
REVISION DE TEMAS

DIANA GARCIA

I. DEFECTOS DE LA ADHERENCIA

Se presenta una revisión sobre las deficiencias
de las células fagocltlcas; se consigna Inforrna-
clón básica y cllnlca sobre defectos de la
adherencia, la qulmlotaxls, la fagocltosls y la
actividad mlcroblclda.

Entre éstos se conocen la deficiencia de una glu-
coproterna de la membrana plasmátlca y la de gránu-
los especrflcos.

1. DEFICIENCIA DE UNA GLUCOPROTEINA
DE LA MEMBRANA PLASMATICA

INTRODUCCION

.

DATOS BASICOS:
-Infecciones bacterianas y micótlcas recurrentes

de piel y ofdos, en niflos.
-Retardo de la cafda del cordón umblllcal.
-Disminución de la adherencia y de la qulmlota-

xls de los PMN.
-Alteración de la fagocltosls de partfculas opsonl-

zadas con anticuerpos y C3b, C3bl
-Ausencia de una glucoprotefna de la membrana

plasmática: MOL <x.
-Transmisión gen ética: lIgada al sexo o autosóml-

ca recesiva.

CONSIDERACIONES GENERALES
En 1980 Crowley y cols ( 1 ) describieron el cuadro

cllnico de un niño de 5 años de edad. que presenta-
ba infecciones recurrentes de la piel y de los oldos y

L a alteración de la actividad funcional de las
células fagoclticas, en cualquiera de sus eta-
pas, se asocia con infecciones recurrentes, que

pueden ser desde moderadas hasta severas y di-
seminadas; éstas ponen en peligro la vida del pa-
ciente.

En forma caracterrstica todos estos pacientes son
susceptibles a las infecciones bacterianas; en los
trastornos más severos se encuentra una asociación
con infecciones micóticas graves; sin embargo pre-
sentan pocos problemas infecciosos atriburbles a vI-

rus o a parásitos.
Esta revisión de los defectos de las células fa-

gocrticas hace énfasis en los de los polimorfonuclea-
res neutrófilos (PMN), acerca de los cuales se tiene
un mayor conocimiento; está organizada de acuerdo
a las principales funciones de las células fagocrticas,
a saber: adherencia, quimiotaxis,fagocitosis yactivi-
dad microbicida.

DRA. DIANA GARCIA DE OLARTE, Profesora Secci6n de In-
munologia, Facultad de Medicina, Universidad de Antioqula, Me-
dellln, Colombia.

IATREIA I VOL I/No.1/AGOSTO/198844



b) Gallin y cols (6, 7) proponen que las c6lulas tIe-
nen una Incapaddad para presentar sus receptores
a los factores qulmlotácticos. los aJales provienen de
los gránulos especrflcos.

c) Todd y cols. (8) senalan cómo la dlsmlnudón
de la adherencia y de la qulmlotaxls pueden estar re-
lacIonadas con una defldencla de la glucoproterna
MOl <X de la membrana; la mayor parte de esta pro-
terna parece funcionar como receptor para los facto-
res qulmlotácticos; está localIzada en los gránulos
especrflcos y durante la degranuladón es movIlizada
a la membrana pfasmática; cuando hay exceso de
estrmulo celular se puede presentar rápidamente una
deficiencia, especlalrnente si no hay una reserva
adecuada en los gránulos.

II. DEFECTOS DE LA OUIMIOT AXIS

cuyos PMN no podran extenderse sobre las superfi-
cies; asr mismo presentaban una disminución de la
quimiotaxis y de la fagocitosis de partrculas opsoni-
zadas con suero fresco (anticuerpos y C3 activado:
C3b, C3bi) ; eran normales, sin embargo, la degranu-
ración y la capacidad de producir metabolitos del
oxrgeno y de expresar acción bacterlcida en respues-
ta al estrmulo del Forbol-Miristato-Acetato (PMA); el
análisis de los PMN reveló la ausencia de una gluco-
proterna de la membrana plasmática cuyo peso mo-
lecular es de, aproximadamente, 110,000 daltones;
a esta glucoproterna se la conoce como MOl a.
Otros Informes (2- 4) han senalado, además de las
infecciones recurrentes en la piel y en el aparato res-
piratorio, el antecedente de retardo, hasta por 3 se-
manas , en la carda del cordón umbilical.

