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Alteracoes imunofenotipicas
de populacoes linfocitarias na
deficiéncia seletiva de IgA (DIgA)
Paula Cristina da Silva Lima', Renata Moreno Lima de Oliveira?,

Erica Maria Martins Coutinho?, Cristina Maria Kokron2, Rubens Cesar Lopes Figueira3,
Ana Karolina Barreto Marinho?, Octavio Grecco?, Jorge Kalil2, Myrthes Toledo Barros?

Racional: A DIgA cursa com diferentes fenétipos clinicos como infecgdes leves
ou graves, atopia, doencas autoimunes (DAIs) e neoplasias. O objetivo foi quanti-
ficar populagdes linfocitarias de pacientes com DIgA e correlacionar as possiveis
alteracoes com os fendtipos clinicos. Métodos: Analisamos em 50 pacientes
(25 homens e 25 mulheres): dados demograficos, doengas associadas, histori-
co familiar de IDPs ou consanguinidade; contagem de populacdes linfocitarias
(FACS); niveis de IgG, IgM e IgE. Resultados: A média de idade foi 36 16,24
anos, estando mais elevada em mulheres (p = 0,004). A idade ao diagndstico da
DIgA e as prevaléncias de infeccbes (78%), DAls (74%) e atopias (72%) foram
similares entre os sexos. As infecgdes mais frequentes foram sinusite e diarreia,
seguidas por pneumonias e tonsilites. Foram detectadas DAls em 56% dos casos
ou apenas autoanticorpos (18%) sem doenca clinica. As atopias mais prevalen-
tes foram rinite (97,0%) e asma (55,0%). Neoplasias foram detectadas em 14%.
Entre 26 pacientes com historico familiar investigado, 46% apresentavam parentes
com IDPs e/ou consanguinidade, com frequéncia maior naqueles com infec¢des
(30,7%). Niveis elevados de IgG foram observados em 54% dos casos e de IgE
em apenas 26%, mesmo naqueles com critérios para atopia. Em 36% dos pa-
cientes foram detectadas alteracdes laboratoriais normalmente ndo esperadas na
DIgA: alteragdes de linfocitos B CD19+ (16%) associadas a infec¢des bacterianas
(75,0%), doencas atopicas (75,5%) e doencgas autoimunes (62,5%); contagens
alteradas de CD4+, CD8+ e NK foram observadas em 6,0%, 10,0% e 4,0% dos
casos, respectivamente. Conclusoes: Nossos resultados sao sugestivos de que
em pacientes com DIgA, as alteragdes numéricas de linfocitos T e B no sangue
periférico e histdrico familiar positivo de IDPs ou consanguinidade possam ser
indicativos de desregulacdo do sistema imune com potencial evolutivo para fené-
tipos mais graves da doenca ou para imunodeficiéncia comum variavel.
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Doenca granulomatosa cronica e mielodisplasia:
coincidéncia ou associacao?
Barbara Carvalho Santos dos Reis, Flavia Amendola Anisio de Carvalho,

Zilton Farias Meira de Vasconcelos, Livia Maria Biagioni Nascimento Rezende,
Liziane Nunes de Castilho Santos

