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RESUMO: Introducédo: A imunodeficiéncia variavel comum (IVVC) é definida pela diminuicdo
dos niveis de IgG e niveis reduzidos de, pelo menos, mais uma imunoglobulina, principalmente
IgM ou IgA, associada a infecgdes recorrentes e resposta deficiente a protocolos de imunizacéo.
Obijetivo: Tracar o perfil clinico laboratorial e epidemiolégico dos pacientes diagnosticados
com imunodeficiéncia variavel comum, acompanhados no Hospital Universitario Walter
Cantidio (HUWC). Métodos: Andlise dos prontuarios de pacientes sabidamente acometidos
pela imunodeficiéncia variavel comum em acompanhamento no HUWC. Resultados: Foram
analisados 08 prontuérios, sendo seis pacientes (75%) correspondiam a individuos do sexo
masculino e dois (25%) ao sexo feminino. A idade ao diagndstico variou de 6 meses a 44 anos,
sendo a maioria dos pacientes diagnosticados dos 7 a 16 anos. Das tomografias realizadas, 80%
apresentavam bronquiectasias. A principal limitacdo do trabalho foi decorrente da interrupcao
em virtude da pandemia do COVID-19. Discussdo: O estudo vigente apresentou maior
prevaléncia do sexo masculino, em contraste com dados da literatura que demonstraram igual
prevaléncia. No tocante aos dados laboratoriais, 0 achado mais marcante foi o nivel de IgA <
80 mg/dl que estava presente em 100% dos estudados. Concluséo: O estudo revelou dados
clinicos, epidemioldgicos e laboratoriais, permitindo a analise do perfil dos pacientes com IVC
no Ceara. E importante ressaltar que, por conta da pandemia de Covid 19, a coleta de dados
teve limitacGes. Por se tratar de uma doenca rara, a quantidade de pacientes é valida para essa
investigacao.
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INTRODUCAO

O sistema imune consiste em uma rede de mecanismos, formada por
componentes celulares e humorais capazes de manter a integridade do organismo
contra a agressdo por micro-organismos, evitando danos teciduais. As
hipogamaglobulinemias sdo um tipo de imunodeficiéncia primaria que cursam com a
reducdo das gamaglobulinas, ou imunoglobulinas, proteinas de defesa presentes em
NOSs0S COrpos, mais comumente nas portas de entrada, como as mucosas. Destas, a
deficiéncia de IgA é a mais frequente, e a imunodeficiéncia varidvel comum (IVC) ¢é a
segunda mais prevalente, embora seja mais relevante na pratica clinica por suas

manifestacdes e complicacdes (ARAUJO, et al, 2016).

Sua etiologia € multifatorial e tem apresentacdo bimodal, na primeira e na
terceira década de vida e pode exibir-se como doenca genética, com casos de
autossomia dominante e recessiva; relaciona-se com mutacGes em diversos genes,
podendo também acometer, de forma esporadica, ou relacionada a medicamentos,
sendo a ultima, a mais rara. (LOPES & BARATA, 2006) (ERRANTE, et al, 2004).

Dessa maneira, a IVC € caracterizada pela diminuicdo dos niveis de IgG e niveis
reduzidos de, pelo menos, mais uma imunoglobulina, principalmente IgM ou IgA,
associada a infecgOes recorrentes e resposta deficiente a protocolos de imunizacao.
Relatos de caso tém sido descritos com diversas alteragdes na imunidade humoral e
celular, afetando a atividade linfoproliferativa, ativacdo de citocinas e a transformacéo
de linfécitos B em anticorpos, por defeito em células T (ERRANTE & CONDINO-
NETO, 2008).

O exame fisico dos pacientes com IVC pode ser normal ou apresentar achados
compativeis com sequelas das infecgdes recorrentes e consequente retardo no
crescimento ou dificuldade no ganho de peso. Ademais, podem ser observadas
descarga nasal ou congestdo significativa secundaria a sinusite cronica, além de
linfadenopatia, esplenomegalia, artrite e alteracbes dermatoldgicas associadas a
doencas autoimunes (KOKRON, et al, 2004)




Pesquisas e Inovacaes em Ciéncias da Saiide e Bioldgicas: Producaes
Cientificas Multidisciplinares no Século XXI, Volume 2

Assim, suas manifestacGes sdo varidveis e podem incluir uma gama de doencas,
ja que o sistema imune esta disfuncional. Os individuos acometidos podem ter, entre
outros sintomas, infecgcdes recorrentes do sistema respiratério, bronguiectasias, otites,
infeccdes oportunistas, inflamacbes do trato gastrointestinal, e, em menor escala,
meningite, sendo diferente em cada paciente, pois recebe influéncia dos fatores
ambientais (KOKRON, et al, 2004).

