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Introducéo fase tardia da doenca pulmonar, resultando na morte
do paciente quando adulto jovem. O reconhecimento
A incidéncia das imunodeficiéncias primarias €&, assim, muito importante, necessitando-se de trata-
estimada em 1 de cada 10000 individuos, com difenento agressivo com antibiéticos, fisioterapia e altas
rencas regionais. Considerando-se pacientes hospipses de imunoglobulina impedindo a progresséo da
talizados, a frequiéncia das imunodeficiéncias € maicdoenca pulmonar (4).
Observa-se que, nos ultimos anos, um namero cres-
cente de pacientes vem sendo investigado para distU& resposta imune
bios imunolégicos e o seu diagnéstico tem sido reali-
zado mais precocemente. As ID primérias acometem O Sistema Imune € parte de um sistema de
0 sexo masculino e feminino com uma proporcao de 8efesa que protege o individuo da invasao de mi-
para 1 em lactentes e criangas e 1:1,4 em adultos. S&organismos. As barreiras iniciais sdo a pele,
mais frequentemente vistas em criancas que em aduatucosas e as substancias por elas secretadas. Os
tos (8). mecanismos de defesa do hospedeiro incluem me-
Quanto as imunodeficiéncias secundarias, sueanismos especificos, a imunidade mediada por
frequéncia € muito maior que a primaria e, segundanticorpos e por células, e ndo especificos, repre-
Stiehm (1996), cerca de 10% dos pacientes queentados pelo sistema complemento e pelo sistema
apresentam processos infecciosos de repeticédo, $agocitico.
rdo diagnosticados como portadores de Infeccdes bacterianas e virais podem invadir o
imunodeficiéncias primarias ou secundarias (3). organismo de varias formas e mecanismos efetores
A infeccao respiratéria € uma caracteristicamunoldgicos necessarios para o controle eficiente
comum das imunodeficiéncias primarias. As pneuedo agente infeccioso sdo dependentes de diferentes
monias bacterianas de repeticdo ocorrem nos digias. Uma via importante usada por muitos
turbios de células B e as pneumonites causadas pmaitdgenos é a infeccéo local através das superficies
organismos oportunisticos nos disturbios de célunucosas dos tratos respiratério, digestivo e urinario.
las T. Apds o diagndstico e inicio do tratamentoA maioria das infec¢cdes bacterianas e virais nas
dos disturbios imunolégicos, o comprometimentasuperficies mucosas induzem uma resposta imune
pulmonar, ainda, pode estar relacionado a complpropria para os linfonodos locais. Os prinicipais
cacdes. Como exemplo, a bronquiectasia progresaecanismos efetores iniciais incluem a IgA
siva insidiosa pode ocorrer na hipogama-secretéria e granuldcitos. O primeiro mecanismo
globulinemia e, frequentemente, € diagnosticada enue atua para eliminar os microrganismos que rom-
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pem aintegridade da superficie epitelial é a fagocitodas B e seus produtos, as células T podem controlar
por polimorfonucleares e fagécitos mononucleares. as infec¢des virais ou fingicas, rejeitar enxertos de

As infecc¢@es virais de 6rgaos solidos periféricosecidos estranhos e causar reacbes de
incluindo a pele sédo amplamente controladas pdripersensibilidade tardia. Em conjunto, estes tipos
linfécitos T citotoxicos com a capacidade de extravade respostas sdo denominadas de imunidade celu-
sar e entrar nos tecidos solidos periféricos infectadokgr.
0s anticorpos podem néo atuar nesta fase do proces- Por outro lado, com o auxilio da célula T, as
so. Ocasionalmente, agentes infecciosos entram direélulas B ativadas dividem-se e maturam em
tamente na circulacéo sanguinea, ou por pequena dgdasmaocitos, que, por sua vez, secretam
de infeccéo ou por altas doses de infeccdo com transaunoglobulinas. A imunidade humoral atua elimi-
fusBes de sangue contaminado. Um patégeno disseando bactérias, neutralizando toxinas, prevenindo
minado por via sanguinea é melhor controlado paa reinfeccédo viral e, também, nas reacdes alérgicas
anticorpos neutralizantes. imediatas.

