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ERRATA

onde se lé metodo, leia-ge método.

onde se le agamaglobulinemia, leia-se agamaglobu

linemia linfopénica.

segundo paragrafo - Ba. linha - onde se 18 cam,

leia-se como.

primeiro paragrafo - 7a. linha - onde se lé reci

divante, leia-se recidivantes.

segundo paragrafo - Ba. linha - acrescentar a an
tes de: aplasia do time e agamaglobulinemia lin-

fopenica.

1a. linha - onde se lé na rinofaringeo, leia- se

rinocfaringeo.

segundo paragrafo - 3a. linha - onde se le Qua

dro XI, leia-se Quadro XII.

segundo paragrafo - 2a. linha - onde se 1é seios,

leia-se seis.

legenda ~ 3a. linha - onde se le atropatia, leia

se artropatia.

primeiro paragrafo - 3a. linha - onde se 1@ -

transferéncia, leia-se transparencia.

legenda - 3a. linha - onde se 1& penumonia, leia

se pneumonia.

quarto pardgrafo - 5a. linha - onde se 1é expes-

sura, leia-se espessura.

figura 28 - Z2a. linha - onde se 18 a dirsits ,

leis~se a esquerda.

primeiroc paragrafo - 5a., linha - onde se 1lé &dr-

ta, leia-se aorta.

primeiro paragrafo - 3a., e Sa. linha - onde se

le atropatiae, 1leia-se artropatis.
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gia pediatrica mundial, hoje titular da Universidade de Har

vard, meus respeitos e gratidao,

Ao Prof. Dr. S5ilvic dos Santos Carvalhal, _Grientg'
_dor deste trabalho, professor dos mais eminentes, gue trou
xg para egsta Universidade uma filosofia de énsino_renovada,_

meus agradecimentos e admiracao profunda.

Ao Prof. Dr. Luiz Sérgio Leonardi, jovem  docente
desta Faculdade, voltado péra a pesquisa, gue as proximas
geragoes terao o previlégio de seguir, pelo estimulo cons

tante 8 ajuda inestimavel,



Ao Prof. Dr. John C. Lane, exemplo dignificante de
homem e profissional, pelo apoioc permanente e sugestﬁes va

liosas e,

Ao Prof. Or. Raymundo Martins Castro, pela orienta
gac inicial desta tese, fica consignado o meu mais profundo

reéconhecimento.

Palavrés de viva amizade para taodos meus colegas de
trabalho e do servigo de Radiodiagnéstico da Faculdade de
Ciéncias Médicas da Universidade Estadual de Campinas,  em
especlal aos Drs. Hondrio Chiminazzo Jr. e Alvaroc R. S. Mo
reira, companheiros de muitos anos, ctuja dedicacadc na minha
auséncia probarcionou a tranquilidade necesséria para a rea

lizagac deste trahalho.

Ao Dr. Livio Nanni, peléds sugestdes e confeccao pes

soal do material fotografico, e

Ao Prof. Dr. Vicente Amato MNeto, Drs. Luiz  Sebas-
tido Prigenzi, Cesar Cavalheiro e Paulo Bearzoti, pela anz

lise critica do texto, também os meus sentimentos de grati

dao.

Ao ilustre mestre. da lingua portuguesa Prof.
Francisco Ribeiro Sampaioc, responsavel pela formacao 'intg-.
lectual de indmeras geragoes, agradeco de especial modo pe-
lo carinha e entusiasme com que acolheu o texto para revi

sao final.
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I - INTRODUCAQ

Desde que BRUTDN4 (1852) correlacionou em uma crian
¢a, guadro clinico de iafec¢ﬁes respiratarias repetidaélcom'
agamaglobulinemia e asusencia de anticorpos circulantes, ing
meros investigadores tem procurado estudar o comportahento

P

imunobioldgico do individuo em face das infeccoes.

_ Assim, embora os conhecimentos iniciais tenham sido
Ubtidos.atraués de experimentos.em ahimais, a experiéncia
clinica aoc longo dos anos vem contribuindo sobramaneira pa
ra a compreénséo-de numerosos fenomenos ligados & natureze
e as alteragdes do mecanismo de defesa {GUDDzS, 1867; COO-
PER'® et al., 1968; 6000°%7 et al., 1965),

Por outro lade, apesar de se ignorar alguns aspec
tos do inter—relacidnamento entre o0s varios elementos, que
compdem esse mecanismo, o conhecimento atual dos fatores
imunologicos permite esquematizar o dispositive necessario

na proté;éo contra as infecgoes (RDSEqu, 1868; JANEHAYag,

1968; NEDGWDDDSS, 1871; FUNDENBERBZZ et al., 1871;: STOS-

SEL84,'19723.

Deste modo. admite-se gue a primeira linha de defe
sa € represéntada por células com agao fagoclitaria; comple
menta essa acao o0s antigenos gque podem estimular autro gru

po de células pertencentes ao sistema linfdide, com capaci



dade imunologica fHDLNESaS et al., 18968; JOHNSTON & BAEH

ner%T 1971 y sTOsSELT Y, 1a72).

~ Assgim, de acerdo com a teeria presentamente aceita
de dualidade desse sistszma, nao timo, células primitivas =
praocedencia desconhscida, ainda durante a vida fetal, ée di
ferenciam em timdcitos (também chamados pequenos linfdci
tos, celulas timo-dependentes ou células T), que langadoes na
circulagac sistémica, se concentram nos linfornodos e no ba

5
GO EGDDD2 ., 1867; DGDF’ER14 et al., 1968; DiGEURGE17, 1968 ;

rosen®’, 1988; GATTT & Goon®3, 1970; weocwoon®®, 1s74). A
partir desse momento, tornam-se responséveis pela imunidade
celular, que se revela pela capacidade do hospedeiro de ma

nifestar hipersensibilidade tardia, rejeitar enxertos de te

cidos e 6rgéos de doadores de gendtipo diferente, e resis
tir a certss infecgoes micdticas, virals e por micobacte
rias [GDDDZS, 1967 ; DiGEURGE17, 1968; RDSEN51, 1968; ~ JANE-

WAYSS, 1968; NEDGWDDDEB, 1971).

Numa fase mais tardia da vida fetal, outras celulas

primitivas se diferenciam em plasmociteos (grandes linféci

Jrns ]

tas, celulas plasmaticas, ou células B), gue serao respons

vels pela sintese de enticorpos (imunoglobulirasz’ sob

i

agao de estimulos especificss. Admite-se que as amidalas, c

apendice e as nlaces -= yer sado as estruturss onde se pr

. - 25 14 42
cessa esse fenomenao (20200 ; 1967: COOPER ., 186E; KAY .
27 39

1968; GOOD et al., 1969; JANEWAY"Y, 1969). Os plasmécitcs
se concentram tambem nos linfonodos e no bago, assim comc
na lamina prﬁpria d¢o intestino delgado, onde passam a procr -
zir anticorpos especificos contra bactérias e Cértos virus
(sarampo, poliomielite, etc.), constituindo assim a imunida

) 1
de humoral [GODDZS, 1967 ; CDDPER14 et al., 1868; RDSENB
22

1968 ; JANEWAYSQ, 19E65; HEDGWODDBQ, 1871; FUDENBERG et al.

18711.