O tratamento se da, basicamente, pela administracdo de imunoglobulinas por
toda a vida, na tentativa de suprir a falta das imunoglobulinas. Além disso, o
tratamento das infeccdes é feito com a administracdo de antibidticos (PIRES, et al,
2013).

Por ser uma patologia rara, ainda existem poucos estudos sobre sua
fisiopatologia e tratamento, existindo, assim, um maior nimero de relatos de casos do
que estudos prospectivos e ensaios clinicos. Dessa maneira, pelo pouco conhecimento
dos profissionais de salde sobre essa doenca e pela importancia que o diagnéstico
precoce tem na prevenc¢do de complicacdes secundarias, é imprescindivel que se facam
mais estudos sobre o perfil desses pacientes, para que se correlacionem sinais e
sintomas com esse diagndstico, para que esta seja tratada corretamente (PIRES, et al,
2013).

Esse estudo teve como objetivo tracar um perfil clinico laboratorial e
epidemioldgico dos pacientes diagnosticados com imunodeficiéncia variavel comum,
acompanhados no Hospital Universitario Walter Cantidio (HUWC), visando colaborar
com a definicdo desse grupo de pacientes no nosso meio e agregar dados acerca dessa
patologia.
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MATERIAIS E METODOS

Esta pesquisa foi aprovada pelo Comité de Etica em Pesquisa do HUWC e
inscrito na plataforma Brasil. Foram analisados 08 prontuarios de pacientes
acometidos pela imunodeficiéncia varidvel comum em acompanhamento no Hospital
Universitario Walter Cantidio (HUWC). E sabido que a coleta de dados foi
interrompida devido & pandemia do novo coronavirus. Os critérios de inclusdo foram:
A imunoglobulina G sérica (IgG) estar abaixo do limite inferior do normal e,
geralmente, abaixo de 500 mg / dL. Além disso, a imunoglobulina A (IgA) e / ou
imunoglobulina M (IgM) devem estar abaixo do limite inferior do normal. Como
critérios de exclusdo acrescenta-se: pacientes que ndo estejam nos critérios de inclusdo

e que ndo estejam realizando acompanhamento regular no HUWC.

Os dados socioeconémicos, clinicos e laboratoriais foram coletados por meio da
andlise retrospectiva e descritiva de prontuérios contidos em um sistema do HUWC.
Todos os dados coletados por meio da analise de prontuarios foram registrados em
uma ficha de analise, e posteriormente computados em uma tabela no Excel e

analisados pelo sistema IBM SPSS Statistics 20.

RESULTADOS

A coleta de dados foi interrompida devido a pandemia COVID-19, portanto, essa
foi a limitacdo chave para uma melhor caracterizacdo dos dados e processamento.
Outra limitacdo observada foi que alguns dos pacientes iniciaram o atendimento em
hospitais infantis s6 temos disponiveis os dados a partir de 18 anos ou a partir de seu
atendimento no HUWC.

Foram revisados oito prontuarios revisados, seis (75%) correspondiam a
individuos do sexo masculino e dois (25%) ao sexo feminino. A idade ao diagndstico
variou de 6 meses a 44 anos, sendo a maioria dos pacientes diagnosticados dos 7 aos
16 anos. Entretanto, um (12,5%) paciente foi diagnosticado com idade inferior a 1 ano
e um (12,5%) teve seu diagnostico com idade superior a 40 anos. Ademais, no estudo,

cinco (62,5%) e trés (37.5%) pacientes apresentaram, respectivamente pneumonia e
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otite, ao diagnostico. Além disso, um (12,5%) dos pacientes também manifestou
doenca do refluxo gastroesofdgico (DRGE) e alergia & proteina do leite de vaca
(APLV).

No tocante aos achados de exames, como apresentado na tabela 02, 80%
apresentavam bronquiectasias documentadas nas tomografias realizadas e todos 0s
individuos analisados apresentavam nivel de IgA < 80 mg/dl.

Nas tabelas a seguir, essa série de pacientes foi dividida de acordo com idade,

manifestacdes clinicas e exames ao diagnastico.

