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DPI Doenga pulmonar intersticial
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IDP Imunodeficiéncia primaria

IVR Infecdo das vias respiratorias

SCID Imunodeficiéncia combinada grave

IG Imunoglobulina IG
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INTRODUGAO

Este folheto é sobre doentes com imunodeficiéncias primarias (IDPs) que
podem ser encaminhados para servigos de pneumologia devido a sintomas
respiratorios, antes de receberem um diagnoéstico formal de IDP. Os
indicadores clinicos que podem levantar suspeitas de IDP sdao abordados,
bem como a necessidade de uma equipa multidisciplinar para cuidar desses
doentes.

As imunodeficiéncias primarias (IDPs) sdo doengas raras que ocorrem
quando componentes do sistema imunitario néo estdo presentes ou ndo
estdo a funcionar normalmente, tornando o paciente suscetivel a infegoes
potencialmente fatais.

A apresentacgéo das IDPs é geralmente complexa, com indicadores clinicos
sugestivos de multiplos diagndsticos potenciais. As infe¢gdes pulmonares
recorrentes sdo um dos primeiros sinais de alerta de uma IDP subjacente, tanto
em adultos como em criangas, e geralmente causam lesdes permanentes nos
pulmdes se o tratamento apropriado for atrasado. Estes doentes podem ser
encaminhados para um pneumologista que tem, portanto, a oportunidade de
identificar doentes com IDPs, garantindo que eles recebem um diagnodstico e
intervengdo atempados, de forma a minimizar os efeitos crénicos das IDPs e a
iniciar terapias profilaticas.

As seccbes seguintes analisam as complexas apresentacdes clinicas de
doentes com IDPs e os indicadores clinicos que podem levantar suspeitas.
Sao igualmente exploradas estratégias de gestdo do tratamento, incluindo a
construcao de uma equipa multidisciplinar.
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IDPs: NAO APENAS UM DIAGNOSTICO PEDIATRICO

Até ao momento, foram identificadas mais de 400 IDPs diferentes, desde as
muito raras (por exemplo, imunodeficiéncia combinada grave [SCID]) até as
relativamente comuns (por exemplo, défice seletivo de imunoglobulina A).

O diagnostico de IDP surge geralmente a partir de um quadro de infegbes
recorrentes ou incomuns (incluindo infe¢cdes das vias respiratorias), doengas
autoimunes, processos inflamatérios ou cancro. As IVRs recorrentes costumam
ser o primeiro sinal de alerta clinico de uma IDP subjacente e s&o geralmente a
principal causa de morte entre adultos com IDP.2°

As formas mais graves de IDPs s&o diagnosticadas na infancia. No entanto,
outras sado frequentemente identificadas durante a idade adulta devido ao seu
inicio tardio e porque foram mal diagnosticadas ou n&o diagnosticadas.

As IDPs podem ter manifestagbes muito diferentes, desde relativamente ligeiras
a potencialmente fatais. Algumas evoluem com o tempo e pioram a medida

que surgem manifestacdes ou complicagdes tardias. Muitos doentes com IDPs
permanecem sem diagndstico por varios anos, durante os quais geralmente sao
tratados varias vezes com antibiéticos. O diagnostico tardio pode resultar em
tratamento insuficiente ou inadequado e lesdo pulmonar cumulativa.©

INDICADORES PULMONARES DE IDP

As complicagdes pulmonares causadas por IDP incluem IVRs e doencga
pulmonar intersticial (DPI). Os sintomas respiratoérios tipicos em doentes com
IDP incluem infe¢bes brénquicas recorrentes e crénicas, pneumonias e a
necessidade de tratamento antibidtico prolongado para infe¢des respiratorias e
infegdes causadas por microorganismos raros ou oportunistas.

@ Hampson FA, et al. Doenga respiratéria em imunodeficiéncia variavel comum e outros disturbios
primarios da imunodeficiéncia. Clin Radiol 2012; 67: 587-95

® Verma N, et al. Doenca pulmonar na deficiéncia primaria de anticorpos. Lancet Respir Med 2015; 3:
651-60

¢ Soler-Palacin P, et al. Doenga de imunodeficiéncia primaria na doenca pulmonar: sinais stressantes,
diagnéstico e tratamento. Respir Res 2018; 19: 219






‘ IMUNODEFICIENCIAS PRIMARIAS

MANIFESTAGCOES RESPIRATORIAS DE IDPs ©

DOENTES ADULTOS E PEDIATRICOS:

* Infegbes bronquicas recorrentes (=2 / ano) com tosse e expetoracao
purulenta

» Bronquiectasias idiopaticas

* Pneumonias recorrentes

* Infecdo brénquica crénica

* Necessidade de tratamento antibiético prolongado para infegées
respiratérias

» Abcesso pulmonar e pneumatocelo

* Infegbes causadas por microrganismos raros ou oportunistas

CRIANCAS:
* Bronquiolite ou pneumonia infantil grave

DOENGAS NAO INFECCIOSAS (ADULTOS E CRIANGAS):

* Doenca pulmonar intersticial linfocitico-granulomatosa (GLILD)
 Bronquiolite obliterante

» Sindrome linfoproliferativa

* Proteinose alveolar

« Serosite recorrente

As manifestagdes respiratorias comuns de IDP diferem consoante o tipo de IDP.

