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Resumo: INTRODUCAO A Sindrome de Hiper- IgE (SHIE) é uma imunodeficiéncia primaria
caracterizada por infeccdes recorrentes, levando a abcessos cuténeos e pulmonares. Os quadros
de pneumonia iniciam-se na infancia e dermatite no periodo neonatal. Ha caracteristica facial
tipica, alteracdes do tecido conjuntivo /0sseo e alteragBes vasculares. Os niveis de IgE sdo atos
(>2000 Ul/ml) e pode haver eosinofilia. Devido ao quadro clinico complexo foi proposto sistema
de pontuacdo (Grimbacher) para estimar a probabilidade do diagnéstico. RELATO JR.O., 13
anos, encaminhada ao ambulatério de Imunologia Pediétrica aos 4 anos devido histoplasmose
mucocuténea nasal com 3 anos. Posterior evolucdo com abscesso em regido cervica. Histérico
de gastroenterite e desidratagdo com 1 ano de vida, aos 2 anos apresentou pneumonia com
derrame pleural. Levantado hipodtese de defeito de fagécitos mas exame DHR (normal) descartou
0 diagnbstico. Muitas intercorréncias posteriores: duas internagbes por abscesso pulmonar,
abscesso em regido malar com necessidade de drenagem, otite média aguda supurada bilateral,
broncopneumonia. Em 2013 confirmado deficiéncia de anticorpo anti-pneumococo. Critérios de
Grimbacher com 57 pontos —muito provavel para SHIE. Em 2016, doenca comprovada através
de teste genético (mutacdo 1110-1 G>A splice). Atualmente estavel clinicamente, porém
permanece com tosse produtiva e acompanhando no ambulatério de Imunodeficiéncias.
COMENTARIOS A SHIE deve ser lembrada em pacientes com infecgdes cutaneas e pulmonares
recorrentes, pele eczematosa e respostas inflamatérias reduzidas. Um escore pode ser instituido
como triagem. O diagnostico definitivo serd através de teste genético, mas dados clinicos,
laboratoriais e exames de imagem sdo alertas, devendo-se realizar acompanhamento adequado
com a profilaxia pertinente.
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