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RESUMO 

Introdução: A imunodeficiência comum variável (IDCV) é a imunodeficiência primária sintomática mais frequen-
te. Caracteriza-se por apresentar uma enorme heterogeneidade de manifestações clínicas, imunológicas e genéticas, 
sendo por isso considerada um “diagnóstico em guarda-chuva”. O maior reconhecimento e os progressos no trata-
mento da IDCV permitiram aumentar a sobrevida dos doentes. No entanto, a reposição de imunoglobulina humana 
permanece a base do tratamento. A perspetiva do doente sobre a qualidade de vida (QV) relacionada com a saúde, 
como um fator que influencia o bem-estar e a funcionalidade física e emocional, é cada vez mais explorada nos cuida-
dos de saúde. O objetivo deste estudo foi avaliar a QV dos doentes com IDCV sob terapêutica de substituição com 
imunoglobulina endovenosa, aplicando o questionário de QV MOS SF-36. Métodos: Foram incluídos 23 doentes com 
IDCV seguidos na consulta de Imunoalergologia-Imunodeficiências Primárias da Unidade Local de Saúde Gaia-Espinho, 
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que responderam ao questionário de QV (MOS SF-36). Compararam-se os valores de QV dos doentes com valores 
de referência previamente publicados, referentes a uma amostra representativa da população portuguesa (n=2459). 
Os valores das diferentes dimensões de QV foram comparados segundo o sexo, idade de início dos sintomas/diagnós-
tico/atual, presença de infeções recorrentes e complicações não infeciosas. Resultados: Os doentes com IDCV 
apresentaram uma diminuição estatisticamente significativa da componente física e mental. Na componente física, o 
desempenho e a dor física foram os mais afetados. Nos parâmetros que avaliam a componente mental, a saúde men-
tal, função social e vitalidade, também apresentaram uma diminuição significativa. As diferenças encontradas foram 
independentes da idade de diagnóstico, tempo até ao diagnóstico, sexo e complicações não infeciosas. Conclusão: 
Os doentes em seguimento por IDCV apresentam diminuição significativa da componente física e mental da qualida-
de de vida. Salientamos a relevância de uma avaliação multidisciplinar adequada às necessidades de cada doente com 
o objetivo de intervir nos parâmetros afetados. 

Palavras chave: Imunodeficiência comum variável, qualidade de vida, questionário MOS SF-36, saúde física, saúde mental. 
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ABSTRACT

Introduction: Common Variable Immunodeficiency (CVID) is the most common symptomatic primary immunodeficiency 
in adulthood. It is characterized by heterogeneous clinical, immunological, and genetic manifestations and is therefore considered 
an “umbrella diagnosis”. Greater recognition and progress in the treatment of CVID has led to increased patient survival. How-
ever, human immunoglobulin replacement remains the first-line treatment. Acknowledgment of the patient’s perspective re-
garding health-related quality of life (QoL) as a factor influencing well-being in both physical and mental domains is emerging 
in healthcare. This study aimed to evaluate the QoL of patients with CVID undergoing intravenous immunoglobulin replacement 
therapy, applying the MOS SF-36 QoL questionnaire. Methods: We included 23 patients with CVID followed in the Allergy 
and Clinical Immunology department at the Unidade Local de Saúde Gaia-Espinho. The patients’ QoL questionnaire scores   were 
compared with previously published reference values from a sample of the Portuguese population (n=2459). Scores   of different 
QoL dimensions were analyzed regarding age, sex, age at onset of symptoms/diagnosis/current, recurrent infections, and comor-
bidities. Results: CVID patients showed a statistically significant decrease in the physical and mental domains. In the physical 
domain, patients expressed significantly lower scores in functioning and physical pain. The subgroup scores for mental health, 
social function, and vitality in the mental component also showed a significant decrease. There was no significant correlation 
between age at diagnosis, time until diagnosis, sex, and non-infectious comorbidities. Conclusion: CVID patients show a sig-
nif icant reduction in the physical and mental parameters of QoL. We emphasize the relevance of a multidisciplinary approach 
to assess their individual needs regarding the affected parameters. 

Keywords: Common variable immunodeficiency, quality of life, MOS SF-36 questionnaire, mental health, physical health.
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INTRODUÇÃO

A imunodeficiência comum variável (IDCV) carac-
teriza-se por baixos níveis de anticorpos secun-
dário a alterações na diferenciação terminal das 

células B (1). A IDCV é considerada o erro inato do siste-
ma imune sintomático mais frequente na população, com 
uma prevalência estimada entre 1:10 000 e 1:100 000 ca-
sos, afetando de igual modo ambos os sexos. O início dos 
sintomas/manifestações clínicas tem dois picos de maior 
incidência, entre a primeira e a terceira década de vida (2).

