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RESUMO

Objetivo: Relatar dois casos de complicações gra-ves na
Imunodeficiência Comum Variável (ICV) e re-visar os
aspectos clínicos aqui relatados.

Método: Dois casos de ICV foram acompanhados em nosso
serviço. O primeiro, uma mulher de 29 anos de idade, com
quadro de ascite. O segundo, um ho-mem de 32 anos de
idade com quadro de perfuração intestinal por
Citomegalovírus que evoluiu com pneu-monia hospitalar e
septicemia por fungo.

Resultados: No primeiro caso, foi realizada a bió-psia de
massa pélvica guiada por ultra-sonografia com diagnóstico de
Linfoma de Burkitt. A paciente iniciou a quimioterapia e
evoluiu com instabilidade hemodi-nâmica, seguida de óbito.
No segundo caso, o paciente foi tratado com Ganciclovir,
Imipenem, Anfotericina B e reposição de gamaglobulina
humana. Evoluiu com melhora da função respiratória e
estabilização do qua-dro hemodinâmico.

Conclusão: O primeiro caso ilustra a incidência au-mentada
de linfoma nestes pacientes e o segundo de infecções virais
sistêmicas graves. Ambos os casos re-fletem a tendência
atual de considerar esta doença co-mo um misto de
imunodeficiência humoral e celular.

Rev. bras. alerg.  imunopatol. 1999; 22(2):63-67 imunodeficiência, humoral
anticorpos, infecções de repetição.

 

ABSTRACT

Objective: To report two cases of severe complica-tions in
Commom Variable Immunodeficiency (CVI) and review some
clinical aspects of the disease.

Methods: Two patients with CVI were monitored in a
specialized medical service. The first was a 29 year-old

sendo visualizadas inclusões citomegáli-cas. Após tratamento
ficou em remissão por dois meses. Voltou a apresentar dor
abdominal e diar-réia com dois episódios de infecção por
Giardia lamblia, tratados. Evoluiu bem até 28/11/96 quando
foi internado com quadro de distensão abdominal, dor e
ausência de ruídos hidroaéreos. O estudo radiológico
mostrou-se compatível com perfuração intestinal e
pneumoperitônio. A lapa-rotomia mostrou perfuração em íleo
terminal a 10 cm do ceco, sendo realizada a ressecção de
íleo- -terminal com posterior ileostomia em alça e ce-
costomia. O exame anátomo-patológico mostrou vasculite
subaguda por CMV provocando úlceras profundas em íleo
terminal.

Iniciou novo curso de ganciclovir e dieta paren-teral total.
Evoluiu com pneumonia por Acineto-bacter balmanii
multirresistente isolado de secre-ção de traqueostomia,
insuficiência respiratória e septicemia por Candida sp, isolada
em hemocul-tura. Foi tratado com Imipenem, Anfotericina B,
e reposição de gamaglobulina intravenosa em al-tas doses.
Respondeu à terapêutica com recupera-ção da função
respiratória e estabilização do qua-dro hemodinâmico. Teve
alta em 31/12/96 com Pefloxacina, 400 mg via oral, em duas
tomadas diárias, após a correção da ileostomia continua
sendo acompanhado no serviço de Imunologia Clínica e
Alergia do HC-UNICAMP, com bom ganho ponderal, sem
infecções no momento e fa-zendo uso de gamaglobulina
intravenosa mensal.

Discussão

As infecções bacterianas extra-celulares são re-sultado direto
da diminuição de anticorpos, en-tretanto, esta não pode
explicar a incidência au-mentada de doenças malignas e
auto-imunes. Es-tudos mais recentes mostram uma baixa
produção de Interferon gama e Interleucina-2 por linfócitos T
destes pacientes, incapacidade de formar célu-las T CD4+ de
memória e hiperatividade de célu-las T supressoras17,18.
Estes achados à luz do pa-pel do linfócito T na maturação
de linfócito B, su-portam a idéia que a ICV é uma deficiência
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female with a clinical presentation of ascitis. The second was
a 32 year-old male patient with an intestinal perforation by
Cytomegalovirus infection and subsequent nosocomial
pneumonia and fungal septicemia.

Results: In the first case, an ultrasonographic-gui-ded biopsy
of the pelvic mass was perfomed with a diagnosis of Burkitt`s
Lymphoma. The patient started chemotherapy, with a lethal
evolution shortly after. The second patient was treated with
Ganciclovir, Imi-penem and Amphotericin B, with subsequent
respira-tory and hemodynamic improvement.

