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AO EDITOR:

Um homem de 38 anos apresentou histérico de infecges
respiratorias e cutaneas recorrentes desde a infancia.
Catorze anos antes, ele havia sido internado em virtude
de uma infecgdo respiratdéria aguda, com nivel elevado
de IgE (> 3.000 UI/ml). Fez-se entdo o diagnostico de
sindrome de hiperimunoglobulina E (SHIE). Desde entdo,
o paciente vem sendo acompanhado ambulatorialmente,
tendo apresentado sinusite paranasal e infecgdes
respiratorias recorrentes causadas por Staphylococcus
aureus, Haemophilus influenzae e Pseudomonas
aeruginosa, entre outras. Ele é periodicamente submetido
a TC de térax com baixa dose de radiagdo. Os exames
tomograficos mais recentes revelaram cavidades de
paredes finas, predominantemente nos lobos superiores,
e consolidagdes ndo homogéneas no pulmao esquerdo,
além de bronquiectasias. Fez-se entdo o diagndstico de
pneumonia recorrente causada por S. aureus e iniciou-se
o tratamento com antibiéticos (Figura 1).
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A SHIE, também denominada sindrome de 16, é uma
imunodeficiéncia multissistémica rara caracterizada por
altos niveis séricos de IgE, eczema e infeccdes recorrentes
da pele e do pulmao. A disfuncdo dos linfocitos T auxiliares
do tipo 17 desempenha um papel crucial na resposta imune
as infecgGes causadas por patdgenos como bactérias
extracelulares e fungos. Uma caracteristica marcante da
SHIE é a elevada concentragdo sérica de IgE, superior a
2.000 U/ml e frequentemente superior a 5.000 U/ml. O
ponto de corte € 2.000 U/ml, valor que se mostrou Util
para estabelecer o diagndstico definitivo de SHIE.(-9

Ja foram reconhecidas duas formas distintas da doenca:
a autossomica dominante e a autossomica recessiva.
Associa-se a forma autossdmica dominante a um conjunto
de anormalidades faciais, dentarias, esqueléticas e do
tecido conjuntivo, as quais ndo sdo observadas no tipo
recessivo.(> Além de lesOes cutaneas, as complicages
mais comuns s&o a infecgdo das vias aéreas superiores,
que se manifesta em forma de sinusite paranasal, otite

Figura 1. TC axial dos lobos superiores (em A e B) e reconstrugdo coronal (em C) mostram cavidades bilaterais de paredes
finas e consolidagBes ndo homogéneas no pulméo esquerdo, além de bronquiectasias. Uma reconstrugdo coronal realizada

10 meses antes (em D) apresentou achados semelhantes.
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média exsudativa, otite externa ou mastoidite, e a
infeccdo do trato respiratério.9

InfeccOes respiratdrias recorrentes graves sdo
geralmente causadas por S. aureus, inclusive por cepas
resistentes a meticilina, e, menos frequentemente, por
H. influenzae e Streptococcus pneumoniae. A pneumonia
tipicamente complica-se em virtude de abscessos
pulmonares, bronquiectasias, fistulas broncopleurais e
formacdo de pneumatoceles. ComplicagGes associadas a
infeccdo pulmonar estdo entre as causas mais comuns
de morte no curso da SHIE. Em criangas, o diagndstico
tardio piora significativamente a funcdo respiratoria
e reduz a chance de desenvolvimento normal. As
lesGes broncopulmonares sdo fatores predisponentes
para colonizagdo por microrganismos oportunistas,
tais como P. aeruginosa e Aspergillus fumigatus. Este
ultimo pode resultar ndo s6 em aspergilose invasiva,
com necessidade de terapia intensiva, mas também
na formacdo de aspergiloma. As sequelas pulmonares
invariavelmente resultam em insuficiéncia respiratoria
cronica e sdo a principal causa de mortalidade na
SHIE.24 Anormalidades faciais, musculoesqueléticas,
neuroldgicas e vasculares sdo outras complicaces da

SHIE. Em pacientes com SHIE, também ndo se pode
ignorar o risco de doencas neoplasicas, tais como linfomas
Hodgkin e ndo Hodgkin e leucemia mieloide aguda.“>

Os principais objetivos do manejo da SHIE sdo o
tratamento agressivo de infecgdes e o bom tratamento
da pele. Deve-se também notar que a cicatrizacdo
anormal apds a infecgdo pulmonar pode resultar em
alteragdes parenquimatosas que permitem a colonizagao
bacteriana e flngica que resulta em infecgdo. A cirurgia
pulmonar parece estar associada a um maior risco de
complicagles e deve ser considerada cuidadosamente
e realizada apenas em centros com experiéncia no
tratamento da doenga.®

Em suma, a SHIE, uma doenga multissistémica
com quadro somatico variado e curso clinico variavel
dependente da forma da doenca, é um grande desafio
para os clinicos no que tange ao diagndstico em casos
suspeitos. Um tratamento abrangente, que inclua
tratamento profilatico, pode reduzir a frequéncia
de recorréncia. Pacientes com SHIE necessitam de
tratamento com uma abordagem interdisciplinar para
prevenir complicacdes pulmonares irreversiveis e
potencialmente fatais.
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