Sindrome de Activacion de Macrofagos en un paciente con
Agammaglobulinemia ligada a X, una asociacion poco comun:

Reporte de caso
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Introduccion. El sindrome de activacion de macrofagos es un estado de hiperinflamacion potencialmente mortal secundario a una desregulacion inmune
que puede complicar el curso de un error innato de la inmunidad. Presentamos un caso de activacion macrofagica en el contexto de una

agammaglobulinemia ligada al X.
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Discusion. El sindrome de activacion de macrofagos es una complicacion grave y en ocasiones mortal, en el contexto de Agammaglobulinemia ligada a X
ha sido poco reportado, sin embargo, es importante sospecharla de manera oportuna, considerando los procesos infecciosos como principal
desencadenante, para instaurar un tratamiento oportuno que pudiera modificar el prondstico de esta complicacion. Nuestro paciente curso con un cuadro de
activacion macrofagica grave y a pesar el tratamiento inicial con inmunoglobulina , esteroide vy ciclosporina, complicé su inmunodeficiencia base,hasta

donde la literatura mundial ha reportado, se trata del tercer caso con estas caracteristicas.

Conclusiones. La Agammaglobulinemia ligada al X cursa con un aumento en la produccion de citocinas proinflamatorias, dicho aumento puede verse
iInfluenciado por infecciones graves y/o repetidas dentro del marco de esta inmunodeficiencia, por tanto, esta patologia puede actuar como un mecanismo de
regulacion negativa que limita la respuesta inmune, lo cual puede asociarse al desarrollo de una respuesta exagerada como la activacion de macrofagos,

como fue el caso del paciente arriba presentado.
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