Conclusion: The report of the first case illustrates an
increased incidence of Lymphoma, and the second the severe
systemic viral infections in patients with CVI. Both cases
confirm the modern tendency of con-sidering this disease as
a mixture of humoral and cellular immunodeficiency.

Rev. bras. alerg.  imunopatol. 1999; 22(2):63-67 humoral immunodeficiency,
antibody, recurrent infec-tions.

Introdução

A Imunodeficiência Comum Variável (ICV) é uma síndrome
de imunodeficiência heterogênea caracterizada por
hipogamaglobulinemia de início tardio, infecções bacterianas
de repetição e várias anormalidades imunológicas, incluindo
uma inci-dência aumentada de doenças auto-imunes e ma-
lignidade1. Esta é uma síndrome rara, com uma prevalência
estimada de 1:50.000 até 1:200.000 na população geral2,3.

A presença de uma produção deficitária de an-ticorpos e de
infecções piogênicas de repetição, que melhoram
sensivelmente após a reposição com imunoglobulinas, são
características comuns aos pacientes com ICV4. Estes
pacientes repre-sentam um grupo heterogêneo tanto do
ponto de vista clínico, assim como imunológico5,6.

A causa da ICV ainda é desconhecida. Além da deficiência
de linfócitos B, a ICV é associada a várias outras
anormalidades imunológicas. Alte-rações no número e
proporção de leucócitos; res-postas proliferativas linfocitárias
diminuídas à es-timulação com antígenos e mitógenos;
produção alterada de citocinas; alteração de expressão de
moléculas de adesão e aumento da atividade su-pressora
linfocitária são alguns dos mecanismos fisiopatológicos
demonstrados6-10.

Os pacientes com ICV apresentam quadro clí-nico similar à
agamaglobulinemia ligada ao cro-mossomo X; geralmente
com infecções sinusais e pulmonares de repetição, na
maioria das vezes causadas pelo S. pneumoniae e H.
influenzae. Estas infecções são o resultado da deficiência na
produção de anticorpos (especificamente IgG). Ao contrário
da agamaglobulinemia ligada ao X, os pacientes com ICV
habitualmente tornam-se sintomáticos na segunda ou terceira
década da vi-da11,12, com prevalência semelhante entre
homens e mulheres4.

mista de linfócitos T e B, de características clínicas e
imunológicas muito heterogêneas, onde provavel-mente, há
mais de um mecanismo fisiopatológico responsável. É
necessário, portanto grande aten-ção às complicações
decorrentes da deficiência da imunidade tanto celular quanto
humoral.

No serviço de Imunologia Clínica e Alergia da UNICAMP
atualmente fazemos o acompanha-mento de 14 pacientes
com diagnóstico de ICV, sendo observadas nestes,
complicações como in-fecções bacterianas de repetição do
trato respira-tório superior e inferior e do trato gênito urinário.
Infecção intestinal por Giardia lamblia e casos de candidíase
oral por Candida sp também foram observados.

Na descrição do caso número um observa-se uma evolução
explosiva de um linfoma de Burkitt em uma mulher jovem,
visto que possuía um exa-me ultra-sonográfico abdominal
normal de três meses antes do evento. Do início das
manifesta-ções clínicas até o óbito passaram-se 17 dias e
não houve tempo para mais que uma seção de
quimioterapia. Uma evolução semelhante de lin-forma de
Burkitt foi relatada em paciente com doença linfoproliferativa
ligada ao X, sugerindo neste caso um acometimento
importante da vigi-lância imunológica de tumores
característica des-ta neoplasia19.

O paciente do caso número dois apresentou um quadro de
gastroenterite recidivante por CMV com perfuração intestinal
subseqüente. Freeman et al 197714, relataram outro caso de
infecção gas-trointestinal por CMV em paciente com ICV, po-
rém sem perfuração ou abdome agudo e com êxi-to letal,
sendo este o primeiro caso de sucesso te-rapêutico, tanto
em perfuração gastrointestinal por CMV quanto septicemia
por Candida sp nes-tes pacientes, relatado na literatura.

Os avanços no tratamento da ICV, que além da reposição de
gamaglobulina humana, o uso concomitante de citocinas (IL-
2), de anticorpos monoclonais (anti IL-10) e o uso do ácido
reti-nóico em casos específicos podem melhorar a res-posta
imunológica e auxiliar no combate às com-plicações
infecciosas de pacientes portadores de ICV20-22.

