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Resumo

Objetivo: descrever a evolugao clinica, a investigagdo diagndstica e 0 manejo terapéutico de um paciente pediatrico com
hipogamaglobulinemia, infec¢des recorrentes e resposta vacinal heterogénea, em acompanhamento por suspeita de
imunodeficiéncia comum varidvel. Relato de caso: trata-se de paciente do sexo masculino, com 12 anos, prematuro tardio
(34 semanas), com historico de infec¢des respiratdrias e gastrointestinais recorrentes desde a primeira infancia, maltiplas
internacdes hospitalares e uso frequente de corticosteroides. Em julho de 2023, a avaliacdo em alergia e imunologia
evidenciou hipogamaglobulinemia (IgG: 640 mg/dL; IgM: 53 mg/dL) e titulos inicialmente ndo protetores para hepatite
B (anti-HBs: 2 UI/L) e para o sorotipo pneumocdcico avaliado (sorotipo 4: 1,1 ug/mL). Apds doses de reforco vacinal, a
avaliacdo realizada em marco de 2024 demonstrou titulos protetores para mdltiplos sorotipos pneumocdcicos,
evidenciando resposta vacinal heterogénea ao longo do acompanhamento. Diante da persisténcia das infecces, foi
instituida profilaxia com sulfametoxazol-trimetoprima. Em fevereiro de 2025, foi indicada terapia com imunoglobulina
humana intravenosa, posteriormente iniciada na dose aproximada de 0,4 g/kg em intervalos de trés a quatro semanas.
Apo6s a primeira infusdo, ocorreram eventos adversos sistémicos autolimitados, tratados sintomaticamente. Durante o
seguimento, observou-se reducéo das manifestacGes infecciosas e aumento dos niveis séricos de 1gG, com ajustes da dose
conforme o peso corporal e a evolugdo clinica e laboratorial. Conclusdo: o caso evidencia a complexidade da investigacao
de criancas com hipogamaglobulinemia e infec¢Bes recorrentes, especialmente diante de respostas vacinais heterogéneas
ao longo do tempo. Neste paciente, a terapia de reposi¢do com imunoglobulina associou-se & melhora clinica e laboratorial
durante o periodo de acompanhamento.

Palavras-chave: Doengas da Imunodeficiéncia Primaria. Hipogamaglobulinemia. Imunodeficiéncia de Varidvel Comum.

Abstract

Objective: To describe the clinical course, diagnostic investigation, and therapeutic management of a pediatric patient
with hypogammaglobulinemia, recurrent infections, and a heterogeneous vaccine response who was being followed for
suspected common variable immunodeficiency. Case report: A 12-year-old male patient, born late preterm at 34 weeks
of gestation, had a history of recurrent respiratory and gastrointestinal infections since early childhood, multiple
hospitalizations, and frequent corticosteroid use. In July 2023, an allergy and immunology evaluation revealed
hypogammaglobulinemia (IgG: 640 mg/dL; IgM: 53 mg/dL) and initially non-protective antibody titers against hepatitis
B (anti-HBs: 2 1U/L) and the evaluated pneumococcal serotype (serotype 4: 1.1 pug/mL). After booster vaccination, an
assessment performed in March 2024 demonstrated protective antibody titers against multiple pneumococcal serotypes,
indicating a heterogeneous vaccine response over the course of follow-up. Because of persistent infections, prophylaxis
with trimethoprim-sulfamethoxazole was initiated. In February 2025, intravenous human immunoglobulin therapy was
indicated and subsequently initiated at an approximate dose of 0.4 g/kg every three to four weeks. Following the first
infusion, self-limited systemic adverse events occurred and were managed symptomatically. During follow-up, a
reduction in infectious manifestations and an increase in serum IgG levels were observed, with dose adjustments based
on body weight and clinical and laboratory findings. Conclusion: This case highlights the complexity of investigating
children with hypogammaglobulinemia and recurrent infections, particularly in the presence of heterogeneous vaccine
responses over time. In this patient, immunoglobulin replacement therapy was associated with clinical and laboratory
improvement during the follow-up period.
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Introducéo