Segundo a classificação da European Society for Immu-
nodeficiencies (ESID), são critérios de IDCV a presença de 
pelo menos uma manifestação clínica característica (infe-
ções recorrentes, doença autoimune, doença granuloma-
tosa, linfoproliferação policlonal sem etiologia clara ou 
história familiar de défice de anticorpos) associada a: 1) 
diminuição do nível de IgG e IgA, com ou sem diminuição 
de IgM (pelo menos dois desvios-padrão abaixo do valor 
médio para o grupo etário), 2) deficiente resposta à vaci-
nação (e/ou ausência de iso-hemaglutininas) e/ou diminui-
ção dos linfócitos B de memória switched (inferior a 70% 
para a idade), 3) diagnóstico após os 4 anos (sintomas 
podem estar presentes previamente), e 4) exclusão de 
causas secundárias de hipogamaglobulinemia (3).

A IDCV apresenta uma enorme heterogeneidade de 
manifestações clínicas, imunológicas e alterações genéti-
cas, sendo por isso considerada um “diagnóstico em guar-
da-chuva” (3). O espetro de manifestações clínicas en-
globa, para além das infeções crónicas, graves e 
recorrentes, as doenças autoimunes, granulomatosas e 
linfoproliferativas (3,4). Apesar dos progressos no conhe-
cimento dos mecanismos genéticos subjacentes aos vários 
fenótipos da IDCV, a etiologia desta síndrome permane-
ce pouco esclarecida (3,4). O maior reconhecimento e 
avanços no tratamento da IDCV permitiram aumentar a 
sobrevida dos doentes. No entanto, a terapêutica de 
reposição regular com imunoglobulina permanece a base 
do seu tratamento. É de salientar que a reposição de 
imunoglobulinas se associa a melhor prognóstico e redu-

ção da frequência e gravidade das infeções. Contudo, 
parece menos eficaz no controlo da linfoproliferação, 
autoimunidade e malignidade decorrentes da IDCV (5,6). 

Apesar do termo “comum” associado à denominação 
desta patologia, a IDCV é uma entidade rara, cujo diag-
nóstico é um desafio. Trata-se de uma doença pouco 
conhecida da comunidade médica geral, com diferentes 
manifestações clínicas não integradas como um todo, 
mimetizando outras doenças e com desvalorização da 
frequência e gravidade das infeções (7). Consequente-
mente, estão descritos atrasos no diagnóstico de 4-9 anos 
desde o início dos sintomas (8). Este facto é da maior 
importância, pois o atraso do diagnóstico e, consequen-
temente, do início do tratamento, está associado a pior 
prognóstico e menor sobrevida (9,10). 

A qualidade de vida relacionada com a saúde é uma 
perceção subjetiva do indivíduo sobre o estado de saúde 
(doença e tratamento) referente ao seu bem-estar físico, 
psicológico e social (11). A perspetiva do doente em rela-
ção à qualidade de vida relacionada com saúde, como um 
fator que influencia o bem-estar e a funcionalidade física 
e emocional, é cada vez mais explorada pelos médicos e 
restantes prestadores de cuidados de saúde (12,13,14). 

Nos doentes com IDCV, além da carga inerente ao 
próprio diagnóstico de uma doença rara, a qualidade de 
vida dos doentes é também comprometida pelas compli-
cações da própria doença e limitação física que lhe está 
associada, pela necessidade de acesso frequente a cuida-
dos de saúde e pelas opções terapêuticas disponíveis (15). 
No entanto, existem poucos artigos publicados que ava-
liem a qualidade de vida neste grupo de doentes.

O objetivo deste estudo foi avaliar a qualidade de 
vida dos doentes com IDCV sob terapêutica de substi-
tuição com imunoglobulina endovenosa há mais de 6 
meses, aplicando uma escala de avaliação da perceção 
da qualidade de vida (MOS SF-36) validada para a popu-
lação portuguesa (16,17). Este instrumento avalia duas 
dimensões de saúde (física e mental) e é composto por 
36 itens agrupados em 8 conceitos importantes em saú-
de: função física, desempenho físico, dor física, saúde em 
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geral, vitalidade, função social, desempenho emocional, 
e saúde mental.

MATERIAL E MÉTODOS 

População 
Foram incluídos todos os doentes com IDCV sob 

tratamento com imunoglobulina endovenosa por mais de 
6 meses consecutivos na consulta de Imunoalergologia 
- Imunodeficiências Primárias da Unidade Local de Saúde 
Gaia Espinho (n=23). Os questionários de qualidade de 
vida foram entregues no início de uma sessão de trata-
mento com imunoglobulina endovenosa e devolvidos no 
final da sessão ou na sessão seguinte. A recolha de ques-
tionários decorreu entre 1 janeiro e 31 maio de 2022.  

Para comparação com uma população saudável foram 
utilizados dados de referência de uma amostra represen-
tativa da população portuguesa (n=2449) (18). 

