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Imunodeficiéncias primarias na pratica clinica
do especialista em alergia e imunologia clinica do Brasil

Primary immunodeficiencies in the allergy practice in Brazil

Beatriz Tavares Costa-Carvalho?, Flavio Sano?, Nelson A. Rosario3,
Antonio Condino-Neto4, Dirceu Solél

Resumo

Objetivos: Avaliar o grau de envolvimento de especialistas em
Alergologia e Imunologia Clinica com pacientes com Imunodeficiéncias
Primarias (IDPs) com especial atengdo aos esquemas terapéuticos que
esses pacientes recebem.

Métodos: A pesquisa foi realizada empregando questionario padro-
nizado online no website da ASBAI (www.sbai.org.br). O questionario
composto por 35 perguntas foi disponibilizado online no periodo de Julho
a Outubro de 2010. Para andlise comparativa empregou-se testes n&o
paramétricos (Qui-quadrado; Fisher) considerando-se 5% o nivel de
rejeigdo para hipotese de nulidade.

Resultados: O nimero de membros cadastrados na ASBAI na época
do questionario era de 1348 e 200 deles (14,8%) participaram da pes-
quisa. Destes, apenas 12 (6,0%) dedicavam mais que 50% do tempo de
sua pratica clinica as IDPs e foram denominados de G1 enquanto que a
maioria dos respondedores, 188 (94%), dedicou menos que 50% do seu
tempo e foram denominados G2. Observamos que o tratamento destes
pacientes diferiu de forma significativa entre os grupos G1 e G2.

Conclusdo: Pequena proporcdo de alergistas/imunologistas esta
envolvida no manejo de pacientes com IDPs. E imprescindivel a educa-
c¢do médica continuada para garantir melhor assisténcia a esse grupo
de pacientes graves e complexos.

Rev. bras. alerg. imunopatol. 2011,34(6):241-50: Imunodefici-
éncia primaria, imunoglobulina, deficiéncia de anticorpo, educacdo
continuada.

Introducao

Nas ultimas décadas a medicina tem evoluido muito e,
gragas as melhores condigdes de vida, uso de antibidticos
e vacinas utilizadas em escala populacional houve aumento
significativo da expectativa de vida da populagdo del. Algumas
doencgas infecto-contagiosas como sarampo e poliomielite,
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que tinham prevaléncia elevada nas décadas de 60 e 70, sdo
atualmente doencas raras e restritas a algumas areas?.
Por outro lado, nos deparamos com o aumento de preva-
|éncia de doencas cronicas3. Este novo panorama epidemio-
l6gico requer a atualizagdo médica constante, porém nem
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sempre factivel para o profissional assoberbado com a pratica
clinica didria. Apesar das facilidades hoje existentes tais como
disponibilidade de artigos cientificos na integra em bases de
dados oferecidas gratuitamente por 6rgdos governamentais,
industria farmacéutica e associacdes médicas, ainda vemos
grande desinformacdo da populacdo médica com relagdo a
algumas doengas.

A Associagao Brasileira de Alergia e Imunopatologia (AS-
BAI) congrega médicos especialistas em alergia e imunologia
clinica. Estes, apds dois anos de treinamento sdo submetidos
a prova com questdes relacionadas a especialidade, e se
aprovados, recebem o titulo de especialista desta associa-
cao e considerados aptos a assistir pacientes com doencgas
imuno-alérgicas.

As Imunodeficiéncias Primarias (IDPs) representam um
grupo de doengas reconhecidas ha poucas décadas, e cuja
lista vem aumentando rapidamente de forma que cerca de
160 diferentes tipos de IDPs j& foram descritos*. Embora
inicialmente apontadas como raras, estas doencas tém sua
real prevaléncia desconhecida, todavia ha evidéncias que
seja de aproximadamente 1:2000 individuos®. O ndo co-
nhecimento destas doencas leva a retardo de diagndstico,
muitas vezes de anos, com repercussoes graves e algumas
vezes fatais®-8.