A imunodeficiéncia comum variavel (IDCV) é um dos erros inatos da imunidade sintomaticos
mais frequentemente diagnosticados!. Apesar das limitacdes dos dados epidemioldgicos,
relacionadas, entre outros fatores, ao atraso no reconhecimento da doenga®>, estima-se prevaléncia
de aproximadamente um caso para cada 25.000 a 50.000 individuos*, com distribui¢do relativamente
semelhante entre os sexos>.

A IDCV caracteriza-se principalmente por hipogamaglobulinemia, com redugao significativa
dos niveis séricos de IgG associada a diminuicao de IgA e/ou IgM, e por manifestagdes clinicas que
incluem infecgdes bacterianas recorrentes, especialmente dos tratos respiratorio e gastrointestinal?.
Sua fisiopatologia ¢ heterogénea e envolve alteragdes da imunidade adaptativa, incluindo defeitos na
diferenciagdo e na ativacao das células B, comprometimento da producao de anticorpos e alteragdes
funcionais das células T CD4. Alteragdes envolvendo componentes da imunidade inata também tém
sido descritas, incluindo células natural killer, mondcitos, células dendriticas, fagdcitos e proteinas
do sistema complemento®®.

A investigacdo diagnéstica baseia-se na demonstragdo persistente de reducdo das
imunoglobulinas séricas, especialmente IgG, em associagdo com alteragdes de IgA e/ou IgM,
considerando-se valores de referéncia adequados a faixa etdria. A avaliacdo da resposta humoral
especifica as vacinas pode contribuir para a caracterizagao da deficiéncia de anticorpos, devendo seus
resultados ser interpretados em conjunto com os demais achados clinicos, laboratoriais e com o
momento em que as dosagens foram realizadas. A exclusdo de causas secunddrias de
hipogamaglobulinemia constitui etapa fundamental da investigagdo diagnostica®>’.

A principal estratégia terapéutica para pacientes com deficiéncia clinicamente significativa de
anticorpos ¢ a reposi¢io de imunoglobulina por via intravenosa ou subcutanea®’. Em situagdes
selecionadas, a antibioticoterapia profilatica também pode ser empregada para reduzir a frequéncia e
a gravidade das infec¢des'®. O reconhecimento tardio e a recorréncia de processos infecciosos podem
contribuir para complicagdes pulmonares e outras manifestagdes associadas a doenga, com impacto
sobre o progndstico e a qualidade de vida dos pacientes’!°,

No contexto pediatrico, o diagndstico pode representar um desafio, particularmente quando
existe hipogamaglobulinemia associada a infec¢des recorrentes, mas a resposta a antigenos vacinais
apresenta comportamento heterogéneo ao longo do acompanhamento. A interpretacdo isolada de

titulos de anticorpos, sem considerar sua relagdo temporal com a vacinacdo e as doses de reforco,

pode dificultar o enquadramento diagnostico e a definicdo da conduta terapéutica. Nesse contexto, a
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descrigdo detalhada da evolugao clinica e laboratorial pode contribuir para a compreensao do processo
diagndstico e do manejo desses pacientes.

Diante disso, o presente estudo tem como objetivo descrever a evolugao clinica, a investigagao
diagnostica e o manejo terapéutico de um paciente pediatrico, com hipogamaglobulinemia, infecg¢des
recorrentes e resposta vacinal heterogénea, em acompanhado por suspeita de imunodeficiéncia
comum variavel, destacando-se os desafios relacionados a interpretagdo temporal da resposta vacinal
e a definicdo da estratégia terapéutica. O estudo foi submetido e aprovado pelo Comité de Etica em

Pesquisa do Centro Universitario do Norte de Minas sob o parecer n® 7.630.57.

