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Resumo Abstract

A imunodeficiéncia comum variavel é uma
imunodeficiéncia primaria caracterizada por
distirbios imunolégicos heterogéneos, de etiologia
desconhecida. As suas manifestagdes clinicas
incluem infec¢des recorrentes, doencas auto-imunes,
hiperplasia linféide, doengas granulomatosas e
neoplasias; pode aparecer em doentes com deficiéncia
de IgA. Os autores apresentam o caso clinico de
doente com imunodeficiéncia comum variavel e
historia de infecgdes respiratorias de repeticio desde
os 9 meses, associadas ao aparecimento de bron-

Common variable immunodeficiency is a primary
immune deficiency characterized by heterogene-
ous immunologic disorders of unknown etiology.
Its clinical manifestations include recurrent infec-
tions, autoimmune diseases, lymphoid hyperpla-
sia, granulomatous diseases and malignancy. It can
appear in patients with immunoglobulin A defi-
ciency. The authors report the clinical case of a
patient with common variable immunodeficiency
and history of respiratory infections from the age
of 9 months old, associated with the appearing of

quiectasias. bronchiectasis.
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Introdugéo

A imunodeficiéncia comum variavel
caracteriza-se por hipogamaglobulinemia
associada a infec¢des bacterianas recor-
rentes e incidéncia aumentada de doencas
auto-imunes, granulomatosas e neopla-
sicas’. A maioria dos casos surge de forma
esporadica, embora existam relatos de
familias com associacio de imuno-
deficiéncia comum variavel e deficiéncia
de IgA? e casos com transmissio autos-
somica dominante’, recessiva e ligada ao X.
E a imunodeficiéncia primaria mais
comum depois da deficiéncia de IgA; a
prevaléncia estimada de casos de
imunodeficiéncia comum variavel é de
1:25 000-100 000 e parece ser maior na
Europa do Norte*’. Atinge de forma
idéntica ambos os sexos e a idade de apare-
cimento dos sintomas tem distribuicio
bimodal, com dois picos de incidéncia:
1-5 anos e 18-25 anos®. Num estudo que
incluiu 248 doentes, a idade média de
aparecimento dos sintomas foi de 23 e 28
anos para o sexo masculino e feminino,
respectivamente’.

Os doentes apresentam imunodeficiéncia
de tipo humoral com redugio dos niveis
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séricos de IgG e IgA e em 50% dos casos
de IgM; existem alguns casos com imuno-
deficiéncia celular associada®.

As principais manifesta¢des clinicas sdo:
infecgdes bacterianas sinopulmonares e
otites recorrentes (causadas por Haemo-
philus influenza, Moraxella catarrbalis, Strepto-
coccus pneumoniae, Staphylococeus anrens, Myco-
plasma pnenmoniae), associadas ao apare-
cimento de bronquiectasias, se ndo for
instituido o tratamento adequado; diarreia
cronica e sindroma de malabsorc¢io cau-
sada por Giardia Lamblia € com menor
frequéncia osteomielite, artrite, meningite
e encefalite. Quando ha imunodeficiéncia
celular, surgem infec¢des oportunistas
causadas por Prenmocystis carinii, fungos,
micobactérias e virus (HSV, VZV, CMV).
E frequente a associagio com doencas
auto-imunes’: artrite reumatoide, anemia
hemolitica, trombocitopenia, neutrope-
nia, alteragdes tiroideias, vitiligo, sprue
celiaco, doenca intestinal inflamatoria,
anemia perniciosa, hepatite auto-imune,
cirrose biliar primaria; doencas granulo-
matosas: sarcoidose, aparecimento de
granulomas cutaneos e viscerais!®!:1213
com e sem necrose; doengas neoplasicas,
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