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Rezumat

Deficienta umorala selectivd de IgA reprezinta cel mai frecvent tip de imunodeficienta primard, in 80-90% fiind asimptomaticd, intr-un procent mai mic
caracterizandu-se prin infectii respiratorii recurente, alergii, tulburari si afectiuni gastro-intestinale, boli autoimune si malignitdti. Scopul acestui articol este
prezentarea particularitatilor clinice si imunologice ale unui copil cu deficientd umorald selectiva IgA.

Summary

Selective IgA deficiency is the most common type of PID, with 80-90% being asymptomatic in a lower percentage characterized by recurrent respiratory
infections, allergies, gastrointestinal disorders, autoimmune diseases and malignancies. The purpose of this article is to present the clinical case of a

diagnosed child with selective IgA deficiency.

Introducere

Deficienta selectivd de IgA (SIgAD) reprezintd scdderea
concentratiei serice de IgA (<7 mg / dl) cu pastrarea valorilor
normale ale nivelului IgM si IgG serice, la o persoand cu varsta
mai mare de 4 ani, alte cauze ale imunodeficientei fiind excluse
[2]. SIgGAD este unul din cele mai frecvent intélnite tipuri de
imunodeficientd primara, frecventa acestei patologii variind in
diferite grupuri etnice, de la 1:600 in populatia caucaziand [7],
la 1:155 in Spania [8].

IgA se gaseste in formd monomericd (IgA circulantd) si
polimericd (IgA secretorie) [3], iar mai mult de doud treimi
din valoarea IgA este reprezentatd de forma secretorie [5].
Teoria de baza in patogenia SIAD este maturarea defectd a
celulelor B implicate in producerea IgA [10]. Desi IgA este
o imunoglobulind importanta in fenomenele de protectie
antiinfectioasd ale organismului, 85-90% dintre pacientii cu
SIgAD sunt asimptomatici. Doar un procent mic prezinta
manifestdri clinice, cum ar fi infectiile respiratorii recurente
(40-90%), infectii si tulburari gastro-intestinale, alergii (25-
50%), afectiuni autoimune si malignitati [3]. Deficitul de IgA
la nivelul mucoaselor explicd frecventa crescutd a infectiilor
recurente ale tractului respirator, determinate preponderent
de H. influenzae si Str. pneumoniae [1]. Criteriul diagnostic cel
mai relevant este reducerea concentratiei serice a IgA<0.05-
0.07 g/l (nefelometrie), cu valori normale ale celorlalte clase de
imunoglobuline, la copii cu varstd mai mare de 4 ani. In unele
cazuri deficitul de IgA poate fi asociat cu deficitul de IgG2,
tabloul clinic fiind mai grav in aceste cazuri. La acesti pacienti
valorile absolute ale limfocitelor T si B sunt in limitele normei
[4].

Managementul pacientilor cu deficit de IgA este individual,
fiind influentat de nivelul acesteia si manifestarile clinice

de moment. Este recomandabili monitorizarea nivelului
IgA la intervale de 6-12 luni. Pentru prevenirea infectiilor
frecvente la acesti pacienti se recomandd vaccinarea cu vaccin
antipneumococic, HiB, DT de tip protein-polisaharidic [6]. In
cazul acestor pacienti nici un vaccin nu este periculos, fiind
permisa si recomandata vaccinarea conform calendarului de
imunoprofilaxie. Persoanelor care nu raspund la vaccinuri (prin
dozarea IgG) se recomanda IgIV, in special in lunile de iarna.
Este important ca preparatul de imunoglobulina si fie atent
selectat, avand un nivel de IgA<10 mg/ml [9].

Prezentare caz clinic

Prezentam cazul unui copil de 5 ani, care din spusele
parintilor prezinta infectii respiratorii frecvente. Istoricul vietii
e fard particularitati. In schimb din datele anamnezei patologice,
aflam cd copilul de la varsta de 2 ani prezinta infectii recurente,
gastroenteritd cu internare in stationar. Ulterior face cate 3-5
episoade de pneumonie, bronsite obstructive pe an, iar la varsta
de 5 ani se confirmd astmul bronsic cu initierea terapiei de fond
al astmului (budesonid, levociterizina). Antecedentele familiale
indica pentru fratele mai mare diagnosticul de astm bronsic.
Dezvoltarea fizicd si neuropsihicd conform varstei. Examinarile
paraclinice (hemoleucograma, examenul biochimic al sangelui,
sumarul urinei), fiind in limitele normei.