Em seguida, na auséncia de anticorpos, os Outros mecanismos, ainda, atuam na defesa do
polissacarides da superficie bacteriana podem atirospedeiro, como: produtos solaveis, linfocinas e
var a via alternativa do complemento, resultand@nticorpos que recrutam macréfagos, neutrofilos,
na aderéncia de C3b. Por sua vez, o C3b ativa @®sindfilos, basdéfilos, mastdcitos e células “natural
componentes de ataque a membrana do complemeaHers” para participar da resposta imune.
to (C5 a C9), que lisa a bactéria suscetivel. Para A importancia relativa e a eficiéncia destes
bactérias encapsuladas resistentes, o C3b é respamecanismos de defesa contra diferentes agentes in-
savel pela opsonizacdo necessaria para fagocitofeeciosos sdo resumidos a seguir:
por polimorfonucleares e macréfagos. Além disso,  ¢Bactérias extra celulares e virus: complemen-
fatores derivados do complemento aumentam #, anticorpos e fagocitose;
permeabilidade vascular e atraem células fagociticas ¢Bactérias intracelulares, fungos e parasitas:
adicionais ao sitio de infeccao. Infec¢des bacteriandsnfocitos T (linfocinas), monécitos e macréfagos;
menores sado controladas por estes mecanismos sem ¢ Virus intracelulares: células “natural killer”,

a manifestacdo da doenca. Tais infec¢des subclinicaglulas T citotoxicas;
entretanto, podem ser suficientes para desencadear <Toxinas : anticorpos

0 desenvolvimento de anticorpos protetores, imu-

nidade celular ou ambos (7). A resposta imune na crianga

Os dois principais tipos de células envolvidas
nas respostas imunes sao as células T e B. S&o ge- A sequéncia de desenvolvimento de diferentes
radas em diferentes micro ambientes, desenvolvermecanismos de defesa do hospedeiro explica o pa-
se como linhagens separadas e expressam tipos dido de suscetibilidade a diferentes patégenos no
ferentes de receptores de antigenos, mas, atudattente e na infancia.
juntas na discriminacao entre proprio e ndo pr6-  Aimunidade mediada por linfécitos T estd bem
prio. desenvolvida no recém-nascido, portanto, infeccdes

Quando os agentes infecciosos atravessam ggersistentes e graves por microrganismos
tas barreiras, as células T coordenam a respostaracelulares sdo incomuns em criangas sadias, em
imune, apos o reconhecimento de antigenos aprgqualquer idade.
sentados na superficie de macréfagos, células Quanto a imunidade humoral, o recém-nasci-
dendriticas e de Langerhans na pele. Ativados dede apresenta niveis de IgG semelhantes ao materno
ta maneira, os linfocitos T produzem fatores solUdecorrentes da passagem transplacentaria desta
veis que envolvem outras células B e T na respostamunoglobulina. Ha producéo prépria de IgM e a
Esta rede de interacfes celulares, estabelecida dgA sérica apresenta-se baixa ou indetectavel nesta
células T auxiliares, € contrabalanceada pela ativédade. Aos trés meses, em decorréncia do
cdo de células T supressoras. Mesmo sem as céltatabolismo da IgG, verifica-se reducdo dos seus
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niveis séricos, elevando-se gradativamente a partir dicial sem induzir anticorpos em muitas mulheres ou por
sétimo més de vida. A partir de entdo, ha um aumentescherichia colicujas superficies de polissacarides
na producédo de imunoglobulinas e maturacdo da resduz em principalmente anticorpos IgM e nao atra-
posta de anticorpos, atingindo sua plenitude na adgessam a placenta (6, 13).
lescéncia (6,13). As fungbes de complemento e fagociticas en-

As infecgdes virais, por outro lado, aumentancontram-se em aproximadamente 60% dos niveis
drasticamente com a queda dos niveis de IgG mae adulto no periodo neonatal e atinge os niveis de
ternos durante os primeiros 6 meses de vida. Aadulto com cerca de 6 meses de idade. Desta for-
infecgOes virais ocorrem com uma frequéncia dena, poucas infeccdes bacterianas sistémicas ocor-
cerca de 10 ao ano até que as criancas alcancemi2en, embora infec¢des localizadas séo favorecidas
5 anos de idade. A IgA secretoria, inicialmentepor infec¢des virais prévias ou por condigdes lo-
suplementada pelo leite materno, passa a ser preais, causando patologia consideravel em algumas
duzida, atingindo niveis adequados ja no segundariancas (6, 13).
ano de vida.

