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Resumo: INTRODUGCAO: AS IMUNODEFICIENCIAS PRIMARIAS COMBINADAS (IPCs) SAO

DOENCAS QUE AFETAM O DESENVOLVIMENTO OU A FUNCAO DOS LINFOTICOS T,
B OU AMBOS E OCASIONAM INFECCCOES GRAVES E PRECOCES COM ALTOS
NiVEIS DE MORBIMORTALIDADE. O DIAGNOSTICO PRECOCE DAS IPCs ATRAVES
DA TRIAGEM NEONATAL REPRESENTA UM AVANCO NA SAUDE PUBLICA. CASO
CLINICO: T.C , MASCULINO, DN: 15/12/14, PORTADOR DE DEFEITO DO SEPTO
ARTERIAL TOTAL + PCA + BAV TOTAL. EM 05/01/15 APRESENTOU PNEUMONIA,
DERRAME PLEURAL ESQUERDO, PAROTIDITE DIREITA BACTERIANA. TRATADO
COM MEROPENEM, VANCOMICINA E DRENAGEM TORACICA; CULTURAS
NEGATIVAS. A INVESTIGACAO LABORATORIAL CONSTATOU
HIPOGAMAGLOBULINEMIA: 05/02/15, IGG -278 (<P3); IGA: <6.67 (<P3); IGM — 33,4 (P25
_P50) E 12/02/15, IGG -243 (<P3); IGA: <6.67 (<P3); IGM — 26,7 (P50); INICIADO
IMUNOGLUBULINA ENDOVENOSA. DEMAIS EXAMES: CD3- 2.637 (P10-P50); CD4-
1433 (?P10); CD8- 1137 (P50-P90); CD19: 1967 - 28,5% (>P90/ 4-26%); CD16-56: 657 -9,5%
(P50-P90/ 3-23%). A PROLIFERAGCAO LINFOCITARIA COM FITOHEMAGLUTININA
>0,056 E POKEWEED >0,05 (VALORES NORMAIS). QUANTIFICACAO DE TRECS:
NORMAIS. A MAE E PORTADORA DE DEFICIENCIA SELETIVA DE IGA
ASSINTOMATICA. BOA EVOLUCAO COM GAMAGLOBULINA E PROFILAXIA COM
SMT-TMT; ESQUEMA VACINAL COM RESTRICOES. COMENTARIOS: A IPCs
REQUEREM DIAGNOSTICO E TRATAMENTO PRECOCES PARA PREVENIR
INFECCOES FATAIS. A AUSENCIA DA IDENTIFICACAO ESPECIFICA DA
IMUNODEFICIENCIA PRIMARIA NAO CONTRA-INDICA A NECESSIDADE DA
REPOSICAO DE IMUNOGLOBULINA E A PROFILAXIA PARA P. JROVECCI DEVIDO
AO QUADRO CLiNICO E RESULTADOS LABORATORIAIS. ESTE TRABALHO VISA
ESTIMULAR A APLICACAO DO TESTE DE QUANTIFICACAO DO NUMERO DE
CIRCULOS DE EXCISAO DO RECEPTOR DAS CELULAS T (TRECS) PARA O
DIGNOSTICO PRECOCE DAS IPCs NO NOSSO MEIO. A INVESTIGACAO
LABORATORIAL CONSTATOU HIPOGAMAGLOBULINEMIA: 05/02/15, IGG -278
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