Objetivo: Relatar o caso de um paciente que recebeu o diagnéstico de Doencga
Granulomatosa Crbénica (DGC) e Sindrome Mielodisplasica (SMD) além de
buscar possiveis associagdes entre as duas patologias que possam justificar
sua coexisténcia. Métodos: Estudo observacional retrospectivo com revisao de
prontudrio de paciente com quadro clinico sugestivo de DGC e confirmado atra-
vés do exame de surto oxidativo e sequenciamento genético do gene suspeito.
A avaliacao da medula 0ssea através de bidpsia demonstrou mielodisplasia e
a realizacado de FISH confirmou monossomia do cromossomo 7. A pesquisa
bibliografica foi realizada a partir de bases de dados como PubMed e SciELO.
Resultados: Relatado caso de paciente do sexo masculino que iniciou aos 2
meses de vida infec¢des de repeticdo e anemia sendo internado em multiplas
ocasides. Aos 7 meses de vida iniciada investigacao imunolégica e hematoldgica
gue culminou no diagndéstico de DGC e SMD com monossomia do cromossomo
7, duas doencas raras e sem descri¢cdo de associacao de forma espontanea. Ha
descricao de trés pacientes com DGC que, apds terapia génica, desenvolveram
SMD, nao havendo relato desta complicagédo em associag¢ao a outras doencas
também tratadas com terapia génica. Este estudo demonstrou que a superex-
pressao do gene de EVI1 gera instabilidade genémica levando a monossomia
do cromossomo 7 e progressao clonal, evoluindo para SMD. Conclusao: O
desenvolvimento espontaneo das duas doengas em contraste com os relatos
de SMD apés terapia génica sugere susceptibilidade dos pacientes com DGC
a alteragdes moleculares que podem estar relacionados ao l6cus génico EVI1
com consequente SMD. Dessa forma, este deve ser foco de estudos futuros para
gue seu papel neste contexto seja melhor compreendido. Clinicamente nossos
achados ilustram a importancia de se aventar a possibilidade de SMD frente a
pacientes com DGC apresentando uma ou mais citopenias.

Instituto Fernandes Figueira - Rio de Janeiro, RJ.
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Hipoimunoglobulina M seletiva:
significado clinico

Carolina Peterle Santana Vaccari, Daniele Almeida Pontarolli,
Aline Niero de Carvalho, Karina Michelin Andreassa, Maine Luellah Demaret Bardou,
Marina Teixeira Henriques, Naiana Quadros Rodrigues de Almeida,
Anete Sevciovic Grumach, Sandra Mitie Ueta Palma

Racional: A deficiéncia seletiva de IgM é um defeito imunoldgico ainda pouco
descrito. E definida por niveis de IgM abaixo de 2 desvios-padrao (2DP) do valor
da normalidade e, geralmente, com niveis normais de IgG e IgA. Os pacientes
podem permanecer assintomaticos ou apresentar infeccées respiratorias de
repeticao, manifestacées atopicas, doencas autoimunes e doengas oncolégi-
cas. Ocorre igualmente em adultos e criangcas em ambos os sexos. O objetivo
deste estudo é descrever as caracteristicas clinico-laboratoriais de pacientes
atendidos neste servico com hipolgM seletiva. Métodos: Foram avaliados
pacientes cujos valores de IgM encontram-se abaixo de 2DP do normal, sem
outras imunoglobulinas alteradas. Pacientes em uso de imunossupressores
ou doencas de base associadas a este quadro foram excluidas. Resultados:
Foram identificados 07 pacientes (4 M; 3F) com idade entre 04 e 67 anos (me-
diana 10). As manifestagdes clinicas descritas foram: asma (n = 4); rinite (n = 4);
sinusites de repeticdo (n = 2); pneumonias de repeti¢cdo (n = 2) e tireoidite de
Hashimoto (n = 2). Um paciente desenvolveu pneumonia grave por Pseudomonas
e Micobacteriose nao tuberculosis e outro paciente, pneumonia eosinofilica. A
resposta de anticorpos contra pneumococos estava presente em 4/7 pacientes, 3
pacientes pesquisaram células T, B e NK, tais resultados encontravam-se dentro
dos valores de normalidade e, em apenas um, células NK < p10. Conclusao: A
deficiéncia seletiva de IgM ainda é pouco descrita na literatura. Sua frequéncia
pode ser subestimada devido a casos assintomaticos. Sintomas recorrentes,
predominantemente respiratorios, estao associados ao defeito e casos graves
sao mais raros. Ha necessidade de ampliar o reconhecimento destas altera¢des
e discutir a necessidade de tratamento como antibioticoterapia profilatica ou
reposicao de Imunoglobulina. Ainda, é relevante o seguimento dos pacientes
para avaliar possiveis complicacdes e sequelas.

