J Bras Pneumol. 2015;41(5):482-484
http://dx.doi.org/10.1590/S1806-37132015000000095

CARTA AO EDITOR

AO EDITOR:

As imunodeficiéncias primarias (IDPs) sdo caracterizadas
pelo comprometimento de um ou mais setores da resposta
imunoldgica, resultando em menor defesa, aumento de
infecgOes e, em certos casos, maior incidéncia de doencas
autoimunes e neoplasias.() Sdo consideradas doencas
raras, embora muitas delas sejam mais frequentes do que
as atualmente diagnosticadas pelo “teste do pezinho”. Suas
manifestacbes sdo heterogéneas e surgem geralmente
por defeitos genéticos do sistema imunoldgico e do seu
desenvolvimento.

A imunodeficiéncia comum variavel (ICV) é a mais
prevalente entre as IDPs graves. E caracterizada por
diminuicdo de IgG e IgA e/ou IgM, assim como diminuigdo
de anticorpos especificos, depois de excluidas outras
causas de hipogamaglobulinemia.®? A incidéncia de ICV é
semelhante nos dois géneros, com distribuicdo esporadica
ou familiar, podendo se manifestar em qualquer época da
vida, principalmente em adolescentes e adultos jovens.
As caracteristicas mais marcantes dessa doencga sdo a
hipogamaglobulinemia associada a infecgBes frequentes,
principalmente por bactérias encapsuladas, além de
resposta deficitaria a protocolos de imunizagdes.®

Uma mulher, negra, 27 anos, doméstica, foi admitida
no PS de um hospital tercidrio com quadro de tosse
produtiva, febre e dispneia ha sete dias. Na historia
clinica, referia asma, pneumonias de repetigdo e alguns
episddios de furunculose ao longo da vida. Relatava
internagdo hd um més por pneumonia, durante cinco
dias, e referia aumento da frequéncia dessas infecgdes
nos ultimos cinco anos.

Ao exame inicial, apresentava-se febril, taquidispneica,
SpO, de 84% em ar ambiente por oximetria digital,
frequéncia cardiaca de 120 bpm e pressdo arterial de
90/60 mmHg. A imagem radioldgica de térax mostrou
derrame pleural a direita e infiltrado pneumonico em
terco médio e em lobo inferior de hemitérax esquerdo
(Figura 1). Foi iniciada antibioticoterapia para o foco
pulmonar, assim como foram realizadas toracocentese
seguida de drenagem toracica direita devido a empiema.

Os exames complementares mostraram-se negativos:
FAN, sorologias para HIV, HTLV, hepatites A, B e C, virus
Epstein-Barr, rubéola, toxoplasmose, citomegalovirus,
sifilis (VDRL), baciloscopias de escarro e culturas de
escarro para fungos e tuberculose. Nao foram isoladas
bactérias na hemocultura e na cultura do liquido pleural.
Os exames para fungdo tireoidiana, antitireoglobulina e
antitireoperoxidase mostraram-se normais, afastando-se a
possibilidade de tireoidite autoimune. As imunoglobulinas
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séricas revelaram diminuigdo persistente de IgA, IgM
e IgG. A sorologia para antigeno de superficie de virus
de hepatite B (anti-HBs) foi ndo reagente, embora a
paciente tivesse recebido trés doses de vacinagdo. Os
demais exames imunolégicos foram normais: dosagem
do complemento total (CH50), fotorredugao do azul de
nitrotetrazdlio e ingestdo da fagocitose por neutrdfilos
e por fagdcitos mononucleares.

Diante do quadro clinico, anamnese e exames laborato-
riais, foi feito o diagndstico de ICV e indicada a reposicdao
com imunoglobulina humana (600 mg/kg), havendo
rapida melhora clinica e radioldgica. Dois meses apds a
internagdo, a paciente recebeu alta hospitalar, passando
a ser acompanhada nos ambulatérios de pneumologia e
de alergia e imunodeficiéncias para continuar a reposigéo
de imunoglobulina mensalmente.

