Deficiéncia Seletiva de IgA em Idade Pediatrica

Resumo

Introducdo - A deficiéncia seletiva em IgA (DIgA) é a mais comum das imunodeficiéncias
primarias em varios grupos étnicos. A sua prevaléncia em caucasianos é de aproximadamente
1 em 600.

DIgA é causada por um defeito na diferenciacdo terminal linfocitaria que leva a diminuicéo
da producao da IgA sérica e mucosa. Apesar da maioria dos individuos serem assintomaticos
0S que apresentam sintomas tém predominantemente infec¢cdes pulmonares e gastrointestinais,
gue sdo mais severas se associadas a défices de anticorpos especificos ou de 1gG2/1gG4,
podendo ser acompanhada também por atopia.

A DIgA primaria parece ser mais prevalente que a secundaria.

Objetivos - Revisdo da literatura sobre deficiéncia seletiva de IgA criando-se um algoritmo
de orientacdo geral nos individuos suspeitos.

Meétodos - Revisdo bibliografica dos ultimos 20 anos usando PubMed; pesquisa direta;
Pediatrics Publications; Liliacs.

Concluséo - DIgA é a imunodeficiéncia mais comum com uma prevaléncia média de 1:600 e
deve ser estudada nas suas vertentes clinicas laboratoriais e terapéuticas, assim como as
possiveis complicacBes no sentido de determinar um diagndstico correto e definir um

prognostico.
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Abstract

Introduction - IgA deficiency is the most common primary immunoglobulin deficiency in
many ethnic populations. The prevalence in Caucasians is approximately one in 600. Primary
IgA deficiency is caused by a defect of terminal lymphocyte differentiation, which leads to
underproduction of serum and mucosal IgA. Despite most individuals being asymptomatic,
those with symptoms of immunodeficiency have predominant sinopulmonary and
gastrointestinal infections, which are more severe there is associated 1gG2/1gG4 ou IgG4
subclass or specific antibody deficiency. There is a possible atopy in IgA deficiency.

Selective IgA deficiency appears to be the most prevalent comparing to secondary.
Objectives - Revise the literature about the subject with selective IgA deficiency creating an
algorithm to general orientation in suspect individuals

Methods - Bibliografic review of the last twenty years about the subject using PubMed; direct
research; Pediatrics Publications; Liliacs

Conclusion - IgA deficiency is the most frequent primary immunodeficiency, with the
average prevalence of 1:600 and must be studied in its clinical, laboratorial and therapeutic
aspects of the toal and partial immunodeficiency must be known, so as the complications and

laboratory techniques for determine accurate diagnosis and prognostic.
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Introducéo

A deficiéncia seletiva de imunoglobulina A (DIgA) é a imunodeficiéncia primaria mais
comum, com uma prevaléncia média de 1 em 600 caucasianos *. A prevaléncia entre 0s varios
grupos étnicos varia de 1:155 em Espanha® a 1:18500 no Japdo®. O critério de diagndstico
estabelecido pela Sociedade Europeia de Imunodeficiéncia (ESID) e pela Pan-American
Group for Immunodeficiency, caracteriza a DIgA por défice dos niveis séricos de IgA <
7mg/dl, com concentraces normais de IgM e IgG e exclusdo de outras causas de
hipogamaglobulinemia em individuos com > 4 anos de idade. Este limiar permite evitar
diagnosticos prematuros, dado esta patologia ser muitas vezes transitoria até esta idade
resultando da ontogenia demorada do sistema de IgA ap06s 0 nascimento.

A sua distribuicdo relativamente ao sexo segue o padrdo das imunodeficiéncias em geral,
sendo mais frequente no sexo masculino, especialmente nos sintoméaticos.*>

A DIgA é causada por um defeito na diferenciacdo terminal dos linfocitos, que leva a uma
diminuicdo da producdo de IgA sérica e mucosa. A maioria dos individuos afetados é
assintomatica. Os sintomaticos apresentam predominantemente infe¢fes sinopulmonares e
gastrointestinais, que sdo habitualmente mais graves quando ha associacdo de deficiéncia das
subclasses 1gG2, 1gG4 ou deficiéncia de anticorpo especifica.