Relato do caso

Trata-se de paciente do sexo masculino, com 12 anos, caucasiano, residente no Norte de Minas
Gerais, nascido de parto vaginal, prematuro com 34 semanas de gestacdo, apos rotura prematura das
membranas ovulares. Durante a gestacao, a mae apresentou diabetes mellitus gestacional e infecgoes
recorrentes do trato urinario. Aos 10 anos, o paciente foi submetido a adenoidectomia e
amigdalectomia. Nao apresentava alergias medicamentosas conhecidas nem histéria familiar de erro
inato da imunidade; a mae, entretanto, apresentava sindrome de Sjogren. O calendario vacinal
encontrava-se atualizado conforme o Programa Nacional de Imunizacdes.

Em julho de 2023, o paciente foi avaliado pela primeira vez em ambulatorio de alergia e
imunologia pediatrica por manifestagdes respiratdrias recorrentes de vias aéreas superiores associadas
a sintomas gastrointestinais, presentes desde os primeiros anos de vida. Havia histérico de multiplas
internagdes hospitalares e uso frequente de corticosteroides e anti-inflamatérios durante as crises. Ao
exame fisico, encontrava-se clinicamente estavel, com sinais vitais dentro dos limites de normalidade
e sem alteragdes relevantes nos exames cardiovascular, respiratorio e abdominal. O indice de massa
corporal era de 16,84 kg/m?.

A avaliagdo laboratorial inicial demonstrou alteracdes imunologicas, incluindo
hipogamaglobulinemia, conforme apresentado no Quadro 1. Diante da recorréncia das manifestacdes
infecciosas e dos achados laboratoriais, foi considerada a hipdtese de erro inato da imunidade.
Instituiu-se tratamento com montelucaste, 5 mg/dia, e corticosteroide inalatdorio com mometasona,
ambos por 90 dias. Foram também solicitados exames complementares para investigacao
imunologica.

Apods trés meses, apesar da adesdo ao tratamento, persistiam as manifestagcdes clinicas,
associadas ao aparecimento de erupgdes cutaneas. A investigagdo laboratorial demonstrou resposta
vacinal inicialmente inadequada para hepatite B e pneumococo, além de alteragdes de parametros
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imunoldgicos abaixo do percentil 10, conforme o Quadro 1. Foram administradas doses adicionais
das vacinas contra hepatite B e pneumococo e programada nova avaliacdo da resposta humoral
especifica, incluindo dosagem de IgG antipneumococica.

Na avaliagdo subsequente, aproximadamente seis meses apds o inicio do acompanhamento, o
paciente mantinha manifestacdes clinicas recorrentes, tendo apresentado nova crise cerca de 45 dias
antes da consulta, tratada novamente com corticosteroides e anti-inflamatérios. Apds o reforco
vacinal, os exames demonstraram resposta antipneumocoécica com titulos de IgG considerados
protetores para os sorotipos avaliados, além de sorologia ndo reagente para HIV 1 e 2, conforme o
Quadro 1. Apesar da resposta vacinal observada, a persisténcia das manifestacdes clinicas e a suspeita
de erro inato da imunidade motivaram o inicio de profilaxia antibidtica com sulfametoxazol-
trimetoprima, na apresentacdo de 400/80 mg, na dose de um comprimido a cada 12 horas, mantendo-
se a investigacdo diagndstica.

Nos seis meses subsequentes ao inicio da profilaxia, observou-se melhora clinica inicial, com
auséncia de crises por aproximadamente 40 dias. Posteriormente, ocorreu recrudescimento dos
episodios infecciosos, com necessidade de suspensdo temporaria da profilaxia e tratamento com
antibidticos de amplo espectro, incluindo amoxicilina associada ao clavulanato e azitromicina, em
trés ocasides. Nesse periodo, o paciente também apresentou sintomas sugestivos de infec¢do do trato
urinario, associados a dor a palpagao suprapubica.