A suscetibilidade a infec¢gbes bacterianasComponentes da Defesa Pulmonar
sistémicas, graves nos primeiros meses de vida pro-
vavelmente reflete as condi¢cdes da funcao fagocitica As particulas e imunégenos que penetram na
e de complemento nesta faixa etaria. Estmtimidade do pulméo enfrentam um complexo sis-
suscetibilidade esta particularmente presente cotema de defesa, de extrema eficiéncia (Tabela l).
relacdo a patdgenos aos quais o recém nascido pode Ha diversos reflexos que tentam expulsar os
estar exposto durante o parto ou nos bercarios agressores (tosse, espirros); além disso, ha uma bar-
aos quais nao ha anticorpos maternos. Destacam+&géra anatbmica representada por pelos nasais e pela
como exemplos, as infec¢des por estreptococos diisposicao estrutural dicotomizada das vias aéreas, 0
grupo B, as quais podem produzir colonizagéo supegue determina um filtro aerodinamico muito efetivo.

Tabela 1 — Mecanismos de defesa do sistema respisratério

Mecanismos de controle
* Barreiras anatdmicas
Turbinatos nasais
Angulacdo das vias aéreas
» SecrecOes traqueobrdnquicas: imunoglobulinas, componente secretor,

complemento, anti-proteases, enzimas
* “Clearance” mucociliar
» Defesa celular ndo especifica
Macréfago alveolar
Leucdcitos polimorfonucleares

Mecanismos imunes especificos

» Ganglios linfaticos de drenagem- tecido linféide nasofaringeo
* Tecido linféide associado aos brénquios (BALT)

* Agregados linfocitarios de unido broncoalveolar

* Vasos linfaticos de interconexao
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As mucosas bronquicas estao cobertas por mucayénitos do sistema imunoldgico e secundarios, como
juntamente com os cilios, constituem o sistema muca@onsequéncia de varias condi¢gdes patoldgicas como
ciliar. Este muco é substituido até a periferia pelaesnutricdo, distirbios metabdlicos e tumores. As cau-
surfactante, material tensoativo que tem importantsas mais comuns de imunodefici-éncias séo as adqui-
propriedade anti-bacteriana. Como mecanismosdas.
inespecificos, deve-se mencionar, também, alisozima, O acometimento do sistema imune (primario
interferon, lactoferrina e transferrina. Por ultimo, osou secundario) foi classificado, segundo a Organi-
fagdcitos, amplamente distribuidos na via aérea praacdo Mundial de Saude (8), em:
priamente dita, no intersticio e nos alvéolos, cumprem,  ¢Predominantemente humoral (anticorpos)
também, uma importante funcéo na defesa inespecifica ¢ Imunodeficiéncias Combinadas (humoral e
(12). celular)
As imunoglobulinas, na arvore tragueobron-qui- ¢ Outras Sindromes bem definidas
ca e nas superficies alveolares, neutralizam os organis- ¢ Disturbio de fagocitos
mos por aglutinacdo e aumento da fagocitose apds a ¢ Deficiéncias de Complemento
opsonizagao. As imunoglobulinas em secre¢cdes respi- ¢ Imunodeficiéncias associadas com ou secun-
ratorias originam-se de vérias fontes: difusdo de sordarias a outras doencas
secrecao de plasmaocitos de submuco-sa e secrecdo e« Outras Imunodeficiéncias
de linfécitos B intra-alveolares. A proporcdo das clas- A etiologiadas imunodeficiéncias é, em mui-
ses de imuno-globulinas respiratérias predominanteg)s casos, nao definida. Com relacdo as
IgA e IgG, diferem em vérias partes do pulm&o. Enimunodeficiéncias primarias, grande progresso ocor-
guanto a IgA é predominante nas vias aéreas superi@u nos ultimos anos com o sequenciamento de
res, a proporcao relativa de IgG aumenta em direca@enes e seus produtos.
as vias aéreas inferiores (11). As ID primarias sdo doengas pouco comuns,
Os linfécitos T estdo presentes portodo 0  tratmas, a suspeita e diagnostico precoces podem levar
respiratério: linfonodos adjacentes ao brénquio no hilog uma maior sobrevida. a definicdo da natureza ge-
subjacentes a mucosa brénquica no tecido linféide agética do defeito no hospedeiro torna possivel o
sociado ao brénquio; e no parénquima pulmonar e vi@conselhamento familiar, o diagndstico pré-natal e
aéreas, em pequeno numero. Antigenos inalados sde portador e o numero crescente de defeitos da
processados pelos macréfagos alveolares ou por amunidade fornece dados para uma melhor compre-
tras subpopulagdes de células mononucleares incluiensdo da imunoregulacéo (3).
do células dendriticas. A apresentacao dos antigenos As imunodeficiéncias sao disturbios heterogé-
por macrofagose células “natural killer” ativam céluneos que incluem defeitos sistémicos e defeitos li-
las T auxiliares, que, por sua vez, resultam na expamitados a uma unica proteina produzida por uma
sdode linfécitos T citotdxicos antigeno especificodinhagem celular especifica. Confrontando o espec-
As células T supressoras sdo, também, importanté® de anormalidades clinico-laboratoriais do siste-
para o pulmao controlando esta resposta imune, asta imune, pode ser dificil distinguir os defeitos pri-
sim, sua delicada estrutura ndo € danificada (5,11)marios dos secundarios. Além disso, defeitos pri-
marios podem ser acompanhados de distarbios se-
Imunodeficiéncias cundarios. A patogénese das imunodeficiéncias esta
relacionada na Tabela Il.
1.Consideracdes Gerais
Uma ou mais alteragdes dos mecanismos de d&- Caracteristicas Clinicas
fesa do organismo podem resultar em maior  Todos lactentes e criangas com frequéncia eleva-
suscetibilidade aos processos infecciosos e, estaf deprocessos infecciosodevem ser avaliados
caracterizam as imunodeficiéncias (2,3). guanto a possibilidade de imunodeficiéncia, no entan-
Os disturbios da resposta imune podem ser cla, ha algumas condi¢des clinicas que sugerem sua in-
sificados em: primarios, que resultam de defeitos corvestigacéo (13):
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Tabela Il — Patogénese das Imunodeficiéncias