H& aumento da incidéncia de autoimunidade e, possivelmente de atopia na DIgA.

A deficiéncia seletiva de IgA partilha algumas caracteristicas com a imunodeficiéncia variavel
comum (IDVC). A presenca de uma base genéetica comum entre a DIgA e IDVC tem sido
apontada?’.

Pretende-se com esta revisdo estabelecer a abordagem clinica no individuo com suspeita de

DIgA, elaborando um algoritmo para facilitar o diagnostico precoce.
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Estrutura e funcdo da IgA

A imunoglobulina A (IgA) foi identificada pela primeira vez em 1953, sendo a anticorpo mais
abundante nas secreces>®. A IgA humana apresenta-se nas formas monomérica e dimérica’®.
A primeira corresponde a IgA circulante, enquanto a forma dimérica representa a IgA
secretora (IgAs), presente nos fluidos dos sistemas respiratorio, gastrointestinal e
genitourinario.”®°A 1gA humana subdivide-se em duas formas: IgA1 (monomérica) e 1gA2
(dimérica) (Fig. 1). A IgAs possui a regido charneira mais pequena, que lhe confere
resisténcia a atividade proteolitica das bactérias no lumen dos sistemas gastrointestinal e
respiratorio™.

A principal funcdo da IgA é a protegdo contra microrganismos invasores como Virus e
bactérias nas superficies das mucosas, inibindo 0 mecanismo de aderéncia desses as células
epiteliais. A IgA ndo fixa o complemento, atua contra 0s microrganismos sem desencadear a
cascata do processo inflamatério que danifica as superficies epiteliais'’. Por apresentar um
mecanismo de resposta local e semivida curta, nem sempre protege contra a reinfecéo.

A IgA sérica normalmente é indetetavel ao nascimento atingindo as concentragcfes séricas
num adulto normal na puberdade, altura na qual a maioria das células plasmaticas produz
IgA®,

A funcéo da IgA sérica no sistema imunitario, apesar de ndo esclarecida, acredita-se que esta
quimiotaxia dos neutréfilos e pela ligagdo a outras proteinas inibidoras como a
o 1—antitripsina com as quais constitui complexos’®”®.

Estudos recentes sugerem que ha ligacédo entre a protecdo anticorpo especifico e a imunidade
inata mediada por N- e O-glicanos da IgA secretora, sendo muito provavel que estas
interacdes mediadas por glicanos juntamente com a polireatividade mediada por Fab

aumentam as funcdes protetoras da IgA secretora 2.
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Dado a IgA secretora ndo ser determinada, individuos diagnosticados com deficiéncia seletiva
em IgA podem ter ainda alguma IgA nas mucosas que fornecem alguma funcao protetora’®.

Ha& evidéncia crescente que o papel protetor da IgA secretora no sistema gastrointestinal ndo
concerne unicamente a exclusdo imunoldgica de bactérias, tendo sido demonstrado em ratos a

sua contribuic&o na regulacdo das coldnias bacterianas intestinais®.

Mnnnmerin]g.ii i Dimeric IgA | | Secretory IgA

Fab

Fe }Fcr.lRI banding site

Figura 1 Representacdo esquematica das isoformas de IgA .1

Causas de Deficiéncia de IgA

A IgAD é uma doenca genética com um espectro clinico heterogéneo. Em criangas com
DIgA, existe um bloqueio da diferenciacdo dos linfocitos B que expressam a IgA de
superficie. O defeito parece envolver as células estaminais, uma vez que a deficiéncia de IgA
pode ser superada através do transplante de medula 6ssea™.