Instrumentos 
Para avaliar a qualidade de vida foi utilizada uma es-

cala genérica do estado de saúde, Medical Outcomes Study 
Short-Form 36 (MOS SF-36), validada para a população 
portuguesa (16,17). O MOS SF-36 é uma escala que não 
é específica de doença ou grupo etário, sendo a simpli-
cidade da sua execução um fator importante que facilita 
a sua utilização. Esta escala é composta por 36 itens que 
fornecem pontuações em oito dimensões: função física 
(desempenho das atividades diárias, como autocuidado, 
vestir-se, tomar banho ou subir escadas), desempenho 
físico (impacto da saúde física no desempenho das ativi-
dades diárias e/ou profissionais), dor física (intensidade 
da dor e o impacto no desempenho das atividades diárias 
e/ou profissionais), saúde em geral (perceção subjetiva 
do estado geral de saúde), vitalidade (capacidade dos 
doentes na realização de  tarefas do quotidiano), função 
social (interferência da condição de saúde nas atividades 
sociais), desempenho emocional (impacto das condições 
emocionais no desempenho das atividades diárias e/ou 

profissionais) e saúde mental (escala de humor e bem-es-
tar). A pontuação para cada item varia entre 0 e 100 
pontos, que refletem, respetivamente, o pior e o melhor 
estado geral de saúde. Estes oito parâmetros podem ser 
agrupados em duas medidas sumárias: a componente de 
saúde física (função física, desempenho físico, dor física e 
saúde geral) e a componente de saúde mental (saúde 
mental, desempenho emocional, função social e vitalida-
de). Os valores médios de cada conceito foram transfor-
mados em percentagem do total da pontuação máxima 
possível. Da amostra de doentes foram também avaliados 
dados demográficos e comorbilidades.

Análise estatística 
Foram incluídos na análise estatística doentes adultos 

(mais de 18 anos de idade) com diagnóstico de IDCV que 
se encontravam sob tratamento com imunoglobulina en-
dovenosa há mais de 6 meses consecutivos e que com-
pletaram o questionário MOS SF-36. A análise das variá-
veis incluiu medidas de estatística descritiva (frequências 
absolutas e relativas, média e desvio-padrão ou mediana 
e intervalo-interquartil, IIQ). A normalidade de distribui-
ção dos valores das variáveis foi analisada com o teste de 
Shapiro-Wilk e observação do histograma. 

As pontuações das 8 dimensões de qualidade de vida 
foram analisadas de acordo com o sexo, idade de início 
dos sintomas, idade de diagnóstico, idade atual, presença 
de infeções recorrentes e complicações não infeciosas 
(doença respiratória, gastrointestinal, linfoproliferativas, 
neoplasias sólidas, autoimunidade e esplenomegalia). Para 
tal foi utilizado o teste não paramétrico Mann-Whitney 
(sexo, infeções recorrentes e comorbilidades) e coefi-
ciente de correlação de spearman (idade de início dos 
sintomas/diagnóstico/atual). 

Compararam-se os scores de qualidade de vida dos 
doentes com valores de referência previamente publica-
dos, referentes a uma amostra representativa da popu-
lação portuguesa de idade adulta (n=2459) (18). Para esta 
comparação foi utilizado o teste t para uma amostra. O 
nível de significância considerado foi um valor de p<0,05. 
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Toda a análise estatística foi efetuada utilizando o pro-
grama Statistical Package for the Social Sciences (SPSS) 29.0. 

RESULTADOS 

Foram incluídos 23 doentes adultos, 65% do sexo 
feminino, com mediana de idade atual de 63 anos (IIQ 
46;70). O início dos sintomas (mediana de 24 anos (IIQ 
17-27)) foi significativamente diferente entre sexos, com 
uma mediana de idade de 25 anos (IIQ 20-28) nas mulhe-
res e 17 anos (IIQ 14-25) nos homens (p=0,034).  A me-
diana de idade na altura do diagnóstico (mediana de 38 
anos (IIQ 33-53)) foi de 40 anos (IIQ 34-54) nas mulheres 
e 38 anos (IIQ 32-53) nos homens. As características dos 
doentes encontram-se sistematizadas na Tabela 1. 

Todos os doentes que participaram neste estudo es-
tavam sob terapêutica de reposição regular com imuno-
globulina endovenosa. As características do tratamento 
encontram-se representadas na Tabela 2. 