Deste modo, algumas sindromes caracterizadas por in
feccles repetidas, de cardter progressivo, devidas as alte

ragoes do mecanismo de defesa, tém sido relatadas nos 0lti

2



mos anos, sob a deneminagac geral de doengas .imunolégicas
primarias {DAVIS15_ et al., 1967; BARANDUN® et al., 1988
HDYERSB et al., 1968; RDSENB1. 1568; SELIGMANNB3, 1968

FUDENBERG21 et al., 1970; GATTI & GDDDZS, 1070 FUDENBER622

et al., 1971; COOPER13 et al., 1873).

C diagnostico precoce dessas doengas, que deve ser
enfatizado em face das terapéuticas preconizadas por varios
autores [P\UGUST1 gt al., 13968; BP\RANDUN2 et al., 1968; CLE-
VELAND11 et al., 1968; KAY42, 1968; FUDENBERG22 et al. ,
1971; L’HEUREUX50 et al., 1874), tem sido baseado principal-
mente na histoéria familial, no guadro clinico. nas provas

laboratoriais e, mais raramente, no quadro histoldgico  (FRE

DAZU 1962; ROSEN & JANEWAYE2, 19B6; DiBEDRGEq?. 1968, HIT
ZIGaS, 1958;-JANEWAY39, 1968; GATTI & BDDDZB, 1970; FUDEN
2 .

BERG2 et al., 1971].

Todavia, a estes metodos. frequentemente se  acres

[we |

centa o sxame radiografico, dada a sua facil execugdo. e r
pida interpretagao. Assim, a semiologia radiografica, desde

as observagbes iniciais de MHRGULISSZ et al. (1957, LIS~

CHNER51 et al., (1987) e KIRK#ATRICK & DiGEDRGE47 (1868) ,
vem progréssiuamente se caracterizando com um méatodc com o
qual se pode confiar, na tentative de contribuir pars o

diagnostico precoce destas efecciées.

Assim, estando o autor estagiendo no St,. Christo
pher’'s Hospital for Children da Universidade de Temple, pro
pos-se analisar todos 0s casos relacionados como  portada
res de doengas imunoldgicas primérias, com a finalidade de
cerrelacionar os achados radicgraficos com as anormalidades
das estruturas anatomicas responsdveis pelos mecanismos imu

nologicos de defess atualmente conhecidos.

Tem também o presente trabalhe, o objetivo de inves
tigar as caracteristicas dos achados radiogréficos que pos

sam influenciar no diagndstico precoce dessas doengas.



II - LITERATURA

Em 1858, GOOD & MAZZITELLD26 aprésentaram os - acha
dos clinicos & a patologia pulmonar de oito pacientes de
agamaglobulinemla congénita e dois de agamaglobulinemis ad
quirida. Chamaram a atengao para a relativa fregflencia de
bronguectasia (20%), partidularmente na forma adqﬁirida, B
para o fato de as 1nfecgnes pulmonares se manifestarem prin
blpalmente como pneumonia lobar e broncopneumonia r901d1uan
te, evoluindo para fibrose. Notaram também alguns casos de

empiema, porem nao detalharam os achados radiograficos en

contrados nesses pacientes.

No ano seguinte, MARGULIS®? et sl. (1357} apresenta
ram o primeiro trabalho. sobre o guadro radiogréf‘i’co na aga-' -
maglobulinemia congénita. Relataram os achados em éete pa-
ciehtés acentuando a'auééncié de tecida Iiﬂ¥5id80:da rinofa
ringe, observada na radiocografia nao contrastada da regiao
cervical, na incidéncia de perfil, fato j3 observado - por

NEUHAUSER®? (mMARGULTSS?

et al., 1857). Enfatizaram também a
ausencia de linfonodopatia hilar do pulmide e enfisema. En-
contraram nesta série apenas um caso de bronguectasia e,
praticamente todos os pacientes tiveram infecgoes repeti
das dos selos paranasais. Concluem que esta doenga deve ser
.considerada no. dlagnosticu diferencial das pneumapatlas CPD

nicas.



DiEEDRGEqB em 1965 relaﬁou_um pacienfe com ausencia

'do timo e hipoparatirecidismo congénito. Posteriormente, au

17 -
tro trabalho (DiGEORGE °, 1368) reafirmou a posigan do au

tor so fato de que & associacdo dozses achados anatamicos
{ausencias congénita do timo e paratiresides) com inf e:cécz
graves, indica gue a intepgridade do timo deve ser impo

=

tanté para a preservacgao da imunidade celular.

Em 1867, LISCHNER®' et al., reslatarem os achados na
'radiografia do torax de 183 recer-natos normais, sem qual
quer evidéncisa cllnlca de 1munodeflclencia.'ﬂ imagem car-
dio-timica [EAFFEY 1955) nesta casu1st1ca se apresentou
cam den51dade homagenea obliterando o espago retro- esternal
na incidencia de perfil, e alargando o mediastino supe-
riar na incidéncia antero-pasterior (AP).

A seguir, KIRKPATRICK &-DiGEURGE47 (1968) apresen
taram trés casos de aplssia do timo, enfatizande a presenga
de transparéncia retro~esternal e ‘estreitamento do'mediasti
no superior nas inciﬁéncias de perfil e ?rontal'respectiva—
mente. Em um desses.pabientes,-o disgnostico radicografico
precoce, permitiu seu seguimento, possibilitando estudo la
boratorial e radiogrdfico permanente, durante pericdo de 14
meses. 0Os dutfus dois, foram diagnosticados retrospectiva
mente, apds a revisdo do material de necropsia. A ansliss
da documentagao radiogréfica desses ﬁacientes porem, obti
das no periodo neonatal revelou os mesmos achados acima des
crites. Acentuam qUE,.desde_que sejam afastadas as causas
que levam o timo a involugao rapids [CAFFEYE, 1855, CAF-
FEY & SILBEY7, 1960) a prESEnca desses achados deve levar
3 suspeita de aplasia do timo.

. PRESBERG & SINGLETDN59 (1968) publicaram  trabalho
sobre os aspectos radiogradficos em cinco pacientes com aga
maglobulinemia linfopénica. Em todes, notaram auséncia de
tecido linfoideo da rinofaringe, chamando a atencdc para o

fato de n3o existirem critérios seguros para a avalla@aodes

sa estrutura, seja quanto a forma, tempo de aparecimento nu



involugac., ReFerem_qUe habitﬁalmente se cansidera o apareci

mento em torno de um ano de idade, e o desaparecimento na

puherdéde, Empregaram pneumomediastinografia [HUGHES37 .
' .49 : '

1862; KRECL et al., 1964; SUMMERLING & IRUINEBS, 18966) pa

rs s avaliagao do timo, sem encontrar vantagens seobre as in

'cidéncias convencionais.

19 {1970) analisando 257 . ra

dicgrafias ds rinofaginge de criahgas até dois anos de ids

CAPITANID & KIRKPATRICK

de ou menos. sem distdrbios imunoldégicos, concluiram gue to
das as criancgas écima de seis meses devem apresentar tecido
linféides mensurdvel. Fste fato ndo foi constatado em crian
gas até 30 dias de vida, e, em apenas uma com trds meses de
idade. Concluiram gue a auséncia de tecido linfodideo rinofa
ringeo @ diagnostico presuntivo de imunodeficidncia (CAPI-

TANIO & KIRKPATRICK U, 1970; KIRKPATRICK'® et al., 1872;

WILLIANS7O, et al., 18751.

