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Resumo: A doenca pulmonar intersticial linfocitica granulomatosa (GLILD- granulomatous-lymphocytic
interstitial lung disease) é uma das complicacfes da imunodeficiéncia comum variavel (IDCV),
considerada uma manifestacdo pulmonar de desregulacdo imunolégica multissistémica. Ocorre
em 8 a 22% dos pacientes com IDCV, sendo uma condi¢éo rara na pediatria."Paciente sexo
masculino, 14 anos, internado em 2016 para investigar pancitopenia, hepatoesplenomegalia e
linfonodomegalias, com diagndstico prévio de asma. Realizados mielograma, bidpsia de medula
e linfonodos, descartado causas infecciosas e linfoproliferativas. Encaminhado aos ambulatorios
de hematologia, infectologia e pneumologia. Durante investigacdo, apresentou pneumonias e
otites de repeticdo, e emagrecimento. Esplenectomizado em outubro de 2016. Perdeu seguimento
durante cinco anos, com relato de otites de repeticdo nesse periodo. Retornou em 2021, internado
com diagndstico de sepse de foco pulmonar em unidade intensiva pedidtrica. Realizado
investigacdo para imunodeficiéncia e seguimento ambulatorial na imunologia e pneumologia,
com clinica de tosse, dispnéia aos esforcos, linfonodomegalias, reducéo de imunoglobulinas e
alteracdo importante do parénquima pulmonar em imagens radioldgicas. Concluido diagnostico
de IDCV aos 11 anos, prescrita reposicao regular de imunoglobulinas e otimizado tratamento do
guadro pulmonar. Realizados tomografia de térax, pletismografia com difusdo de mondxido de
carbono, puncdo de ganglio, painel genético para erros inatos da imunidade (resultado negativo) e
outros exames. Descartadas fibrose cistica, infeccdes e neoplasia. Evoluiu com piora clinica e
radiol6gica, realizado bidpsia pulmonar em 2022 e constatada GLILD. Iniciado corticoterapia
sistémica ocorrendo resposta inicial, ndo sustentada apos reducéo da dose. Associado rituximabe
e realizados dois ciclos até o momento. Apresentou reducdo dos ganglios e melhora da funcéo
pulmonar e radiologica"""GLILD envolve alteracdes clinicas, radioldgicas e histopatol dgicas
gue ocorre principalmente em pacientes com diagnéstico de IDCV, geramente se associa a um
infiltrado linfocit&rio e granuloma nos pulmdes, com grave comprometimento da fungdo
pulmonar. Possui como diagnosticos diferenciais outros tipos de pneumonia, sarcoidose, linfoma,
tuberculose e vasculites. O paciente necessita de seguimento multidisciplinar para definigcéo
diagndstica, instituicdo do tratamento e acompanhamento posterior devido as possibilidades de
recidivas. Conclusdo: Apesar de GLILD ser uma condicdo rara, € diagnéstico diferencial
relevante em criangas com imunodeficiéncia associada a doenca respiratéria crénica.
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