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STUDIU PRELIMINAR AL UNUI CAZ DE AGAMAGLOBULINEMIE
ESENTIALA

G. Dogaru, 1. Csidey, A. Schiopu, Emilia Muresan, A. Cojocaru*

Agamaglobulinemia congenitaldja, fost descrisd pentru prima data
de Bruton (citat de 9), care a observat Ja 'un copil infectii repetate aso-~
ciate cu absenta gamaglobulinelor:rCopiii, cu agamaglobulinemie conée_
nitald sint sinatosi pina /la /9\luni, beneficiind de gamaglobulinele ma-
terne, care le conferi o protectie pasiva in primele luni de viata (17, 19)

Anomaliile prin deficit imunoglobulinic sint produse de alterarea sis-
temului imun intr-unul sau mai multe \din compartimentele sale celula{-e
s<au umorale, centrale sau periferice (2, 11,14 26, 27).

Conform teoriei selectiel clonale,"agamaglobulinemia s-ar datora
blocarii diferentierii clonale, ceea ce-ar sista formarea de plasmocite.

In cadrul agamaglobulinemiei s-au diferentiat o serie de forme, in
raport cu deficitul specific de imunoglobulina, evidentiat prii dozare
cantitativa si imunoelectroforeza. Deficitul de imunoglobuline poate fi
global sau selectiv, interesind IgA, IgG, 1gM sau IgE (19).

Perturbarea biologica mentionata se manifestd pe plan clinic printr-o
susceptibilitate exprimata fata de infectii (11, 17, 26).

* Asistentd tehnica : Pdcurar Laura si Oancea Floarea

Revista Medicold 7 97



Prezentarea cazului si discutii

Cazul, care constituie obiectul prezentei lucrari, este un copil, S. A,
de sex masculin, in virsta de 7 ani, din mediul urban, internat in Clinica
de pediatrie din Tirgu-Mures.

Din anamneza rezultd ca este nascut dl'n a doua nastere spontana si
la termen. Dezvoltarea sugarului este mediocra, subponderala; vaccinarile
obligatorii efectuate, Pina la virsta de 3 ani a prezentat frecvente infectii
acute ale cailor respiratorii superioare, bronhopneumonii si otite repe-
tate, rujeola si varicela,

Din istoricul bolii reiese ca la virsta de 3 ani copilul a prezentat
dureri la nivelul articulatiei genunchiului sting, insotite de aparitia unei
zone hiperemice de 5 5 ¢m, etichetate drept eritem nodos — situatie care
se repeta la virsta de 4 ani, cind este internat in Spitalul din Odorheiul
Secuiesc. In anul urmator copilul prezinti repetate infectii ale cailor
aeriene, etichetate drept bronhopneumonii. La virsta de 7 ani copilul
prezinti din nou un episod caracterizat prin tumefierea articulatiilor ge-
nunchilor si impotenta functionala la care se asociaza si tumefierea arti-
culatiilor interfalangiene ale miinilor. La virsta de 6 ani si 5 luni se
interneaza (mai, 1981) in Clinica de pediatrie @lin Tirgu-Mures pentru
manifestarile poliarticulare mentionate, adinamie, febra si hematurie
macroscopica. Diagnosticul de trimitere: litiaza renald; glomerulonefrita;
artritd reumatoida.

Examenul clinic releva: subfebrilitate) greutate 17,5 kg, tegumen-
tele si mucoasele usor [palide.” /sistemul ‘musculo-adipos slab repre-
zentat, micropoliadenopatie generalizati, tumefierea articulatiilor genun-
chilor si ale articulatiilor “interfalangiene “ale ‘miinilor, raluri crepitante
la baza plaminului drept,\ rare raluri ‘bronsice pe tot toracele, hematurie
macroscopica.

Examinarile paxac]xmce (tabelul'nr:"1)°pan in evidenti urmatoarele
modificari: limfopenie, VSH’ discrétymarit.~hiperalfa, globulinemie. hipo-
gamaglobulinemie marcatd, absenta —arcurilor de precipitare ale IgA,
IgM si 1gG la imunoelectroforeza efectuati prin micrometoda Schei-
degger. Examenul urinei confirma hematuria si evidentiazd prezenta
albuminuriei, piuriei si a unei oxalurii importante. Urocultura efectuata
in repetate rinduri este sterild. Examinarile radiologice confirma prezenta
unei litiaze renale drepte si a unei cuduri a jonctiunii pielo-caliceale
drepte. posibil printr-o anomalie vasculari. Reactia la tuberculind —
doua unitati PPD —- este in repetate rinduri negativa.