Pneumonias de repeticdo podem ter como consequ-
éncia bronquiectasias e fazem parte do quadro clinico
principal da ICV. Entre as IDPs, a ICV é a segunda mais
comum, apesar de se acreditar que seu diagndstico seja
subestimado. Sua incidéncia é descrita em 1:10.000
caucasianos, sendo rara em japoneses (1:2.000.000).
Até o0 momento, ndo ha estudos sobre sua incidéncia na
populagdo negra.

As bactérias encapsuladas, como Streptococcus
pneumoniae e Haemophilus influenzae, sao combatidas
por anticorpos a antigenos polissacarideos, contidos na
subclasse IgG2. Na falta de tais imunoglobulinas, como
na ICV, o paciente apresenta infecgdes sinopulmonares,
em especial pneumonias, bronquites, sinusites e otites.*:?
Sdo descritas ainda infecgbes por bactérias atipicas, como
algumas espécies do género Mycoplasma.®) Muitas vezes
0s pacientes apresentam quadros de amigdalites, otites
e giardiase na infancia, facilitados pela deficiéncia de IgA
e, quando adolescentes ou adultos jovens, passam a ter
pneumonias de repeticdo, caracteristicas da deficiéncia
de IgG, sugerindo que a ICV possa ser uma evolugao
da deficiéncia de IgA.©®

A paciente em questdo havia sido imunizada contra
hepatite B, conforme preconizado, recebendo as trés
doses da vacina. Apesar disso, apresentava anti-HBs nao
reagente, ou seja, apresentava deficiéncia da producdo
de anticorpos proteicos especificos, o que também
ocorre na ICV.® Nessa IDP, pode haver deficiéncia de
outros anticorpos especificos, em especial a antigenos
polissacarideos, tendo-se que levar em consideracdo
a vacinacdo antipneumocdcica do paciente para essa
avaliacdo.
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Figura 1. Radiografia de térax mostrando derrame pleural
a direita e infiltrado pneumonico em tergo médio e em lobo
inferior de hemitdrax esquerdo.

Pacientes com ICV apresentam numero normal ou
discretamente diminuido de linfocitos B. Entretanto,
esses linfocitos ndo tém a capacidade para se diferenciar
em plasmadcitos bons produtores de anticorpos, ndo
atuam perfeitamente como células apresentadoras de
antigenos para linfocitos T auxiliares ou ndo recebem a
cooperagdo suficiente de linfocitos T auxiliares, devido
a problemas intrinsecos dessas células: tais fatos
prejudicam a resposta a imunizagoes e infeccbes.”)
Essas alteracGes provavelmente sdo devidas a disturbios
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da expressdo de moléculas de superficie em linfocitos
B e/ou T auxiliares, da atividade enzimatica intracelular
ou do aumento da apoptose.®

Complicagbes pulmonares cronicas tém alta prevalén-
cia (27,0-34,2%) no momento em que se diagnostica a
ICV.® As bronquiectasias sdo as complicagOes clinicas
mais frequentes dessa doenga. Pneumonias extensas
e a cronicidade de eventos infecciosos pulmonares sdo
responsaveis por determinar um pior progndstico para
o paciente.('® Além da ICV, outras doengas podem
cursar com bronquiectasias: tuberculose, aspergilose,
fibrose cistica, deficiéncia de alfa-1 antitripsina,
AIDS, neoplasias, lGpus eritematoso sistémico, artrite
reumatoide, dentre outras, tornando-se necessario o
diagnostico de exclusdo, seja por anamnese, seja por
exames complementares.

O tratamento para pacientes com ICV inclui a
reposigdo de imunoglobulina humana e combate as
infeccGes. As preparacdes de imunoglobulina contém
anticorpos neutralizantes contra uma grande variedade
de bactérias e virus, refletindo a memaria imunoldgica
dos doadores, e devem ser administradas a cada trés
ou quatro semanas.

Acreditamos que a ICV deva ser lembrada entre os
profissionais de salde que cuidam de pacientes com
pneumonias de repeticio. E uma IDP que geralmente se
manifesta na vida adulta e que deve ser diagnosticada
precocemente para uma rapida instituicdo terapéutica,
gerando menor morbidade, melhorando a qualidade
de vida e, muitas vezes, possibilitando a sobrevida
desses pacientes.
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