Faculdade de Medicina, Centro Universitario Salide ABC.
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Imunodeficiéncia humoral
em paciente com sindrome de DiGeorge:
relato e estudo de caso

Alane Beatriz Uetanabara Piai', Poliana de Souza Carneiro Rocha?,
Isadora Goldbaum Calil', Amanda Uetanabara Piai', Victor Myung Joon Bang’,
Priscila Matoshima Silva', Maria Clara Serapiao Marquelli’

A sindrome de delecdo 22g11.2, também conhecida como sindrome de
DiGeorge ou velocardiofacial, foi identificada no inicio da década de 1990 e é
considerada uma das sindromes de microdele¢éo genética mais frequentes em
seres humanos. O quadro classico apresenta hipoplasia ou aplasia do timo, de-
feitos da paratireoide, arco aértico e imunodeficiéncia celular. Caracteriza-se por
um espectro fenotipico amplo, com mais de 180 achados clinicos ja descritos,
abrangendo alteragdes craniofaciais, gastrointestinais, hematolégicas, imuno-
I6gicas, entre outras. Em relacao a face imunolégica da doenga, predomina um
comportamento de imunodeficiéncia celular, contudo, ha descrito na literatura a
presenca de imunodeficiéncia puramente humoral. M.M.E., pré-escolar, 2 anos
e 8 meses, feminino, brasileira, branca, com quadros de infec¢des respiratérias
de repeticao, principalmente Amigdalites. O pediatra identificou na paciente fa-
cies sindrébmica, com micrognatia, atraso na aquisi¢cao da linguagem, pé valgo,
atrofia de membros inferiores e agenesia de um dos rins com fung&o normal.
Nao apresentava altera¢des cardiacas e deformidades labiopalatais. Solicitou
um rastreamento genético, pelo qual foi diagnosticado sindrome de DiGeorge.
ApOs isso a paciente foi encaminhada aos especialistas. A imunologista solici-
tou exames especificos para avaliagdo da imunidade, onde foi encontrada uma
imunodeficiéncia humoral, o que difere da predominante na Sindrome. A au-
séncia das caracteristicas classicas nao descartam o diagnostico de Sindrome
de DiGeorge. Frente a isso, incentiva-se a investigacdo, mesmo na auséncia
das caracteristicas predominantes, assim como avaliar os diferentes tipos de
deficiéncias imunoldgicas que podem ser encontradas na sindrome. Apesar da
imunodeficiéncia mais prevalente nessa anomalia ser a celular, este relato tem
como objetivo abordar a presenca de deficiéncia de imunidade humoral, assim
como as manifesta¢des atipicas da sindrome.

1. Faculdade de Medicina, Unimar.

2. ABHU.
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Imunodeficiéncia secundaria a
drogas imunossupressoras:
um diagnéstico dificil na pratica clinica
Isabella Burla Manhé&es, Fernanda Pires Cecchetti Vaz,
Raissa Monteiro Soares dos Anjos Roque, Luiza Moulin Marino,

Marilia Magalhaes Moraes, Rafael Pimentel Saldanha, Mariana de Gouveia Pereira,
Sandro Félix Perazzio, Carolina Sanchez Aranda, Dirceu Solé