Tabela 01 - Perfil clinico e epidemiolégico dos pacientes

[Faclentes Idade ac Sexo Clinica ac diagnostico
diagndstico
[FL 10 ANGS feminang Infecgbes de repebicdo (urinaria, pneumonia)
AG Nao descrita no masculing Fanngile, olites e pnewtmonias de repeligan
pronfuing
JOR 12 ANOS fermninng Preumaonia e ofite
CE 3ANDS masculing Preumonias @ infecgoes intestinais
TFPC 16 ANOS masculing Preumonia
SSM B meses masculind APLV [Alergia a proteina do leite da vaca) e
DRGE (Doenga do Refluxo Gastroesofégico)
FLC 44 ANOS masculing Cole cronica
JPG 7T ANDS masculing Bronquiectasia pulmanar, fanngie, obite
Tabela 02 - Exames realizados
[mmwmﬁ L AG JOR ica IEPC SEM PL JPG
Dos REFERENCLA
EXAMES
Ano de 2006 FTF] 2010 2006 1997 1957 2015 2015
realizacho
I.H. 40-350 mgle) 1 I 21 «NE I 229 53 68 58,3
e Remopio parcial o i Cx &aem Bronquisctasias Bronguieciasias
o prulmda crdmica nbo loba supanare B BpBncicile
esgquerdo e colesieatomaioan | medio dinsia,
BrOnqUIBCIESIES Broquesiasias
difusss com sinaks
i impactag o
mucoide
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DISCUSSAO

O estudo evidenciou um maior numero de casos em pacientes do sexo masculino
(75%). Essa predominancia foi demonstrada também por Rodero, M.R. (2017). Ao
passo que, em outros dados da literatura, a imunodeficiéncia varidvel comum afeta em
igual proporc¢édo individuos do sexo masculino e feminino. Em relacdo a idade ao
diagndstico, os dados variam bastante, o que pode refletir a incidéncia bimodal ou, de
maior probabilidade, as dificuldades e atrasos diagnosticos. A maioria dos estudos
afirma que as manifestacdes iniciais abrangem criancas e adolescentes, mas ainda é
demonstrado o inicio da doenca apenas na 3?2 e 4° década de vida. Em nosso trabalho,
apenas um paciente sabidamente teve seu diagndstico tardio, aos 44 anos, e diferente
dos outros que seguiam um padrdo de infec¢bes de vias aéreas de repeticdo, este se
apresentou com colite cronica, reforcando a necessidade de estudos randomizados para

entender melhor se a idade de inicio dessa patologia determina suas manifestacdes.

Ademais, pdde ser demonstrado no nosso estudo que as principais manifestagdes
desse grupo sdo pneumonias, otites de repeticdo e infeccdes do trato respiratorio no
geral, que podem se manifestar, inclusive, em conjunto. Isso vai ao encontro do que
foi mostrado por Rodero (2017), onde 84,38% dos pacientes se apresentaram
inicialmente com pneumonia e 81,25% tiveram também rinossinusites e agudizacdes
(ERRANTE & CONDINO-NETO, 2008). Os dados condizem com o0s estudos ja
publicados. Entretanto, apesar da grande variabilidade clinica entre os pacientes, €
notoria a predominancia de manifestacdes infecciosas no diagnéstico (87,5%), como é
devidamente atestado em outras pesquisas. Todavia, algumas doencas autoimunes
também foram relatadas ao diagndstico, como artrite idiopatica juvenil e alopecia
areata (RODERO, 2017). E imprescindivel ressaltarmos que todos os individuos
analisados apresentaram niveis de IgA inferiores a 80 mg/dl, sendo este, um dos novos

critérios para melhor identificagdo dos pacientes com IVC (ARAUJO, et al, 2015).
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CONCLUSAO

O estudo revelou dados clinicos, epidemioldgicos e laboratoriais, permitindo a
anélise do perfil dos pacientes com IVC no Ceard. E importante ressaltar que, por
conta da pandemia de Covid 19, a coleta de dados teve limitagGes. Por se tratar de uma
doenca rara, a quantidade de pacientes é valida para essa investigacdo. Ademais, como
nova perspectiva seria interessante buscar correlacdo entre os dados documentados
nesse estudo e exames mais acurados da linhagem linfocitaria responséavel pela
formacéo dos anticorpos por meio de citometria de fluxo.
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