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Introducdo: As imunodeficiéncias primérias sdo um grupo de doencas de origem genética que
afetam partes do sistema imune propiciando o surgimento de infecgdes. Descricdo do caso:
Lactente, sexo masculino, 42 dias de vida, previamente higido, nascido de parto normal, a termo,
sem intercorréncias, que apresentou irritabilidade, distensdo abdominal, hiporexia e sonoléncia.
Evoluiu com abaulamento de fontanela, anisocoria e rebaixamento do nivel de consciéncia, sendo
intubado por deterioracdo neuroldgica. Na admissdo, foi coletado liquor cefalorraquidiano, que
sugeriu infeccdo bacteriana, sendo iniciado antibiético, porém houve pouca resposta ao
tratamento, e paciente evoluiu com choque séptico. Na cultura foi isolada Burkhoderia cepacia.
Durante o internamento, apresentou infeccdo sistémica por Candida abicans e sindrome
disabsortiva. Foi levantada a hipétese de Imunodeficiéncia primaria (IDP), sendo realizados os
testes de triagem que evidenciaram niveis de 1gG: 176 (VR: 231 a 1411). ApGs ser realizada
reposicaéo de Imunoglobulina e utilizagdo de antibioticoterapia adequada, o paciente evoluiu com
melhora do quadro, apesar de sequelas neurol 6gicas importantes. hidrocefalia (com necessidade
de derivacdo ventriculoperitoneal), estrabismo e hiperatividade simpética paroxistica. Discussao:
As imunodeficiéncias primarias estdo sendo cada vez mais diagnosticadas nas unidades de
terapia intensiva, provavelmente por estarem ganhando mais notoriedade e, assim, fazendo parte
dos diagnésticos diferenciais do cotidiano. A observacdo dos critérios para investigacéo,
propostos pelas organizacdes de salde, devem sempre chamar atencdo dos pediatras que lidam
com pacientes com infecgdes graves. Conclusfo: E de extrema importancia que os Intensivistas
insiram as IDP nos seus diagndsticos diferenciais, principalmente naguelas pacientes com
guadros de infeccBes graves por germes oportunistas. Estar atento para os sinais de aerta faz
parte de uma boa investigacéo clinica.
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