Nesta série de doentes as infeções respiratórias re-
correntes estavam presentes em 15 (65%) indivíduos, 
sendo os agentes isolados mais frequentes o Streptococcus 
pneumoniae, Haemophilus influenzae e Pseudomonas aerugi-
nosa. As infeções gastrointestinais estavam presentes em 
4 (17%), sendo o Campylobacter jejuni e o Clostridium diffi-
cile os agentes mais frequentemente implicados. A pato-
logia respiratória crónica foi a manifestação não infeciosa 
mais frequente (n=13), havendo 5 doentes com doença 
pulmonar obstrutiva crónica, 4 com asma, 2 com doença 
pulmonar intersticial linfocítica granulomatosa (GLILD) e 
2 com bronquiolite obliterante com pneumonia organiza-
tiva. Do total de doentes com patologia respiratória cró-
nica, 7 (54%) apresentavam bronquiectasias. A patologia 
autoimune foi encontrada em 5 (22%) doentes, sendo a 
anemia hemolítica autoimune, trombocitopenia, síndrome 
Sjögren, lúpus eritematoso sistémico e hipotiroidismo os 
diagnósticos associados.  As doenças linfoproliferativas 
foram diagnosticadas em 3 (13%) doentes, neoplasias só-
lidas (carcinoma de cólon) e esplenomegalia em 2 (9%) e, 

por último, diarreia crónica em 3 (13%), sendo detetada 
hiperplasia nodular linfoide em 2 (67%) deles.

Os valores médios das pontuações do questionário 
MOS SF-36 nos doentes adultos com IDCV (n=23) e na 
amostra representativa da população portuguesa de idade 
adulta (18 a 64 anos) encontram-se esquematizados na 
Tabela 3 e na Tabela 4. Os doentes com IDCV, em com-

Tabela 1. Características dos doentes com IDCV

Características n (%)

Sexo 

Masculino 8 (34,8)

Feminino 15 (65,2)

Idade atual

19-39 1 (4,3)

40-59 10 (43,5)

≥ 60 12 (52,2)

Idade ao diagnóstico

19-39 13 (56,5)

40-59 8 (34,8)

≥ 60 2 (8,7)

Comorbilidades

Respiratórias 13 (56,5)

Gastrointestinais 3 (13,0)

Autoimunes 5 (21,7)

Linfoproliferativas 3 (13,0)

Neoplasias sólidas (carcinoma colon) 2 (8,7)

Esplenomegalia 2 (8,7)

Tabela 2. Características do tratamento com Imunoglobulina. 

Imunoglobulina EV Me (min; max)

Dose (mg/kg) 300 (300; 600)

Intervalo de 
administração (semanas) 4/4 (3/3;8/8)

EV – Endovenosa; Me – Mediana; min – mínimo; max – máximo
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paração com a amostra representativa populacional, apre-
sentaram diminuição significativa da componente física 
(média de 49,2 vs 66,4) e mental (média de 47,1 vs 67,8), 
ambas estatisticamente significativas (p=0,001). As diferen-
ças encontradas foram independentes da idade de diag-
nóstico, tempo até ao diagnóstico, sexo e comorbilidades.

No que diz respeito aos parâmetros avaliados na com-
ponente física, o desempenho físico (média de 40,2 vs 
71,2) e a dor física (média de 39,6 vs 63,3) foram os mais 
afetados na população estudada, em comparação com a 
população geral portuguesa, com significância estatística 
(p=0,004; p=0,001, respetivamente). Nas questões que 
avaliam a saúde em geral, a média é semelhante à da 
população ativa portuguesa (média de 55,9 vs 55,8). 

Nos parâmetros que avaliam a componente mental, 
a saúde mental (média de 51,6 vs 64), função social (mé-
dia de 40,4 vs 74,9) e vitalidade (média de 40,0 vs 58,4) 
apresentaram uma diminuição significativa na população 
estudada em comparação com a população geral. Não 
foram encontradas diferenças no que diz respeito ao de-
sempenho emocional. 

DISCUSSÃO

As publicações internacionais encontradas refletem 
a necessidade de maior investimento na avaliação da qua-
lidade de vida dos doentes com doenças crónicas (11). 

Tabela 3. Média de scores nas componentes física e mental – Comparação entre doentes e população de referência. 

Parâmetros MOS SF-36
Doentes 
(n=23)

População de referência 
(n=2459) Diferença Valor p*

Média DP Média DP

Componente Física 49,2 ±17,4 66,4 ±24,1 -17,2 0,001

Componente Mental 47,1 ±14,7 67,8 ±23,9 -20,7 0,001

*Utilizado teste t para uma amostra. DP – Desvio-Padrão

Tabela 4. Média de scores MOS SF-36 – Comparação entre doentes e população de referência. 

Parâmetros MOS SF-36
Doentes 
(n=23)

População de 
referência 
(n=2459) Diferença Valor p*

Média DP Média DP

Função Física 61,5 ±33,1 75,3 26,7 -13,8 0,059

Desempenho Físico 40,2 ±46,9 71,2 ±25,8 -31,0 0,004

Dor Física 39,6 ±24,4 63,3 ±24,9 -23,7 0,001

Saúde Geral 55,9 ±14,1 55,8 ±18,8 +0,1 0,989

Vitalidade 40,0 ±9,7 58,4 25,6 -18,4 0,001

Desempenho emocional 56,5 ±46,5 73,6 ±24,6 -17,1 0,093

Saúde Mental 40,4 9,0 64,0 ±22,8 -23,6 0,001

Função Social 51,6 16,1 74,9 ±22,8 -23,3 0,001

*Utilizado teste t para uma amostra. DP – Desvio-Padrão
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Apesar dos parâmetros de qualidade de vida serem fre-
quentemente incluídos nos ensaios clínicos, a sua avalia-
ção na prática clínica é limitada (11).  A utilização de Pa-
tient-Reported Outcome Measures (PROM) na prática 
clínica tem sido proposta como meio facilitador da co-
municação médico-doente, identificando problemas, mo-
nitorizando a doença e o tratamento (19).

