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Cirugia reconstructiva en

el sindrome de Job: a propoésito
de un caso

Sr. Director:

El sindrome de Job (o sindrome de hiperinmunoglobu-
lina E), descrito en 1966", no se relaciond con la eleva-
cién de la gammaglobulina E hasta 19722 El cuadro se
caracteriza por presentar infecciones de repeticion cuta-
neas y pulmonares motivadas por una inadecuada res-
puesta inflamatoria. Dado que las infecciones recurrentes
constituyen la clave clinica del proceso, el estudio se ha
focalizado en definir el defecto inmunoldgico responsa-
ble. La elevacién de las cifras de IgE condujo a investigar
la regulacion de la citada inmunoglobulina, encontrando-
se niveles relativamente bajos de interferon gamma y al-
tos de interleucina 4 (IL-4). Esta alteracién en el balance
de citocinas sugiere un defecto en las células Th1, res-
ponsables de los niveles bajos de interferon gamma, y en
las Th2, que originarian los elevados niveles de IL-4. El
problema que surge con esta hipétesis es que los niveles
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Fig. 1. Aspecto del paciente al ingre-
so y 11 meses después.

de IgE no se correlacionan con los niveles de citocinas.
Otros defectos de la inmunidad celular referidos en rela-
cién con este cuadro incluyen anergia de la hipersensibi-
lidad retardada y disminucién de las respuestas linfoproli-
ferativas. Su frecuencia es escasa y su agresividad y
morbilidad son muy elevadas®.

Presentamos el caso de un paciente de 27 anos de
edad, varén, diagnosticado de sindrome de Job y atendi-
do por los servicios de cirugia general e inmunologia. Se
remite a nuestro servicio por presentar un cuadro de ne-
crosis cutanea fulminante y progresiva de piel y tejido ce-
lular subcutaneo de genitales externos, periné y pared
abdominal, motivada por la presencia de abscesos en la
region perineal y en el abdomen.

Tras sucesivas sesiones quirlrgicas consistentes en el
drenaje y desbridamiento de mdltiples abscesos estafilo-
cdcicos en pared abdominal, asi como de genitales ex-
ternos y periné, se procedié a la reparacion tanto de la
pared abdominal como de los genitales externos y del
periné, mediante la aposicién de mdultiples autoinjertos
mallados de espesor fino tomados de muslo. Con ello se
consiguié una completa cobertura del déficit generado
(fig. 1).

Asi pues, el sindrome de Job, por su especial agresivi-
dad infecciosa motivada por el fallo de la respuesta infla-
matoria, exige una actitud quirdrgica decidida desde el
inicio como medida terapéutica elemental que permita
abortar la progresiéon fulminante del cuadro. Adicional-
mente resulta fundamental el manejo interdepartamental
de este tipo de pacientes por parte de los servicios de in-
munologia, microbiologia, cirugia general y, en Ultima ins-
tancia, cirugia plastica. Estos pacientes s6lo pueden en-
contrar soluciones, aunque parciales y temporales, a su
grave afeccién desde el abordaje multidisciplinario.
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