A imunodeficiéncia de IgA apresenta-se com maior frequéncia em individuos com antigénios
HLA das classes | e II: Al, A28, B14, B40, DR3 e DR7, independentemente da presenca, ou

ndo de manifestacdes clinicas.
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A presenca de defeito intrinseco das células B, disfuncdo de células T helper e células T
supressoras, tém sido descritos em individuos com DIgA. Anomalias na cascata de sintese de
citocinas, como auséncia de IL-4, IL-6, IL-7, IL-10, TGF-B, e mais recentemente da IL-21,
parecem ter uma associacdo com DIgA®*® 118 Num estudo de Borte et al, a estimulagdo da
IL-21 induz a restauracdo da producdo ex vivo de imunoglobulinas em individuos com DIgA e
imunodeficiéncia variavel comum (IDVC)®.

N&o esta definido um padrdo de suscetibilidade genética, no entanto, individuos com DIgA
apresentam alguns familiares afetados sem padréo de hereditariedade Mendeliana. Padréo de
transmissdo autossomica dominante, autossomica recessiva e esporadica foram descritas em
individuos com DIgAZ.

A mutacdo do membro da familia do recetor do fator de necrose tumoral, TACI
(transmembrane activator and calcium-modulator and cyclophilin ligand interactor) foi a
primeira anomalia genética encontrada nestes individuos. A funcdo destes é facilitar a
mudanca do isotipo nas células B *°. Num estudo recente realizado por Raif Geha e Emanueka
Castigli do Children’s Hospital of Boston, identificaram mutac6es especificas no gene TACI.
Neste estudo, quatro dos cinco pacientes que possuiam estas mutacGes apresentavam quatro
familiares com a mesma mutacdo. Estas mutacGes interferem com dois aspetos da resposta
imunitaria, nomeadamente na transicao de producdo de IgM pelos linfocitos B para producéo
de IgA e IgG, assim como a sinalizacdo das células B para produzirem anticorpos contra
bactérias invasoras especificas e virus. Atendendo a que estas mutacGes sdo geneticamente
dominantes, uma pessoa com mutacdo em um dos genes TACI, quando é transmitida a
descendéncia, ndo desenvolve uma resposta imune eficaz.?°

A mutacdo no gene TACI também pode ser encontrada em alguns individuos com IDVC, o
que pode explicar a progressdo de alguns casos de DIgA para IDVC?. Mutagdes com perda

de funcdo foram encontradas em varios genes MHC em familias com DIgA e IDVC, nas
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quais iréo progredir de normal para IDVC ou DIgA pode ocorrer com ou sem deficiéncia na
subclasse de 1gG?. O padréo de transmisso ainda nio esté esclarecido?.

A relacdo entre anomalias do cromossoma 18 e a deficiéncia seletiva em IgA permanece por
esclarecer, dado os pacientes apresentarem normalmente dele¢bes no braco curto e brago

longo do cromossoma 18%*. Contudo, Dostal et al %

, hum estudo recente identificaram uma
possivel suscetibilidade no locus genético de individuos com delecdo no 18q na regido distal
do 18 g22.3-g23 para deficiéncia seletiva em IgA, estando estes resultados de acordo com os
achados de Lewkonia et al® de uma deficiéncia seletiva em IgA e uma quebra na regido
18g22.3-923.

A exposicdo a determinados farmacos como hidantoina, a sulfasalazina e a penicilamina, pode
diminuir os niveis séricos de IgA. Infecdes virais como a rubéola intra-uterina ou a infecéo

pelo virus Epstein-Barr, e procedimentos como a esplenectomia ou o transplante de medula

6ssea parecem estar implicados com a DIgA%.