Aunque el número de famlilas estudiadas es pe-
queno, la transmisión gen ética parece ser ligada al
sexo o autosómica recesiva.

No se conoce bien el mecanismo preciso de cómo
esta anormalidad afecta a los PMN; los pacientes de-
ficientes en MOl a tienen defectos en las funciones
que se desprenden de la unIón de las partrculas a
través de los receptores Fc o C3, a pesar de que exis-
te un enlace de dichas partrculas cubiertas con IgG
oC3.

2. DEFICIENCIA DE GRANULOS EsPECIFI-
tos

DA TOS BASICOS:
.Infecciones piógenas recurrentes.
-Disminución de la adherencia, la agregación y la

quimiotaxis de los PMN.

En los últimos anos se ha descrito un número no-
table de situaciones clfnlcas caracterizadas por la
respuesta qulmlotáctlca anormal de los PMN (Tabla
#1 ); la división fundamental de estas deficiencias se
basa en que sean celulares o de los factores qui-
mlotácticos; en las primeras, los leucocltos respon-
~~n pobremente a los factores qulmlotáctlcos; en las
últimas hay alteracl6n en la formación de medIado-
res qulmlotácticos humorales pero la respuesta de
los neutfófilos permanece Intacta; se han Informado,
además, trastornos causados por Inhlbldores qul-
miotáctlcos, que pueden estar dirigidos contra las
células o contra los factores quimlotáctlcos mismos

(9-11).
En la mayorfa de los casos la anormalidad mole-

cular es desconocida o no está bien comprendida;
en la Tabla #1 se enumeran algunos cuadros clfnl-
cos caracterizados por alteración de la qulmlotaxls y
que se pueden asociar con Infección recurrente; se
describirán dos ejemplos de anormalIdades celula-
res primarias y seis de secundarlas.

A. ANORMALIDADES CELULARES PRIMA-
RIAS:

CONSIDERACIONES GENERALES
Se ha descrito la ausencia congénita de los gránu-

los especrflcos de los PMN asociada a Infecciones
piógenas recurrentes ya una disminución In vitro de
la adherencia, la agregación y la quimjotaxis de es-
tas células; se han propuesto tres posibles causas
para estas anormalidades:

a) Deficiencia de lactoferrina (5): en condiciones
normales después del estrmulo de los PMN con
agentes quimiotácticos in vitro, se ha observado la 11-
beración de lactoferrina que parece aumentar la vis-
cosIdad, la adherencia a las células endotellales, la
agregación y la quimiotaxis; estos fenómenos no se
observan en el caso de los pacientes afectados por
la deficiencia de gránulos especfficos.

Se considerarán el Sfndrome del leucocito pere-
zoso y el Sfndrome de Chedlak-Hlgashl.

1, SINDROME DEL LEUCOCITO PEREZOSO

los datos básicos de este sfndrome son: InfeccIo-
nes bacterianas severas; neutropenla y disminución
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TABLA 1: DEFECTOS DE LA QUIMIOTAXIS de la quimiotaxis in vivo (ventana de Rebuck) e in vf-
tro.

CONSIDERACIONES GENERALES
Miller y cols. (12) informaron acerca de dos nlnos

que presentaban gingivitis, estomatitis e infecdones
recurrentes del aparato respiratorio superior; tenlan
neutropenia severa pero se les hallaron precursores
mieloides normales y neutrófilos maduros en la
médula ósea; presentaban migración al azar y res-
puestas qulmiotácticas defectuosas que no se co-
rregian con plasma fresco normal; la capacidad
fagocltlca y la acción mlcrobiocida eran normales. Se
ha postulado como explIcación de este slndrome la
presencia en la membrana de receptores anormales
para los factores qulmlotáctico8.