Causas Exemplo
Defeitos Genéticos Deficiéncia de Adenosina deaminase
Drogas ou Toxinas Corticosteroides, fenitoina
Disturbios metabdlicos e nutricionais Desnutricao proteico-calérica, deficiéncia de Zinco
Infeccéo Virus Epstein-Barr, HIV
Anormalidades cromossoémicas Trissomia do 18 em deficiéncia de IgA,
Sindrome de Down

- Processos infecciosos de repeticéo , exceto nagso central. A sobrevida até a vida adulta € comum,
amigdalites ou infeccdes de trato urinario isoladas énas estes pacientes estéo sob risco de desenvolver
ou bronquiectasia e fibrose pulmonar (Tabela IV) (2).

- Infec¢des graves ou de curso prolongado ou A imunidade celular € importante como meca-
associadas a complicacdes importantes ou aindaismo protetor contra células infectadas por virus, cé-

dependente do uso de antibiéticos e/ou lulas neoplasicas e fungos. Alguns organismos
- Infeccdes por microrganismos oportunistas ountracelulares, por exempldjycobacterium
nao usuais. tuberculosise Legionellg sdo fagocitados por

Defeitos de imunidade humorapredispdem o macrofagos, mas, uma vez na célula, multiplicar-
paciente a infeccGes piogénicas por bactériase-ao liviemente, eventualmente destruindo e rom-
extracelulares encapsuladas que requerem opsonizagimdo o macréfago a menos que o macrofago seja
para remocadtreptococcus pneumonjaspécies ativado pelas linfocinas, particularmente interferon
de hemofilos, espécies déeisseriaee de gama, de células T auxiliares. Pacientes com dis-
StaphylococcusA pneumonia poPneumocystis turbios da imunidade mediada por célula estéo sob
carinii pode ocorrer ocasionalmente nestes pacientgsco de pneumonia por estes organismos. Além dis-
apesar da imunidade mediada por célula intacta. Aléso, estes pacientes tem alta incidéncia de neoplasias,
da doenca pulmonar, estes pacientes podem desgarticularmente, tumores linforeticulares e séo susceti-
volver infeccdo gastrointestinal cronica @oardia  veis a doenga enxerto versus hospedeiro se adminis-
lambliae infecgdes virais persistentes do sistema netrado sangue ou medula 6ssea alogénica néo relacio-

Tabela Il - Agentes infecciosos mais comumente relacionados aos diferentes
tipos de Imunodeficiéncias