Conclusão

O avanço no tratamento destes doentes já au-menta em
muito suas expectativas de vida, sendo portanto necessário o
reconhecimento e institui-ção precoce de tratamento nestes
tipos de compli-cações da ICV, graves e de rápida evolução.
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A imunidade celular pode estar preservada ou diminuída6. A
proteção contra infecções oportu-nistas virais e fúngicas é
geralmente adequada. No entanto, vários indícios de
deficiência celular existem: a incidência de infecções virais do
tipo herpes zóster ocorre em cerca de um quinto dos
pacientes com ICV e infecções graves por cito-
megalovírus(CMV) foram descritas13,14.

Pacientes com ICV freqüentemente desenvol-vem doenças
linfoproliferativas heterogêneas, va-riando de distúrbios
benignos como esplenomega-lia ou linfadenopatia difusa até
uma incidência de linfoma 30 vezes maior do que a da
população geral15. A presença de hiperplasia linfóide atípica
reacional nestes pacientes torna necessário, por vezes,
estudos imunohistoquímicos que mostram uma mistura de
células B e T, para diferenciá-la de um linfoma16.

O presente estudo destina-se a relatar dois ca-sos de
complicações graves na Imunodeficiência Comum Variável.

Relato de caso

Caso número 1:

MAFL, feminino, 29 anos, natural de Porto Feliz – SP,
branca, casada, professora. Desde 13/01/1989, após
investigação de quadro de in-fecções de repetição
(pneumonias, sinusites e oti-tes) e plaquetopenia, teve o
diagnóstico de ICV, com os seguintes valores séricos das
imunoglobu-linas: IgG 250 mg/dl; IgA 20 mg/dl; IgM 85 mg/dl
e IgE 0,19 UI/ml. Os testes cutâneos de leitura tardia com
candidina, tricofitina, estrepto-quinase, PPD e DNCB,
relativos à imunidade ce-lular, na época mostraram-se
normais. Iniciou te-rapêutica com gamaglobulina
intramuscular de 21 em 21 dias. Evoluiu com quadro de
Púrpura Trombocitopênica Idiopática, hepatomegalia e
esplenomegalia, sendo esplenectomizada em 17/12/1992. Em
20/01/94 iniciou a terapêutica com gamaglobulina humana
intravenosa, com boa evolução.

Foi internada em 22/07/1996 com quadro de dor, distensão
abdominal, hepatomegalia e volu-mosa ascite. A tomografia
computadorizada ab-dominal mostrava múltiplas lesões
nodulares hi-poatenuantes ocupando toda a cavidade pélvica
e imagens hepáticas e renais sugestivas de metásta-ses.
Exames ultra-sonográficos realizados três meses antes não
demonstravam alterações. A ci-tologia do líquido de ascite
mostrou células com intensa atipia e aumento da relação
núcleo-cito-plasma, sugestivas de neoplasia em 31/07/1996.
Foi realizada biópsia da massa pélvica guiada por ultra-som
com diagnóstico de Linfoma de Burkitt (figura 1). Após início
de quimioterapia em 01/08/1996 com ciclofosfamida e
carboplatina, evoluiu com instabilidade hemodinâmica
seguida de óbito em 04/08/1996.

Caso número 2:

WRM, masculino, 32 anos com história de di-arréias,
sinusites e pneumonias de repetição. Tem diagnóstico de ICV
desde 1989, fazendo uso de gamaglobulina intravenosa
desde 1992 quando apresentava os seguintes níveis séricos
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de imuno-globulinas: IgG 300 mg/dl, IgA indetectável, IgM
indetectável e IgE 1,39 UI/ml. A contagem total de leucócitos
era de 29.600 com 13% de linfóci-tos sendo 43% de
auxiliares CD4+ e 24% de CD8+. Na ocasião queixava-se de
dor abdominal difusa em cólica quando foi feita endoscopia
com resultado de gastrite crônica erosiva de antro com áreas
de metaplasia intestinal. Em março de 1993 fez nova biópsia
com achado de células com in-clusão por Citomegalovírus
(CMV) acometendo íleo terminal e válvula íleo-cecal. Fez uso
de gan-ciclovir intravenoso por 21 dias, sendo repetida
biópsia com presença de lesão erosiva pré-pilór-ca, não
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