En cuanto al tratamiento están Indicados los antl-
bióticos especlflcos. según la Infección.

2. SINDROME DE CHEDIAK-HIGASHI

Los datos básicos de este srndrome son:
-Infecciones bacterlanas recurrentes.
-Inclusiones granulares gigantes Intraclto-

plasmátlcas en todas las células que contienen

gránulos.
-Alteración en la qulmlotaxls de los PMN.
-Retardo en el mecanismo microblclda Intracelu-

lar.

-función anormal de los microtúbulos de los
PMN.

-Niveles anormales de enzimas IIsosómicas en
los PMN.

-Transmisión gen ética: autosómica receslva.

CONSIDERACIONES GENERALES
El srndrome de Chedlak-HlgaShl se hereda como

un trastorno autosómico receslvo; además de las In-
clusiones Intracltoplasmátlcas los PMN de estos pa-
cientes presentan agregación y fusión progresivas
de los gránulos azurófllos y especrflcos durante 18

mlelopolesis.
La predisposición alaS infecciones bacterlanas re-

currentes se debe a múltiples defectos fagocrtlcos:
neutropenia por destrucción celular en 18 médula
ósea y depresión de 18 quimiot8xls y la degranula-
ción. Ollver (13) sugiere que estos defectos y, POsl-
blemente, la presencia de gránulos gigantes, se
deben a una alteración de 18 función de los ml-
crotúbulos.

A. ANORMALIDADES CELULARES PRIMARIAS
1 .Deficiencia de gránulos especiflcos
2. Deficiencia de la glucoprotelna de la membra-

na plasmática
3. Disfunción de la actina
4. Slndrome del leucocito perezoso
5. Slndrome de Kartagener
6. Slndrome de Chediak-Higashi
7. Glicogenosis tipo 1 b
8. Incremento del ensamblaje de los microtúbu-

los y elevación del GMPc

B. ANORMALIDADES CELULARES SECUNDA-
RIAS

1. Terapia con cortlcosteroides o Inmunosupre-
sores

2. Desnutrición
3. Quemaduras
4. Recién nacido
5. Diabetes mellitus
6. Slndrome de Hlperinmunoglobulinemla E
7. Acrodermatitls enteropática
8. Hipofosfatemia
9. Intoxicación con etanol
10. Sustitutos artificiales de la sangre
11. Enfermedad perlodontal
12. Cáncer
13. Slndrome de Down
14. Artritis reumatoldea
15. Infección por virus de la Influenza A
16. Manosidosis
17. Transplante de médula ósea

C. DEFICIENCIAS HUMORALES
1. Anormalidades en la producción de factores

quimlotácticos (e].: deficiencias del comple-

mento).
2. Ausencia del antagonista del Inhibldor de la

quimlotaxls.

D. INHIBIDORES HUMORALES
1. Inhibidores de factores qulmiotácticos; Enfer-

medad Granulomatosa Crónica, cirrosis,
cáncer, sarcoidosis, lepra.

2. Autoanticuerpos contra los PMN
3. Elevación de IgA
4. Factores qulmiotácticos circulantes: Slndro-

me de Wlscott-Aldrich
5. Nefritis
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o. ANORMALIDADES CELULARES SECUN-
DARlAS:

Se considerarán las quemaduras, el estado del re-
cién nacido, la enfermedad periodontal, la desnutri-
ción, la diabetes mellltus y el sfndrome de
hiperinmunoglobulinemia E.

Como el ensamblaje de los mlcrotúbulos está mo-
dulado por los nucleótidos cfcllcos , puede aumen-
tarse al reducir los niveles altos de AM Pc
encontrados en estos pacientes. Boxer y cols. (14)
han adicionado GMPc o agentes collnérglcos a
neutrófllos in vitro y el resultado ha sido una norma-
IIzación en la quimiotaxis, la degranulación y la actI-
vidad bactericlda.