Defeito humoral Defeito celular Defeito de Granuldcitos Defeito de Complemento
Streptococcus, Citomegalovirus, Staphylococcus NeisseriagStreptococcus
Staphylococcus Virus Epstein-Barr, | Pseudomonas
e Haemophylus Varicela, Serratia
Enterovirus Infeccdes intestinais Candidg Nocardiae

e respiratorias Aspergillus

cronicas

Infeccbes por

germes oportunistas
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nada. Considerando-se que as células T auxiliares sa@otentes com defeitos de imunoglobulinas primarios
importantes na ativacao da célula B, a maioria dosis como agamaglobulinemia de Brutgmiveis
pacientes com doencas afetando a imunidade celulséricos de IgG < 200 mg/dl, IgM e IgA baixos ou
também apresenta prejuizo daimunidade humoral (Taadetectaveis e células B ausentes) comumente ndo
bela V) (6,9). apresentam infecgOes graves netre 3 e 6 meses de idade

InfecgBes por bactérias incomuns tais comauando estes anticorpos foram catabolizados. Paci-
Serratia marscenscefftaphylococcus epidermidis entes consindrome de Di Georgaplasia timica,

e Pseudomonagpode indicar umdefeito de hipoparatireoidismo, malformacdes cardiacas e facies
neutrdéfilos (Tabela VI). Além das infec¢des fre- caracteristico), comumente, manifestam-se precoce-
guentes, outros dados importantes sugerindo asente por convulsdes hipocalcémicas/tetania decor-
defeitos de neutréfilos incluem uma histéria de serente do hipoparatireoidismo ou pela ocorréncia de
paracao tardia do corddo umbilical, maior de 2 sedistirbios cardiacos ao invés das infec¢des de repeti-
manas, e lenta cicatrizacéo da leséo (9,10). cdo. Lactentes co®indrome de Wiskott-Aldriciu

Infeccdes poNeisseriagpodem ser encontra- imunodeficiéncia com eczema e trombocitopenia,
das em individuos deficientes dos componentes termeéomumente apresentam-se antes dos 18 meses de ida-
nais do complemento. As deficiéncias dos primeirosle. Ao contrario, pacientes com deficiéncia de IgA,
componentes do sistema complemento associam-sgeralmente, séo identificados apds os 18 meses. A
doencas auto-imunes (Tabela V1) (6). Imunodeficiéncia Comum Variavglipogamaglo-

As imunodeficiéncias também podem estar assdzulinemia) inicia-se na segunda década de vida, mas,
ciadas aloencas auto-imunegumoresequadros  pode ocorrer em outras faixas etérias (3,10).
alérgicos graves (2) A historia ddmunizagé@oé essencial a avalia-

A época de instalacdo dos sintomgsode c¢ao. O relato de infeccao por vacina viral viva atenua-
fornecer dados sobre a possivel etiologia. Devido da € suspeita de imunodeficiéncia considerando-se que
presenca de imunoglobulinas maternas protetoralctentes com defeitos de células T, defeitosde T e B

Tabela IV : Caracteristicas clinico-laboratoriais nas Imunodeficiéncias Humorais

InfecgOes bacterianas de repeticdo: pneumonias, meningites, otites, septicemia,
pioderma, gastroenterite

OrganismosPneumococcus, Streptococcus, Meningococcus, Pseudomonas, H. influenzae
Eczema

Formas graves de hepatite

Déficit de crescimento

Linfonodos e tonsilas: pequenos

Historia de doenga similar em outros membros da familia

Imunoglobulinas séricas: muito baixas ou ausentes

Isohemaglutininas: baixas ou ausentes

Resposta de anticorpos: pobre ou ausente

Plasmdcitos: ausentes na medula 6ssea, linfonodos e Iamina propria e 1amina propria
Bidpsia de linfonodo: foliculos linfoides e centros germinativos pouco desenvolvidos
Complicacdes: artrite, ma absorcéo, leucemia
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e defeitos de células B podem desenvolver infec¢dé3ertos achados fisicos especificos séo sugestivos de
graves ou fatais de vacinas vivas (3,13). disturbios especificos tais como telangiectasia na

As reacdes adversas ao esquema vacinal basiconjuntiva bulbar, na base do nariz e orelhas e na fos-
devem ser observadas. O uso prévio de medicamesa antecubital com ou sem ataxia na Sindrome de ataxia
tos ou a ocorréncia de infecgdes virais podem estéglangiectasia, a dermatite crénica na Sindrome de hiper
relacionadas a patogénese daimunodeficiéncia. IgE e eczema na Sindrome de Wiskott-Aldrich,

A histéria familiar de consanguinidade, de pro- periodontite crénica nos defeitos de quimiotaxia de
cessos infecciosos de repeticdo ou de morte precooeutrofilos, e cabelo prateado na Sindrome de
de familiares proximos ou mais distantes, pode tamzhédiak-Higashi. Criancas com Deficiéncia de Ade-
bém auxiliar na suspeita clinica. A pesquisa de dad@s$io Leucocitaria podem apresentar gengivoestomatite
epidemioldgicos sugestivos de infec¢do pelo HIV comgrave e erosdo dentaria como uma consequéncia da
transfusdo sanguinea nos pais ou na crianca, usofdecao leucocitaria anormal (Tabelas IV, V, VI, VII)
drogas ou promiscuidade deve ser sempre incluida (§®,10).

