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Resumo: Introducdo: A imunodeficiéncia comum varidvel (ICV) é uma imunodeficiéncia priméaria de

apresentacdo heterogénea, caracterizada pela diminuicdo de imunoglobulinas, reduzida ou
ausente producdo de anticorpos especificos, podendo ou ndo apresentar defeitos quantitativos ou
qualitativos de linfécitos B, T e células NK. Cursa comumente com infecgfes bacterianas de
repeticdo, além predisposicdo para doengas autoimunes, aérgicas, granulomatosas e neoplasias.
Descricdo do caso: Adolescente, 11 anos, sexo feminino, foi admitida em enfermaria de
Gastrenterologia Pediatrica do Hospital das Clinicas para investigacdo de hepatomegalia e
tratamento de sinusopatia ndo complicada. Durante internagcdo, apresentou pneumonia e
linfopenia, sendo encaminhada ao Servico de Imunologia Pediétrica. Histéria pregressa
InfeccOes recorrentes de vias aéreas (otite média aguda, sinusite e pneumonia) desde 7 anos de
idade. Petéquias difusas, gengivorragia e plaguetopenia aos 5 anos de idade, sendo acompanhada
por purpura trombocitopénica imune. Investigacdo imunoldgica: 1gG 202mg/dL (menor percentil
3 paraidade); IgA < 6,5mg/dL (menor percentil 3); IgM 7,9 (menor percentil 3). Linfdcitos totais
1400/mm3. CD4 672/mm3 (700-1100); CD8 448/mm3 (600-900). PCR para herpes virus 6
positivo. Foi tratada com ganciclovir. Tomografia de térax: nédulos pulmonares sugestivos de
infeccdo fungica. Bidpsia pulmonar: doenca pulmonar intersticial granulomatosa linfocitica
(GLILD). Iniciado reposicdo de imunoglobulina venosa (357mg/kg/més), corticoterapia
(prednisona 1mg/kg/dia) e ciclosporina (1,4mg/kg/dia). Paciente evoluiu com reducéo do nimero
de infeccdes e melhora da sintomatologia respiratéria. Comentérios. Um subgrupo de pacientes
com ICV pode desenvolver doenca granulomatosa linfocitica intersticial pulmonar, uma doenga
pulmonar restritiva grave associada a mortalidade precoce. A terapia ideal para GLILD é
desconhecida.
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