Aunque la fagocitosis ocurre en forma normal hay
un retardo en la formación del fagollsosoma y en la
liberación del contenido de los gránulos, lo que se
traduce en una acción microblclda retardada, espe-
cIalmente en los 20 minutos que siguen a la inges-
tión (15).

1. QUEMADURAS

CUADRO CLINICO
El sfndrome de Chediak-Higashi es multislstéml-

co; sus manifestaciones inciuyen infecciones bacte-
rianas recurrentes por diversos microorganismos; se
presentan albinismo óculo-cutáneo, nistagmus, foto-
fobia, anormalidades del sistema nervioso centrai,
hepatoesplenomegalia y una alta incidencia de neo-

plasias hematológicas.
La mayorfa de los pacientes con el sfndrome de

Chediak-Higashi mueren antes de los 7 anos de
edad (16).

HALLAZGOS DE LABORATORIO
En los extendidos de sangre perlférlca se obser-

van Inclusiones granulares gigantes Intraclto-
plasmátlcas en los leucocltos y las plaquetas; hay,
además, disminución de la qulmlotaxls de los
neutrófllos y de la actividad de las células asesinas
naturales; retardo en la acción microblclda Intracelu-
lar (contra organismos tales como Streptococcus
pneumoniae otros estreptococos, Staphylococcus
aureus, etc.) y aumento en los trtulos de anticuerpos
contra el virus de Epstein Barr.

La quimlotaxls de los neutrófllos ha sido estudla-
da extensamente en los pacientes quemados (19) y
se la ha hallado normal o lIgeramente deprimida; una
disminución severa, sin embargo, se asocia con la
presencia de componentes anormales en el suero.

El trauma térmico parece dar origen a la genera-
clón de factores qulmlotáctlcos, especialmente del
C5a, lo que lleva al estlrnulo de los PMN que lIberan,
selectlvamente, gránulos especfflcos con un aumen-
to de la IIsozlma del suero; se presenta una desen-
slbillzaclón al estimulo posterior del C5a; esto ocurre
entre los dfas 5 y 15 post-quemadura, perIodo en que
se encuentra el mayor defecto qulmlotáctlco (20).

Además del trastorno de la qulmlotaxls se ha de-
mostrado que ocurre en forma slrnultánea una alte-
ración en ia respuesta Inmune celular: hay anergia
cútanea, disminución de la IInfoblastotransforrnadón
frente a diferentes mltÓgenos e Incremento de la fun-
ción de los IInfocItos T supresores. Se ha detectado
la lIberación de grandes cantidades de prostaglandl-
na E en ei suero de pacientes quemados ( 1 000-3000
pg/ml.); tal suero ha sido supresor de la respuesta In
vltro de los IInfodtos; para que la prostaglandlna E
pueda expresar su acción supresora se necesIta, sin
embargo, una protefna sérica de peso molecular
5000 daltones (21,22).

La Incldenda y severidad de las Infecciones au-
mentan signiflcatlvamente y la sepsls por gérmenes
gram negativos y por Candlda albícans son la causa
más frecuente de muerte en estos pacientes.

TRATAMIENTO
En el sfndrome de Chediak-Higashi se ha ensaya-

do la corrección del defecto utIlizando ácido ascórbi-
co in vitro; los resultados han sido contradictorios
(17-18); se ha observado mejorfa con el uso de agen-
tes anticollnérgicos (14); se hace tratamiento de las
infecciones con antlbióticos especfflcos.