Manifestacdes clinicas

Ha& um amplo espetro de achados clinicos na DIgA. A maioria dos individuos com DIgA é
assintomatica. Alguns apresentam maior suscetibilidade para o desenvolvimento de infecdes e
doencas autoimunes. Cerca de um terco dos individuos com DIgA, desenvolve infecbes

recorrentes (otite média recorrente, infecBes gastrintestinais e sinopulmonares) 42 |

Infegdes sinopulmonares recorrentes

As infecbes do aparelho respiratorio sdo os achados clinicos mais comuns em individuos com
DIgA®?°*%31 " Bactérias encapsuladas, incluindo Haemophilus influenzae e Streptococus
pneumoniae, sdo 0s microrganismos comummente implicados nestas infegdes. Os sintomas
podem surgir durante o primeiro ano de vida. Em alguns individuos as infe¢des do trato

respiratorio podem desaparecer na idade adulta®. Alguns individuos podem desenvolver
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bronquite, pneumonia ou bronquiectasias, secundérios a infecdes recorrentes ou crénicas®.
Individuos com deficiéncia de anticorpos das subclasses 1gG2 e 1gG4 associada a DIgA tém

infecdes mais severas e maior niimero de complicacdes*>.

Infegdes/Doengas Gastrointestinais

Nos individuos com DIgA, a inexisténcia de IgA secretora para ligar e destruir toxinas e
agentes patogénicos intestinais, leva a uma falha na barreira da mucosa intestinal.
Consequentemente, criangas com DIgA podem desenvolver infe¢fes do trato gastrointestinal
(G), especialmente por Giardia lamblia®. A auséncia de IgAs, presumivelmente, permite a

aderéncia e proliferacdo deste protozoario no epitélio intestinal®

. Como tal, pode surgir
malabsorcdo que usualmente é acompanhada de hiperplasia nodular linfoide. A DIgA esta
também associada a doenca inflamatdria intestinal, incluindo Doenca de Crohn e colite

ulcerosa®. A tabela 1 lista as infecdes e doencas associadas a DIgA.

Tabela 1 InfegBes e doencas do trato gastrointestinal
associadas a deficiéncia de IgA *

Colelitiase

Hepatite ativa cronica

Infegdo por Giardia lamblia
Doenca inflamatdria intestinal
Deficiéncia disacaridase intestinal
Deficiéncia lactase

Hepatite lGpica

Deficiéncia pancreética

Cirrose biliar priméria

Doencas alérgicas
Individuos com DIgA sédo afetados frequentemente por alergias, a maioria por asma. Rinite

alérgica, conjuntivite, urticaria, dermatite atopica e alergias alimentares estdo associadas a

10
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DIgA™*". Dadores de sangue com achados acidentais de deficiéncia de IgA apresentam uma
prevaléncia superior relativamente aos individuos com concentracées de IgA normais®. Um
pequeno nimero de pacientes com deficiéncia seletiva de IgA produzem 1gG ou IgE contra
anticorpos IgA, tornando-os mais suscetiveis para reacGes adversas por transfusdes
sanguineas ou produtos sanguineos que contém IgA. A incidéncia destas reacOes é de

aproximadamente 1 em 20.000 a 47.000 transfusdes .

Doencas autoimunes

Vérias doencas autoimunes tém sido associadas a DIgA tais como: artrite idiopatica juvenil
(AL)), Lapus eritematoso sistémico (LES), doencas enddcrinas, vitiligo, anemia hemolitica,
plrpura trombocitopénica e doencas neuroldgicas (Tabela2)?®. Autoanticorpos contra
sulfatide, Jo-1, cardiolipina, fosfatidilserina e colagénio podem ser detetados em individuos
com DIgA*.

Alguns estudos sugerem que pacientes com DIgA e altos titulos de anticorpos contra
proteinas do leite de vaca sdo portadores de outros anticorpos*. Este achado sugere que
pacientes com DIgA e anticorpos contra antigénios alimentares tém maior absorcéo
gastrointestinal destes antigénios e possivelmente terdo uma reacao cruzada com os antigénios
self.