Considerando a incidéncia/prevaléncia global estimada
de IDPs e o nimero de casos registrados, é preocupante o
seu subdiagnéstico na América Latina®. No Brasil, o alergista-
imunologista é o especialista responsavel pelo atendimento
de pacientes com IDP, mas infelizmente poucos centros
formadores oferecem treinamento adequado no diagndstico
e tratamento destes pacientesO,

Com base nas consideragoes acima, julgamos importante
verificar o interesse e o conhecimento dos especialistas com
relacdo as IDPs e assim realizamos esta pesquisa convidando
os associados da ASBAI dela participarem, de forma volun-
taria, tendo como foco principal a abordagem terapéutica
das mesmas.

Método

A pesquisa foi realizada empregando-se questionario
padronizado online disponibilizado com uma chamada espe-
cifica na pagina inicial do website da ASBAI (www.sbai.org.
br) que foi desativada apds a conclusdo do trabalho. Este
questionario foi o mesmo utilizado em estudo semelhante
realizado com os membros da American Academy of Allergy,
Asthma and Immunology (AAAAI)!L,

Apds tradugdo para o portugués, o questionario composto
de 35 perguntas foi disponibilizado online no periodo de Julho
a Outubro de 2010. Durante esse periodo os associados da
ASBAI foram convidados a participarem do estudo e recebe-
ram quatro newsletters informando sobre a pesquisa e sua
importancia. Ndo houve qualquer incentivo financeiro para
o preenchimento do questionario.

Os participantes ndo colocavam nome no questionario de
forma a manter o sigilo da sua resposta e evitar qualquer
constrangimento. Para garantir um Uinico acesso por membro,
o numero do IP do computador s6 poderia ser aceito uma
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Unica vez. Toda esta parte da informatica foi realizada pelos
técnicos responsaveis pela manutencgdo do site da ASBAI.

Segundo o tempo disponibilizado no manejo de pacientes
com IDP foram identificados dois grupos de especialistas:
G1 - os que se dedicam 50% ou mais do tempo de sua pra-
tica clinica as IDPs e G2 os com menos de 50% do tempo
envolvido no acompanhamento desses pacientes. A divisao
destes grupos teve o intuito de analisar as diferengas entre
estes dois grupos de especialistas com focos distintos.

A analise comparativa entre os dois grupos foi realizada
empregando-se testes ndo paramétricos (Qui-quadrado;
Fisher) considerando-se 5% o nivel de rejeicao para hipdtese
de nulidade.

Resultados

O numero de membros cadastrados na ASBAI na época
da disponibilizagdo do questionéario era de 1348 e 200 deles
(14,8%) responderam o questionario. Destes, apenas 12
(6,0%) dedicaram mais que 50% do tempo de sua pratica
clinica as IDPs (G1), enquanto que a maioria dos responde-
dores, 188 (94%), dedicou menos que 50% do seu tempo
(G2) (Quadro 1). Embora tenhamos dividido as respostas
em apenas dois grupos, vemos que mais de 50% dos es-
pecialistas dedicam menos que 5% do seu tempo as IDPs e
apenas 2,6% dedicam quase que a totalidade do seu tempo
as IDPs, mostrando claramente que a maioria (72,6%) dedica
cerca de 90% do seu tempo ao atendimento de pacientes
atdpicos.

Quadro 1 - Quanto tempo da sua pratica clinica é dedicado a
pacientes com ou suspeita clinica de imunodeficiéncia

primaria?
Tempo dedicado %

< 1% 29,6%
1-5% 26,6%
6-10% 16,4%
11-25% 14,8%
26-50% 6,6%
51-75% 3,6%
> 75% 2,6%

