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Resumo: Objetivos. Avaliar perfil clinico e diagnéstico dos portadores de imunodeficiéncia priméaria (IDP)
acompanhados em servico de pediatria de um hospital escola. Metodologia: Estudo descritivo,
transversal, com andlise retrospectiva dos dados através de prontudrios de portadores de
imunodeficiéncia priméria. Os itens analisados foram idade, sexo, etnia, idade do diagndstico,
obito, exames que confirmaram o diagnostico, realizacdo do diagndstico genético, historia
familiar para imunodeficiéncias, internacbes por complicagbes no ultimo ano, tratamento.
Resultados: Foram diagnosticados nove pacientes portadores de imunodeficiéncia primaria, cuja
idade variou de 16 a 40 anos, 55,6% sdo do sexo masculino. Cinco (55,6%) eram portadores de
imunodeficiéncia comum variavel (ICV) e os demais foram diagnosticados como portadores de
ataxia- telangiectasia. O diagnéstico de ICV partiu dos episodios de peneumonias repetitivas e
diarréia em 60% e tosse cronica associada a pneumonias de repeticdo em 50%. A confirmacéo
diagnostica foi dada através da dosagem sérica de imunoglobulinas. Cerca de 80% dos portadores
de ICV evoluiu com bronquiectasias, e um deles desenvolveu adenocarcinoma gastrico aos 40
anos de idade. Quatro pacientes (44%) foram diagnosticados com ataxia- telangiectasia e todos
apresentaram como primeiro sintoma para diagnéstico alteracdo da marcha. Os portadores de
ataxia-telangiectasia sdo dois pares de irmaos, representando o0s Unicos relatos de historia familiar
de imunodeficiéncias. Dentre os pacientes acompanhados, foi registrado um o6bito Conclusdes:
Em concordancia com a literatura, a imunodeficiéncia comum varidvel representou a
imunodeficiéncia priméria mais comum neste estudo. Como ndo ha disponibilidade de exame
genético no estado de Alagoas, os diagnosticos foram definidos pela clinica e dosagem sérica das
imunoglobulinas.

http://anai s.sbp.com.br/trabal hos-de-congressos-da-sbp/13-congresso-brasil eiro-de-al ergia-e-imunol ogi a-em-pedi atri a/0052-perfil -clini co-dos-portadores-de-
imunodeficiencia.pdf