A importancia de imuncdeficiéncia no diégnéstico:di

ferencial das pneumopatlas cronicas, ja acentuada por MARGU
' 52

LIS et al. (1957}, foi re-enfatizada por varios autores
[KIRKPATRICK4¢, 19687; KIRKPATRICK & DAPITANID45, 1972} KIRK
48 70

FATRICK et al., 1972; WILLTAMS et al., 1975). E, entre
essas, Ltem sido muito citada, ﬁanto nas imunode?iciéncias

primarias como nas secundarias, a pneumonia pelo Pneumocys

tis carinii (CAPITANIO 2 KIRKPATRICKB, 1966; EBEL & FEN-

DEZTB, 1967 RDBBINSEU. 1968) .

Alteragoes intestinais compativeis com sindreome de
ma ahsnr@éo (MARSHAK &-LINDNER54. 18966) foram observadas
principelmente nas imunodeficiencias humorais (MARSHAK &

LINDNERES, 18970 MARSHAKSS et al., 1974),

A presengs de peguenas nodulagoes com umbilicagao
central, descrita como hiperplasia linfaide ( CAPITANIOC &
KIRKPATRICK1U. 1970) tem sido constatada no intestino delga
do e/ou intestino grosso., sem se encontrar explicacdc para

285E achédn [GRISEZQ, 1968; HERMANSaz, 1966 'HDDGSDN34 R



1967; MARSHAK & LINDNER®Y, 1970, worrsen’® et al.. 1370). Es
ses autores chémam a'éfengéd para o encontro fregliente do
infestagao maciga pela Giardia lamblia nos-pécientes porta-
dores de hiperpléEia'lin¥jide.

JANEWAYaB et al; (1956 observaram a associagao de
agamaglobulinemia congénita com artropatla, semelhante emn
uérins'aspeetos_é artrlte reumatclde. '

G-DDD28 et al. (1957) notaram auséncia de alteracdes
Dsseas nesses paciéntes, mesmp_apﬁs seguimenfo prolongado -
de alguns anos, fato.que a diferenciava da artrite ‘reuma
toide tipica.

Recentemente, FREEDQI"I19 et al. (1872), relataram as
anomalias associadas & sindrome de DiGEORGE laplasia do- ti
mo). Em revisao de 23 casos, 10 dos quais de casuistica pro
pria,.ennnntraram 82% de ancomalies do arco adrtico ou car -
diopatia congénite. Em 25% das pacientes, havia .destroposi
cao da aorta, com ou sem artérié suhclavia abefrante. Ou-
tros trés pacientes (8%), também tinham outras anomalias da
anrta (duplo arco,. interrupcao do'arcu, e o terceiro, arté
. ria subclavia aberrante isoladal. Trinta por centro dos  pa-
cieptes apresentaram tetralogia de Fallot, ocu persisténcia
do trUncusiarteriosus. Outras anomalias menos freqﬂentes;%g
ram citadas. Notaram dois casos de atresia de esafago.: um -
deles com fistula traqueo-esofdgica e atresia coanal. Suge
rem glue todo paciente com hipocalcemia.neonatal deveria ser
submetido a testes de avaliagéo da fungaoc timica e investi
gado para evidenciar a presencga de cardiopatia cungénita.

Mais recenteménte, KIRKPATRIEK45 et al. (1972) e

WILLIANS7D et al. (13975) publicaram trabalho sobre os . acha
dus radlograflcos nas doengas 1munolog1cas em geral, enfati
zando a necessidade de se ter conhecimento da relacao do ti
mo e linfonodos com as imunidades celular e humoral respec

tivamente, para melhor compreensda dos achados radiocgra-



ficos. Chamam a atengdo para a alta incidéncia de inreccoes
@ a associacao entre neogplasias & doencas auto-imunes, emi)

ra raramente.

Deve-se salientar qua oté o pressnte momento,  nao
"consta na literatura nacional gualguer :trabalho a respeito

deste assunto.



III - CASUISTICA E METODO

0 presente trabalho. foi iniciado em 1370, no St.
Christopher's Hospital for Children da Universidade de Tem

ple, Philadelphia, Estados Unidos.

Apas o levantamento de todos 0s casas, codificados
como portadores de doencas imunologicas primdrias, durante
o periodo de 1956-1970, optou-se pela selec3o das trés icaﬂ
digbes que apresentam modelos clinicos de alteracoes pro-
-fundas das imunidaedes humoral, celular cu de =mbas simulté
neamente,ou mais précisamente,a agamaglobulinemia congeni
ta, aplaéia do timo e ggamaglobulinemia linFopénica ( gua
dro I ). '

QUADRD T

CASDS APRESENTADOS DE DOENGAS IMUNODLOGICAS PRIMARTIAS

AGAMAGLOBULINEMIA CONGENITA 10

APLASTIA DO TIMD 3
AGAMAGLOBULINEMIA LINFOPENICA
TOTAL 19 -




Alguns pacientes foram investigadas radiografica -
mente com a finalidade de se localizar as infeccoes; ou-
tros,_coh o objetivo principal de se demonstrar eventuais
alteragoes anatomicas Qua pudessém S2r responsaveis por u—ma

deficiencia imunoldgica.

III.1 - FREGUENCIA DAS MANIFESTAGOES CLINICAS £ DADOS LA-
' BORATORTAIS. .

A fregtiéncia das mani?estagﬁes clinicas e dados la
boratoriais sighificatiVDS_dos casos estudados estd . nos

Quadros II, III, IV, V, VI e VII.
IIT.1.1 - AGAMAGLOBULINEMIA CONGENITA (DOENCA DE BRUTON)

Todos os pacientes eram do sexo masculino, sendo
seis triangas irmaos pertencentes 3 mesma familia { éasos
n®s. 1, 2, 3, 4, 5 g 6), duas 3 outra (casos n%s. 9 e 10) e
0s restantes sem relégéa de parentesco. Eram todos$ de raca .

branca e as idades varisram de acordo com o Guadro VIIT.

QUADRO. VITII

IDADE DDS PACIENTES DE AGAMAGLOBULIMNEMIA CONGEMITA

0 a8 4 ganos Z
4 a 8 anos 3
8 a 12 anos 2
12 a 16 anos 3

Total 10

ITI.1.2 - APLASTA DO TIMO (SINDROME DE DiGEORGE)