Individuos com Doenca celiaca (DC) tém maior incidéncia de DIgA. Estudos sugerem
prevaléncia de um em 200 ou até mais*.** Estes pacientes ndo apresentam a IgA anti-
endomisio ou anticorpos anti-teciduais transglutaminase usados no diagnostico de DC, o que
pode levar a uma subavalicdo da sua prevaléncia®. A bidpsia intestinal de pacientes com
DIgA e DC coexistente é similar & dos pacientes s6 com DC*. O diagndstico de DC em
pacientes com DIgA requer sempre o doseamento da IgG anti-endomisio ou anti tecidual

tranglutaminase e/ou bidpsia duodenal®’.

11
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Num estudo realizado por Grumach et al, as doengas autoimunes mais comumente associadas
a DIgA sdo AlJ e LES que podem ocorrer em 7 a 36% dos individuos com DIgA*. Estudos
mais recentes demostram que na populacdo mais jovem, doencas autoimunes como, doenca
tiroideia, artropatia, doenca celiaca, anemia e LES surgem em cerca de 19 % dos individuos
A4g’50.

com Dlg

Tabela 2 Doengas autoimunes associadas
a deficiéncia de IgA *

LUpus eritematoso sistémico
Artrite idiopatica juvenil
Doenca de Still

Doenca de Addison
Anemia perniciosa
Hemossiderose pulmonar
Sarcoidose

Sindrome de Sjégren
Miastenia gravis

Pioderma gangrenoso
Diabetes mellitus tipo 1
Doenca celiaca

Cirrose biliar priméria
Hepatite crénica ativa
Colite ulcerosa

Nefrite cronica
Dermatomiosite

Sindrome de Evans
Tiroidite de Hashimoto
Pdrpura Henoch-Schénlein

Neoplasias

A associacdo da DIgA com neoplasias € pouco frequente. Carcinoma, particularmente o
adenocarcinoma do estdmago e linfoma, parecem estar associados a DIgA®. Os linfomas sdo
habitualmente extranodais e envolvem o jejuno®’. Num estudo realizado por Taylor et al, a
DIgA surgiu em 0,3% dos individuos com carcinomas®. Mais recentemente num estudo de
Cunningham-Rundles et al, verifica-se que individuos com DIgA, de uma forma global néo

tém maior incidéncia de cancro. Nesse mesmo estudo verifica-se que individuos com DIgA

12
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ndo tém maior incidéncia de tumores linfoides®. A tabela 3 lista as doencas malignas

associadas a DIgA.

Tabela 3 Doengas malignas associadas
a deficiéncia de 1gA *®

Leucemia linfoblastica aguda
Adenocarcinoma gastrico e colico
Hepatoma

Linfosarcoma

Timoma maligno

Melanoma

Mieloma mdltiplo

Cancro ovario

Carcinoma espinhocelular

Avaliacao laboratorial

InfecBes respiratdrias e gastrointestinais recorrentes, alergias e doencas autoimunes devem
instigar a avaliacdo de possivel DIgA™*.

O diagnostico de DIgA depende do nivel sérico de IgA, o qual é comparado com 0 grupo
controlo para a mesma idade. Niveis de IgA séricos <7mg/dl, com valores de IgM e IgG
normais e, exclusdo de outras causas de hipogamaglobulinemia, caracteriza a deficiéncia

seletiva de IgA (Tabela 4).

Tabela 4 Diagndstico diferencial de hipogamaglobulinemia®

Hipogamaglobulinemia induzida por farmacos
= Agentes antimaléricos, captopril, carbamazepina, glucocorticoides, fenclofenac, sais de

ouro, penicilamina, fenitoina, sulfasalazina
Doencas geneéticas
= Ataxia-telangiectasia, forma autossémica de imunodeficiéncia combinada grava,
imunodeficiéncia hiper-lgM, deficiéncia transcobalamina Il e hipogamaglobulinemia,
agamaglobulinemia ligada ao X, imunodeficiéncia combinada severa ligada ao X, alguns
distrbios metabdlicos (hipogamaglobulinemia com deficiéncia de hormona de
crescimento).
Anormalidades cromossomicas
= Sindrome do cromossoma 18q, monossomia 22, trissomia 8, trissomia 21

