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INTRODUCCIÓN
La respuesta inmune contra microorganismos intracelulares,

como el Mycobacterium dependen de la inmunidad mediada por
células (IMC). El principal mecanismo efector de la IMC es la activación
del macrófago infectado por medio de citoquinas producidas por
células Th1, particularmente el IFNγ. Recientemente se identificó la
deficiencia del receptor de IFN gama (IFNγR) en humanos como un
desorden autosómico recesivo, que conduce a un defecto en la expre-
sión o función del IFNgR. Esta deficiencia se caracteriza por aumento
de la severidad y cronicidad de las infecciones intracelulares, especial-
mente en aquellos casos donde el macrófago es la principal célula
efectora (1,2).

OBJETIVO
Estudiar la expresión y transducción de señales intracelulares

mediada por el IFNγR1 en pacientes con manifestaciones clínicas in-
usitadas por infecciones por microorganismos intracelulares del géne-
ro Mycobacterium.

METODOLOGÍA
Se evaluaron cuatro pacientes que presentaban infecciones

por micobacterias de inicio temprano y evolución anormalmente se-
vera. Se evaluaron las subpoblaciones de linfocitos y la expresión
IFNγR1 por citometría de flujo. La presencia y fosforilación de STAT1
se determinó por inmunodetección (Western blot) y los posibles cam-
bios en el gen de IFNγR1 se analizaron por PCR, SSCP y secuencia del
DNA.

RESULTADOS Y DISCUSIÓN
La expresión de IFNγR1 fue normal en los linfocitos B de los

pacientes y el estudio del gen de IFNγR1 no reveló alteraciones en
ninguno de los pacientes. La expresión de STAT1 en los individuos
estudiados fue similar a los controles; sin embargo, la fosforilación de
STAT1 se encontraba disminuida en uno de los pacientes. Estos resul-
tados permiten concluir que no hay alteraciones en la expresión o en
la función de las proteínas que constituyen el receptor de IFNγR1, que
sean responsables de las características clínicas que presentaban estos
pacientes. Sin embargo se detectó una alteración en la señalización
intracelular de uno de ellos, indicando un defecto en la fosforilación de
STAT1. La razón de esto podría ser un daño en IFNγR2 o en las
proteínas implicadas en la transducción de señales intracelulares como
Jak1/Jak2/STAT1 que causen este fenotipo (2,3).
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