Na tentativa de verificar quais IDPs os especialistas mais
diagnosticam e tratam, foi apresentada uma lista com 17
IDPs diferentes e perguntou-se se em algum momento ja
haviam tratado estas doengas (Quadro 2). Como esperado,
a deficiéncia de IgA foi a IDP mais referida (92,0% e 62,0%
por G1 e G2, respectivamente) seguida pela imunodeficiéncia
comum variavel (ICV) com 92,0% e 43,0%, respectivamente
para G1 e G2. Proporgdo significativamente maior de inte-
grantes do G1 (mais que 65,0%) ja havia tratado doengas
como agamaglobulinemia ligada ao X (XLA), doenga granu-
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lomatosa cronica (DGC) e imunodeficiéncia combinada grave
(SCID), quando comparados aos do G2 (25,0%, 19,0% e
14,0% respectivamente) (p<0,01) (Quadro 2). Diferencga
significativa também foi observada para IDPs que apre-
sentam eczema como uma das manifestacles clinicas
mais proeminentes como na sindrome de Wiskott-Aldrich
(WAS) e na sindrome de Hiper IgE que foram tratadas
por 50,0% e 75,0% do G1 e por apenas 10,6% e 20,7%
do G2, respectivamente (p<0,01). Quando perguntados
se atualmente acompanhavam pacientes com XLA, DGC e
SCID observamos diferenga significativa entre os grupos,
sendo 58,0% para G1 para estas trés diferentes IDPs com-
paradasa16,0%, 11,0% e 5,0% pelo G2, respectivamente
(p<0,001). Embora a porcentagem no atendimento de
certas IDPs seja significantemente superior no G1, isto
ndo é verdadeiro em numero absoluto.
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Menos de 2% de especialistas de ambos os grupos con-
sideram que os pacientes tém alto risco de contrair doencgas
como HIV, Hepatite B e C, e também doencga do prion pela
imunoglobulina intravenosa (IVIG) (Quadro 3).

Com relacdo as recomendacdes para o uso de IVIG, as
respostas variaram na dependéncia das IDPs, em ambos os
grupos. Para esta pergunta, podia ser escolhida uma das
quatro opgdes de repostas (Quadro 4). Considerando algumas
IDPs como XLA, ICV e Hiper-IgM (HIM), para as quais ha
indicacdo absoluta de uso de IVIG, observamos que apenas
76,0%, 66,0% e 59,0% de G1 e 47,0%, 40,0% e 16,0%
do G2 recomendam IVIG para todos os pacientes com estes
diagndsticos, respectivamente, ndo havendo diferenca entre
0s grupos. Mesmo para SCID, considerada a mais grave de
todas as IDPs, apenas 35,0% do G2 indicariam imunoglo-
bulina para todos os pacientes. Mais que 50% dos médicos

Quadro 2 - Vocé ja tratou pacientes com os seguintes diagndsticos?

G1 (N=12) (%) G2 (N=188) (%)

Agamaglobulinemia (XLA)

Ataxia telangiectasia

Doenga granulomatosa crénica (DGC)
Candidiase mucocutanea cronica
Imunodeficiéncia comum variavel (ICV)
Deficiéncia de complemento

Sindrome de DiGeorge

Sindrome de Hiper-IgM

Sindrome de Hiper-IgE

Deficiéncia de subclasse de IgG
Deficiéncia de IgA

Imunodeficiéncia grave combinada (SCID)
Neutropenia congénita grave

Deficiéncia de anticorpo especifico
Defeitos no eixo das citocinas IFN-y/IL-12
Sindrome de Wiskott-Aldrich

Sindrome linfoproliferativa ligada ao X(XLP)

Nenhuma dessas

66,6 25,0
58,3 21,3
66,6 19,2
66,6 18,6
91,6 43,0
66,6 27,1
50,0 7,5
50,0 13,8
75,0 20,7
75,0 35,6
91,6 62,2
75,0 14,4
50,0 8,5
83,3 19,6
41,6% 6,4
50,0 10,6
25,0 3,7
0,0 14,4
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Quadro 3 - Na sua opinido o tratamento com imunoglobulina intravenosa oferece risco de contrair doengas como resultado desse

tratamento?
HIV (%) Hepatite B (%) Hepatite C (%) Prion (%) Rotavirus (%)
Nivel de risco G1 G2 G1 G2 G1 G2 G1 G2 G1 G2
Nenhum 48,6 25,6 31,4 20,2 21,4 15,4 17,1 18,1 45,7 38,8
Baixo 34,3 27,7 514 32,5 61,4 34,0 75,7 28,7 40,0 15,4
Moderado 10,0 4,8 10,0 5,9 10,0 6,4 0,0 5,3 7,1 1,6
Alto 0,0 1,1 0,0 0,5 0,0 1,6 0,0 0,5 0,0 0,5
Sem resposta 7,1 41,0 7,1 41,0 7,1 42,6 7,1 47,3 7,1 43,6

Quadro 4 - Vocé recomendaria imunoglobulina intravenosa para todos, maioria, alguns ou poucos pacientes com diagndstico das seguintes

imunodeficiéncias primarias?