A reavaliagdo clinica e laboratorial refor¢cou a hipdtese de erro inato da imunidade com
comprometimento da imunidade humoral, conforme os resultados apresentados no Quadro 1. Diante
da persisténcia das manifestagdes infecciosas e dos achados imunoldgicos, solicitou-se avaliagdo para
terapia de reposicdo com imunoglobulina humana intravenosa (IGIV), com renovagao da profilaxia
antibiotica.

Em fevereiro de 2025, o paciente retornou para avaliagdo prévia a institui¢do da terapia com
imunoglobulina. Referia resposta clinica favoravel a antibioticoprofilaxia. Os exames demonstraram
discreta hipoalbuminemia, inversdo da relacdo albumina/globulina, sorologia IgG reagente para
citomegalovirus e sorologia ndo reagente para Epstein-Barr, conforme o Quadro 1. Considerando o
conjunto dos achados clinicos e laboratoriais, foi mantida a hipdtese de erro inato da imunidade com
deficiéncia humoral e indicada terapia com IGIV na dose de 17,2 g a cada 21 dias, em ambiente
hospitalar, com manutencao da profilaxia antibiotica.

Trés meses apos a prescricao da IGIV, foi realizada a primeira infusdo. Aproximadamente 12

horas apds o procedimento, o paciente apresentou cefaleia intensa, febre, nduseas e vOmitos,
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procurando atendimento em servico de urgéncia. Foi submetido a tratamento sintomatico e
permaneceu em observacao até a resolugao do quadro.

Vinte e dois dias depois, foi administrada a segunda infusdo de IGIV, sem intercorréncias
imediatas. Cerca de 20 dias apds essa administra¢ao, durante nova avaliagdo no ambulatério de
alergia e imunologia pediatrica, foram relatados efeitos adversos apods as infusdes anteriores e
episodio recente de odinofagia, iniciado quatro dias antes, com melhora apds uso de corticosteroide
sistémico. Foram solicitados novos exames laboratoriais e programada a administragao subsequente
de IGIV.

No dia seguinte, o paciente recebeu a terceira infusdo. Em julho de 2025, durante consulta de
seguimento, relatou melhora clinica significativa desde o inicio da terapia com imunoglobulina. Os
exames laboratoriais realizados na véspera da terceira infusdao demonstraram aumentos dos niveis
séricos de IgG e os demais parametros avaliados permaneceram sem alteracdes relevantes, conforme
0 Quadro 1.

Diante da evolugdo clinica e laboratorial, a dose de IGIV foi ajustada de acordo com o peso
corporal atualizado, de 44,5 kg, e os niveis séricos de IgG, passando para 17,8 g por infusdo. Foi
estabelecido acompanhamento laboratorial trimestral, preferencialmente imediatamente antes das
infusdes, incluindo dosagens séricas de IgG e IgA, hemograma completo, proteina C reativa,
velocidade de hemossedimentacio, teste de Coombs direto e avaliagdo das fung¢des renal e hepatica,
com ajuste posterior da dose de acordo com a evolugao clinica e os resultados laboratoriais.

Foi ainda programada, aos 13 anos de idade, a transi¢do do acompanhamento para o
ambulatorio de alergia e imunologia destinado a adolescentes e adultos, visando a continuidade do

seguimento especializado.

Quadro 1. Resultados laboratoriais do paciente por categoria, em diferentes datas nos anos de 2023, 2024 e 2025,
comparados aos valores de referéncia. 2025.

