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1 DEFICE ISOLADO DE IMUNOGLOBULINA A COMPLICADO DE ENTEROCOLITE GRANULOMATOSA —
EFICACIA A LONGO PRAZO DA TERAPEUTICA COM INFLIXIMAB

Bernardes C., Russo P., Carvalho D., Saiote J., Ramos G., Ramos J.

Homem sem antecedentes relevantes até aos 21 anos, altura em que inicia quadros recorrentes
de diarreia, febre elevada e oligoartrite migratéria. Nos 5 anos seguintes teve varios
internamentos, com diagndstico de défice selectivo de IgA e suspeita de brucelose, tendo
efectuado varios cursos de antibidticos e imunossupressores, com melhoria temporaria.

Aos 26 anos inicia seguimento com os autores, apresentando diarreia, febre alta, oligoartrite,
astenia e emagrecimento. A investigacao inicial demonstrou anemia microcitica, aumento da
proteina C reactiva e défice marcado de IgA. Efectuou ileocolonoscopia que revelou ileocolite
ulcerativa grave em todo o cdlon e ileon terminal. O estudo anatomo-patoldgico descreveu
alteracdo da arquitectura glandular, infiltrado inflamatdrio misto, nédulos linféides com centros
germinativos proeminentes e granulomas. Medicado com antibidtico, verificou-se melhoria
apenas da diarreia. A investigacdo adicional revelou Mantoux de 18mm e mdltiplas imagens
nodulares heterogéneas no pulmao esquerdo, com pesquisa de bacilos acido-alcool resistentes
negativa. Iniciou terapéutica tuberculostatica, obtendo-se remissdo clinica. Cerca de 2 semanas
depois verificou-se recorréncia dos sintomas gastrointestinais, da oligoartrite e febre alta, pelo
gue iniciou corticoterapia sistémica. Seguiu-se deterioracdo clinico-analitica progressiva, com
caquexia, artrite incapacitante e hipoproteinémia grave, pelo que, aos 3 meses de
tuberculostaticos, com PCR para BK e exame cultural micobacterioldgico negativos, iniciou
tratamento com infliximab. Obteve melhoria clinica ao 32 dia, atingindo posterior remissao clinica,
normalizacdo dos valores de imunoglobulinas séricas e melhoria endoscdpica significativa.
Manteve tratamento de manutencdo com infliximab, verificando-se alguns episddios de
agudizagdo, controlados com antibioterapia e/ou reducdo dos intervalos de administragdo do anti-
TNFalpha. Actualmente, com 7 anos de tratamento, encontra-se em remissdo clinica e com
actividade endoscdpica ligeira.

Os autores apresentam um caso de défice selectivo de IgA complicada de enterocolite
granulomatosa, envolvimento pulmonar e articular marcados que, pela sua raridade,
apresentacdo clinica inespecifica e exuberante, obrigou a um diagndstico diferencial vasto e
decisdes terapéuticas dificeis.
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