XLA ICV DGC HIM SCID
Porcentagem G1 G2 G1 G2 G1 G2 G1 G2 G1 G2
Até 5 1,6 1,1 68,6 41,0 7,1 18,6 4,3
>5ab50 7,1 0,5 4,8 7,1 4,8 5,9
> 50a 95 4,8 17,1 9,6 1,6 17,1 9,0 7,1 6,9
> 95 75,7 47,3 65,7 39,9 7,1 58,6 16,0 75,7 35,1
N&o respondeu 17,1 45,8 17,1 44,7 17,1 52,6 17,1 50,5 17,1 50,5

do G2 e 17% do G1 ndo responderam esta questdo e foram
excluidos da andlise estatistica.

Como esperado, o maior nimero de pacientes que
estd recebendo IVIG é acompanhado pelo G1, sendo esta
diferenga significativa (p=0,003) (Quadro 5), ou seja,
apesar do pequeno numero de médicos neste grupo,
eles sdo responsaveis pelo atendimento da maioria dos
pacientes com IDPs. Segundo o numero de pacientes em
acompanhamento, 44,3% do G1 referem ter mais de 20
pacientes em uso de IVIG contra 3,7% do G2, e a maioria
destes pacientes recebe a medicacdo em instituicbes mé-
dicas. A dose normalmente recomendada de IVIG variou
entre 400 mg/kg e 600 mg/kg com intervalo de trés a
quatro semanas em ambos os grupos, sendo que mais de
60,0% do G2 nao respondeu esta pergunta (Quadros 6
e 7). Apenas pequena porcentagem de pacientes recebe

Quadro 5 - Quantos pacientes vocé acompanha (%) e que estdo
em uso de imunoglobulina intravenosa para prevenir

infecgdo?
G1 (%) G2 (%)

Zero 10,0 15,5
1-10 31,4 0

11-20 7,1 2,7
21-30 10,0 1,6
31-40 10,0 1,1
41-50 10,0 0

> 50 14,3 1,1
Nao respondeu 7,1 50,5
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medicacao antes da infusdo para reduzir efeitos adversos.
A maioria dos médicos que recomendam IVIG dos dois
grupos tentam manter os pacientes com niveis séricos
de IgG prévios a préxima infusdo entre 500 mg/dL e 750
mg/dL (Quadro 8).

Embora a imunoglobulina subcuténea ndo seja utilizada
de rotina no Brasil, metade dos especialistas de ambos os
grupos considera esta via de aplicagdo tdo eficaz quanto a
intravenosa (Quadro 9).

Embora essa informacao seja subjetiva, porcao signifi-
cativa dos médicos dos dois grupos (82,9% e 49% para G1
e G2 respectivamente) acredita que os pacientes estejam
satisfeitos com seu tratamento.

A maioria dos médicos do G1 (75,7%) ao contrario dos
30,0% do G2 (p<0,05) recomenda o uso de antibidtico pro-
fildtico para seus pacientes sendo a amoxicilina a principal
escolha (Quadro 10). ADGCfoia IDP para a qual o tratamento

Quadro 6 - Qualadoseinicial deimunoglobulinaintravenosa (IVIG)
por Kg de peso que vocé normalmente recomenda para
pacientes com deficiéncia de anticorpo considerando
o intervalo de aplicagdo mencionada?
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com antibiodtico profilatico foi mais recomendado (75,7%
para G1 e 18,6% para G2), seguido da SCID (68,6% para
Gle21,2% para G2) e da Hiper-IgE (51,0% paraGle 7,5%
para G2). Um ponto importante é que 72,0% dos médicos
do G2 nao responderam esta questdo. Cerca de 60,0% do
G1 e 37,0% do G2 acreditam que vitaminas e suplemento
nutricional trazem beneficios aos pacientes com IDP.

Quadro 8 - Que niveis de IgG (mg/dL) dosados antes da infusdo
da imunoglobulina intravenosa, vocé tenta manter nos
seus pacientes com hipogamaglobulinemia?