Racional: Imunodeficiéncias secundarias (IDS) podem ser causadas por
hipercatabolismo, perda de proteinas, infec¢des (principalmente virais) e me-
dicamentos. Os imunossupressores merecem destaque na inducao das IDS.
O objetivo deste trabalho foi descrever o perfil dos pacientes com diagndstico
de IDS a imunossupressores acompanhados em um servico de Imunologia.
Métodos: Trata-se de um estudo longitudinal retrospectivo feito a partir de anali-
se de prontuarios de pacientes com IDS a imunossupressores. Foram avaliados
os niveis de imunoglobulina G (IgG) e CD19 antes e apds imunossupressao,
doenca de base, drogas utilizadas e tratamento instituido para a IDS. Idade e
sexo também foram revisados. Resultados: Entre os 9 pacientes analisados,
22% tinha investigacao imunoldgica antes da imunossupressao, somente com
dosagem de imunoglobulinas. Ao diagndstico de IDS, todos os pacientes tinham
niveis de IgG inferiores ao percentil 3 (P3), com valor médio de 266 mg/dL. Foi
indicada reposi¢cao de imunoglobulina para todos eles. Trés pacientes tinham
dosagem de linfécitos CD19 abaixo do P3. Quanto a doenca de base, 45% tem
lUpus eritematoso sistémico, 33% tem granulomatose com poliangeite, 11% tem
vasculite crioglobulinémica e 11%, linfoma ndo-Hodgkin. Os imunossupressores
usados foram: Rituximabe (78%), Ciclofosfamida (78%), Micofenolato (45%),
Azatioprina (33%), Metotrexate (22%) e Hidroxicloroquina (22%). Cinco pacientes
(56%) tinham recebido terapia combinada, com mais de um imunossupressor,
antes da IDS. Em relacdo ao sexo, 78% sao mulheres. A média da idade atual
dos pacientes € 48 anos e a mediana, 42 anos. Concluso6es: As drogas imu-
nossupressoras tém efeitos importantes e duradouros sobre a producao de
anticorpos e interagdo do sistema imune, sendo imprescindivel uma avaliagdo
imunoldgica antes do tratamento para diagnosticar corretamente a IDS e des-
cartar uma imunodeficiéncia primaria.

Universidade Federal de Sao Paulo - UNIFESP.
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Reacoes adversas imediatas
a reposicao de imunoglobulina humana
em pacientes com erros inatos da imunidade
de um hospital publico terciario de Brasilia

Thales da Silva Antunes, Fabiola Scancetti Tavares,
icaro Tavares de Almeida, Karolline Lira Maia de Sousa,
Maria Rosa Rego de Oliveira, Lara Arrais Chaves Cronemberger,
Marjorie Araujo Monteiro, Thatiana Ferreira Maia, Thayse Fernandes Borba

Trabalho de conclus@o de curso com objetivo de identificar e categorizar as
reagdes adversas imediatas associadas a reposi¢ao de imunoglobulina hu-
mana em pacientes com erros inatos da imunidade do servi¢go de Imunologia
de um hospital publico terciario de Brasilia, de forma a avaliar uma populacao
exclusivamente pediatrica. O estudo foi realizado pela andlise das infusdes de
imunoglobulina dos pacientes acompanhados no servigo de imunologia pedia-
trica e buscou categorizar os efeitos adversos imediatos secundarios a infusao
de imunoglobulina humana quanto ao periodo de tempo do surgimento das
reagcoes apos o inicio da infusao, velocidade de infuséo, infusdo escalonada
ou ndo escalonada, associagdo com mudang¢a de marca ou ajustes na dose,
presenca de quadro infeccioso concomitante e impacto das reagdes no trata-
mento do paciente. Trata-se de um estudo retrospectivo, mediante analise de
prontuarios. Foram analisadas todas as infusdes de imunoglobulina que estavam
nos prontuarios fisicos e eletrénicos de todos os pacientes até os 18 anos de
idade, que acompanham ou acompanharam na imunologia pediatrica. Foram
analisados prontuarios de 76 pacientes e categorizadas as reagbes adversas
imediatas dos mesmos. Os resultados ainda sao parciais e por isso nao foram
analisados, pois serao avaliadas as infusdes até o ultimo dia do més de junho
de 2019.

Hospital da Crianga de Brasilia.

Arq Asma Alerg Imunol. 2019;3(Supl 1):5241.

S241



ARQUIVOS DE  ©2019 ASBAI

ASMA, ALERGIA po27
Imunodeficiéncias
FIMUNOLOGIA

Relato de caso de deficiéncia
do complexo secretor de IgA:
um diagnéstico raro ou negligenciado?