Dos trés casos de aplasia do timo, dois eram do se-

10



quAren 11

FREQUENMTIA MAT MANTFEETACRUS CLTHICAS DA% CASOS O ACAMAGLIMAILINEMEA CONGENITA

Tdadn Tenpo do| Motive do in Infocgles Outras infecgoas | Manifestagoos nao Infoccis- Linfanadea Amidalas Haga
indcda doa| ternagao Hus | pulnanares shs perifericns
sintonas sltalar
Artropatia | 14 absorga
Coza 1 16 &. Ja. Fraunonia Preumasiias | Sinusite Kaw palpa - Mag Lot i- 112 palpa
RI. M. Erpiema Furunculs:e vels fitadas VEiS -
Septecemla - - -
Infecgaa dos wias
adrpan cuprriores
Casa 2 1% a. 18 mesces Pnaumnonia Pacunthias Simusite Joetho €. - Nao palpa - Nic identd-
Fob. W. Empivma Piodarmite vels fleadas -
Coajuntivite
Infeccao das vias
abreas superiares
Caze 3 | 10 a. 2a. #neumonia Preumonfas | Sinusite Jealha D. sim Nan palpa - Nao identi- M3z paloa
Rar. W. Erpliema Plodermite wals ficadas wLls
Conjuntivite
Caso 4 4 a. 4 mesas Prgwmonia Przumanias | Sinusite sim M3 palpa- Nao ddenti-
Rag. W. Empiema Abscesso Cereoral - \fels ficadas
Caso 5§ 4 a, B mzoas Preumsania Pnzumgnias | Sinusite NEo palpa- Mae fgenti-
Rod, W. wvels ficada
Caza B 2 a. 4 meses Preum=nia Pngumonia Nz palpl- Kan identi- Maz palzd
Ran, M. = - - vals ficadas VELE
Lasa 7 | 16 a&. Za. Preumania Preumonias | Sinusite MNao palpa- Man foeati-
H. M. vels ficadas
faza B | 12 a. 3 mesgs Prewnnia Preumonias | Sinusikta Mo palpa- Nao ddenti- miz p2ipd
M. M. Bronguiecta | Otite vels ficadas wElD
sia - _
Caso 9 B oa, 3 mazas Fnaumonia Preumonlas | Sinusita Nao palpa- Mao identi- M3z palps
M. K Brongulecta Inflamagd®  das vals ficadas VELS
sia vias afreas supe - -
riores
Caso 10 B a. 3a, Prizumania Proumanla MED palpa- MNao identi-
K. K. vals flcadas
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x0 masculino f(cases n?s. 11 e 13), e um do sexo feminino
{easo n? 12). Todas as criangas eram brancas e apresentavamn
as idades de 20 dias (caso n®.11), 24 horas (caso n® 12) e

sels meses {caso n® 13), respectivamente.
ITII.1.3 -.AGAMAGLDEULINEMIA-LINFUPENIEA

Todas as criangas eram do sexo masculino e brancas.
Os casos n?s. 18 e 19 eram de irmdos. As idades constam do

Quadru IX.

QUADRO IX

IDADE DOS PACIENTES DE AGAMAGLOBULINEMIA LINFOPENICA

0 a 3 meses 0
3 'a B meses 3
B a a - 'meses 1
9 3 12 meses z

Total . B

IT1.2 - DOCUMENTACAD RACIOGRAFICA

Procedeu-se, a seguir, 3 revisdo da documentagao ra
diografica, separando-se g analisando-se 0s achados de acor

do com cada uma das entidades ascima descritas.
IIT.2.1 - AGAMAGLOBULIMEMIA CONGENITA {D0ENCA DE ERUTON]

0 resumo da documentagac radiografica obtida esta
no.muadro X. Todos os pacientes, cam excegcas do caso n® B,
apresentaram radiografia da . rinofaringe na incidéncia de
perfil, obtida acima de 6 meses de idade. Nenhuma delas ti

nha sido operada das amidalas rinofaringeas. Pesguisou-. se
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EXAMES RADIOGRAFICOS NOS CASOS DE AGAMAGLOUULINEMIA CONGENITA

QUADRD

x.

Torax Broncografia Salos/parana- Rinafaringe Outras
sals

Caso 1 sim - sim sim Abdome

Casg 2 sim - sim sim Abdome
Joelhe

Caso 3 sim - =im sim Abdome
Exame contrastaco
do intesting del-
gado
Joelhos

Caso 4 sim - sim sim Abdams

Casc & sim - - aim Abdome
Exame conmtrastaco
do intestino del-
gado

Casa B sim - - - -

Casp 7 sim sim sim sim Abdoma

Case A8 sim sim gim sim Abdoma

Casa 9 sim sim sim sim -

Lasa 14 aim - sim aim -




a presenga de tecide linfdideo na rinofaringeo pelo métado
proposto por CAPITAMIO & KIRKFATRICK (1970). Apos obter uma
radiografia da fegiéa-cervical, em perfil verdadeiro, com
distadncia foco-filme de um metro e meio, traga-se uma linha
tangenciando a base do osso ssfendide (Figura 1). Uma segun

da iinha, passandp pelas apﬁfiéeé clindides .posteriares o
.perpendicular é'primeira; devera chegar até o contorno dos
tecidos moles, deliheadds pela transpaféncia do ar na rino
faringe. A presenca de tecido linfdideo & admitida gquando
a distancia da base do cranio ao paonto mais inferior dessa

linha, for de cinco milimetros ou mais.

N . - Todas as radiografias do tdorax, com poucas exce
-gaés; ?0ram_Dbtida5 nas incidencias posteroc-anterior (PA)
E perfil, sem Potter-bucky, com distancia foco-filme - de

dois metros. Foi sempre o primeiro exame radiografico reali

zado nos pacientes.

Foram énalisédas todas as radicgrafias de torax ab
tidas durante os episddios agudos de inFngéD pulmonar, as
sim como aquelas obiidas durante os periodos de remissao ,
cam a finalidade de se verificar o tipo de comprametimentd
parenquimatosc, sua locslizacgao preferencial, presenga de
hipertrofia linfonodular dos hilos pulmonares, cavitagao ,
imagem sugestiva de fibross, atelactasia e reacao pleural ,
se presentes. Procurou-se correlacionar a intensidade dos

achados caoam o periodo de seguimento.

Broncografia foil realizada nos casos n%s. 7, 8 e 3,

pelas técnicas padronizadas.

Dito pacientes apresentaram radicgrafias dos seios
paranasais nas incidéncias naso-mentc e fronto-naso | casos
n®s. 1, 2, 3, 4, 7, 8, 9 e 10}; procurou-se determinar a

localizacado mais fregtente da sinusopatia.

Radiograflias dos joelhos nas incidéncias postero-

anterior (PA) 2 perfil foram cbtidas em varias oportunida

12
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des nos casos n%s. 2 & 3.

0 exame radiogréfico do abdome, na incidéncia AP
em decubito dorsal, Toi realizedo em tr2s ocasides gormo swxa

me autonnmo (casce n®

5. 1,.%2 8 2) gm guasz, anteceder -: o
exame contrastado do intestino delgado fcasos n®s., 3 e 3] ;
este Ultimo foi feito.péla técnica preconizada por MARSHAK
& LINDNER (196B8) gue indica a administragdo de pelo menos
400-500 ml. de uma suspensac baritada. Procurou-se identifi
car altefagﬁes compativeis com as descritas, pelds mEesmos
autores, na sindrome de ma absorgaan, isto €, pregas muzosas
espessadas, fragmentagdo da coluna baritada, floculagdo de .

contraste e segmentos intestinais hipotdnicos.
ITT.2.2 - APLASIA DO TIMO

Todos os pacientes no periodo neonatal foram subme-
tidos a exame radiocgrafico do torax, nas incidéncias AP e

perfil, decibito dorsal, com disténcia Foéojfilme de um me

tro e meic, sem Potfer-bucky;

As radlografias foram znelisedas procurando-s=s =
liar a imagem cdrdio-timica de acordo com os critérics rzan

cionados por LISCHNER et s81. (1867).

Alargamento do mediastino superior na 1incidéncis
frontal e a presencga de densidade retro-esternal em perfil,
seriam consideradas indicativas de timo normal. Proecurou-se
a existéncia de causas gue pudessem levar o timo é. involu
gaoc rapida, assim como determinar o momento precisc da rea.

lizagao do primeiroc exame radiogréafico.