94 Soler-Palacin P, et al. Primary immunodeficiency di in lung di : warning signs, diagnosis
and management. Respir Res 2018; 19: 219
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Sintoma / condigao pulmonar

Bronquite recorrente

Bronquiectasias idiopaticas

Pneumonias recorrentes

Infecado brénquica crénica

Tratamento antibiético prolongado
com resposta fraca

Pneumonia devido a bactérias
capsulares

Abscesso e pneumatocelo

Infe¢cdes causadas
por microrganismos raros

Pneumonia ou bronquite
com internamento em bébés

DPI

Bronquiolite obliterante

Proteinose alveolar

Timo ausente ou aplasia

Linfoma pulmonar
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ALCANCARUM DIAGNOSTICO DE IDP

A investigacéo inicial realizada no contexto de cuidados primarios deve incluir
hemograma completo, incluindo leucécitos, IgA, IgM, IgG e IgE. Uma tomografia
computorizada (TC) deve ser solicitada em casos de infe¢ées pulmonares
recorrentes para avaliar envolvimento pulmonar.

Os exames a serem realizados por pneumologistas para adultos com suspeita de
sintomas respiratorios relacionados com IDP incluem espirometria, capacidade
de difusdo de monoxido de carbono (CDMC), tomografia computorizada de alta
resolugdo (TCAR) ecografia abdominal [EA]) e exame cultural da expetoragéo
(bactérias, micobactérias, fungos). Para criangas com sintomas respiratorios
sugestivos de IDP, a investigacao deve incluir espirometria, se tecnicamente
possivel, pletismografia, se disponivel, CDMC (26-7 anos), TCAR pulmonar, EA,
e cultura de expetoragao (expetoragao induzida se ndo houver expetoragao).

E geralmente necessario envolver especialidades adicionais para obter um
diagnostico, frequentemente um imunologista mas, possivelmente, também um
especialista em doengas infecciosas ou hematologista. Um passo fundamental é
excluir neoplasia hematolégica como diagndstico alternativo.

COMO CUIDAR DOS PULMOES DE DOENTES COM
IDPs

O diagnostico precoce e a profilaxia antimicrobiana e / ou terapéutica substitutiva
com Ig sao fundamentais para otimizar o prognéstico dos doentes com IDP.

O tratamento das manifestagdes respiratérias da IDP pode incluir tratamento
farmacoloégico agudo de infegdes respiratorias superiores e inferiores,
profilaxia com antibidticos, tratamento antiviral, tratamento da inflamagéao
pulmonar: antibiéticos orais / inalados, agentes hiperosmolares inalados,
mucoliticos® e terapia imunossupressora (por exemplo, na GLILD) e também
terapia relacionada com a asma (beta2-agonistas ou corticéides inalados). As
intervengdes nao farmacoldgicas podem incluir técnicas de drenagem das vias
aéreas, irrigacao nasal, exercicio, fisioterapia e higiene pessoal e doméstica
(evicgao tabagica ou de outros produtos inalados, como cigarros eletrénicos),
raramente lobectomia ou pneumectomia. O transplante pulmonar pode ser
considerado em doentes com IDP em casos de doenga pulmonar grave
(causada por bronquiectasias graves extensas, por exemplo).

A monitorizacao continua de doentes com IDP com sintomas respiratérios deve
incluir exames respiratorios (estudos anuais da fungéo respiratéria; espirometria
a cada 4-6 meses na auséncia de doenga pulmonar; exame cultural da
expetoragdo), bem como tomografia computorizada pulmonar a cada 2-3 anos
em doentes com envolvimento pulmonar.

¢ Baumann U, et al. The lung in primary immunodeficiencies: New concepts in infection and
inflammation. Front Immunol 2018; 9: 1837
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CONSTRUIR UMA EQUIPA MULTIDISCIPLINAR
PARA DOENTES COM IDPs

Doentes com IDPs podem apresentar comorbilidades (incluindo
hipercolesterolémia e diabetes tipo 2) que podem exigir o envolvimento de
médicos especialistas adicionais. Uma complicagéo adicional é o risco associado
ao tratamento com imunoglobulina intravenosa, nomeadamente de insuficiéncia
cardiaca congestiva e anemia hemolitica, requerendo avaliagdo de especialistas
em cardiologia e hematologia.

Doentes com IDPs sdo mais suscetiveis ao desenvolvimento de neoplasias,
principalmente cancros gastrointestinais e linfomas. Podera, portanto, ser
necessario incluir especialistas em oncologia como parte de uma equipa
multidisciplinar. O encaminhamento para centros especializados na gestao de
IDPs pode ser apropriado quando disponivel.

IDPs: UM GUIA PARA PNEUMONOLOGISTAS

» As complicagdes pulmonares causadas pela IDP incluem IVRs, DPI e cancro.

* IVRs recorrentes costumam ser o primeiro sinal de alerta clinico de uma IDP
subjacente e geralmente sao a principal causa de morte entre adultos com IDP.

* Doentes com IDPs podem precisar de cuidados de uma variedade de
especialidades, dependendo dos seus sintomas individuais e dos sistemas
afetados.
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OUTRAS INFORMAGOES E SUPORTE

Este folheto foi produzido pela Organizacgao Internacional de Pacientes de
Imunodeficiéncias Primarias (IPOPI). Outros folhetos estdo disponiveis nesta
série. Para mais informagdes e detalhes das organizagdes de pacientes com
IDPs em 69 paises em todo o mundo, visite www.ipopi.org.

Esta tradugéo foi criada por uma entidade que nédo a IPOPI. Como tal, embora todos os esforgos
sejam feitos para garantir a precisdo da traducéo, a IPOPI ndo garante a precisdo, confiabilidade
ou pontualidade de qualquer informacéo traduzida e ndo sera responsavel por quaisquer perdas
causadas pela confianga na preciséo, confiabilidade ou pontualidade de tais informagdes.

JTakeda

Apoiado por uma bolsa educacional da Takeda.




