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pediatra ainda é o

principal responsa-

vel pelo reconheci-
mento ou encaminhamento
precoce de uma crianga que
pode ter uma imunodefi-
ciéncia primaria (IDP) e
nunca é demais reforcar os
principais sinais clinicos que
nos fazem pensar em uma
crianca com IDP.

Hoje algumas IDPs sao
consideradas urgéncias mé-
dicas, pois, se diagnosti-
cadas ainda nas primeiras
semanas de vida e transplan-
tadas nos primeiros meses,
podem ter um progndstico
extremamente favoravel. In-
felizmente ainda ndo dispo-
mos de um teste de triagem
neonatal, como o “teste do
pezinho” para IDP, que ¢
aplicado para outras doen-
¢as com incidéncias até me-
nores, sendo fundamental
a contribuicio do pediatra
para a suspeita de imunode-
ficiéncia primaria.

Imunodeficiéncias  pri-
marias sio defeitos congéni-
tos do sistema imune e nio
adquiridos como o HIV. A
fisiopatogenia dos defeitos

imunes atinge a func¢io pri-
mordial do sistema imune,
que ¢ a capacidade de reco-
nhecer aquilo que é préprio
a cada ser humano daquilo
que nao lhe é proéprio. Por
conseqliéncia, as criancas
com imunodeficiéncias pri-
marias podem ter dificuldade
em se defender de micror-
ganismos (seja por infec¢io
natural, seja por inoculagio
vacinal), podem apresentar
quadros de auto-imunidade
(por exemplo: plaquetopenia
imune) e problemas para re-
jeicio de tecidos estranhos,
como a doenga enxerto ver-
sus hospedeiro apds uma
transfusdo de sangue.

A maioria das IDPs pro-
vém de uma muta¢io gené-
tica e, por este motivo, casos
semelhantes podem seriden-
tificados na familia; algumas
derivam de uma mutacio
mais complexa e podem fa-
zer parte de uma sindrome
genética (por exemplo: sin-
drome de DiGeorge).

O quadro clinico mais
freqiiente e mais importan-
te de IDP é a maior susce-
tibilidade as infec¢bes. Esta
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se manifesta por infeccOes
de repeticio (por exemplo:
pneumonias e otites de re-
peti¢do), por infeccdes gra-
ves (por exemplo: sepse ou
meningite bacteriana), por
infec¢bes que evoluem com
complicagbes (por exemplo:
bronquiectasias apds pneu-
monias) ou infecgdes por
germes de baixa viruléncia
(por exemplo: infeccdo pul-
monar por P. carinii). Numa
iniciativa global para chamar
a atencdo do diagnostico
precoce de IDP, a fundac¢ao

Jetfrey Modell divulgou dez
sinais de alerta, os quais, em
1998, adaptamos a nosso
meio a partir da manifesta-
¢do clinica inicial de criancas
que foram diagnosticadas
com IDP.

Infeccoes
de repeticao

As infec¢oes de repeti¢ao
sdo o principal motivo de
investigacio de IDP e estas
geralmente afetam o sistema
respiratério. A ocorréncia
isolada de rinites ou faringo-

Dez sinais de alerta para
imunodeficiéncia primaria

1. Duas ou mais pneumonias no ultimo ano

2. Quatro ou mais novas otites no ultimo ano

3. Estomatites de repeticdo ou moniliase por mais

de dois meses

4. Abscessos de repeticdo ou ectima

5. Um episdédio de infecgéo sistémica grave
(meningite, osteoartrite, septicemia)

6. Infestacoes intestinais de repeticdo / diarréia

cronica

7. Asma grave, doenca do coldgeno ou doenca

auto-imune

8. Efeito adverso ao BCG e/ou infecgéo por

Micobactéria

9. Fendtipo clinico sugestivo de sindrome associada

a imunodeficiéncia

10. Historia familiar de imunodeficiéncia
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amidalites de repeticdo rara-
mente resulta no diagnéstico
de imunodeficiéncia prima-
ria, mas passa a ter valor se
associada a abscesso petia-
midaliano, otites, sinusites ou
pneumonias de repeti¢io.
Em Sio Paulo criancas
de um a trés anos que fre-
qiientam berc¢arios ou cre-
ches podem ter quase 12
episodios de afecgodes respi-
ratérias 20 ano, como coriza
ou tosse nem sempre acom-
panhadas de febre. Convém
lembrar que o diagndstico
retrospectivo de otites bac-
terianas ou que necessita-
ram de antibimicrobianos
para resolverem o problema
pode ser supervalorizado se
os pais buscam servigos de
emergéncia nessas ocasioes,
sem acompanhamento am-
bulatorial. Otites em numero
superior a trés em seis meses
ou mais de quatro episddios
em um ano, sem unilaterali-
dade ou cronicidade ou que
evoluam com supuragio
aguda ou mastoidite devem
ser investigadas para IDP.
O diagnoéstico de imunode-
ficiéncia priméria aparece
em cerca de 1/4 das criancas
com otites de repeti¢do en-
caminhadas pelo otorrino-
laringologista ¢ em cerca de
8% das criancas advindas do
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pronto-atendimento.