Rafael Pimentel Saldanha, Fernanda Pires Cecchetti Vaz, Luiza Moulin Marino,
Isabella Burla Manhaes, Raissa Monteiro Soares Anjos Roque, Marilia Magalhaes Moraes,
Mariana de Gouveia Pereira, Sandro Félix Perazzio, Carolina Sanchez Aranda, Dirceu Solé

Apresentacao de caso: M.C.R.F,, feminina, 14 anos, com infec¢des sinopulmo-
nares recorrentes ha 10 anos. Evidenciou-se niveis séricos de 1gG (1.356 mg/
dL), IgM (54 mg/dL), IgA (648 mg/dL) sempre elevada (> P97) e sem sinais
de mieloma multiplo (eletroforese de proteinas sem pico monoclonal [y:1,76 g/
dL]; creatinina: 0,8 mg/dL; Hb:12 mg/dL e Ca: 9,4 mg/dL. Apresentou resposta
proteica normal com IgG reagente para rubéola e diminuicdo da resposta ao
pneumococo. A amostra salivar revelou niveis menores do que o limite de de-
teccao de IgA (4 mg/dL), confirmando a deficiéncia do complexo secretor de
IgA (DCSIgA). Discussao: A deficiéncia seletiva de IgA (DeflgA) se caracteriza
pela reducgéo significativa dos niveis salivares, urinarios e séricos de IgA. O
presente caso, entretanto, apresentava infec¢des respiratorias de repeticao, IgA
sérica elevada sem outras causas, mas a fragao efetora do anticorpo presente
na mucosa se encontrava deficiente. O fenotipo da DCSIgA é indistinguivel dos
casos sintomaticos de DeflgA e incluem estomatites, diarreias e infec¢des sino-
pulmonares recorrentes, ja que a IgA secretora é responsavel pela primeira linha
de defesa contra microorganismos patogénicos nas superficies das mucosas.
Ademais, a diminuicdo da IgA secretdria ocasiona um aumento no remode-
lamento brénquico e ativa o fator nuclear kB (NFxB), o que permite fendtipos
variados. O diagnostico é presuntivo por meio da identificagdo da IgA salivar
reduzida, associada a niveis séricos normais ou altos. A prevaléncia da DCSIgA
é desconhecida devido a falta de estudos epidemioldgicos. Comentarios finais:
A DCSIgA é uma doencga subdiagnosticada e pouco conhecida. Apesar de nao
estar representada nas atualizagbes da Unido Internacional das Sociedades de
Imunologia, pode ser considerada um subtipo de DeflgA. Assim, é importante
salientar que ela deve ser considerada como diagnéstico diferencial em casos
excepcionais com fenétipo de deficiéncia humoral, mas niveis séricos normais
ou elevados de IgA.

Universidade Federal de Sao Paulo - UNIFESP.
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Relato de caso: excisao de adenite por BCG
em crianca com risco para imunodeficiéncia primaria

Maria Gabriela Viana de Sa', Priscila Schuindt de Albuquerque Schil’,
Maria Rafaela Viana de Sa2, Maria Candida Faria Varanda Rizzo'

Apresentacao do caso: Paciente, 1 ano e 5 meses, com antecedentes de
anomalia anorretal, pais primos de terceiro grau e prematuridade (35 s).
Encaminhado ao ambulatério de imunologia para investigagao de imunodefici-
éncia. Com relato de nodulo de 2,5 cm em brago direito ha 3 meses, que era
movel e indolor e passou a ficar doloroso apds alguns dias. Procurou, entao,
pronto-socorro e foi encaminhado para avaliagdo da cirurgia pediatrica que
optou por realizar excisédo e anatomopatoldgico. Observado abcesso encapsu-
lado subcuténeo entre as cabegas do musculo tricuspide e anatomopatolégico
mostrou paniculite lobular com reagao crénica granulomatosa tipo tuberculose
completa com necrose caseosa, pesquisa de BAAR negativa e hipétese diag-
nostica de Piomiosite por Bovis. Paciente, logo, encaminhado ao ambulatério de
infectologia. Na ocasiéo, apresentava lesao ulcerada, nao cicatrizada e foram
levantadas hipoteses de begeite e imunodeficiéncia. Orientado uso de isoniazi-
da 10 mg/kg/dia por 6 meses, com melhora na primeira semana de tratamento.
Encaminhado ao imunologista que solicitou hemograma, ferro sérico, ferritina,
transferrina e imunofenotipagem para linfocitos. Exames em niveis normais e nao
foi demonstrado imunofenotipo andmalo. Niveis de IL-12 e IFN-gama normais.
Discussao: A vacina BCG é nacionalmente prescrita a todos recém-nascidos
sem contraindicacbes especificas, e tem éxito na prevencao da tuberculose.
Porém, podem ocorrer reagcoes adversas locais que sempre foram consideradas
benignas, resultantes da técnica imperfeita, como aplicagéo profunda (subcu-
tanea), inoculacdo de dose excessiva ou contaminacdo. A excisdo cirurgica
apenas estd indicada nas situagdes de abcessos multioculados. Comentarios
finais: A vacina BCG deve ser administrada, mas é necessario cautela para
aplicar em pacientes com fatores de risco para imunodeficiéncia primaria, como
0s recém-nascidos pré-termo, ou com histéria familiar de imunodeficiéncia ou
consanguinidade, ou ma-formagoes.