2. EST ADO DEL RECIEN NACIDO

Usualmente los recién nacidos presentan una de-
presIón de la qulmlotaxls de los neutrófllos; se ha de-
mostrado que tienen disminución del número de
gránulos especfficos lo que contribuye al defecto qul-
mlotáctlco (23); Nunol y cols. (24) encontraron que
los receptores para los factores qulmlotáctlcos están

PRONOSTICO
Es malo debido a la susceptibilidad incrementada

a las Infecciones y al daflo neurológico progresivo.
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reducidos en el 40% de los granulocitos y Mlller (25)
demostró un Incremento en la rigidez de los PMN.

-Disminución de la qulmiotaxis de los PMN
-Marcada elevación de los niveles de IgE.
-Eosinofilia

3. ENFERMEDAD PERIODONTAL

Cuando es severa la enfermedad periodontal se
asocia con una alteración de la qulmiotaxis de los
neutrófilos: Gallin (11) y Van Dyke y cols. (26,27) en-
contraron que puede ser inhlbida por varios mlcroor-
ganlsmos gram negativos; asf la Capnocytophaga
spp. disminuye la quimiotaxis alterando un evento
post-unión con los factores qulmiotáctlcos.

Otros gérmenes como Bacteroides spp. inhlben la
unión de los factores quimlotácticos a través de cier-
tos compuestos que compiten con ellos por los re-
ceptores de los neutrófilos.

4. DESNUTRICION

En nit'íos con desnutrición severa se halló (28) un
retardo en la respuesta migratoria de los neutrófilos
in vltro; también defectos en la capacidad mlcrobici-
da intracelular contra Staphylococcus aUr9US, Es-
ch9rlchia coli y Candida albicans; sin embargo los
cambios bioqufmicos de los PMN eran relativamen-
te normales.

5. DIABETES MELLITUS

CONSIDERACIONES GENERALES
En 1966 Davls y cols (31) describieron el cuadro

clfnlco de dos nlnos con piel clara y cabello rojizo,
que presentaban eczema severo, cambios dlstrófi-
cos en las unas, Infecciones slnobronqulales graves
y abscesos '.frfos" producidos por estafllococos;
tenian actividad mlcroblclda intraleucocltarla normal
y se pensó en una forma de herencia autosómlca re-
cesiva.

Buckley y cols.(32) Informaron las caracterfstlcas
cllnlcas de dos hombres con un sfndrome simIlar al
descrito por Davis; tenfan facies peculiares, eczema
e infecciones slnobronquiales crónicas, abscesos
estafilocóccicos a repetición. cambios dlstróflcos de
las unas. niveles extremadamente elevados de IgE
y una disminución de la respuesta de anticuerpos
contra los toxoides dlftérlco y tetánlco.

HIII (33) encontró asociación con sfntomas alérgl-
cos y sugirió que la hlstamlna liberada durante las
respuestas alérglcas podria estar afectando la reac-
ción inflamatorla aguda por depresión de la actividad
quimlotáctica de los PMN; este efecto depresor es-
taria mediado por los receptores de histamina H2 de
los neutrófllos, los cuales aumentan los niveles de
AM Pc.

Donabedian y Gallin (34) y Chizakawa (35) encon-
traron Inhibidores de la quimiotaxls de los PMN, pro-
ducidos por los monocltos. Sin embargo hay una
variación marcada en el defecto qulmiotáctlco pues-
to que no todos los pacientes lo presentan y en algu-
nos es intermitente.

El incremento en la susceptibilidad a las infeccIo-
nes de los pacientes con diabetes mellitus se ha re-
laclonado con una serle de alteraciones en el
funcionamiento de los PMN. HllI y cols. (29) han de-
mostrado, tanto in vivo como in vitro, un deterioro de
la quimlotaxis que puede mejorarse con la adición de
Insulina. Asi, desde el punto de vista teórico, la de-
ficIencia de insulina lleva a la disminución de la qui-
miotaxis, a través del déficit de potasio y glucosa o a
una relativa calda de los niveles del GMPc intracelu-
lar. Bagdade y cols. (30) demostraron un compromi-
so de la ingestión por los leucocitos.