2023 2024 2025
. . Valor de
Categoria Exame/Variavel ferénci
reterencia  120/06| 17/10 |06/03|21/03| 19/06 |21/06| 02/12 18/06
Coagulagdo ,(%/t(:)vldade de protrombinal > 70 ) ) ) ) ) ) 94.6 )
RNI 08-1,2 - - - - - - 1,05 -
Coagulacéao
TTPA (s) 24-35 - - - - - - 25 -
. Potéssio (mEg/L) 35-51 - - - - - - 39 4,0
Eletrdlitos
Sédio (mEg/L) 135-145 - - - - - - 140 138
Albumina(g/dL) 35-55 - - - - - - 31 4,2
Funcéo hepatica e Globulinas(g/dL) 14-3.2 - - - - - - 41 1,9
proteinas Protefnas totais (g/dL) 6,0-8,0 - - - - - - 7.2 6,1
Relacdo A/G >1,0 - - - - - - 0,8 -
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TGO (U/L) 10-41 - - - - - - - 19
TGP (UIL) 24 -59 - - - - . - - 11
Creatinina (mg/dL) 0,31-0,92 - - - - - - 0,63 0,64
Funcdo renal
Ureia (mg/dL) 8-36 - - - - - - 34
Hematocrito (%) 36 —47 - 39,6 - - - - - -
Hemoglobina (g/dL) 12,5-16,1 - 13,2 - - 14,1 - - -
Hemograma Hemécias (milhdes/mmd) 42-56 - 4,37 - - - - - -
Leucocitos (céls/mm?) 4.000 - 10.500 - 8.700 - - 5.300 - - 8.390
Plaquetas (céls/mm?) Drryars - |300000| - | - |212000 | - | 190.000 -
Células NK (%) 5-20 - 56 - - - 125 - -
Linfécitos B CD19 (%) 5-20 - 26,3 - - - 19,6 - -
Imunofenotipagem | Linfecitos T CD3 (%) 60— 80 - 66,5 - - - 66,4 - -
linfocitaria (%) Linfécitos T CD4 (%) 30-60 - 439 - - - 42,0 - -
Linfécitos T CD8 (%) 15-40 - 19,1 - - - 20,7 - -
Relacdo CD4/CD8 1,0-4,0 - 2,3 - - - 2,03 - -
CMV IgG / IgM <6/<0,85 - - - NR -
EBV IgG / IgM <0,75/<0,50 - - - - - - NR -
;g‘;é‘azg'Ob“"”as IgA (mg/dL) 118 - 254 82 - - 75 - 61,5
IgG (mg/dL) 793 - 1475 640 5 - - - 586 - 924
IgM (mg/dL) 51152 53 51 - - 54 - - 63,4
Marcadores PCR (mg/L) <6 - NR - - - - - NR
inflamatdrios VHS (mm) 0-10 . 5 3 _ _ _ _ 50
BD (mg/dL) <04 - - - - - - 0,1 0,2
Outros BI (mg/dL) <0,8 - - - - - - 0,1 04
BT (mg/dL) <1.2 - - - - - - 0,2 0,6
Sorotipo 4 (ug/mL) >1,3 - 1,10 33 - - - - -
Sorotipo 14 >1,3 - - 19,2 - - - - -
Resposta Sorotipo 18C >1,3 - - >20 - - - - -
antipneumococica | Sorotipo 19F >1,3 - - 8,1 - - - - -
(I9G por sorotipo) Sorotipo 23F >1,3 - - 4,0 - - - - -
Sorotipo 6B >13 - - >20 - - - - -
Sorotipo 9V >13 - - 7,7 - - - - -
fé?;epTeamen 0 CH-50 (U/mL) 42-95 703 | 6158 | - ; ; ; ; -
Anti-HBs (UI/L) >10 - 2 - - 1000 - - -
Sorologias e Anti-tétano (Ul/mL) >0,1 - 0,43 - - - - - -
anticorpos vacinais | coombs direto Negativo - - - - - - - Negativo
HIV1le2 NR - - - NR - - - -

Legenda: NR = ndo reagente; BD = bilirrubina direta; Bl = bilirrubina indireta; BT = bilirrubina total; PT = proteinas
totais; GL = leucocitos; PL = plaquetas; RNI = razdo normalizada internacional; TTPA = tempo de tromboplastina parcial
ativada; A/G = relacdo albumina/globulina; CMV = citomegalovirus; EBV = Epstein-Barr virus; TGO = aspartato
aminotransferase; TGP = alanina aminotransferase.
DOI: https://doi.org/10.47822/bn.v15i1.1307
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Figura 1. Cronograma de eventos. Esquema sumario das consultas, hipéteses de diagnéstico, sinais/sintomas, resposta
vacinal e tratamento. Legenda: TGI = Trato gastrointestinal
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Discusséo