Luand in consideratie acuzele, istoricul bolii se suspectd o
imunodeficientd, fiind recomandat efectuarea examinarilor
imunologice, efectuate repetat in laboratoarele din Moldova si
confirmate in laboratorul din spitalul pediatric Bambino Gesu
din San Paolo, Italia. Copilului i-au fost dozati cantitativ indicii
imunitatii umorale (IgA, IgM, IgG, subtipurile IgG), fenotipul
limfocitelor T si B.
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Tabelul 1 Tabelul 2
Nivelul seric al IgA, IgM, IgG, subtipurile IgG si fenotiparea limfocitelor Titrul de anticorpi specifici la copilul din studiu
Indicii imunologici 15.10.2015 | 5.10.2016 | Normative de vérsta Indicii imunologici 15.10.2015 | 5.10.2016 | Normative
IgA <5mg/dl | <5mg/dl | 55-400 mg/dl Anticorpi anti-tetanus IgG 0.21U/ml | 1,2Ul/ml | <0,03-inexistent
IgG gsamg/dl | 832ma/di | 600-1600 mg/dl 0,03-0,fard garantie
0,1-0,5 existent
IgM 70mg/dl | 68 mg/d| 35-210 mg/dl
Anticorpi anti-pneumococicilgG | 3.0mg/dl | 30mg/dl | >35 existent
lgG1 - 650 mg/dl | 100-1080 mg/dI
Anticorpi anti-Haemophilus IgG | 0,1 mg/dI - <0, inexistent
lgG2 - 367 mg/dl | 85-410 mg/dI 0.16-1.0 suficient
lga3 _ 39,5 mg/dl | 13-142mg/dl IgA anti-transglutaminazi 0,6CU - <20,0
lgG4 - 58,1mg/dl | 1-189 mg/d - —
IgA anti-transglutaminaza 3,5 - <20,0
(D3 —PanT 60.1% 59% 58,0-75,0%
(D4 —T Helper 36.1% | 358% | 29047,0% 196 DGP (gliading) 4 ~[<00
— i i 0, 0, - 0,
(D8 — T supresor/dtotoxic 17.2% 16.9% 17,0-33,0% Evaluarea primara a statutului imunitatii specifice la
(D19 PanB 17,2% 23,5% 14-30% infectiile din lista vaccinelor a evidentiat un titru insuficient de
(D16+(D56+ 21.7% 14,9% 4,0-17,0% anticorpi, motiv pentru care copilul a fost expus unui program
Limfocite B de tranzitie 12,1% 9,2% _ individualizat de vaccinare. La etapele prospective s-a constatat
Limfocite B mature 68.9% 722% i 0 sinteza eficientd de a’nticorpi antitetanus, antipneumocgcici,
— . iar pentru Haemofilus influenzae s-a recomandat o revaccinare
Limfocite B de memorie 16.7% 16,7% i (tab.2). Din cauza frecventei inalte a celiachieila astfel de pacienti
Celule plasmatice 23% 1,9% - au fost dozate imunoglobulinele la antigenele gliadinice, care la

Astfel, din rezultatele examindrilor imunologice se
evidentiazd un deficit marcat de IgA, cu valori normale ale
celorlalte imunoglobuline. La nivelul imunitétii celulare, indicii
populatiilor limfocitare sunt in limitele valorilor normale.
Suplinind datele clinice cu cele imunologice se confirma
diagnosticul: Deficientd umorali selectivi IgA. Intrucat
manifestarile clinice ale deficientei de IgA nu se rezumd doar
la infectii respiratorii, copilul este supus unui set de investigatii
serologice pentru aprecierea nivelelor titrelor anticorpilor
infectiilor din setul vaccinelor.

copilul din studiu au prezentat valori normale. Recomandatii de
supraveghere — evaluarea in dinamica in fiecare an, cu repetarea
intregului set de analize ale sistemului imunologic.

Concluzie

Deficitul umoral selectiv IgA este cel mai frecvent tip de
imunodeficientd primard, astfel orice copil cu infectii recurente
respiratorii, deseori asociate cu infectii nefrourinare, intestinale,
trebuie suspectat si investigat imunologic pentru prevenirea
manifestarilor clinice severe si complicatiilor.
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