. 0s casos n%s. 12 e 13 tiveram também esofagogramas,
pelas técnicas habituais: o primeiro, para confirmacgao. de
atresia do escfago e o segundo, parsa comprovagédo de destro
posicao da aorta. Foram também analisadas as radiografias

de tarax realizadas no casoc n? 13 durante o periodo de 14

14



megses gue precedeu o obito.
TI11.2.3 - AGHMAGLDBULINEMIA LINFORPENTICA

A documentacao radiografica dos casos de acamaglobu

linemia linfopénica esté inserida no “uadro XI.

_ Foram.analisadas 85 radiografias do torax obtidas
em AP, decibito dorsal, disténcia‘?oco—?ilme de um metro e
meia sem PDtter-bucKy, durante os episodios de infeccgao agu’
da e dos periodos de remissdo. Pesquisou-se tambem a ihagem

do timo nessas radiografias, pelos critérios ja& mencionados.

Com excegao do caso n? 18, todos apresentaram radio
grafias da rinofaringe que foram avaliadas para verlflcar a'
presenga de tecido linfoidec pelo metodo anteriorments dei
crite. Foram somente consideradas agquelas obtidas acima de
B meses de idade. Nenhum desses hacientes tinha tido resec-

cdo das amidalas rinofaringeas.

Um dos pacientes (caso n® 16) teve radiografia do
abdome em AP, decibito deorsal e serfil, com os reiss wverti

cails.

0 seguimento desses pacientes variou de uma &8emana

a 5 meses, todos foram a obito e tiveram necropsia.

15



QUANRD XTI

EXAMES RADTOGRAFICOS NOS CASOS DE AGAMAGLOBULINEMIA LINFOPENICA

Torax Rinofaringe Outros
Caso 14 sim sim o=
Caso 15 sim sim Urografia excre-
tora
Caso 16 sim sim Abdome

Esofagograma

Casa 17 sim sim -

Caso 18 sim - Abdome

Caso 19 sim sim -




IV - RESULTABDS.

IV.1 - AGAMAGLOBULINEMIA CONGENITA

Todas as radiografias da rinofaringe apresentaram
espessura de tecidos moles menor do que cinco milimetros

Figura 2).

A analise das radiografias de_téréx de 57 episodios
de pneumonia [Figura-Sj revelou é 1dcalizagéo preferencial
constante do Quadro XI. Observou-se comprometimento ?reqﬂei_
te dos lobos inferiores, pérticularmente 3 esguerda. Por ou
tro ladoe, em apenas uma opartunidade MDétrou—se s] lobo-supgl
fiuf direito afetado. Deve-se assinalar que em oito oca-
sides houve comprumetiﬁenta de dois ou mais lobos concomi -
tantemente (Figursa 4}. Em apenas umé'oportunidade 0 . praces’
so pneumdnico apresentou-se com carater generalizado [ caso

ne 10],

Aspecto radiografico traduzindo um comprometimento

predominantemente intersticial do pulmac ocorreu em 28 dos

episédius de pneumonia; por outro lada, foces confluentes
alveolares foram notados em 23 pacientes. Densificagao - to
tal de um segmenfo ou lobo foi notada em olto oportunida-

des. Em trés ocasioes, notou-se comprometimento ~simultaneo

do intersticio e dos espagos alveclares.

16



FIGURA 2 - Fotografia de uma radiografia do rinofaringe S
paciente portador de agamaglobulinemiz congen:
Nota-se auséncia de tecido o5

sura de tecidos moles medida pe

TANIO & KIRKPATRICK foi de 4 mm. Caso nf? 4.



FIGURA 3 - Fotografia de uma radioprafia do torax e~ zZacier
te com pbulinemia congénita Pneurcnia 1o
bar de ferior esquerdo, com gacac oleu
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linfonodular do hile pulmonar.



FIGURA 4

Fotografiz de uma radiogr

te com agamaglobulinemia congenita

lateral; comprometimento interstic

com areas de

ral (empiema)

41]

fia do

| B

al na

confluéncia alveolar. Peacao

a direita.

Mao ha

fonodular do hilo pulmonar. Caso

hicertrofia

n® 2.
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QUADRO XIT

DISTRIBUICAO PREFERENCIAL EM 57 EPISODIOS DE PNEUMONIA

rJ

()]

LOBO INFERICR ESJUERDO

LOBO INFERIOR DIREITO 18
LOBO MEDID 14
LINGULA 7
LOBO SUPERIDOR ESQUERDO 7
LOBO SUPERIOR DIREITO 1

Em todos os casos foi lenta a evolugao do processo,

com persisténcia prolongada dos achados radiograficos.

0 carater recidivante dos processos pneumdonicos foi
observade em seios pacientes [casos n%s. 1, 2, 3, 4, 7 =

9), alguns em duas lccalizagoes (casos n%s. 2, 4 e 8).

0 lobo inferior esguerdo foi o que mais Ffreqgtlente-
mente apresentou recidiva (oito vezes). 0 lobo medio e infe
rior direito foram comprometidos trés vezes. A lingula e o
lobo superior esguerdo tiveram pneumonia repetida em apenas

uma oportunidade.

Quatro pacientes tiveram derrame pleural ( empiema),
duas vezes a direita (casos n®s. 2 e 3) e duas a esquerda
(casos n%s., 1 e 4).

Atelectasia lobar foi identificada tres vezes no
lobo inferior esquerdo (casos n®s. 1, 3 e 9) e uma vez no

lobo inferior direito (caso n® 2) (Figuras Se §8).

20



FIGURA 5
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FIGURA B

Incidencia de per

Mesmo caso.

do parenguima posteriormente.
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Hiperinsuflacdo e alteragoes sugestivas de fibrose

pulmonar foram notadas apenas no caso 7 (Figuras 7 & 1,

A bronquectasia foi comprovada no lobo superior es

) (casos n%s. B8 e 9), loto infe

querdo duas vezes (Figura 2
rior esquerdo, uma vez (caso n® 8) e lobo inferior direito,

uma vez (caso n® 9).

Em nenhuma oportunidade se evidenciou radiografica-
mente a presencga de linfonodopatia hilar pulmonar ou ima

gens de cavitagao.

Sinusopatia persistente foi observada nos casos n%s.
1, 2, 3, 4, 8, 9 e 10, comprometendo o seio maxilar, sempre
bilateralmente (Figura 10). Os casos n®s. 4 e 9 tambem tive
ram os seios etmoidais comprometidos. Somente o caso ne 7

apresentou todos os seios paranasais afetados.

A analise das radiografias do abdome em sete pacien
tes, revelou auséncia da imagem do bago em guatro ([ casos
n®s. 4, 5, 7 e 8). Em trés (casos n%s. 1, 2 e 3), esse oOr-

gao apresentou-se gquase gue imperceptivel.

Aspecto radiografico sugestivo de ma absorgao foi
encontrado nos casos n®s. 3 e 5, tendo-se notado pregas mu
cosas espessadas, particularmente no duodeno e jejuno, flo-
culagao de contraste de coluna baritada e certo grau de hi

potonia (Figuras 11 e 12]).

As radiografias do joelho dos casos n®s. 2 e 3, nao
revelaram alteragoes o6sseas. 0 espago articular estava bem
conservado e as superficies articulares lisas e regulares ;
notou-se apenas aumento de volume dos tecidos moles peri-ar

ticulares (Figuras 13 e 14).

v

Em todos os pacientes notou-se sempre relagao dire
ta entre o tempo de seguimento e a intensidade das altera

goes anatomicas observadas radiograficamente.

