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Implican, principalmente, a las vias de la
apoptosis y de la tolerancia inmunitaria,
con manifestaciones resultantes de
lonfoproliferacion, autoinmunidad e
inflamacion descontrolada.

La manifestacion de autoinmunidad

mas comun:

o Ecitopenias autoinmunes
e principalmente anemia hemolitica
A e trombocitopenia y neutropenia.

Mds frecuentemente, los pacientes afectados se
presentan tardiamente. En APECED
(poliendocrinopatia autoinmune, displasia
ectodérmicay candidiasis, de herencia autosémica
recesiva o dominante, conocida también como
sindrome poliglandular autoinmune o APS1).




sindrome linfoproliferativo ligado al X), suele
haber antecedentes familiares (varones por rama
materna) de linfoma, y los pacientes afectados
pueden comportarse normal.

Es un trastorno poco comin que afecta
principalmente al sistema inmunitario

IPEX (Inmunodesregulacion,
poliendocrinopatia y enteropatia ligada al X
por deficiencia de FOXP3).

SINAIS E SINTOMAS

v Eritroderma/Eczema/Ictiose

¥ Elevacdo da IgE e/ou eosinofilia

Esta manifestacion se presenta desde el
nacimiento y desde la etapa fetal con
descamacion grave en la piel y con diarrea
intratable.

Deficiéncia de DOCK8 IPEX Sindrome de Wiskott Aldrich  Deficiéncia de STAT3

Para sospechar estos trastornos ayuda
conocer los antecedentes famaliares (de
consanguinidad, linfoma, autoinmunidad vy
muertes temprana), el inicio temprano de
enfermedades autoinmunes como lupus,
artritis o diabetes. file:///C:/Users/nicol/AppData/Local/Microsoft/Wi

ndows/INetCache/IE/2CWIL7GN/vR2WYfW13QG7r
nL74xf8-Inmunoalergiaparamedicos[1].pdf
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