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INTRODUÇÃO 

As imunodeficiências primárias (IDPs) 

constituem um grupo heterogêneo de doenças 

genéticas caracterizadas por alterações quanti-

tativas ou funcionais do sistema imunológico, 

resultando em maior susceptibilidade a infec-

ções, doenças autoimunes, inflamatórias e neo-

plásicas (BONILLA et al., 2020; BUCCIOL & 

MEYTS, 2020). Embora tradicionalmente as-

sociadas à infância, avanços diagnósticos têm 

evidenciado que uma parcela significativa dos 

casos é diagnosticada na idade adulta, frequen-

temente após anos de infecções recorrentes e 

tratamento inadequado (BUSSE & RAZVI, 

2022). 

No contexto da otorrinolaringologia (ORL), 

as IDPs assumem papel de destaque, uma vez 

que sinusites, otites médias e infecções do trato 

respiratório inferior de repetição figuram entre 

as manifestações clínicas mais comuns dessas 

condições (SAMARGANDY et al., 2021; OLI-

VEIRA et al., 2023). Agamaglobulinemias, de-

ficiência seletiva de IgA e deficiências das sub-

classes de IgG representam causas frequentes 

de infecções respiratórias recorrentes, frequen-

temente subdiagnosticadas (ROXO JÚNIOR, 

2009; OZKAN et al., 2005). 

A identificação precoce dessas imunodefici-

ências no cenário da ORL é fundamental para 

prevenir complicações estruturais, como bron-

quiectasias, perda auditiva, sinusopatia crônica 

e redução da qualidade de vida (FERNÁNDEZ 

et al., 2017). Além disso, estratégias específicas 

de vacinação e profilaxia antimicrobiana de-

sempenham papel central no manejo desses pa-

cientes (ESCHER et al., 2022; KURUVILLA 

& MORENA, 2013). 

O objetivo deste estudo foi analisar, por 

meio de revisão da literatura, as principais ma-

nifestações otorrinolaringológicas associadas 

às imunodeficiências primárias, bem como dis-

cutir estratégias diagnósticas e terapêuticas vol-

tadas para o reconhecimento precoce e manejo 

dessas condições. 

 

MÉTODO 

Este capítulo foi elaborado a partir de uma 

revisão narrativa e integrativa da literatura, com 

busca sistematizada nas bases de dados Pub-

Med, SciELO e LILACS, abrangendo publica-

ções entre 2020 e 2025. Foram utilizados des-

critores controlados e termos livres como pri-

mary immunodeficiency, recurrent infections, 

otolaryngology, agammaglobulinemia, IgA de-

ficiency, IgG subclass deficiency, vaccination e 

prophylaxis. 

Foram incluídos artigos originais, revisões 

sistemáticas, consensos e diretrizes clínicas que 

abordassem manifestações otorrinolaringológi-

cas das IDPs, critérios diagnósticos e estraté-

gias terapêuticas (BONILLA et al., 2020; SA-

MARGANDY et al., 2021). Excluíram-se rela-

tos de caso isolados e estudos fora do período 

estabelecido. 

 

RESULTADOS E DISCUSSÃO 

As IDPs afetam predominantemente a imu-

nidade humoral, celular ou combinada (BUC-

CIOL & MEYTS, 2020). Na prática otorrinola-

ringológica, as deficiências de anticorpos são as 

mais relevantes, devido à incapacidade de neu-

tralização de patógenos encapsulados, como 

Streptococcus pneumoniae e Haemophilus in-

fluenzae (OZKAN et al., 2005). 

Pacientes com IDPs frequentemente apre-

sentam infecções de vias aéreas superiores re-

correntes, refratárias ao tratamento convencio-

nal, com evolução para formas crônicas ou 
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complicadas, levantando suspeita de imunode-

ficiência subjacente (FERNÁNDEZ et al., 

2017; OLIVEIRA et al., 2023). 