Este estudo centrou-se na avaliação do impacto do 
diagnóstico de IDCV na qualidade de vida e na identifi-
cação dos fatores físicos e mentais mais afetados.

O diagnóstico de IDCV foi realizado em idade adulta 
(mediana de 38 anos), associado a complicações crónicas 
com perda de função permanente na maioria dos doentes. 
Estes resultados têm semelhanças com os encontrados 
na literatura, que indicam uma idade média ao diagnósti-
co de 35 anos e apresentam várias complicações não 
infeciosas associadas, sendo a doença pulmonar crónica 
a mais frequente, como nesta população (4,20).

A análise dos dados nesta população mostrou que os 
doentes com IDCV apresentavam uma saúde física e men-
tal significativamente diminuída em comparação com uma 
amostra representativa da população ativa portuguesa. 
Estes resultados são concordantes com os resultados de 
outros autores, como num estudo de Quinti et al. de uma 
população italiana (n=96) de doentes com IDCV que apre-
sentou menor qualidade de vida (medida pelo MOS SF-36) 
quando comparado com uma amostra da população geral, 
sendo a doença pulmonar crónica e a diarreia crónica os 
principais fatores associados a valores inferiores no MOS 
SF-36 (11).  No estudo de Rider et al. em que foi aplicado 
o questionário SF-12, que avalia a perceção do indivíduo 
em relação a aspetos da sua saúde física e mental nas 
quatro semanas prévias, os doentes adultos com IDCV 
apresentaram um bem-estar físico e mental significativa-
mente diminuído, independente da via de administração 
da imunoglobulina (endovenosa ou subcutânea) (21). Es-
tes resultados demonstram que os efeitos na componen-
te física e mental conferidos pelo diagnóstico de uma 
doença crónica, com importantes complicações, tem 
significativas limitações na qualidade de vida.

Os doentes apresentaram uma diminuição de todos 
os parâmetros avaliados no questionário MOS SF-36, com 
a exceção da perceção da saúde em geral.  Estes dados 
sugerem que, apesar dos progressos no tratamento e 
diagnóstico mais precoce, a população estudada tem ca-
racterísticas que afetam significativamente a sua vida 
diária, com efeitos negativos na sua saúde mental e física. 

O facto de não se encontrarem fatores diferenciado-
res nesta população poder-se-á dever a fatores relacio-
nados com o reduzido tamanho da amostra e às suas 
características biológicas: população com idade avançada 
(mediana de 63 anos), com pluripatologia não relaciona-
da com a IDCV e, provavelmente, com menos compro-
missos laborais, pois mais de metade dos doentes apre-
sentam uma idade atual próxima da idade média de 
aposentação.

No registo europeu de 1996-2006, 20% dos doentes 
foram diagnosticados 15 anos após o início dos sintomas 
(22). Neste registo, cada ano adicional de atraso no diag-
nóstico associou-se a um aumento da mortalidade de 
1,7% (22,23). O atraso no diagnóstico foi mais evidente 
na nossa população do que nos dados europeus referidos, 
com uma média de tempo desde o início dos sintomas 
até ao diagnóstico de 19 anos, o que poderá explicar a 
maior prevalência de complicações não infeciosas (87%) 
na nossa população em comparação com o reportado na 
literatura (24). 

Num estudo publicado em 2020, que inclui 623 doen-
tes com IDCV, as manifestações não infeciosas estavam 
presentes em 68,1% da amostra, sendo a autoimunidade 
(33,2%) e a doença pulmonar crónica (30,2%) as mais 
frequentes, seguidas da hiperplasia linfoide/esplenome-
galia (20,9%), doença hepática (12,7%), granulomas (9,3%), 
doença gastrointestinal (7,3%), linfoma (6,7%) e outras 
doenças malignas (6,4%) (24).

Um estudo publicado em 2016 por Routes et al. pro-
curou obter informações sobre o impacto da doença 
entre doentes recém diagnosticados com défice de pro-
dução de anticorpos e explorar a qualidade de vida após 
o início do tratamento com imunoglobulina (25). Os re-
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sultados apresentados sugerem que doentes adultos têm 
valores inferiores de qualidade de vida e produtividade 
antes do início do tratamento. Após 12 meses de trata-
mento com imunoglobulina apresentaram melhor quali-
dade de vida, que se refletiu por aumentos significativos 
e clinicamente relevantes em duas pontuações do domí-
nio da saúde física (saúde geral e desempenho físico) e 
um domínio da saúde mental (função social) no questio-
nário MOS SF-36 (25). Estes dados realçam a importân-
cia do diagnóstico precoce, que está associado frequen-
temente a angústia e ansiedade.