13
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Doencas infeciosas
= Virus de Imunodeficiéncia humana (HIV), rubéola congénita, infecdo congénita por
citomegalovirus, infecdo congénita por Toxoplasma Gondi, virus Epstein-barr
Doencas malignas
= Leucemia linfocitica crénica, imunodeficiéncia e timoma, linfoma ndo-Hodgkin, tumores
malignos células B
Distarbios sistémicos
= Imunodeficiéncia causada por hipercatabolismo de imunoglobulinas (incluindo distrofia
miotonica)
= Imunodeficiéncia causada por perda excessiva de imunoglobulinas (nefrose, queimaduras
graves, linfangiectasia, diarreia grave)

A avaliacdo inicial inclui hemograma com férmula leucocitéria, doseamento da concentracéo
das imunoglobulinas A, G, M e D, doseamento dos niveis séricos das subclasses de 1gG,
pesquisa de auto-anticorpos sistémicos, bem como doseamento do nimero total de linfocitos e
contagem diferencial de populacdes linfocitarias® (Fig.2). O doseamento das imunoglobulinas
reflete a capacidade de sintese dos linfocitos B, sendo fundamental para a caracterizacdo de
DIgA™.

Alguns exames laboratoriais adicionais para condi¢des associadas a DIgA devem ser

realizados, como a pesquisa de anticorpos anti-gliadina na Doenca celiaca.

14
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Suspeita de DIgA ?

-infegdes recorrentes inexplicaveis

-infe¢Bes que ndo respondem a tratamento

repetitivo com antibidtico

y

Ha historia familiar de DIgA?

Ha outra razdo para as
infecBes?

-asma, alergia, VIH,
fibrose quistica

Sim

\ 4

Sim Néo

Tratar a causa
especifica e reavaliar

4

Avaliacéo laboratorial

= Hemograma com leucograma

= Doseamento de imunoglobulinas
(1gA, 1gG, IgM) sérico

= Doseamento linfécitos

IgA< 7mg/dl

Diagnéstico de DIgA

Pesquisa de
auto-anticorpos

Reacoes

anafilaticas

IgA> 7Tmg/dl

Individuo sem DIgA

Doencas
autoimunes

Considerar

Figura 2 Algoritmo para avaliacdo da Deficiéncia de IgA.
VIH virus de imunodeficiéncia humana

15
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Abordagem

Né&o existe atualmente tratamento especifico para individuos sintomaticos com DIgA.
Individuos com DIgA diagnosticados acidentalmente e, que ndo apresentem sintomatologia
associada ndo se preconiza tratamento. No entanto, devem ser alertados particularmente para
a prevencdo de reacdes anafilaticas potencialmente fatais, secundarias a transfusdes
sanguineas. Pelo que se recomenda o uso de uma bracelete médica®. Se a transfusdo
sanguinea é necessaria, individuos com DIgA sdo os melhores dadores*?.

Nos individuos com DIgA o suporte principal é o tratamento das condic¢Ges associadas.

Os individuos com infecdes recorrentes do trato respiratério podem beneficiar com tratamento
profilatico de antibiéticos por um periodo de 6 meses®. Se o tratamento inicial com os
antibiéticos for bem sucedido, esses devem ser continuados®®. Algumas criancas com DIgA
que apresentem infeces com padrdo sazonal podem beneficiar de profilaxia com antibioticos
durante os meses de Inverno®. Nos pacientes que continuam com infegdes recorrentes apesar
de antibioterapia profilatica podem beneficiar com terapia de substituicdo de
imunoglobulinas®, no entanto, este tipo de abordagem permanece controverso.

A inflamacdo causada pela doenca alérgica num individuo com DIgA concomitante,
predispe o desenvolvimento de infecdes do aparelho respiratorio, pelo que se preconiza um
controlo terapéutico mais agressivo nestes individuos.

Todas as criancas com DIgA devem ser vacinadas de acordo com Plano Nacional de

Vacinagdo, bem como imunizagéo anual para influenza.