O presente relato descreve a evolugdo clinica, a investigagdo diagnodstica € o manejo
terapéutico de um paciente pedidtrico com infecgdes respiratorias € gastrointestinais recorrentes,
hipogamaglobulinemia e resposta vacinal heterogénea, acompanhado por suspeita de IDCV. A IDCV
constitui um erro inato da imunidade caracterizado predominantemente por comprometimento da
resposta humoral e reducio dos niveis séricos de imunoglobulinas'!!.

Embora possa ser diagnosticada em diferentes faixas etarias, a IDCV apresenta manifestacoes
desde a infincia em uma parcela dos pacientes, sendo diagnosticados aproximadamente 42% dos

casos durante a infincia ou adolescéncia®>'!

. No presente caso, as manifestacdes infecciosas
recorrentes estavam presentes desde os primeiros anos de vida, enquanto a investigagdo imunologica
sistematizada e a institui¢ao de terapia especifica ocorreram na adolescéncia.

As infecgdes respiratorias e gastrointestinais recorrentes constituem manifestagdes clinicas
frequentes da IDCV>!%!13_ A pneumonia encontra-se entre as infec¢des mais prevalentes, seguida por
infecgdes recorrentes do trato respiratério superior''!4. Alteracdes gastrointestinais também sdo
frequentes e podem incluir diarreia, dor abdominal, nduseas, vomitos e perda ponderal''*! O
histoérico do paciente, caracterizado por episoddios recorrentes envolvendo os tratos respiratorio e
gastrointestinal e multiplas internagdes, € compativel com o espectro clinico descrito para deficiéncias
predominantemente humorais.

A recorréncia e a gravidade das infec¢des respiratdrias podem favorecer o desenvolvimento
de complicacdes pulmonares estruturais, incluindo bronquiectasias, alteragdes parenquimatosas €
doenca pulmonar intersticial'"!3, No paciente apresentado, nio foram documentadas essas
complicagdes durante o periodo de acompanhamento descrito. Entretanto, considerando o historico
de infecgdes respiratorias recorrentes, o seguimento longitudinal permanece relevante para
identificacdo precoce de possiveis alteragdes pulmonares.

A investiga¢do laboratorial demonstrou reducdo persistente das imunoglobulinas séricas,
particularmente de IgG e IgA, associada ao fenotipo clinico de infecgdes recorrentes. Alteragdes da
fung¢do e da diferenciacdo das células B constituem mecanismos relevantes na fisiopatologia da IDCV
e podem resultar em reducdo da producdo de imunoglobulinas € comprometimento da resposta de
anticorpos especificos®!'!. Alteragdes quantitativas importantes de linfocitos T CD4+ e CD8+ e de
células da imunidade inata, entretanto, ndo constituiram achados predominantes neste paciente, em
concordancia com a heterogeneidade imunolégica descrita na doenga®S.

O diagnostico de IDCV deve considerar a redugao significativa de IgG associada a diminuigao
de IgA e/ou IgM, em conjunto com manifestagdes clinicas compativeis e achados imunologicos
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adicionais, além da exclusdo de causas secundarias de hipogamaglobulinemia®!®. Essa distingdo ¢é
particularmente relevante, pois condigdes secundarias relacionadas ao uso de medicamentos,
neoplasias, doencgas renais, perdas proteicas e outras condigdes sistémicas podem produzir alteracdes
laboratoriais semelhantes e demandam abordagens terapéuticas distintas>'®. No caso apresentado, a
investigacdo clinica e laboratorial n3o identificou causa secundaria capaz de explicar
satisfatoriamente a hipogamaglobulinemia e o padrdo recorrente de infecgdes.