Atendendo às diferenças encontradas na nossa popu-
lação em relação à qualidade de vida da população portu-
guesa, a nossa análise sugere que há um amplo espaço para 
melhorar no que diz respeito ao bem-estar dos doentes 
com IDCV. Os doentes desta amostra apresentaram uma 
redução significativa da qualidade de vida em relação à 
população portuguesa de referência, não só nas variáveis 
que avaliam a componente física, mas também nas respei-
tantes à componente mental. A função social destes doen-
tes também foi significativamente inferior. Estes dados 
corroboram a multidimensionalidade da IDCV como sen-
do uma doença física grave com grande morbimortalidade, 
mas também uma doença com enorme impacto na saúde 
mental e na relação social dos doentes. Além do impacto 
da doença e do “sentir-se doente”, os tratamentos regu-
lares, a constante dependência de serviços de saúde e os 
condicionalismos impostos pela suscetibilidade acrescida 
a infeções contribuem enormemente para o compromis-
so na saúde mental e relação interpessoal. 

Um dado a salientar é o de que nesta amostra, apesar 
do compromisso em todas as outras variáveis, a perceção 
individual da saúde em geral foi semelhante nos doentes 
com IDCV em comparação com a população geral (55,9 
±14,1 vs 55,8 ±18,8, diferença de +0,1, p=0,989). A per-
ceção da saúde em geral é avaliada por questões mais 
gerais sobre a saúde atual, resistência à doença e aspeto 
saudável, em comparação com os restantes conceitos 
que englobam a componente física (função, desempenho 
e dor), o que poderá ser difícil de valorizar numa síndro-

me tão complexa como a IDCV, pelo que os autores 
consideram ser um dos fatores que explica a perceção 
da saúde geral semelhante à população de referência. 

A reduzida dimensão da amostra e a ausência de alea-
torização poderão ser consideradas as principais limita-
ções deste trabalho. Contudo, foram incluídos todos os 
doentes seguidos num hospital central do Norte do país. 
O facto de os doentes apresentarem tempos de diagnós-
tico e duração de tratamento com imunoglobulina dife-
rentes pode também influenciar os resultados obtidos. 
O questionário utilizado é uma escala de medida geral da 
qualidade de vida e não se destina a uma população es-
pecífica. Pelas particularidades desta população, seria 
importante o uso de questionários específicos da doen-
ça. Em 2016 foi publicado o primeiro questionário de 
qualidade de vida em doentes com IDCV, desenvolvido 
e inicialmente validado por Quinti et al. Segundo os au-
tores, o CVID_QoL foi capaz de identificar característi-
cas relevantes dos doentes com IDCV (26). No entanto, 
é essencial a validação prévia em diferentes populações.

Ainda assim, estes resultados são importantes como 
primeiros dados publicados nesta área em Portugal. 

CONCLUSÃO

Os doentes com IDCV constituem um grupo hetero-
géneo de doentes com diferenças no espetro clínico e na 
gravidade da doença. Embora a IDCV esteja mais associa-
da a défices na saúde física, o presente estudo também 
encontrou diminuições significativas na saúde mental. 
Reforçamos a importância do risco de ansiedade e de-
pressão a que esta população está sujeita e a importância 
do apoio psicológico no seguimento destes doentes. Esta 
população apresentou valores significativamente inferiores 
em dois parâmetros da saúde física (desempenho físico e 
dor física) e em três da saúde mental (vitalidade, saúde 
mental e função social). Estes dados fornecem informações 
sobre os fatores mais afetados, o que nos poderá ajudar 
a melhorar a qualidade de vida dos doentes com IDCV. 

Liliana Pereira Dias, Margarida Areia, Susana Cadinha, Joana Queirós Gomes, Arminda Guilherme
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Salientamos ainda a relevância de uma avaliação multidis-
ciplinar adequada às necessidades de cada doente com o 
objetivo de intervir nos parâmetros afetados. 

O impacto na qualidade de vida da IDCV provavel-
mente não é totalmente compreendido usando apenas 
uma escala de medida geral (MOS-SF 36). Assim, seria 
interessante a validação na população portuguesa de ques-
tionários específicos para a população com IDCV e, pelo 
enorme impacto na saúde mental e desempenho físico 
encontrado nesta amostra, a avaliação do núcleo familiar 
e identificação de necessidades poderá ajudar na imple-
mentação de estratégias e recursos para otimização da 
vida quotidiana dos nossos doentes. 

Conflito de interesses
Os autores declaram que não existem conflitos de 

interesses.