Niveis de IgG sérica (mg/dL) G1 (%) G2(%)

300-500 0 2,7
500-600 21,4 12,2
600-750 54,23 10,1
750-900 7,1 6,4
> 900 0,5
Eu ndo considero niveis

com niveis de IgG pré-infusdo 0 3,7
Nao respondeu 17,1 64,4

Dose de IVIG (mg/kg) G1 (%) G2 (%)
< 200 0 0,5
300 0 1,6
400 48,6 26,6
500 20,0 4,8
600 14,3 3,7

> 600 0 0
Nao Considero essa unidade de IVIG 0 0,5
Nao respondeu 17,1 62,8

Quadro 7 - Qual o intervalo (média) mais frequente que vocé
recomenda a seus pacientes (%) com deficiéncia de
anticorpo para receberem imunoglobulina intraveno-

Medidas de higiene, em especial a lavagem das maos,
uso de sistema de filtro domiciliar e evitar creche, parecem
ser recomendacoes realizadas pela maioria dos médicos do
G1 e boa parte dos do G2 (Quadro 11).

Quando perguntados para quais IDPs a vacinagao com
vacinas de virus vivos deveriam ser evitadas verificamos
respostas positivas para XLA e SCID em 78,0% e 92,0%
entre os médicos do G1 e por 48,0% e 53,0% do G2 res-
pectivamente, sendo a diferenga para SCID estatisticamente
significativa (p=0,013; Quadro 12).

Quadro 9 - Qudo eficaz vocé acredita que o tratamento com a

sa? imunoglobulina subcutédnea é em relagdo a imunoglo-
bulina intravenosa no tratamento de pacientes com
G1 (%) G2 (%) deficiéncia de anticorpo?
o, o,
Toda semana 0 0 G1 (%) G2 (%)
Cada 2 semanas 0 0
Muito mais eficaz 0 1,6
Cada 3 semanas 17,1 11,7 o
Pouco mais eficaz 7,1 2,7
Cada 4 semanas 65,7 24,5 . .
Eficacia equivalente 55,7 20,7
Cada 5 semanas 0 0,5 Muito menos eficaz 0 2,1
Cada 6 ou mais semanas 0 0,5 N3o estou certo 10.0 101
N&o respondeu 17,1 62,8 Branco 27,1 62,8
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Quadro 10 - Vocé usa antibidtico profilatico para alguns dos seus
pacientes com imunodeficiéncia primaria para preve-
nir infecgdo (excluindo profilaxia para Pneumocystis

Jiroveci)?
G1 (%) G2 (%)
Sim 75,7 29,8
N&o 7,1 35,1
N&o respondeu 17,1 35,1

Discussdo

Grande esforgo tem sido realizado para melhorar o
diagndstico das IDPs e quantidade significativa de material
educativo tem sido publicada em revistas cientificas assim
como tem sido disponibilizado em websites especificos
dentro e fora do Brasil'2-16, A maior parte deste material
tem como foco o médico generalista que é o primeiro a se
deparar com esses pacientes e precisa reconhecé-los e, em
seguida, encaminha-los a um especialista ou servigo es-
pecializado que confirmara ou ndo esse diagndstico, assim
como instituird o tratamento adequado. O reconhecimento
de novas IDPs na ultima década tem levado a aumento da
demanda do generalista e do especialista por conhecimentos
nesta area. Além disso, testes cada vez mais especificos!”
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na maioria das vezes ndo disponiveis em muitos centros de
referéncia ou mesmo laboratérios privados!0 contribuem para
a dificuldade diagnostica.

A participacao de 15% dos membros associados da ASBAI
ao responderem o questionario online néo foi diferente do
observado pelo estudo piloto americano (13,5%)!! e segu-
ramente o percentual pode ser considerado representativo
de nossa especialidade. Apenas pequena percentagem dos
especialistas dedicam-se ao manejo das IDPs. Algumas
razoes podem explicar este resultado, mas certamente, um
dos mais importantes, é a falta de programas de treina-
mento para imunologistas clinicos. Poucos sdo os centros
no Brasil que oferecem este treinamento e a maioria esta
concentrada na regido sudestel?, sendo dificil o seu acesso
para muitos profissionais. Observamos variagdo nas res-
postas entre os grupos e também dentro de um mesmo
grupo, assim como numero importante de questBes ndo
respondidas pelo G2, reforgando a necessidade de realizar
programas de educagdo continuada para IDPs para os
membros da ASBAI.