CUADRO CLINICO
Se trata de pacientes de ambos sexos que pre-

sentan facies toscas y puente nasal amplio; desde
temprana edad sufren infecciones estafllocóccicas
recurrentes y severas de la piel y el aparato respira-
torio; a menudo sufren crónicamente de otitis exter-
na, otitis media' forunculosis, queratoconjuntivitis,
sinusitis y mastoiditis; la mayorra tienen eczema y
muchos desarrollan candidiasls mucocutánea; las In-
fecciones pulmonares constituyen un problema serIo
con neumonras y abscesos recurrentes, además de
bronquiectasias; es frecuente la presentación de pru-
rito generalizado e intenso.

6. SINDROME DE HIPERINMUNOGLOBULINE-

MIAE

DATOS BASICOS:
-Infecciones recurrentes en la piel y el aparato

respiratorio
-Eczema de la cara
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los microorganismos infectantes más frecuentes

son: Staphylococcus aureus, Haemophílus inffuen-

zae, Streptococcus pneumoniae, Streptococcus
pyogenes, y Candida albicans.

PRONOSTICO
Es desconocido aún cuando algunos pacientes

han sobrevivido hasta la edad adulta.

III. DEFECTOS DE LA FAGOCITOSIS

En el proceso de fagocltosis se presentan fallas
como consecuencia de la deficiencia de los factores
séricos que la promueven (anticuerpos; complemen-
to, especialmente C3) o de las células fagocftlcas
mismas (neutropenia, hipoesplenia); también ocu-
rren por defectos celulares intrlnsecos primarios o
secundarios, que han sido revisados por Horowitz
(36). La tabla #2 resume los defectos de la fagocito-

sis.

HALLAZGOS DE LABORATORIO
Hay disminución, en grado variable, de la quimio-

taxis de los PMN; eosinofilia y niveles muy elevados
de IgE, por encima de 5000 Ul/ml.

Se encuentra dlsminufda la producción de antl-
cuerpos después de las inmunizaciones. La respues-
ta de los linfocitos a la fitohemaglutinina (PHA) y la
concanavallna A (ConA) es normal pero está dlsmi-
nufda frente al reto de células alogénicas; se ha en-
contrado descenso de los linfocitos T supresores e
incremento en los anticuerpos IgE contra antfgenos

estafilocóccicos.
IV. DEFECTOS DE LA ACTIVIDAD MICROBICI-

DA (Tabla #3)TRATAMIENTO
Para las infecciones especificas está indicada la

terapia con antibióticos profilácticos; se deben dre-

nar oportunamente los abscesos.

Esta categorfa de defectos ha sido revisada exten-
samente por Johnston (37) y Forehand (38). Se des-
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cribirá en detalle uno de ellos: la Enfermedad Granu-
lomatosa Cr6nica.

La Enfennedad Granulomatosa Crónica, como
uno de los raros experimentos de la naturaleza, ha
servido de modeio para investigar y entender los as-
pectos más importantes de la biologra de las células
fagocrticas y su papel en la infección y la inmunidad.

DATOS BASICOS
-Infecciones purulentas recurrentes de piel, gan-

glios linfáticos, hfgado, pulmones y huesos; entre los
agentes etiológicos, todos catalasa positiva, se ha-
Dan Staphylococcus epidermidis, Serratia marces-

cens, Aspergi/1us spp., etc.
-Ausencia completa de la "explosión metabóDca"

en los PMN.
-Transmisión gen ética ligada al sexo; en algunos

autosómica recesiva.

CUADRO CliNICO
La mayorfa de los pacientes empiezan a sufrir In-

fecciones recurrentes antes de los dos anos de edad;
las anormalidades más frecuentes consisten en la

linfadenopatla supurativa, adenomegallas, hepa-
toesplenomegalia, neumonfa, rlnitis, conjuntivitis, es-
tomatitis ulceratlva, dermatitis, abscesos perianales,
osteomielitis, diarrea crónica, dolores abdominales
intermitentes y obstrucción Intestinal.