Concluséao
A IgA é a primeira linha de protecdo do sistema imune nas superficies mucosas expostas a

agentes potencialmente agressivos.

16
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A DIgA é uma patologia complexa mediada por diversos genes que pode levar ao
aparecimento de hipogamaglobulinemia, infecGes recorrentes, neoplasias e patologia
autoimune.

Apesar da base fisiopatologica da DIgA ndo estar ainda esclarecida, a mutacdo do gene da
TACI em individuos com DIgA e IDVC sugere um componente genético similar entre ambas.
Um teste para determinacdo de defeitos genéticos no gene TACI possibilitara no futuro o
diagnostico de mais criancas e familiares com déefices imunitarios.

A DIgA pode ter uma expressao quer assintomatica quer sintomatica °

sendo que papel dos
auto-anticorpos na patogénese neste défice permanece obscuro, e dado ndo serem encontrados
na maioria dos casos poderdo representar um epifendmeno. Estes auto-anticorpos podem
aumentar em resposta a transfusdes contendo IgA®’, sugerindo assim que imunizacdo
sistémica podera existir. Parece possivel que producdo enddgena de pequenas quantidades de
IgA sejam suficientes para iniciar e suster a producdo de auto-anticorpos, estando estes
implicitos na manutencdo do défice de IgA, estando esta proposicao suportada por estudos em
ratos com imunodeficiéncia combinada severa®.

Apesar de infecBes serem 0s sintomas mais proeminentes em pacientes sintomaticos, alergias
e doencas autoimunes sdo uma associagdo comum °, sendo as alergias num estudo a primeira
manifestacdo em 40.5% dos casos *°, tendo 83.7% dos individuos desenvolvido manifestacdes
alérgicas durante o follow up *°. Contudo a maioria da literatura sugere como frequéncias
relativas mais universais para as manifestagdes clinicas da DIgA: infe¢des 43%); alergias 20%;
doencas autoimunes 14%; distarbios gastrointestinais 12% e neoplasias 1% %0,

A maioria dos pacientes com défice de IgA também apresenta défice de IgA secretora’.

Atendendo ao papel protetor desta nas superficies mucosas, aeroalergénios e antigénios

alimentares podem ultrapassar esta barreira na mucosa respiratoria e gastrointestinal,

17



Deficiéncia Seletiva de IgA em Idade Pediatrica

respetivamente ®°®. A dosagem da IgA sérica deve entdo ser considerada ndo s6 em
pacientes com infecdes recorrentes mas também em casos de alergias e doencas autoimunes.
A maior suscetibilidade destes individuos para infecfes parece ndo estar unicamente
relacionada com o défice de IgA mas também com outras alteragdes da imunidade humoral.
Apesar de défices de concentracdo em 1gG2 e IgG3 foram encontrados em alguns estudos em
individuos com DIgA®? estas subclasses de 1gG parecem ndo ter correlagdo com a severidade
destas infecdes . Contudo teoriza-se que o défice 1gG2 predispde individuos com DIgA para
infecdes dado os anticorpos para os antigénios polissacarideo serem da subclasse 1gG2 ®*.

O diagndstico de DIgA deve ser baseado ndo s6 em dados laboratoriais mas também em
dados clinicos se estes estiverem disponiveis, estando esclarecida a possivel historia de
alergias, infecdes recorrentes e patologia autoimune.

A criacdo de um algoritmo para a avaliacdo do individuo com suspeita de DIgA permitird ao
médico um diagnaostico precoce, assim como uma melhor abordagem do paciente.

O médico deve estar atento durante o tratamento de pacientes com doencas autoimunes,
infecdes de repeticdo e alergias, pois as imunodeficiéncias podem estar relacionadas com
essas doencas.

O estudo desta patologia podera oferecer uma oportunidade para a compreensdao do
funcionamento do sistema imunoldgico que possibilitara a instituicdo de terapéutica adequada

no sentido de melhorar a qualidade de vida.
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