Um ndmero relevante de especialistas nunca diagnosti-
cou ou tratou IDPs como a XLA, a DCG e a SCID, doengas
essas que necessitam diagnostico precoce para reducdo de
sua morbi-mortalidade!8-20, ainda muito elevada nos ndo
diagnosticados. Essas doengas ndo sao consideradas novas
IDPs e deveriam ser familiares para o especialista. A defi-
ciéncia de IgA ocorre numa proporgdo de 1:50 asmaticos
graves em nosso meio?! sendo uma doenca frequente e de
facil diagnostico ao alergista.

Quadro 11 - Vocé acredita que alguma(s) das seguintes medidas de higiene oferecem grande vantagem com
relagdo ao custo/beneficio para pacientes com imunodeficiéncia primaria?

G1 (%) G2 (%)
Alcool-gel nas m&os para pacientes 48,6 33,5
Alcool-gel nas maos para familiares 41,4 32,5
Alcool-gel nas maos para classe da escola 31,4 17,6
Lavar as maos regularmente com agua e sabdo 92,9 59,0
Uso de sabonetes bactericidas 14.3 8,5
Evitar creches 68,6 44,7
Escola domiciliar 17,1 3,7
Purificadores de ar como filtro HEPA em casa 24,3 11,2
Sistema de desumidificagdo em casa 7,1 9,0
Exclusdo de animais peludos da casa 34,3 25,5
Exclusdo de animais de pena da casa 41,4 24,5
Uso de desinfetantes em casa 31,4 12,2
Uso de sistema de filtragem de dgua em casa 65,7 39,4
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Quadro 12 - Para quais pacientes com imunodeficiéncia primaria vocé recomenda evitar o uso de vacina de virus

vivo?
G1 (%) G2 (%)
Agamaglobulinemia (XLA) 78,6 48,4
Ataxia telangiectasia 48,6 20,2
Doenga granulomatosa crénica (DGC) 48,6 22,9
Candidiase mucocuténea crdnica 21,4 11,2
Imunodeficiéncia comum variavel (ICV) 61,4 36,2
Deficiéncia de complemento 7,1 6,9
Sindrome de DiGeorge 65,7 25,5
Sindrome de Hiper-IgM 51,4 23,4
Sindrome de Hiper-IgE 27,1 11,2
Deficiéncia de subclasse de 1gG 0,0 16,5
Deficiéncia de IgA 10,0 8,0
Imunodeficiéncia grave combinada (SCID) 92,9 53,7
Neutropenia congénita grave 27,1 24,5
Deficiéncia de anticorpo especifico 0,0 8,0
Defeitos no eixo das citocinas IFN-y/IL-12 65,7 21,3
Sindrome de Wiskott-Aldrich 65,7 22,3
Sindrome linfoproliferativa ligada ao X(XLP) 65,7 25,5

No Quadro 3 observamos que uma pequena proporgao
dos médicos considerou elevado o risco de transmissdo
de algumas doengas infecto-contagiosas pela IVIG. De
fato, esta medicacdao tem se mostrado segura ndo ha-
vendo relato de transmissdo de doenca ha muitos anos?2.
Outro resultado a destacar, foi a baixa percentagem de
recomendacdo de IVIG por especialistas para algumas
doencas que tém indicacdo absoluta de reposicdo de
anticorpos?3-25, O risco de contrair doengas infecciosas
pela IVIG foi considerado baixo pelos dois grupos e aqui
no Brasil a IVIG é fornecida sem custo pelo governo o
que ndo justifica a pouca indicacdo desta medicagdo para
essas doengas. Mais preocupante é em relagdo ao G1,
uma vez que este grupo é mais dedicado as IDPs e trata
numero maior de pacientes com IDPs. A explicagdo mais
razoavel para ndo recomendar IVIG para essas doencgas
é a falta de conhecimento sobre como trata-las (Quadros
13 e 14). Defeitos graves de produgao de anticorpos como

a XLA, ICV e HIM requerem tratamento com reposicao
de anticorpos o mais rapidamente possivel para redugdo
de sua morbi-mortalidade26 embora um numero signifi-
cativo de pacientes apresentem doencga pulmonar mesmo
em uso de IVIG27.28, Por outro lado, alguns dos nossos
especialistas recomendam erroneamente IVIG para DGC,
fato similar ao observado nos EUA1L,

