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Desafios diagnosticos da hipogamaglobulinemia associada a hepatoesplenomegalia
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A hipogamaglobulinemia é definida pela reducao dos niveis séricos de imunoglobulinas,
afetando a resposta imunoldgica. Apresenta distribuicdo bimodal, com manifestacdes na
infancia e apds os 20 anos. A apresentacao clinica em pacientes pediatricos pode variar,
sendo a principal manifestacao infeccoes de repeticao ou de maior gravidade, com maior
frequéncia de pneumonias, otites, sinusites, ocorrendo aproximadamente cerca de 2,5 vezes
mais nestas criancgas. As etiologias podem ser primdrias (desordens genéticas) ou secunddrias
(doencas cronicas, infec¢cdes, desnutricdo ou medicamentos). O diagndstico é confirmado
pela dosagem de IgG, com niveis reduzidos em relacao a faixa etaria.

Discutir sobre a importancia da avaliacdo imunoldgica em criancas com infeccdes
recorrentes e alteracdes hematoldgicas persistentes, além da importancia no diagnodstico

precoce e tratamento adequado das patologias apresentadas.

Paciente feminina, 7 anos, com hepatoesplenomegalia cronica e historico de leishmaniose
visceral tratada, mas com persisténcia do quadro clinico e infeccdes recorrentes. Apds
internacao para investigacao, apresentava linfopenia, neutropenia e plaquetopenia. Sorologias
foram negativas e exames de imagem confirmaram hepatoesplenomegalia sem altera¢des do
parénquima hepatico ou esplénico. Foram descartadas causas reumatoldgicas, de depdsito e

infecciosas.

Exames laboratoriais indicaram: hemoglobina 10,4 g/dL, plaguetas 159 mil/mm?3, leucécitos 2,62 =i/m:3,
globulina sérica 1,4 g/dL, e imunoglobulinas reduzidas (IgG 282 mg/dL, IgM < 5 mg/dL, IgA 26,7 /dL). A
imunofenotipagem mostrou linfécitos B diminuidos (CD19: 80/mm?3, VR: 90-660).0 mielograma revelou medula
odssea hipercelular, com diseritropoese moderada e dismegacariopoese discreta, sem parasitas ou células
metastaticas. Foi indicada esplenectomia para bidpsia, mas o procedimento foi adiado devido pneumonia. Apds
tratamento, a esplenectomia foi realizada, com histopatologia mostrando esplenite granulomatosa sem necrose
e linfadenite granulomatosa. Apds o procedimento, houve melhora da neutropenia e plaguetopenia. No
entanto, a hipogamaglobulinemia persistiu (IgG 288 mg/dL, IgM 4,7 mg/dL, IgA 25,1 mg/dL), confirmando o
diagndstico de hipogamaglobulinemia. Iniciou-se tratamento com imunoglobulina endovenosa, com

acompanhamento ambulatorial regular.

As imunoglobulinas desempenham papel central na resposta imune humoral, sendo a IgG a principal classe
responsavel pela defesa contra infeccdes. A hipogamaglobulinemia frequentemente se manifesta com infeccdes
respiratorias de repeticao, citopenias e visceromegalias (hepatoesplenomegalia e linfadenopatias). O diagndstico

baseia-se na reducao dos niveis séricos de 1gG, frequentemente acompanhada de IgA e IgM diminuidos.

O manejo requer um acompanhamento pediatrico e multidisciplinar, com suporte psicolégico para minimizar o
impacto emocional da condicdo cronica. A reposicao de imunoglobulina intravenosa é o tratamento de escolha,
restaurando os niveis de anticorpos e reduzindo a incidéncia de infec¢des. A dose inicial é de 400—-600 mg/kg a
cada 3-4 semanas, ajustada conforme a resposta clinica, buscando melhorar a qualidade de vida e o

desenvolvimento geral da crianga.
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