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Introducdo: A DGC € uma sindrome caracterizada por ateracfes genéticas nas proteinas que
fazem parte do sistema NADPH oxidase, com defeito na producéo dos reativos intermediarios do
oxigénio, o que interfere na capacidade dos leucocitos de destruir microrganismos fagocitados.
Clinicamente, caracteriza-se por infecgdes de repeticdo por microrganismos catal ase-positivos,
principalmente Staphylococcus aureus, bactérias Gram-negativas e Aspergillus sp, além de
microrganismos intracelulares, como Mycobacterium spp, tendo relevancia as reaces adversas a
BCG. Pode ainda ocorrer formacéo de granulomas inflamatorios em trato gastrointestina e vias
urinarias, causando sintomas obstrutivos, além de manifestagbes que se assemelham a doenca
inflamatoria intestinal. O diagnostico é feito pelo teste da dihidrorodamina (DHR) e confirmado
pela mutacdo genética especifica. O tratamento € o uso de antibidticos profilaticos e/ou
transplante de célulastronco hematopoéticas (TCTH). Descricdo do caso: RADL, 9m,
masculino, pais ndo consanguineos, apresentou reacdo adversa a BCG (abscesso quente)
necessitando isoniazida por 9 meses. Além disso: dois episddios de abscesso de pele, um no local
do teste do pezinho e outro no local da vacina pentavalente. Ficou internado duas vezes por
guadro séptico com hemocultura positiva para Serratia marcescens. DHR=1 e sequenciamento
génico com mutacéo no gene CYBB, confirmando DCG. Paciente evoluiu com infeccdes de
repeticéo apesar de antibioticoterapia continua, por isso optou-se pela realizacdo de TCTH com
sucesso. Comentérios: Reagdo adversa a BCG € sind de alerta para imunodeficiéncias.
Abscessos de repeticao, infeccOes graves por germes ndo usuais devem nos instigar a pesquisa de
deficiéncias imunol gicas.
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