23



FIGURA 7

Fotografia de radiografia do torax em PA em pa-
ciente com agamaglobulinemia congenita. MNota- se
infiltrade intersticial difuso sugestivo de fi
brose pulmonar. Areas de atelectasia segmentar.
Enfisema. Auséncia de hipertropia dos linfonodos

dos hilos pulmonares. Caso n? 7.
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FIGURA 8

Fotografia de broncograma de paciente com agama
globulinemia congénita, gue foi lobectomizade -
por bronquectasia do lobo inferior esquerdo.
cificagao dos bronquios remanescentes que

apresentam com alteragoes de calibre caracteri

zando bronguectasia. Caso n® 8,



FIGURA 10 - Fotografia de radiografia dos seios Pareé
na incidencia nasomento. Em paciente co

nit

]

-

o
M

globulinemia cc

CL

]

0]
= |
cTr
o
ul
i
)
1
1
i
+
Al

acen

wm

maxilares ma i

n? 8.



FIGURA 11

Fotografia do exame
delgado em paciente
nita com sindrome de

pessamento das prega

contrastado do ints
cam agamaglobulinanm
ma absorgao. Obser

s mucosas do duoden

no, floculacao de contraste e fragmentag

coluna baritada. Caso n? 3.
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IV.2 - APLASIA DO TIMO

Os casos de aplasia do timo apresentaram, nas radio
grafias do torax, estreitamento do mediastino superior na
incidencia frontal, e transferéncia retro-esternal na inci

déencia de perfil (Figurae 15).

Ds casos n®s. 11 e 13 foram radiocgrafados no sexto
e quarto dia de vida respectivamente. D caso n? 12 foi ra
diografado no primeiro dia, nao se obtendo porem a hora exa
ta da realizaqéo do exame; considerando-se que atresia do
esofago leva, inevitavelmente a sintomatologia precoce, PO
de-se admitir ter sido examinadeo nas primeiras 12 horas de

vida.

Foi demonstrada a presenga de destroposigao da aor
ta no caso n® 13 (Figura 16). Esse paciente, seguido por 14
meses, apresentou pneumopatia difusa, de inicio insidioso ,
gue persistiu até o obito. As radiografias de torax revela
ram sempre comprometimento intersticial, mais acentuadamen-
te do pulmao esquerdo gue evoluiu para densificagao quase
que total do pulmao sugerindo pneumopatia pelo Pneumocystis

carinii (Figura 17).

IV.3 - AGAMAGLOBULINEMIA LINFOPEMICA

Todos os pacientes, com excessao do caso n® 18, ti
veram radiografias da rinofaringe; a espessura dos tecidos
moles, medida pelo mesmo método anteriormente descrito foi,

em todos, inferior a cinco milimetros.

0 caso n® 16 apresentou gquadro radiografico de abdo
me agudo, com distensao acentuada de algas de intestino del
gado e grosso, notando-se a presenga de enfisema intra-pa

rietal (pneumatose intestinal) (Figura 18).

Os casos n®s. 14, 15, 16, 17 e 18 tiveram comprome-

31



FIGURA 15 - Fotoegrafia da radiografia do torax em AP e per-

fil em paciente de aplasia do timo. Observa-

wm

estreitamento do mediastino superior e tr

(8]

nso

v

rencia retro-esternal. Caso n? 13,
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FIGURA 17 - Fotografia de radiografie do torax do mesmo pa-

t

-

ciente aos 8 meses de idade. Ha comprometimen

(0]

intersticial de pulmao direito e alveolar d

pulmao esquerdo. Caso n? 13.
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timento intersticial paracardiaco bilateral inicialmente ,
norem evoluindo para focos confluentes alveolares, respei
tando sempre a periferia dos pulmoes. Em todos esses pacien
tes, o gquadro radiografico foi supestivo de pneumopatia pg

lo Pneumocystis carinii (Figuras1g e 20).

0 caso n? 18 teve guadro radiografico pulmonar tam
bém de carater difuso, com densificagao lobar desde o ini-

cio (Figura 21).

Todos os pacientes apresentaram auséncia da imagem
timica.
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EIGURA

1

de confluencia alveolar,

n?® 14.

do torax de p

Fotografia de radiografia

com agamaslobulinemia linfonénica 2 pr
por Pneumocystis carinii. Mota-se infilt
pulmonar intersticial paracardiaco com

bilateralmente
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FIGURA 2
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Vv - DISCUSSAD

V.1 - GENERALIDADES

_Baseado nos canhecimentps atuais de qgue a'imunidade
humoral depende da diferenciagao da c€lulas primitive em
plasmbocito, & a imunidade celular da integridade do timo ,
a investigacgado radiogréafica nas imuncdeficiénecias deve ' ob
jetivar a avaliagdo das estruturas anatomices, das guais de
rivam ou nas gquais se concentram as celulas do tecido 1in

foideo, principaslmente nos linfonodos € no timo.

Qutras vezes, ecssa investigacdo se processa com &
finalidade de se evidenciar a infecgao., denominador comum =

todas sindromes imunologices primarias.
V.7 - AGHMRGLDBULINENIA CONGENITA (DDENCA DBE BRUTON)

Como nas alteracgdes da imunidade humoral hd uma d

| o

plegao acentuada do tecido linfoideo, a avaliagao dessa e

fin

trutura &, por conseguinte, importante ndo somente no diag-
néstico da agamaglobulinemia congénita, mas de todas as sin
dromes imunoldgicas gue tenham distlrbios desse tipo de imu

nidade.
Entre os elementos que participam da constituicao
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anatdmica da rinofaringe, estac as amidalas, estruturas ri

cas em tecido linfoideo.

A investigagao'radiogréfica das amidaias_ rinofarin
geas foi inicialmente preconizada por CLIFFDRD12 et - al.
(1844) devido a conhecida difibgldade na avaliacgao dessa ég
trutura clinica e endoscopicamente, principaimente no gru
po pedidtrico. Todavia, anteriormente croTH? (1933) ja ti
nha descrito o aspécto radiografico em criangas normais e
com vegetagoes amidalinas na-rinofaringe.'

Em 1854, ZNIEFACH71 re-enfatizou a dificuldade da
rinoscopia no estudo do espaqé nasal posterior, sugerindo o
emprego, se necessario, de contraste positivo (LIPICDOL* )}
pela iﬁstilagéo por via nasal, guando a radidgrafia naoc con

trastada fosse inconclusivea.

Muitos autores expressaram a dificuldade. por faltsa
de critérios, para a avaliacao do tecido linfaideo rinofa
ringeo quanto ao seu aparecimento, e particularmente quanto

ao seu periocdo de iﬁvolugéo [GRDTHaD, 1833; CLIFFE]F%Dt]2 et

al., 1944; GOLOMAN & BACHNAN24, 1958; PRESBERG & SINGLE-

ToN°2, 1988).

Todavia, JOHANNESSONYY em 1986 publicou excelente -
trabalho sobre o assunto, onde apresentou os resuliados ab
tidos na investigacac de 140 criangas normais, com a finalil
dade de verificar os pérémetros nelas encontrados. Indica
geis milimetros como a expessura reveladora da presenga de

tecidg linftdideo normal.

Praticamente todos admitem que o desaparecimento -
deste tecido se processa em torno da puberdade, embora TES-
TUTB7 (19231, dnico anatomista a se manifestar a respeito ,

tivesse preferido aceitar o periodo de 20 a 25 anos.