Como em qualquer investigacao de doenca, o
exame fisicoé de muita importancia nas 3. Avaliacdo Laboratorial da Resposta Imune
imunodeficiéncias. Pacientes que sdo pequenos para a
idade podem ter retardo de crescimento secundérioa ApOs uma histdria cuidadosa e exame fisico, a
infeccbes de repeticdo associados a certamvaliacdo laboratorial pode ser esquematizada para
imunodeficiéncias de células B e T. Uma escassez dietectar a imunodeficiéncia especifica. A maioria das
tecido linféide tais como tonsilas e linfonodos sugerémunodeficiéncias pode ser descartada se a escolha
imunodeficiéncia e é especialmente vista napropriada de testes for feita, resultando em baixo custo
agamaglobulinemia ligada ao X. A hepatoesple{1).
nomegalia e adenopatia difusa poderia sugeririnfec- Para uma triagem inicial da competéncia
cdo pelo HIV ou imunodeficiéncia comum variavel.imunoldgica, os seguintes exames laboratoriais podem

Tabela V : Caracteristicas clinico-laboratoriais nas Imunodeficiéncias Celulares

Infeccdes virais graves: sarampo, varicela, citomegalovirus, polio
Infeccdes por protozodrios: pneumocystis carinii

Eczema Reacdes graves por vacinas para varicel e polio

Reac0es fatais a imunizagéo para BCG

Infecc¢des fungicas graves: moniliase, histoplasmose, criptocccus
Historia familiar de morte precoce, secundaria a infeccéo

Incidéncia aumentada de tumores linforreticulares

Reacdo fatal enxerto versus hospedeiro apés transfusées sanguineas
Linfonodos e tonsilas pouco desenvolvidos

Linfopenia (variavel)

Testes cutaneos de hipersensibilidade tardia: resposta negativa a antigenos comuns
Sombra timica ausente ao RX de torax

Medula 6ssea: poucos linfécitos

Bidpsia de linfonodo: areas corticais depletadas de elementos linféides
Resposta de linfocitos deficiente a mitdgenos e antiganaso
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Tabela VI: Caracteristicas clinico-laboratoriais nos Disturbios de Fagécitos

Linfadenite supurativa cronica

Hepatoesplenomegalia

Doenga pulmonar crénica

Deramatite eczematoéide em areas de infeccao
Granuloma ndo caseoso e histiocitose pigmentada em tecidos afetados
Leucocitose

Hipergamaglobulinemia

Imunidade humoral e celular intactas

Infec¢Bes causadas por: Staphylococcus aureus, organismos Gram negativos de baixa viruléncia:
Aerobacter aerogenes, Klebsiella, Serratia marcescens

Defeitos em morte intracelular de bactérias

Teste do NBT e ensaios bactericidas afetados (doenca Granulomatosa Cronica)

ser solicitados: A triagem inicial dever incluir urhemograma

« Hemograma completo com contagem decom contagem de plaquetagara avaliar o nimero
plaguetas total de neutrdfilos, linfécitos, eosindfilos e plaquetas.

» Dosagem quantitativa de imunoglobulinasA neutropenia, linfopenia e anormalidade da morfologia
(IgG, IgM, IgA e IgE) de leucécitos pode ser detectada desta forma. A ane-

« Titulos de isohemaglutininas, anticorpos es+mnia pode estar presente em criangas com doenca cro-
pecificos contra antigenos previamente sensibilizanrica. O exame de eritrocitos para corpusculos de
dos (poliovirus, sarampo, tétano, ...) e contradowell-Jolly ajudara a excluir a asplenia congénita. As

polissacarides (Pneumococos) plaguetas podem estar anormalmente baixas em cri-
» Radiografia de térax para avaliar a sombraancas com funcdo da medula 6ssea pobre ou doenca
timica auto-imune, e as plaguetas serdao baixas e

