aumento de linfocitos T, Linfocitos

T4, Linfocitos T8 y células NK, además de hipereosi-

nofília, lo que manifiesta una hiperestimulación de la

inmunidad celular. Se hipotetiza, basándose en los

hallazgos, de incremento en la activación de células

T y de producción de citocinas en pacientes que se

encuentran en la fase aguda del síndrome5,6,8,9, so-

bretodo de IL-68,9. Las citocinas que más se asocian

a la activación de los eosinófilos son las asociadas

con la actividad Th2 (IL-4, IL-5, IL-6, IL-10 y IL-13)10.

Los efectos proinflamatorios de la IL-6 pueden expli-

car algunos de los cambios locales y sistémicos, la

IL-6 tiene propiedades de vasopermeabilidad pudien-

do ser responsable del angioedema en la fase agu-

da11. Al igual que en otras publicaciones la biopsia

de piel en nuestra paciente mostró infiltrado mono-

nuclear inespecífico8. El tratamiento con corticoeste-

roides induce una disminución en los niveles de eo-

sinófilos favoreciendo la apoptósis de los eosinófilos

por los macrófagos12, tal como se confirmó en el

caso presentado. Aunque el angioedema recurrente

con eosinofilia se define como una entidad benigna,

no existen suficientes estudios que lo sustenten, ya

que en la literatura sólo se cuenta con un estudio

que da seguimiento a los pacientes diagnosticados

con esta entidad, además de que aún hacen falta

más investigaciones para esclarecer la etiopatología

del síndrome.

CONCLUSIONES

Concluimos que nuestra paciente presenta las ca-

racterísticas clínicas descritas para ser diagnosticada

como un síndrome de Gleich, habiéndose descartado

otras entidades que se acompañan de hipereosinofí-

lia y angioedema como parasitosis, síndrome hipere-

osinofílico idiopático, angioedema por déficit del

complemento, enfermedades autoinmunes.
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