As agamaglobulinemias, como a agamaglo-

bulinemia ligada ao X (doença de Bruton), ca-

racterizam-se por ausência ou níveis extrema-

mente baixos de imunoglobulinas séricas. Cli-

nicamente, manifestam-se por infecções bacte-

rianas recorrentes, particularmente otites mé-

dias, sinusites bacterianas e pneumonias (BO-

NILLA et al., 2020). 

O diagnóstico precoce permite a introdução 

de terapia de reposição de imunoglobulina, que 

reduz a frequência e a gravidade das infecções, 

além de prevenir sequelas estruturais no trato 

respiratório (BUSSE & RAZVI, 2022). 

A deficiência seletiva de IgA é a IDP mais 

prevalente na população geral (ROXO JÚ-

NIOR, 2009). Embora muitos indivíduos sejam 

assintomáticos, uma proporção significativa 

apresenta rinossinusites recorrentes, otites mé-

dias, faringites e infecções respiratórias baixas 

(SAMARGANDY et al., 2021). 

Na ORL, esses pacientes podem evoluir 

com sinusopatia crônica, polipose nasal e maior 

risco de infecções persistentes (OLIVEIRA et 

al., 2023). A abordagem é individualizada, uma 

vez que a reposição de IgA não está disponível, 

sendo priorizadas medidas de profilaxia, trata-

mento precoce das infecções e vacinação ade-

quada (ESCHER et al., 2022). 

As deficiências das subclasses de IgG, par-

ticularmente IgG2 e IgG4, estão fortemente as-

sociadas a infecções respiratórias recorrentes 

(OZKAN et al., 2005). Crianças e adultos com 

esse distúrbio apresentam resposta inadequada 

a antígenos polissacarídicos, predispondo a in-

fecções bacterianas de repetição. 

O atraso diagnóstico das IDPs é comum, es-

pecialmente em adultos, nos quais os sintomas 

podem ser atribuídos erroneamente a fatores 

ambientais ou alérgicos (BUSSE & RAZVI, 

2022). Na ORL, sinais de alerta incluem infec-

ções respiratórias recorrentes, otites médias fre-

quentes, sinusites graves anuais e falha terapêu-

tica repetida (BONILLA et al., 2020). 

A investigação inclui dosagem sérica de 

imunoglobulinas, subclasses de IgG, avaliação 

da resposta vacinal e, quando indicado, testes 

genéticos (BUCCIOL & MEYTS, 2020). 

A vacinação constitui pilar fundamental na 

prevenção de infecções em pacientes com IDPs, 

com preferência para vacinas inativadas e es-

quemas vacinais individualizados (ESCHER et 

al., 2022). A profilaxia antibiótica pode ser in-

dicada em casos selecionados, especialmente 

em pacientes com infecções recorrentes graves 

(KURUVILLA & MORENA, 2013), enquanto 

a reposição de imunoglobulina permanece o tra-

tamento de escolha nas deficiências humorais 

significativas (BONILLA et al., 2020). 

 

CONCLUSÃO 

As imunodeficiências primárias represen-

tam causa relevante e frequentemente subdiag-

nosticada de infecções de repetição no âmbito 

da otorrinolaringologia (OLIVEIRA et al., 

2023). Agamaglobulinemias, deficiência sele-

tiva de IgA e deficiências das subclasses de IgG 

estão diretamente associadas a quadros recor-

rentes de sinusites, otites e pneumonias, com 

impacto significativo na morbidade e na quali-

dade de vida (OZKAN et al., 2005). 

O reconhecimento precoce, aliado à investi-

gação imunológica adequada, permite a imple-

mentação de estratégias terapêuticas eficazes, 

como reposição de imunoglobulina, vacinação 

direcionada e profilaxia antimicrobiana (BO-

NILLA et al., 2020; ESCHER et al., 2022). O 

papel do otorrinolaringologista é central na sus-

peição diagnóstica e no encaminhamento opor-

tuno desses pacientes, contribuindo para me-

lhores desfechos clínicos.
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