* Testes cutaneos de leitura tardia (Candidinanorfologicamente pequenas em criangas com
tricofitina, Estreptoquinase-estreptodornase, PPD) Sindrome de Wiskott-Aldrich. A elevacao persistente

*Teste do NBT da velocidade de hemosedimentacdo pode ser uma
* Ensaios hemoliticos para avaliar a via classicandicacéo de infecgéo cronica por imunodeficiéncia (8).
(CH50) e a via alternativa (APH50) Se a contagem de neutrdfilos é persistentemente

Tabela VII: Caracteristicas clinico-laboratoriais nas Deficiéncias de Complemento

Doenga auto-imune semelhante a lupus

Infeccdes poNeisseriae

Angioedema de repeticao

Ensaio hemolitico para via classica (CH50) ou alternativa (APH50) afetados
Histdria familiar de consanguinidade
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alta, mesmo quando o paciente ndo apresenta sinaissim como para antigenos polissacarides de
de infeccdo, uma deficiéncia de adeséo leucocitargneumococos ou hemdfilos. O bacteriéfago FX174
deveria ser suspeitada. Se a contagem de neutrofilop@de ser utilizado para avaliar a capacidade de res-
normal, € pouco provavel que a neutropenia congénitaosta, utilizando-o como vacina e verificando a res-
ou adquirida e defeitos graves de quimiotaxia sejamposta imune priméaria (IgM) ou secundéaria (I9gG), ou
identificados. Se a contagem de linfocitos for normalainda, com relagdo a memaoria imunolégica (8, 12).
um defeito grave de linfécitos T é pouco provavel. E Se uma imunodeficiéncia celular é suspeitada, a
importante lembrar , entretanto, que a contagem devaliacao inicial deveria incluir radiografias
linfocitos de lactentes é normalmente muito alta. Pgposteroanterior e lateral de térax para avaliar a som-
exemplo, aos 9 meses de idade, o limite inferior dbra timica. A funcéo imune celular pode ser triada com
normal é de 4500 linfécitos/mm3 (8,12). 0 uso de teste cutaneo de hipersensibilidade tardia.
Na suspeita de anormalidade da imunidad&stes testes cutaneos, se negativos, sugere a ocorrén-
humoral deve-se solicitar as dosagensilesis de  cia de imunidade celular prejudicada e/ou auséncia de
imunoglobulinasincluindo IgG, IgA e IgM. Os valo-  sensibilizagdo prévia (8,12).
res de IgE seriam apropriados em pacientes com sus- A avaliacaoin vitro dos linfécitosenvolve a
peita de atopia, Sindrome de Wiskott-Aldrich ou dedentificacao dos linfécitos B e das subpopulacdes de
Sindrome de Hiper IgE. Aosagem de subclasses linfocitos T. Ambos podem ser identificados com o
de IgG nao deveria ser usada como triagem de pacisso de citometria de fluxo e anticorpos monoclonais
entes com suspeita de imunodeficiéncia, mas devefflaorescentes. Para testar a fungéo linfocitaira no labo-
ser reservado para pacientes com resposta especifiagorio, a proliferacdo ou transformacéo de linfocitos
a anticorpos prejudicada apés estimulo com antigerérealizada. Mitdgenos tais como a concanavalina A,
e ainda com niveis baixos ou normais dditohemaglutinina e mitbgeno “pokeweed” exercem um
imunoglobulinas. A deficiéncia da subclasse IgG2 podestimulo nédo especifico e proliferacao de células T nor-
estar associada com deficiéncia de IgA. Ocasionafnais (e B). A proliferagdo de linfocitos pode ser ava-
mente, &letroforese de proteinaséricase de urina  liada pela demonstracado de linfécitos transformados,
pode ser Util para avaliar pacientes com gamopatia oligpue lembram blastos ou por sintese aumentada de
ou policlonal e imunodeficiéncia. A anélise de urina par®NA, monitorada pelo uso de timidina tritiada (14).
proteinas de mieloma também pode ser util (1, 13). O paciente com suspeita deficiéncia de
Varios métodos estdo disponiveis para dagoécito deve ser inicialmente avaliado por um
guantificacao de imunoglobulinas. Trés procedimenhemograma completo. As anormalidade da funcao
tos comumente usados incluem nefelometrialeucocitaria podem envolver dificuldade na aderén-
imunodifuséo radial e ELISA. cia, locomocéao, deformabilidade, reconhecimento,
Para o estabelecimento da funcao da célula B,farmacédo de fagossomo, degranulacdo, morte
producéo de anticorpos deve ser avaliada. Pacientescrobiana ou eliminagéo do material englobado. Tes-
com infeccao de repeticdo devem ser avaliados aindias padréo da funcéo de granulécitos incluem o NBT
gue os niveis de imunoglobulinas sejam normais. Agitroblue tetrazolium) e o teste de quimioluminescéncia.
dosagens de isohemaglutininas, que sao anticorpos IgMteste do NBT € um teste de ativacao do metabolis-
formados em todos individuos apds exposicao mo oxidativo durante a fagocitose na qual o NBT é
antigenos bacterianos por reacdo cruzada cormaduzido a formazan pelos anions superéxido produ-
antigenos polissacérides A e/ou B sanguineos ndo medos por fagocitos estimulados. Cada uma das fun-
presentados nas hemacias. Por exemplo, individugées referidas previamente podem ser avaliadas por
com tipo sanguineo AB nao formarao isohemaglutinina&cnicas apropriadas ou por expressao de moléculas
e pacientes com tipo A deveriam ter anti-B e tipo Bem superficie de granuldcitos (CD11a,b,c/CD18) (1,
anti-A. Estes anticorpos deveriam estar normalment&4).
presentes em criangas maiores e adultos com titulos Para o diagndstico akeficiéncia hereditaria
acimade 1:10. A producéo de anticorpos , tambéntle complementg o teste de triagem mais util é o
pode ser testada para antigenos proteicos vacinaigmplemento hemolitico total (CH50). Ensaios
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hemoliticos para a via alternativa (APH50) e ensai@€onsiderando-se que muitos pacientes imu-
de niveis de properdina deveriam ser solicitados emodeficientes apresentam quadros alérgicos
pacientes com infecgbes repetidas ou disseminadas gancomitantes orienta-se o controle ambiental. Quan-
NeisseriaeO diagnoéstico de angioedema hereditarido a higiene pessoal, deve-se ressaltar os cuidados com
(deficiéncia de C1INH) pode ser confirmado pelaa pele e principalmente, com os dentes, para que nao
dosagem quantitativa ou avaliagao funcional do inibidose tornem focos infecciosos.
de C1 esterase (8,14). Nutricdo: A importancia do estado nutricional
Os resultados dos exames laboratoriais deveweve-se a repercussao de deficiéncias proteicas e de
ser sempre comparados aos valores normais paralggoelementos sobre a resposta imune, o que pode
faixa etéria e ensaios funcionais com células devem sasultar em agravante do estado imunoldgico.
sempre realizados com controles simultanea mente. Aspectos psicolbégicoss restricdes sociais e
Anormalidades que necessitem testes mais conde rotina de vida impostas ao paciente imunodeficiente
plexos devem ser realizados em centros especializadmsabam gerando distirbios emocionais que devem ser