1. Hospital Municipal Infantil Menino Jesus.
2. Faculdade de Ciéncias Médicas de Campina Grande - PB.
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Uso de imunoglobulina subcutanea
com hialuronidase em imunodeficiéncia
comum variavel (ICV)

Naiana Quadros Rodrigues de Almeida, Aline Niero de Carvalho,
Carolina Peterle Santana Vaccari, Karina Michelin Andreassa,
Daniele Almeida Pontarolli, Maine Luellah Demaret Bardou, Marina Teixeira Henriques,
Rosemeire Navickas Constantino da Silva, Sandra Mitie Ueta Palma, Anete Sevciovic Grumach

Relato dos casos: Paciente de 51 anos, com otites de repeticao, sinusites, bron-
copneumonia (2x), herpes zoster (1x). Apresentou IgA, IgG e IgM < p3, sendo
diagnosticado ICV. Iniciou tratamento com Imunoglobulina Endovenosa (IGEV),
mas apresentava cefaleia apds infusdo. Tentado Imunoglobulina Subcutanea
(IGSC), porém, devido dificuldade de aplicacao, optado por IGSC com hialuronida-
se, evoluindo com aumento de IgG para > p75 e redugéo dos quadros infecciosos.
Paciente, 39 anos, com infec¢des de repeticao, pneumonia (20x), amigdalites e
otites. Apresentou IgG, IgA, IgM e IgE < p3, sendo diagnosticada com ICV. Iniciou
tratamento com IGSC, porém baixa tolerancia a aplicacao. Iniciada IGSC com
hialuronidase, evoluindo com melhora dos sintomas e aumento das 1gG > p50.
Paciente, 35 anos, com infecgles de repeticao (amigdalites, sinusites, candidi-
ases, herpes labial, otites, 2-3 vezes ao ano. Apresentou IgA, IgG e IgM < p3,
sendo diagnosticada com ICV e iniciada IGEV, porém cursava com cefaleia apds
infus@o. Optado por IGSC com hialuronidase, com boa aderéncia e aumento de
IgG > p50. Discussao: A terapia de substituicao de IG tem sido usada em de-
ficiéncias primarias por mais de seis décadas. Tanto a via EV quanto a SC sao
eficazes. A IGSC pode ser administrada em casa, sem acesso venoso e induz
menos reacoes sistémicas. A quantidade limitada de volume por sitio de aplicacao
requer multiplos locais de infusdo, o que tem impacto negativo na qualidade de
vida e adesao ao tratamento. Utilizamos a IGSC com hialuronidase em 2 pacientes
que apresentaram efeito adverso apds o uso EV e em 1 paciente pela facilidade
de administragdo. Comentarios finais: A IGSC com hialuronidase permitiu man-
ter o tratamento em duas pacientes que haviam apresentado efeitos adversos,
mantendo a frequéncia mensal de aplicacdo. A terapia deve ser individualizada,
0 que sera possivel com a experiéncia e treinamento dos profissionais de saude,
bem como educacé&o do paciente para melhorar a adeséo.

Centro Universitario Saude ABC.
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