ORCID  

Liliana Pereira Dias  0000-0003-2285-4333

Margarida Areia  0000-0002-8274-2686

Susana Cadinha  0000-0001-6259-6135

Joana Queirós Gomes  0000-0002-2228-2657

Arminda Guilherme  0000-0001-5882-7703

Autor correspondente
Liliana Pereira Dias 
Serviço de Imunoalergologia,  
Unidade Local de Saúde Gaia-Espinho
Rua Conceição Fernandes
4434-502 Vila Nova Gaia
E-mail: liliana.pereira.dias@ulsge.min-saude.pt

REFERÊNCIAS

  1. Notarangelo LD, Fischer A, Geha RS, Casanova JL, Chapel H, 

Conley ME, et al. Primary immunodeficiencies. J Allergy Clin Im-

munol 2009; 124:1161-78.  doi: 10.1016/j.jaci.2009.10.013.

  2. Chapel H, Lucas M, Lee M, Bjorkander J, Webster D, Grimbacher 

B, et al. Common variable immunodeficiency disorders: division 

into distinct clinical phenotypes. Blood 2008; 112(2):277-86. 

DOI: 10.1182/blood-2007-11-124545.

  3. Seidel MG, Kindle G, Gathmann B, Quinti I, Buckland M, Montfrans 

J, et al. The European Society for Immunodeficiencies (ESID) Reg-

istry Working Definitions for the Clinical Diagnosis of Inborn Errors 

of Immunity. J Allergy Clin Immunol Pract 2019;7(6):1763-70. 

doi:10.1016/j.jaip.2019.02.004.

  4. Bonilla FA, Barlan I, Chapel H, Costa Carvalho B, Cunningham-Run-

dles C, Morena MT, et al. International Consensus Document 

(ICON): Common Variable Immunodeficiency Disorders. J Allergy 

Clin Immunol Pract 2016; 4(1): 38-59. doi:10.1016/j.jaip.2015.07.025. 

  5. Bonagura VR. Using intravenous immunoglobulin to treat patients 

with primary immune deficiency disease. J Clin Immunol 2013; 

33:S90-4. doi: 10.1007/s10875-012-9838-1.

  6. Lucas M, Lee M, Lortan J, Lopez-Granados E, Misbah S, Chapel H. 

Infection outcomes in patients with common variable immunode-

ficiency disorders: relationship to immunoglobulin therapy over 22 

years. J Allergy Clin Immunol 2010; 125:1354-60. doi: 10.1016/j.

jaci.2010.02.040.

  7. Ameratunga R, Woon S-T. Perspective: evolving concepts in the 

diagnosis and understanding of common variable immunodeficien-

cy disorders(CVID). Clinic Rev Allerg Immunol. 2020;59(1):109-21. 

doi:10.1007/s12016-019-08765-6.

  8. Salzer U, Warnatz K, Peter HH. Common variable immunodeficiency 

– an update. Arthritis Res Ther 2012;14(5):223. doi:10.1186/ar4032S.

  9. von der Lippe C, Diesen PS, Feragen KB. Living with a rare disor-

der: A systematic review of the qualitative literature. Mol Genet 

Genomic Med 2017;5(6): 758-73. doi:10.1002/mgg3.315.

10. Bogart, K. R., & Irvin, V. L. (2017). Health-related quality of life 

among adults with diverse rare disorders. Orphanet J Rare Dis 

2017;12(1):177. doi:10.1186/s13023-017-0730-1. 

11. Quinti I, Di Pietro C, Martini H, Pesce AM, Lombardi F, Baumghart-

ner M, et al. Health related quality of life in common variable im-

munodeficiency. Yonsei Med J 2012;53(3):603-10. doi:10.3349/

ymj.2012.53.3.603.

12.  Lenderking WR, Anatchkova M, Pokrzywinski R, Skalicky A, Mar-

tin ML, Gelhorn H. Measuring health-related quality of life in patients 

with rare disease. J Patient Rep Outcomes 2021;5(1):61. doi:10.1186/

s41687-021-00336-8.

13. Andersen JB, Midttun K, Feragen KJB. Measuring quality of life of 

primary antibody deficiency patients using a disease-specific 

health-related quality of life questionnaire for common variable im-

munodeficiency (CVID_QoL). J Patient Rep Outcomes 2019;3(1):15. 

doi:10.1186/s41687-019-0101-x.

14. Luz S, Da Silva JA, Barbosa F, Santos AS, Ferreira MB, Barbosa MP. 

Avaliação da qualidade de vida em doentes com angioedema he-

reditário. Rev Port Imunoalergologia 2011; 19 (3): 143-9.