Um aspecto particularmente relevante neste caso foi a evolucdo da resposta vacinal.
Inicialmente, foram identificados titulos inadequados de anticorpos contra hepatite B € pneumococo.
Entretanto, ap6s a administragdo de doses de reforco, foram documentados titulos antipneumococicos
considerados protetores. Esse comportamento demonstra a importancia de interpretar a resposta
vacinal de forma longitudinal, considerando o momento da coleta, o histdrico vacinal e a resposta
apds imunizagao adicional.

A avaliagdo da resposta a antigenos vacinais integra a investigagdo das deficiéncias
predominantemente humorais, embora sua interpretacio apresente limitagdes técnicas e clinicas®!’.
Alguns autores consideram que a resposta vacinal inadequada deve ser utilizada como elemento de
apoio diagndstico diante dessas limitagdes!®, enquanto outros recomendam sua avaliagio na maioria
dos pacientes, excetuando-se situagdes de niveis extremamente reduzidos ou indetectaveis de IgG2.
Dessa forma, a obtencdo de titulos protetores apds refor¢co vacinal ndo deve ser interpretada
isoladamente para excluir IDCV, devendo ser analisada em conjunto com a persisténcia da
hipogamaglobulinemia, o fen6tipo clinico, os demais parametros imunoldgicos e a exclusao de causas
secundarias.

Esse aspecto ¢ central para a interpretacdo do presente caso. Mais do que caracterizar uma
falha wvacinal definitiva, os dados demonstraram resposta humoral varidvel ao longo do
acompanhamento, refor¢cando a necessidade de documentagdo cronoldgica das imunizacdes e da
mensuracao dos titulos de anticorpos antes e apds doses de refor¢co. A andlise isolada de um tnico
resultado poderia levar tanto a superestimacao quanto a subestimagao do comprometimento funcional
da resposta humoral.

A antibioticoprofilaxia pode ser utilizada em pacientes com infec¢des recorrentes,
particularmente quando ha persisténcia de episddios infecciosos durante a investigagdo ou mesmo

ap6s o inicio de outras medidas terapéuticas®!'!!313

. No caso apresentado, a profilaxia com
sulfametoxazol-trimetoprima proporcionou uma melhora clinica inicial, porém ndo foi suficiente para
manter controle sustentado dos episddios infecciosos, havendo recorréncia das crises e necessidade

de antibioticoterapia terapéutica em diferentes ocasides.
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A reposi¢cdo de imunoglobulina constitui uma das principais estratégias terapéuticas para
pacientes com IDCV e deficiéncia clinicamente significativa da produ¢do de anticorpos®!'1315 A
administracdo pode ser realizada por via intravenosa, geralmente em intervalos de trés a quatro
semanas, ou por via subcutanea, com individualizagdo do esquema terapéutico de acordo com a
resposta clinica, os niveis séricos de IgG e a tolerabilidade®. No presente caso, foi instituida IGIV na
dose inicial de 17,2 g a cada 21 dias, posteriormente ajustada para 17,8 g conforme o peso corporal e
a evolucgao clinico-laboratorial.

A terapia com IGIV pode estar associada a eventos adversos, incluindo cefaleia, nauseas,
vOmitos, manifestagdes cutaneas ¢ sintomas sist€émicos relacionados a infusdo, contudo, reacdes
graves sdo menos frequentes®. Apds a primeira administragio, o paciente apresentou cefaleia intensa,
febre, nduseas e vomitos, necessitando avaliagdo em servigo de urgéncia e tratamento sintomatico,
com resolugdo do quadro. A ocorréncia desses eventos refor¢a a necessidade de monitorizagao clinica
durante o tratamento e de individualizacao das estratégias de administragdo.