* LIPIODOL - Laberatorio GUERBET. Paris
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_ Por outro lado, parece estar definitivamente estabe
lecido que o aparscimento do tecidoe linfoidec, em criangas
" normais, se faz apos a idade de seis meses (CAPITANIO &

KIRKP&TRICKqU, 19707,

Pode-se encontrar apds a pubsrdade, embora raramen-
te, aumento de volume dos tecidos moles, gue represente te

cido linfdéideo normal (Figura 22).

Esse achado, porem deve ser interpretado com muitsa
cautela, & a possibilidade de les&o tumorsl deve ser lembra

da (Figura 23]).

Por outrao lado, pode-se afirmar que o sumento de vo
lume de tecidos moles da rinefaringe em uma crianga com me
nds de um més de idade & anormal, e a hipdtese de lesdo tu
moral deve ser levantada. J& tivemos a Gpdrtunidade de ob
servaf um casoc de teratoma e cutro de tiredide ectdopica com

extensao para a rinofaringe (Figura 24).

A auséncia de hipertrofia dos linfonodos do hilo
pulmonar observada em todos os nossas casos de agamaglobull

1,

nemia congénita, alguns apos longo seguilmento {casos n°?

in

2, 3, 4, 7, 8, 9 e 10) coincide com o achaco de gutras auto
res, e deve ser considerada outre expressio de denlecso dc

tecido linfoidso.

Nioc se pode, porém esquecer que peguenas aumentos -
linfonodulares podem passar despercebidos as teéecnicas radic

graficas convencionails.,

Merece espacial destaque o achado radiografico com
referéncia ao baco em sete de nossos casos de agamaglbbuli
nemia congénita. Com as técnicas radiocgraficas habituais
nao logramos evidenciar a imagem esplenica em guatro deles.
Nos restantes trés, o baco nos pareceu nitidamente diminui

do de. tamanho.
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FIGURA 22 - Fotografia de radiografia da rinofaringe em pa
d

ciente de 35 anos. Aumento de volume de tecidos
moles rinofarfingeos. A cirurgia foi encontrado

tecido linféideo normal pelo exame histologico.
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FIGURA 23 - Fotografia de radiografia da rinofaringe. Pa-
ciente de 24 anos, caom obstruf;ég e sangramento
nasal. Obliteragao total do espago rinofarin

geo. Biopsia Angio Fibroma.
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FIGURA 24 - Fotografia de radiografia da rinofaringe em per
fi1 de recém-nato com dificuldade resoiratoria.
Observa-se deslocamento anterior da tracueia =
aumento de volume dos tecidos moles preverte -
brais e da rinofaringe. A cirurgia revelou ti-

reoide ectopica.
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Entretanto, deve ser lembrado que as radiografias
do abdome pelas técnicas convencionais podem ndo revelar a
imagem esplénica, embors ele esteja presente € de tamanho

normal.

Ndo chstante este fato, a auséncia ou diminuigéo da
imagem desse orgao, achado significativoc em nossa casuisti
ca, podera também sér considerada uma outra expressiva mani

festagao radiografica de deplegao do tecido linfcdideo.

A presenga constante de pneumopatias nas imunodefi-
ciéncias foi observada por alguns autores, sem que eles ti
vessem feito qualquer comentério sobre a localizagac '~ do
procésso, 0 tipo de comprometimento parenquimatoso, & a pre

senga ou nac de cavidade [[“IARGULIS52 et al., 1857] KIRKPA-

TRICK44, 1987; KIRKPATRICK & CAPITHNID1D, 19707,

0 resultado da analise das radicografias de 57 epi
sadios de pneumonia nos nossos pacientes de agamaglobuline—
mia congeénita, revelou um acometiméhto quase constante dos
lobos inferiores, principalmente do esguerdo {62%). Curicsa
ménte 0o comprometimento do lobo superior direifte foi obser-
vado em apenas um caso. Nao encontramos uma explicagao sa
tisfatoria para justificar porgue este segmento guase que

sistematicamente foil poupado.

0 comprometimento multilobar encontrado em 15% das
pneumonias dos nossos pacientes portadores dessa doenga re
flete mais a gravidade e extensac do processo relacionados

ap estado imunclodgico.

Deve ser enfatizado gue nao foi vista imagem de 1le.

sao cavitaria em nenhuma das eventualidades, & que aspecto

radiografico sugestivo de fibrose pulmonear ocorreu apenas
em uma oportunidade. Esses fatos naeo foram mencicnados no
52

trabelho de MARGULIS et al., (1857).

A baixa freguéncia de enfisema (10%) contudo, . nao
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coincidiy com os achados desses autorses [50%).

Apesar da alta incidéncia de sinusopatia, encontra
da em nossos pacientes (70%), com.predaminéncia do acometi
-mento dos seios maxilares, nao acreditamos gue esse achado
possa ter, guando isolado, algum significado como manifes-
tacae eletiva des imunocdeficigncia. Todavia, guando associa
do & outras expressoes radiogré?icas de infecgac das vias

aeérgas, ganha maior importancia diagnostica.

De acordo com o relatado na literatura por JANE -

38 et al. (1958], GDOD28 et al. {1957], KIRKF‘ATRICK48 =

WAY

et al. (1872) e NILLIHMS7D et al., (1875), encontramos tam
bém dois casos de ertropatia, gue, emboré acomﬁanhados por
longo periodo de cerca de quatro anos, nao revelaram, ana
logamente ao gque j& havia sido descrito. lesdes Ossess ra

diograficamente demonstraveis.

Esse fato nado & o gque se espera, de modo geral ,
nas artropatias de lango curso, principaslmente no caso da
artrite reumatoide, referida pelos autores como associacgao

frequente com a agamaglobulinemia congénita.

Portanto, esse achado, quando associado a infec
gBes pulmonares recidivantes e as outras manifestagoes ra
diograficas ja mencionadas, sugere a possibilidade de defi

cidncia da imunidade humoral.

A sindrome de mé& absorgdo, diagnosticada radiogra-

ficamente, & eventualidade relativamente comum nas imunodg
- 4

ficigncias humorais, sezundo MARSHAK & LINDNER®® (41388)

MARSHAK & LINDNER55 (1970) e MARSHHKSB et al., (1974].

Em nossos casos, esse achado ccorreu em 20%, o gue
nos permite sugerir gue em associagdao com outros achados

ja mencionados, a possibilidade de imunodeficiencia humo
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ral deve ser 1embrada.

Embora na literatura haja referencia sobre s presen

ca de imagem radiografica de hiperplasia linfaide em as5s0

. .- ‘ - 29 —

ciacao com distirbies da imunidade humoral {GRISE , 1868 ;.
4 . g :

HERMANSBz, 1966; HDDGSDN3 , 1957; MARSHAK & LIMDMNER 5 .

1870; WDLFSDN74-et al., 18721, em nenhum dos nassaos tres ca
sos estudados com exame contrastado do intestino delgado .

foi observada qualquer evidéncia desse achado.
V.3 - APLASIA DO TIMOD (SINDROME DE DiGEDRGE)

"0Os autores estao de acdrdo gue, as anormalidades da
timo, desde sua ausdncia total, como na sindrome de Di-
GEDORGE., a graus variados de hipoplasia, como se observa na
agamaglobulinemia linfopénica, levam a distdrbios acentua

dos da imunidade celular.