(Tabela VI1II). abordados. A repercussao do diagnoéstico sobre a di-
namica familiar deve ser sempre considerada.
4. Tratamento Tratamento dos processos infecciog0sné-

dico deve atuar precocemente na possibilidade de um
O tratamento das imunodeficiéncias consiste emrocesso infeccioso em crianca portadora de
uma abordagem geral e nos cuidados especificos pamunodeficiente. A suscetibilidade do paciente a cer-
cada doenca. @siidados geraiseferem-se a: tos microrganismos pode ser presumida a partir do
Orientacdo de higiene ambiental e pessoalssetor da resposta imune comprometido (2,12,13).

Tabela VIl — Testes laboratoriais adicionais para pesquisa de Imunodeficiéncias

Deficiéncia Humoral Contagem de células B (CD19/CD20)
Niveis de subclasses de IgG

Resposta de anticorpos a novos antigenos
Niveis de Imunoglobulinas secretorias

Deficiéncia Celular Contagem de Subpopulacao de linfocitos

Resposta proliferativa de linfécitos a mitdgenos, antigenos
Avaliacéo da atividade citotoxica

Ensaio enzimatico: Adenosinodeaminase e
Purinonucleosideo fosforilase

Disturbio fagocitico Atividade quimiotéatica

Ensaios fagociticos

Atividade bactericida

Avaliacdo de moléculas de adeséo (CD11b/CD18)
Ensaios enziméaticos (mieloperoxidase, G6PD,...)

Deficiéncia de Complementd  Ensaio hemolitico para via alternativa (APH50)
Dosagem de produtos de ativacao

Dosagem das proteinas

Ensaios funcionais
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