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INTRODUCAO A sindrome de Wiskott-Aldrich(WAS) é uma imunodeficiéncia rara ligada ao
X,caracterizada pela mutacdo no gene que codifica a WASp(1).As manifestacBes clinicas
incluem:eczema,infecgdes recorrentes,manifestacbes autoimunes,trombocitopenia com plaquetas
pequenas,sendo esta Ultima a principal caracteristica do diagnostico(2).Estima-se que a
incidéncia de WAS sgjade 1 a 10 em 1 milh&o de individuos(3).A terapia curativa € o transplante
de células-tronco hematopoi éticas(HSCT)(3). DESCRICAO DO CASO
ACS,DN=12/07/2011,masculino,com histéria de reacdo anafilética apos ingestdo de leite de vaca
aos 4 meses e varias internagdes por doencgas infecciosas.Na primeira consulta em nosso
ambulatério, aos 15 meses de idade, apresentava dermatite atOpica grave com infeccéo
secundaria.Foram solicitados exames que evidenciaram:neutrofilia,leucocitose e plaquetopenia
com plaquetas pequenas,aumento de IGE total e especifica para leite de vaca, TSH 2,47, IGA
108,IGG 780,IGM 97,FAN 1:320.Apesar do tratamento clinico adequado,ndo apresentou
melhora do quadro dermatol6gico.Foi encaminhado ao Instituto da Crianga/SP para confirmacéo
diagndstica da hipotese de WAS e tratamento especifico.Submetido a HSCT em novembro de
2014,porém evoluiu com infecgbes secundérias e 6bito. COMENTARIOS O diagnostico de
WAS foi baseado nos sintomas clinicos e exames laboratoriais.Na historia familiar,ha relato de
dois 6bitos na infancia sugestivos da sindrome,mostrando que esta é subdiagnosticada em nosso
pais,fato este corroborado pelo achado de poucos casos descritos.Isto refor¢a a importancia de
profissionais capacitados em centros regionais para o diagndstico precoce e tratamento adequado
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