Embora o numero de especialistas que recomenda
IVIG esteja abaixo do desejado, a dose e intervalo de
administracdo da droga sdo os recomendados por alguns
consensos29:30 inclusive o da ASBAI?3. A via subcutéanea
nao tem sido utilizada em nosso meio uma vez que a
medicagdo adequada para esta via de administragcdo ndo
esta disponivel entre os medicamentos de alto custo for-
necidos pelo governo. Apesar disso, proporgao significativa
dos profissionais que respondeu o questionario considera
esta via tdo eficaz quanto a intravenosa o que também
tem sido relatado por outros pesquisadores31:32,
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Quadro 13 - Pontos chaves de destaque
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1. Recomenda-se que a dosagem das imunoglobulinas séricas (IgG, IGA e IgM) seja realizada de rotina entre

0s pacientes com asma persistente e nos alérgicos que necessitam antibidtico com frequéncia maior que a

populagdo geral.

2. A Imunoglobulina Humana deve ser prescrita a todos os pacientes onde ha defeitos de produgdo de

anticorpos da classe IgG.

3. Ainfusdo de IVIG deve ser prescrita a cada 3-4 semanas, na dose inicial de 400-600 mg/kg, de modo

que o nivel sérico de IgG permanega acima de 500 mg/dL em pacientes com agamaglobulinemia ou

imunodeficiéncias combinadas para o controle das infecgdes.

4. 0O uso de antibidticos ndo substitui a infusdo de IVIG podendo ser utilizado como adjuvante em alguns

pacientes.Para pacientes com DGC é recomendado o uso de sulfametoxazol-trimetropim associado ao

itraconazol de forma continua.

5. Vacinas de microorganismos vivos devem ser evitadas em pacientes com imunodeficiéncia grave. A vacina

oral de poliovirus deve ser evitada também em familiares de pacientes com imunodeficiéncia grave,

sendo neste caso recomendada a vacina Salk, disponivel nos centros de referéncia para imunobioldgicos

especiais.

Quadro 14 - IndicagGes absolutas de uso de imunoglobulina humana

Agamaglobulinemias congénitas (XLA e autossémicas recessivas)

Imunodeficiéncia comum variavel e outras hipogamaglobulinemias primarias

Sindromes de Hiper-IgM ou Defeitos de “Switch” ou mudancga de classe de Imunoglobulina

Imunodeficiéncias combinadas graves

Porcentagem relevante de médicos do G1 recomenda
0 uso de antibidtico profildtico para seus pacientes em
concordancia com os resultados do estudo americano!?, e
amoxicilina foi a principal escolha para adultos e criangas,
embora a recomendagdo desta terapéutica seja ainda in-
certa. Para pacientes com DGC o uso de co-trimoxazol de
forma continua é eficaz33.

Vacinas contendo virus vidveis devem ser evitadas em
pacientes imunocomprometidos34:35 pelo risco de contrairem
a doencga. Vacina oral de poliovirus tem sido usada com
sucesso por muitos anos no Brasil em todos os lactentes3®.
Pacientes com XLA podem excretar poliovirus por longo
tempo ou desenvolver a doenca pela vacina3’.38 e mais

recentemente efeitos adversos pela vacina do rotavirus foi
relatado em pacientes com SCID, tendo sido recomendado
evita-la nestes pacientes3. Outro problema em nosso meio
é a vacina BCG em pacientes com SCID. Cerca de 50%
dos casos aqui diagnosticados tém problema com essa
vacina (dados ndo mostrados) a semelhanga de outros
locais onde ela é administrada rotineiramente a todos os
lactentes*0. Infelizmente, menos que 50% dos especialis-
tas do G2 estdo cientes disso. Este levantamento foi de
extrema importancia para identificar o perfil dos alergistas/
imunologistas no manejo de pacientes com IDP, assim
como propiciar a criagdo de estratégias para programas
de educagdo médica da nossa especialidade.
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Em conclusao, pequena proporcao de alergistas/imuno-

logistas esta envolvida no manejo de pacientes com IDPs.
O suporte permanente de educacdo médica continuada é
imprescindivel para que esses pacientes tenham melhor
assisténcia.
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