A avaliacdo radiogréfica desse dargdoc, particularmen
te no periodo neconatal, portanto, seria muito importante pa

ra o diagndstico de qualguer uma decsas condigdes.

0 timo, situadc no mediastino anterior, 2 de indivi

dualizagdo dificil, cdo ponto de vista radiogrético.

Algumas vézes, principalmente no recem-nato., a sua
presenéa & denuncieda pelo “sinal da vela” [(Figuras 25 e 28)

(KEMP43 et al., 1948; HARVEY & BRDMERBq, 1948). Outras vE

zes, o contorno cardiaco se aprecenta ligeiramente ondulado
. . . o . 57
caracterizanco ‘o sinal da onda” descrito por MULVEY p

(1953) {(Figura 27 ).

Embora esse contorno ondulado ocorra em apenas 5%
dos casos [MULVEY57, 18963), temos observado que uma pequena
obliquidade do paciente poderd permitir a demonstracao des
se achado em todas as criangas, nos primeiros meses de vi
da.
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FIGURA 25 - Fotografia de radiografia do torax em AP de re-

cém-nato normal. Imagem do timo a direite. Si-

nal da vela.

FIGURA 26 -

Fotografia de radiografia do torax em AF e per

fil de recem-nato normal.

ta em AP e em perfil.

Sinal da vela a direi
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0 timo pode, as vezes, apresentar aspectos radiopré
ficos bizarros, como € o nosso caso mostrado na Figura 28
(TAUSEND & STERNBS, 1965). Todavia, na grande maioria de
criangas normais, a densidade do timo se incorpora a da ima
gem cardiaca constituindo-se na imagem cardioc-timica (CAF
FEYB, 1955), que sempre alarga o mediastino superior e obli
tera o espago retro-esternal nas radiografias de torax. (Fi

gura 29 ).

0 orgao tem sido investigado radiograficamente por
alguns métodos, como a pneumomediastinografia [HUGHE537 et
al., 18962); KREEL49 et al., 1964; SUMMERLING & IRVINEE5 s
1966), a arteriografia da subclavia e da maméria interna

(BOIJSEN & REUTERB, 1966) e, mais recentemente, atraves da

flebografia timica  (KREEL®®, 1967, vune & kLATTE®®, 1370).

Concordamos com PRESBERG & SIGLETDNSg (1868), gue a
utilizagado da pneumomsdiastinografia em criangas, nao apre-
senta vantagens sobre as radiografias convencionais para o
estudo do timo. Naoc podemos ignorar também gue este meétodo
alem de traumatisanfe é, por vezes, de interpretacgao igual-

mente dificil.

Quanto ao exame angiografico, espscificamente a fle
bografia timica, acreditamos ser de execuz2o problematica -

na crianga, particularments no recém-natc.

Segundo as condigoes de nosso traebalhoc, somente dis
pusemos da andlise retrospectiva de radicgrafias de torax

dos recém-natos, feitas nas incidencias convencionais.

Como se tratava de pacientes com aplasia do timo
(sindrome de DiGEORGE) o achado radiografico esperado con -
firmou nos trés casos a auséncia da imagem timica, isto e ,
estreitamento do mediastino superior e transparéncia retros

ternal.

Como ficou comprovada a validade desse método radio
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grafico para evidenciar a auséncia do timo, peculiar dessa
sindrome, pode-se inferir que esse achado radiografico deve
significar deficieéncia da imunidade celular, desde que se
jam afastadas as causas que podem levar a involugao rapida
e precoce desse 6rgéa ECAFFEYS, 1955; CAFFEY & SILBEY7 "
1960; KIRKPATRICK & DiGEORGEé7, 1968; KIRKPATRICKqB et al.,
1972) (Figura 30). Estas foram as condigoes que ocorreram
nos casos n%s 11, 12 e 13. Pelos nossos resultados e perfei
tamente justificada a conduta de explorar radiograficamente
o timo, toda vez que recém-natos apresentarem tetania hipo

calcemica.

Nessa ordem de idéias, o achado de anomalias de es
truturas que derivam dos terceiro e quarto arcos branguiais
(responsaveis pelo desenvolvimento do timo), pode corrobo
rar com a hipotese de sindrome de DiGEORGE. Um de nossos ca
sos tinha destroposigaoc da aorta, uma das anomalias mais
freqlientes nessa condigao [FREEDOM19 et al., 1872), e ou

tro, atresia do esofago.
V.4 - AGAMAGLOBULINEMIA LINFOPENICA

Observamos alta incidéncia de imagem radiografica -
sugestiva de pneumopatis pelo Pneumocystis carinii nos nos
sos pacientes que tinham distirbios da imunidade celular; de
nove casos, cinco apresentaram esses achados, quatro porta
dores de agamaglobulinemia linfopénica e um caom aplasia do

timo.

A auséncia do tecido linfoideo da rinofaringe tam
bém foi notada em alta incidéncia em agamaglobulinemie 1lin
fopénica, como ja tinha sido notada por PRESBERG & SINGLE -

TUN59 (1968).

Nos seis casos dessa condigao nao foi observada a
presenga da imagem timica. Todavia, esse achado nao pode as

segurar, por si so6, que o distlirbio imunoldgico estivesse
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retro-esternal

mia e infeccgao.
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presente, pols esses pacientes ja estavam sob o efeito de
causas miUltiplas que habitualmente podem produzir involugdo
rapida do timo, ainda que tenham condigbes imunoldgicas nor

mais.
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VI - CONCLUSAD

1) Facientes portadores de deficiéncia dea imunidade
humoral (nas agamaglobulinemias congénita e linfopenica )
mostraram auséncia de tecido linfoideo na rinofaringe, ava
liados radiograficamente em criangas acima de 5 messs de
idade, antes da puberdade., que nao foram submetidas a ciruz

gia das amidaslas rinofaringeas.

Nas mesmaes condigcoes, a suspeita clinicea de imunode

ficiéncia humoral & fortemente corroborada pelo achado radio

grafico acima mencionado.

2) Tres pacientes com deficiéncia da imunidade éelg
lar (aplasia do timo) apresentaram auséncia do timo radiogra

ficamente demonstrada.

Por inferéncia, & aceitavel a recomendacao de que
seja realizada avaliscdo desse tipo de imunidade, nas crian
.gas que, nos primeiros meses de vida, afastadas as causas ha
bituais gue promovem a involucéu.desse orgao, revelam ausen

cia da imagem timica ao exame radiogréafico.

3) A verificagao de quadra radiografico de pneumo
nia, de carater recidivante, acometendo mais freqgtientemente
0os lobos inferiores, sugere a possibilidade de imunodeficien

cia humoral, exceto quando se tratar de .localizacao no lobo
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superior direito.

4) ¢ digno'de destaqUe gue em nossos pacientes com
deficiéncia da imunidade humoral [(na agamaglobulinenia - con
.géhital, portadores de atropatia recidivente, nao tiverar
as alteragdes radiograficas habitualmente presentes nas

atropatias cronicas em geral.

5) Em pacientes com imunocdeficigncia humoral, o ba
¢go, pelas tecnicas radiograficas convencionais, podera nao

ser demonstrado, ou se apresentar de peguenc tamanho.
Esse achado, portanto, poderd sugerir esse diagnds

tico quando assoclado a outras manifestagoes dessa condi

ca0.
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