B 147

7z~ Alergia e
¢ Imunologia 17.z0semaice 2017
N\ Pediatrica Culabs / MT

Trabalhos Cientificos

Titulo: Enteropatia Grave Em Paciente Com Imunodeficiéncia Primaria: Relato De Caso

Autores: VANESSA KOPKE SOARES (INSTITUTO DE PUERICULTURA E PEDIATRIA
MARTAGAO GESTEIRA/UFRJ); MARCELLA BRITTO BOECHAT ARBEX (INSTITUTO
DE PUERICULTURA E PEDIATRIA MARTAGAO GESTEIRA/UFRJ); GISELLE LOPES
PEREIRA (INSTITUTO DE PUERICULTURA E PEDIATRIA MARTAGAO
GESTEIRA/UFRJ); RENATA CAETANO KUSCHNIR (INSTITUTO DE PUERICULTURA E
PEDIATRIA MARTAGAO GESTEIRA/UFRJ); CASSIA GOBARA E FARIA (INSTITUTO
DE PUERICULTURA E PEDIATRIA MARTAGAO GESTEIRA/UFRJ); LARISSA COSTA
PEREIRA PESSIN (INSTITUTO DE PUERICULTURA E PEDIATRIA MARTAGAO
GESTEIRA/UFRJ); EVANDRO PRADO (INSTITUTO DE PUERICULTURA E PEDIATRIA
MARTAGAO GESTEIRA/UFRJ); FERNANDA PINTO MARIZ (INSTITUTO DE
PUERICULTURA E PEDIATRIA MARTAGAO GESTEIRA/UFRJ); EKATERINI
GOUDOURIS (INSTITUTO DE PUERICULTURA E PEDIATRIA MARTAGAO
GESTEIRA/UFRJ); CAMILA KOELER LIRA (INSTITUTO DE PUERICULTURA E
PEDIATRIA MARTAGAO GESTEIRA/UFRJ)

Resumo: Introdugdo: As imunodeficiéncias primarias (IDP) possuem amplo espectro clinico, sendo as
infeccbes os sintomas mais comuns. Manifestagdes clinicas relacionadas a autoimunidade,
malignidade, autoinflamacéo e desregulacdo do sistema imune também podem estar presentes.
Dentre as desordens gastrointestinais, aém da predisposicéo a doencas infecto parasitérias, as
IDP's podem estar associadas a gastrite, doenca celiaca, enteropatia autoimune e doenca
inflamatoria intestinal. O objetivo deste trabalho é relatar o diagnostico de IDP em paciente com
enteropatia grave, sem histéria de infeccdo recorrente. Descricdo: Paciente sexo masculino, 9
anos, com histéria de diarreia liquida sem muco e/ou sangue desde o primeiro ano de vida
causando déficit pondero-estrutural. Aos 5 anos, previamente diagnosticado com doenca celiaca
e deficiéncia seletivade IgA, foi encaminhado para investigacdo devido a auséncia de resposta ao
tratamento convencional. Aos 6 anos, detectada hipogamaglobulinemia e feito diagnéstico de
Imunodeficiéncia Comum Varidvel (IDCV). Manteve diarreia e distdrbios hidroeletroliticos
graves apesar do tratamento com antiparasitarios, imunomoduladores e imunossupressores.
Aventada a hipdtese de deficiéncia de LRBA, foi confirmada a mutacdo homozig6tica. Devido
gravidade e auséncia de resposta aos tratamentos convencionais, optou-se pelo transplante de
céulas-tronco hematopoiéticas. Comentérios: E importante considerar o diagnéstico de IDP
mesmo quando ndo ha histéria de infecgdes recorrentes. Apesar de menos comuns, manifestaces
autoimunes também estdo relacionadas. Além disso, cabe ressaltar que em casos de IDCV com
manifestagdes gastrointestinais importantes, sem resposta ao tratamento convencional, outros
diagnosticos, como deficiénciade LRBA, devem ser cogitados.
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