A imunoglobulina por via subcutdnea constitui alternativa terapéutica em situagdes
selecionadas, incluindo pacientes com intolerancia a via intravenosa ou quando se busca maior
autonomia na administracdo®. No presente caso, apesar dos eventos adversos iniciais relacionados a
IGIV, a terapia intravenosa foi mantida, sem descrigdo de eventos graves subsequentes que
determinassem mudanga da via de administracao.

A terapia de reposi¢do com imunoglobulina estd associada a redugdo da frequéncia de
infecgdes, hospitalizacdes e necessidade de antibioticoterapia em pacientes com deficiéncia de
anticorpos>!!"13, Esses beneficios podem contribuir para a melhora da qualidade de vida'*. No
presente caso, ap0s o inicio da IGIV, observou-se relato de redu¢do das manifestagdes infecciosas e
aumento dos niveis séricos de IgG durante o periodo de seguimento. Entretanto, por se tratar de um
unico paciente e de acompanhamento ainda limitado, esses achados devem ser interpretados como
evolugao clinica individual, sem possibilidade de estabelecer eficacia terapéutica generalizavel.

Além das manifestagdes infecciosas, pacientes com IDCV podem apresentar complicacdes
autoimunes, incluindo citopenias, que em alguns casos constituem manifestacdo inicial da
doen¢a®>132° A IDCV também estd associada ao maior risco de determinadas neoplasias,

31221 Embora essas

particularmente malignidades gastricas e outros tumores descritos na literatura
complicagdes nao tenham sido identificadas no periodo analisado, sua possibilidade reforga a
necessidade de acompanhamento clinico longitudinal.

O presente estudo apresenta as limitagdes inerentes ao desenho de relato de caso, incluindo a

descricdo de um Unico paciente e o periodo relativamente curto de acompanhamento apds o inicio da
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reposicdo de imunoglobulina. Consequentemente, ndo ¢ possivel generalizar os achados ou
estabelecer relagdes causais entre as intervengdes realizadas e os desfechos observados. Contudo, o
caso apresenta relevancia clinica ao demonstrar a necessidade de integracao entre manifestagdes
clinicas, niveis séricos de imunoglobulinas, exclusdo de causas secundarias e avaliacao longitudinal
da resposta vacinal no processo diagnostico de pacientes pedidtricos com suspeita de deficiéncia
humoral. Nesse contexto, a modificagdo dos titulos de anticorpos ap6s reforgo vacinal evidencia que
a resposta imunologica especifica deve ser interpretada no contexto temporal € em conjunto com os

demais critérios clinicos e laboratoriais.

Conclusao

O presente caso evidencia a complexidade da investigacdo diagnostica e do manejo de
pacientes pediatricos com hipogamaglobulinemia e infec¢Bes recorrentes. A interpretacdo integrada
dos achados clinicos e laboratoriais, associada a exclusdo de causas secundérias, mostrou-se
fundamental para o enquadramento diagnostico de deficiéncia humoral compativel com IDCV.

A evolucao dos titulos de anticorpos apos reforgco vacinal demonstra que a resposta vacinal
deve ser avaliada longitudinalmente e ndo interpretada de forma isolada como critério definitivo de
confirmacdo ou de exclusdo diagndstica. No paciente apresentado, a persisténcia das manifestacoes
infecciosas e da hipogamaglobulinemia, apesar da obtencdo posterior de titulos antipneumocdcicos
protetores, fundamentou a continuidade da investigagdo e a individualizacdo da abordagem
terapéutica.

A antibioticoprofilaxia proporcionou controle clinico inicial, porém nédo sustentado. Apoés a
instituicdo da IGIV, observou-se, durante o periodo de acompanhamento, melhora clinica relatada e
aumento dos niveis séricos de IgG, com necessidade de ajuste individualizado da dose. Esses achados
reforcam a importancia do acompanhamento clinico e laboratorial longitudinal na definicdo e na
monitorizacao do tratamento, sem permitir, em razdo do desenho de relato de caso, generalizacdes

sobre eficacia terapéutica.
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