Diagnosticul stabilit pe baza datelor clinice si de laborator la iesirea
din spital: ,,Agamaglobulinemie esentiald congenitala. Litiaza renala
-dreapta. Cudura pieloureterala dreapta“.

In timpu! interndrii a beneficiat de tratament simptomatic, anti-
infectios si de substitutie cu gamaglobulind si s-a efectuat vaccinarea
BCG.

La externarea din clinica s-a recomandat: evitarea infectiilor inter-
curente, tratament de intretinere cu gamaglobulind, interventia chirur-
gicala pentru calculi maltipli bazinetali si caliceali si corectia cudurii
pieloureterale drepte intr-un serviciu de specialitate.

98



Cazul prezentat confirmd pe cele similare din literatura de specia-
litate (7, 11, 12, 13, 16, 19, 20, 22, 25).

Debutul clinic, prin infectii repetate ale cailor respiratorii este
frecvent intilnit, sesizat si de alti autori (4, 5, 8, 17, 18).

Asocierea cu manifestari reumatismale si aparitia de noduli subcuta-
naii, frecvent intilnitda in cazul hipogamaglobulinemiilor, duce adeseori
la dificultati in interpretarea acestor simptome (1, 3, 15, 17, 26).

Limfopenia si proliferarea limfoida (poliadenopatia generalizata) este
sesizata si de alti autori (20, 21, 22).

Sanatatea parintilor si a fratilor bolnavului pledeazi pentru natura
rongenitala §i nu ereditara a bolii (10, 13, 16, 20, 22).

Tabelul nr. 1 M
. Evolutia dinamicd a investigatiilor biologice
Constante biologice La internare ‘r;a:“;;st‘:‘llui La externare
|
Numarul eritrocitelor 4.000.000 ' mm® -, ! 4.240.000/mm?
Hematocrit .- ; 129,
Hemoglobina 11,9 g/100-m! 117 2:100 ml 13,6 2'100 ml
Leucocite 8400 mm” 8.700 mm? 9.300 mm?
Neutrofile
nesegmentate ‘ 3™y 10"4 2%,
Neutrofile i |
segmentate | 81%, 64%, 677,
Eozinofile | 2, | — i -
Bazofile 2%, — : 17
Monocite l 3, 4", ! 8",
Limf{ocite ' 94, ' 220, 22%,
VSH | 1s3mm | 1532 mm 11’28 mm
Proteinemie I' 606 g 100m! | 667 g100ml 6.45 £'100 ml
Albumine | 54% 50", | 56" o
Alfa,-globuline ' 4, 304 | ELP
Alfa,-globuline 26", | 24% ' 23v,
Beta-globuline u°, : 110, i 1%,
Gamaglobuline 5" { 129, | 6,
1A nedozabil i nedozabil ' nedozabil
12G ) nedozabil . 355 mg®, | nedozabil
IeM 77 mg", 107 mg", ! 60 mg",
ASLO 88 Ul — —_
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G. Dogaru, I. Csidey, A. Schiopu, Emilia Muresan, A. Cojocaru

PRELIMINARY STUDY OF A CASE OF ESSENTIAL
AGAMMAGLOBUNINAEMIA

The authors present the clinical evolution and relevant laboratory findings
of a child aged 7, hospitalized at the Clinic of Paediatrics, Tirgu-Mures, lRomania,
with repeated previous infections (of the lungs, tonsils, ears), whose final diagnosis
was: congenilal essential agammaglobulinaemia; right renal lithiasis; right pyelo-
ureteral angulation.

They have pointed out the presence of certain haematological (neutrophilia
with lymphopenia) and metabolic (deficient deveclopment in weight, oxaluria,
albuminuria) modifications, which suggest that the patient’s deranged gammaglo-
bulin synthesis is associated with metabolic disturbances, which in turn may
affect the synthesis 'of immunoglobulins and the capacity of immune defence.
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