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A Imunodeficiéncia Comum Variavel
(ICV] é uma forma heterogénea de Imu-
nodeficiéncia Primaria cuja caracteris-
tica fundamental é uma perturbacdo do
processo de diferenciacao das células B,
com urma secrecao anormalmente redu-
zida de imunoglobulinas (lg), nomeada-
mente de IgG e IgA, estando os niveis de
IgM reduzidos em cerca de metade dos
casos .

Aproximadamente 1 em cada 25 000
individuos de raca caucasiana apresen-
tam esta patologia, que ocorre com uma
prevaléncia idéntica em ambos os sexos,
sendo o diagndstico habitualmente esta-
belecido na sequnda ou terceira década
de vida. A maioria dos casos ocorre de
forma esporadica .

0 fendtipo clinico é altamente varidvel,
com infeccdes recorrentes, sobretudo ao
nivel do tracto respiratério, habitualmen-
te por microorganismos encapsulados
como o Streptococcus pneumoniae e o
Haemophilus influenzae. As infeccdes
do tracto gastrointestinal sao igualmen-
te frequentes e os microorganismos
habitualmente implicados sdo a Giardia
lamblia, a Salmonella e a Shigella® A ICV
estd igualmente associada a urn aumen-
to da prevaléncia de patologia auto-imu-
ne, nomeadamente anemia hemolitica e
purpura trombocitopénica idiopatica e a
uma maior incidéncia de patologia neo-
plasica, com um risco acrescido de car-
cinoma gastrico (50 vezes| e de Linfoma
nao Hodgkin (200 a 400 vezes)
'. Para além da patologia in-
fecciosa, otracto gastrointes-
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tinal esta envolvido em cerca de metade
dos casos, habitualmente com diarreia
severa e ma absorcao. Este quadro estd
frequentemente associado a um aspecto
histoldgico semelhante ao da Doenca Ce-
liaca mas ao contrario desta, ndo melho-
ra com a exclusao de gliten da dieta??.
Aproximadamente 20% dos doentes
com ICV apresentam Hiperplasia No-
dular Linféide [HNL), caracterizada por
centros germinativos com foliculos lin-
foides marcadamente hiperplasicos e
mitoticamente activos, localizados em
qualquer porcao do tracto gastrointesti-
nal, ao nivel da mucosa ou submucosa
3-5. A sua patogénese é pouco conhe-
cida. Tem sido sugerido que numeros
normais ou ligeiramente reduzidos de
células B proliferam em resposta aos
antigénios, contudo sao incapazes de
se diferenciar em plasmécitos maduros,
com consequente formacao de focos de

HNL, que ao exame macroscépico se
assemelham a pequenos pélipos ade-
nomatosos. Na ICV a sua distribuicdo é
mais generalizada, envolvendo o intesti-
no delgado proximal, o ileon terminal e
o célon proximal®4. A HNL pode ocorrer
em individuos assintomaticos, contudo
habitualmente estad associada a sindro-
mes de ma absorcao, podendo ainda os
focos de HNL degenerar em neoplasias
linforeticulares ou gastrointestinais pri-
marias®, razdo pela qual é imperativo o
diagndstico precoce desta entidade.

A terapéutica da ICV consiste na ad-
ministracdo de Imunoglobulina Humana
endovenosa, na dose de 200 a 400 mg/
kg, cada 2 a 4 semanas. A resolucao da
patologia gastrointestinal pode, contudo,
nao ser completa uma vez que pode es-
tar associada a fendmenos auto-imunes
ou disturbios das células T ndo total-
mente esclarecidos .

FIGURA 1 | Endoscopia Digestiva Alta. Mucosa com aspecto macronodular, pseudopolipdide,

ao nivel da 22 e 32 porcoes do duodeno.




Os autores apresentam o caso clinico
de uma doente do sexo feminino, com
35 anos de idade, com antecedentes de
infeccdes recorrentes (otites, sinusites
e pneumonias) desde a infancia e com
quadro de diarreia crénica, sem sangue
ou muco, frequentemente com reper-
cussao sistémica, de inicio no periodo
pubertal. Analiticamente verificou-se
existir anemia macrocitica, défice de
vitamina B12 e hipogamaglobulinémia
com IgG 19,4 mg/dl (Normal 800-1700
ma/dl), IgA < 22,5 mg/dl [Normal 70-400
mg/dl) e IgM < 18,3 mg/dl (Normal 40-
230 mg/dl), tendo sido excluidas outras
causas de imunodeficiéncia primaria/
adquirida. A endoscopia digestiva alta
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FIGURA 2 | Anatomia Patoldgica. Abundante infiltrado inflamatério mononuclear, com foli-
culos linféides hiperplasicos, com centros germinativos, sem plasmacitos evidentes.

revelou mucosa duodenal com padréao
macronodular difuso [Figura 1), tendo o
estudo histopatoldgico revelado aspecto
compativel com HNL (Figura 2).

Iniciou terapéutica de substituicdo
com Imunoglobulina Humana (400 mg/
kg, 3/3 semanas), com evolucao clinica e
endoscdpica favoravel..
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