Para pneumonias de re-
peticdo o ideal é analisar os
dados clinicos e exames de
imagem para cada episédio
de infecgio pulmonar re-
ferida na histéria; a conco-
mitincia de crise asmatica
nesses episddios é freqiien-
te, até com alteracio radio-
légica, como atelectasias que
se confundem com conden-
sacdes pulmonares. Ainda
assim, o diagnéstico de mais
de uma pneumonia nos ulti-
mos 12 meses deve ser va-
lorizado, principalmente se
houver o achado de bron-
quiectasias, derrame pleural,
pneumatocele ou abscesso
pulmonar. Cerca de 10%
das criancas com duas ou
mais pneumonias nos ulti-
mos 12 meses ou mais de
duas pneumonias na vida
apresentam IDP.

Infeccbes bacterianas de
repeticdo (otites, sinusites
e pneumonias) sao as ma-
nifestacoes clinicas iniciais
mais freqientes de IDP hu-
morais e, dentre elas, a defi-
ciéncia de produgio de anti-
corpos, agamaglobulinemia,
imunodeficiéncia  comum
variavel e hipogamaglobuli-
nemia transitéria da infan-
cia. Essas imunodeficiéncias
sdo investigadas por meio da
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determinagdo de imunoglo-
bulinas séricas e da presenca
de anticorpos para antige-
nos vacinais (pneumococo,
Hemophylus influenza tipo b,
rubéola e antigeno de super-
ficie do virus de hepatite B).

A persisténcia de moni-
liase oral por mais de dois
meses num lactente indica
a investigacdo de uma imu-
nodeficiéncia combinada ou
celular por meio de um sim-
ples hemograma para conta-
gem absoluta de linfécitos.
Esses resultados devem ser
comparados com os valores
esperados para a faixa etaria.
Linfopenia (menor que 2200
linfécitos/mm?) pode estar
relacionado com imunode-
ficiéncia combinada grave
(SCID), o que indica pronto
encaminhamento para o es-
pecialista para confirmacio
diagnostica e eventual trans-
plante de medula 6ssea.

As deficiéncias de fago-
citos podem se manifestar
por infec¢des cutdneo-mu-
cosas de repeti¢do, como as
mucosites em neutropenias,
abscessos, dermatites e mi-
cobacterioses em defeitos
de fungdo de fagocitos; mi-
cobacteriose atfpica e salmo-
nelose podem sugerir defei-
tos do eixo inferferon gama
- interleucina 12.

recomendacoes

Vacina BCG-ID
Dada a universalidade da
aplicacio da vacina BCG-
ID em nosso meio, alguns
casos de SCID ou defeitos
de fagécitos foram diagnos-
ticados pela ocorréncia de
complicacbes desta vacina,
at¢é mesmo com BCGites
disseminadas graves. Frente
a este dado e a falta de uma
triagem neonatal para SCID,
convém questionar a ocot-
réncia de algum caso de IDP
ou complicacio de BCG-1D
na familia antes da liberacio
dessa vacina para o lactente.
A ocorréncia de um
episédio de infecgdo grave
numa crianga previamente
higida pode ser sinal de IDP.
A julgar pelo risco de éxito
letal ou sequela irreversivel
num segundo episédio de
infec¢do grave numa crian-
¢a com imunodeficiéncia
primaria e sem tratamento
especifico, indica-se a inves-
tigacdo para imunodeficién-
cia humoral (por exemplo:
agamaglobulinemia), imuno-
deficiéncia combinada (por
exemplo: imunodeficiéncia
combinada grave) e defeitos
do complemento (por exem-
plo: defeito da via terminal).
Em nosso meio, a expo-
sicdo a protozoarios intesti-
nais (amebiase e giardiase)
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¢ quase universal, mas pode
servir como marcador na-
quelas criangas com diarréia
cronica que, apesar de trata-
das, ainda persistem infec-
tadas, o que pode sugerir
imunodeficiéncia em nivel
de mucosas (por exemplo:
deficiéncia de IgA) ou a pre-
senca de criptococo nos qua-
dros diarréicos em SCID. A
deficiéncia de IgA também
pode se apresentar por aler-
gia respiratoria, alimentar ou
mesmo por auto-imunidade
como, por exemplo: doencas
do colageno, tireoidite auto-

imune. Defeitos de protei-
nas do complemento ou de
suas proteinas reguladoras
também podem se manifes-
tar por doengas auto-imunes
como, por exemplo: lupus
eritematoso sistémico.

Em resumo, os dez sinais
clinicos de alerta servem
como um guia pratico para
auxiliar o pediatra a pensar
em imunodeficiéncias pri-
marias, procurando orienta-
¢do junto aos especialistas
para a investigacdo e ade-
quado tratamento para seu
paciente.

Exames laboratoriais utilizados
para a triagem das principais
imunodeficiéncias primarias

— Hemograma

— Imunoglobulinas séricas

— Sorologia para antigenos vacinais (pneumococo,
Hemophylus influenza tipo b, rubéola e antigeno de
superficie do virus de hepatite B)

— Complemento hemolitico total (CH50)

— Teste de reducao do nitroblue tetrazolium (NBT)
ou dihidrorrodamina (DHR)

— Subpopulagoes de linfécitos CD3, CD4 e CD8

— Testes cutaneos de hipersensibilidade tardia com
PPD e candidina (levedurina)

— Rx simples de térax PA e perfil (para avaliar
presenca de sombra timica)