AVALIAÇÃO DA QUALIDADE DE VIDA EM DOENTES COM IMUNODEFICIÊNCIA COMUM VARIÁVEL  
SOB TRATAMENTO COM IMUNOGLOBULINA ENDOVENOSA / ARTIGO ORIGINAL

https://orcid.org/0000-0003-2285-4333
https://orcid.org/0000-0003-2285-4333
https://orcid.org/0000-0002-8274-2686
https://orcid.org/0000-0002-8274-2686
https://orcid.org/0000-0001-6259-6135
https://orcid.org/0000-0001-6259-6135
https://orcid.org/0000-0002-2228-2657
https://orcid.org/0000-0002-2228-2657
https://orcid.org/0000-0001-5882-7703
https://orcid.org/0000-0001-5882-7703
https://orcid.org/0000-0003-2285-4333
mailto:liliana.pereira.dias%40ulsge.min-saude.pt?subject=
https://doi.org/10.1182/blood-2007-11-124545
https://doi.org/10.1007/s10875-012-9838-1
https://doi.org/10.1016/j.jaci.2010.02.040
https://doi.org/10.1016/j.jaci.2010.02.040
https://doi.org/10.1007/s12016-019-08765-6
https://doi.org/10.1007/s12016-019-08765-6
https://doi.org/10.1007/s12016-019-08765-6
https://doi.org/10.1186/ar4032
https://doi.org/10.1186/ar4032
https://doi.org/10.1002/mgg3.315


48
R E V I S T A  P O R T U G U E S A  D E  I M U N O A L E R G O L O G I A

15. Anderson JT, Cowan J, Condino-Neto A, Levy D, Prusty S. 

Health-related quality of life in primary immunodeficiencies: Impact 

of delayed diagnosis and treatment burden. Clin Immunol 2022; 

236:108931. doi:10.1016/j.clim.2022.108931.

16. Ferreira PL. Criação da versão portuguesa do MOS SF-36, Parte 

I-Adaptação cultural e linguistica. Acta Med Port 2000;13:55-66. 

17. Ferreira PL. Criação da versão portuguesa do MOS SF-36, Parte 

II-Testes de validação. Acta Med Port 2000;13:119-27. 

18. Ferreira PL, Santana P. Percepção de estado de saúde e de qualidade 

de vida da população activa: contributo para a definição de normas 

portuguesas. Rev Port Sau Pub2003;21:15-30. 

19. Pulvirenti F, Cinetto F, Milito C, Bonanni L, Pesce NA, Leodori G,  

et al. Health-related quality of life in common variable immunodefi-

ciency italian patients switched to remote assistance during the 

COVID-19 pandemic. J Allergy Clin Immunol Pract.2020;8(6):1894-9. 

doi:10.1016/j.jaip.2020.04.003.

20. Lee TK, Gereige JD, Maglione PJ. State-of-the-art diagnostic eval-

uation of common variable immunodeficiency. Ann Allergy Asthma 

Immunol 2021;127(1):19-27. doi:10.1016/j.anai.2021.03.005.

21. Rider NL, Kutac C, Hajjar J, Scalchunes C, Seeborg FO, Boyle M, 

et al. Health-related quality of life in adult patients with common 

variable immunodeficiency disorders and impact of treatment. J 

Clin Immunol 2017;37(5):461-75. doi:10.1007/s10875-017-0404-8.

22. Chapel, M. Lucas, M. Lee, J. Bjorkander, D. Webster, B. Grimbach-

er, et al., Common variable immunodeficiency disorders: division 

into distinct clinical phenotypes. Blood 112 (2) (2008) 277-86. doi: 

10.1182/blood-2007-11-124545.

23. B. Gathmann, N. Mahlaoui, L. Gérard, E. Oksenhendler, K. Warnatz, 

I. Schulze, et al., Clinical picture and treatment of 2212 patients 

with common variable immunodeficiency. J Allergy Clin Immunol 

2014;134(1):116-26. doi: 10.1016/j.jaci.2013.12.1077.

24.  Ho H, Cunningham-Rundles C. Non-infectious complications of 

common variable immunodeficiency: Updated clinical spectrum, 

sequelae, and insights to pathogenesis. Front Immunol 2020;7(11):149. 

doi:10.3389/fimmu.2020.00149.

25. Routes J, Costa-Carvalho BT, Grimbacher B, Paris K, Ochs HD, 

Filipovich A, et al. Health-Related Quality of Life and Health Re-

source Utilization in Patients with Primary Immunodeficiency 

Disease Prior to and Following 12 Months of Immunoglobulin G 

Treatment. J Clin Immunol 2016;36(5):450-61. doi:10.1007/s10875-

016-0279-0.

26. Quinti I, Pulvirenti F, Giannantoni P, Hajjar J, Canter DL, Milito C, 

et al. Development and initial validation of a questionnaire to meas-

ure health-related quality of life of adults with common variable 

immune deficiency: The CVID_QoL questionnaire. J Allergy Clin 

Immunol Pract 4(6), 1169-79. doi: 10.1016/j.jaip.2016.07.012.

Liliana Pereira Dias, Margarida Areia, Susana Cadinha, Joana Queirós Gomes, Arminda Guilherme

https://doi.org/10.1016/j.jaci.2013.12.1077

