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Trabalhos Cientificos

Titulo: Deficiéncia Do Complemento E L Gpus Eritematoso Sistémico Juvenil Em Crianca De 02 Anos E
06 Meses

Autores: Os erros inatos da imunidade representam um grupo heterogéneo de doencas decorrentes de
defeitos do sisterna imunol 6gicos, em sua grande maioria, determinados geneticamente e
caracterizados ndo so por quadros infecciosos repetidos e/ou graves, mas também por
desregulacdo imune, inflamacao, aergia e tendéncia a doencamaligna. O LESJ é uma doenca
crénica, autoimune inflamatdria, de causa desconhecida. Sua ocorréncia nafaixa etéria pediétrica
ocorre em 10 a 20% de toda populagdo acometida, sendo raro o diagndstico em criancas menores
gue 05 anos de idade. O sistema complemento consiste em um complexo de proteinas e é
responsavel por fungdes efetoras do sistema imunol 6gico, sua ativagdo excessiva ou desregulada
pode ser prejudicial ao organismo, associada a dano tecidual. Por outro lado, sua atividade
insuficiente também tem sido associada a maior risco ainfeccdes e doencas autoimunes. Este
trabalho objetiva estabel ecer a associagéo entre | Upus eritematoso sistémico juvenil (LESJ) e erro
inato daimunidade, onde a literatura descreve trés principais grupos: deficiéncia do
complemento, defeitos na sintese de imunoglobulinas e doenca granulomatosa cronica. O estudo
foi elaborado através de informacfes de revisao de prontuario do Hospital da Crianca— Obras
Sociais Irma Dulce, anamnese com o familiar, registro fotografico e revisdo de literatura. Este
trabalho foi autorizado pelo familiar com assinatura do Termo de Consentimento Livre e
Esclarecido, em trés copias, uma entregue ao familiar, uma anexada ao prontuario e outraem
posse do pesquisador. O caso relatado trata-se do diagndstico de L Upus Eritematoso Sistémico
Juvenil com inicio aos 02 anos e 06 meses, o que € raro, com glomerulonefrite lpica Classe IV,
suspeitada pela presenca de proteindria apos 08 meses de evolucéo da doenca e evidenciada por
biopsiarenal. A criangafoi internada em diversos momentos para tratamento de infecgoes
bacterianas, sendo afastada imunodeficiéncias secundarias como HIV/AIDS e Sifilis. Segue em
acompanhamento, internada mensal mente para pul soterapia com Ciclofosfamida e controle
laboratorial. Em 2023 compareceu ao ambulatorio de Alergia e Imunologia no Hospital das
Clinicas da Bahia, quando coletou genoma através do projeto Genomas Raros, em aguardo do
resultado. Neste mesmo ano foi feito o diagnostico de deficiéncia do complemento, através da
dosagem de C1qg e C2.Nalliteratura, € unanime que o prognéstico da doenca € pior quanto menor
aidade. A evolugdo pior nesses pacientes € multifatorial e vai desde o inicio mais agressivo da
doenca, com a necessidade de terapias mais potentes, com duragdo mais prolongada e os efeitos
adversos a elas inerentes. O pior resultado observado em criancas mais novas acometidas pelo
LESJ pode ser explicado por uma predisposi¢céo genética, com expressao mais grave da doenga,
maior suscetibilidade infecciosa. Nesse grupo de pacientes, portanto, devem ser lembrados as
imunodeficiéncias primarias.
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