Los microorganismos más comúnmente respon-
sables de las infecciones son: Staphylococcus au-
reus, Staphylococcus epidermidis, Serratla
marcescens, Pseudomonas aeruginosa, Escherl-
chla coll, Candida spp., y Aspergll/us spp.

HALLAZGOS DE LABORATORIO
La prueba más sencilla y rápida para establecer

el diagnóstico es la reducción cuantitativa del nltroa-
zul de tetrazolium. Los pacientes con Enfermedad
Granulomatosa Crónica son incapaces de matar, a
una tasa normal, los microorganismos a los cuales
son susceptibles; generalmente no hay indicios de
actividad microbicida, o hay muy pocos durante un
perrodo de dos horas.

Otro hallazgo anormal es la diminución del consu-
mo de oxrgeno durante el proceso fagocrtico; hay leu-
cocltosls, aún sin infección activa; se demuestra
hipergamaglobullnemia; las pruebas de función
hepática y pulmonar pueden estar alteradas como
secuela de la infección crónica.

CONSIDERACIONES GENERALES
La Enfermedad Granulomatosa Crónica es un

sindrome caracterizado por una predisposición exa-
gerada a las infecciones, producidas en general por
microorganismos poco usuales, como consecuencia
de la ausencia completa de la actividad oxidasa de
las células fagociticas.

Se han encontrado dIferentes defectos molecula-
res basados en diversos modos de transmisión
gen ética. En la mayoria de los casos ocurre como un
patrón recesivo ligado al sexo; menos frecuentemen-
te parece haber una forma autosómica recesiva que
afecta tanto a hombres como a mujeres.

Los PMN, los monocitos y los macrófagos de es-
tos pacientes no presentan durante el proceso fa-
gocitico aumento en el consumo de oxigeno (02) ni
en la conversión de éste a las especies microbicidas
como el anión super óxido (02-), el peróxido de

hidrógeno (H2Ü2), radicales hidroxilo (OH) y, quizás,
oxigeno simple (02) como si lo hacen las células de
los individuos normales; no ocurren tampoco los
eventos asociados con la activación del ciclo de las
pentosas, la quimioluminiscencia y la reducción del
nitroazul de tetrazolium.

Se ha postulado que el defecto molecular básico
es la función anormal de la enzima NADPH oxidasa,
que es responsable de la conversión del oxigeno a
especies bactericidas; ello puede deberse a la au-
sencia o la disfunción de la enzima que transfiere
electrones de NADPH al oxigeno para formar anión
super óxido (02-) (39); a la ausencia del citocromo b-
245 m V que seria el componente terminal de la ca-
dena transportadora de electrones en el sistema
oxidasa (40,41 ); a pérdida del donante de eiectrones
(NADPH) (42) o a disminución de la afinidad de la
enzima por el NADPH (43).

TRATAMIENTO
Se aconseja realizar procedimientos agresivos de

diagnóstico, a fin de obtener aislamientos mlcrobia-
nos especificos: hemocultivos, aspiración y drenaje
de ganglios linfáticos; biopsia hepática; biopsia de
pulmón a cielo abierto.

Hay que instalar prontamente la terapia y mante-
nerla por tiempo prolongado (cinco a seis semanas);
muchos investigadores han empleado el sulflsoxazol
en forma continua.
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PRONOSTICO
Además de las disfunciones pulmonar y hepática

se presentan malabsorción intestinal y osteomielitis
crónica. la tasa de mortalidad se ha reducido mucho
haciendo diagnósticos rápidos y tratamientos agre-
sivos.

SUMMARY

We present a revlew of phagocytlc-cell deflclen-
cy; both cllnlcal and baslc Informatlon Is In-
cluded for such aspects as defects of
adherence, chemotaxls, phagocytosls and
mlcroblcldal actlvltles.
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