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Resumo: A Sindrome de Hiper IgE(SHIE) é um Erro Inato da Imunidade raro e hereditério caracterizado

por niveis elevados de Imunoglobulina E. Os sintomas iniciais, muitas vezes variados, podem
resultar em erros no diagndstico e atraso no mango e na intervencdo precoce da doenca."Pré-
escolar,feminina, 3 anos, com quadro de eczema desde os 3 meses, infeccdes cutaneas
recorrentes, necessitando de antibioticoterapia e duas internagdes prévias por celulite.Em julho de
2024, apresentou nédulo cervical, com crescimento progressivo e auséncia de sinais flogisticos.
Realizou uma ultrassonografia cervical evidenciou imagens nodulares volumosas a direita e IgE
maior que 5.000 em exame laboratorial Apos trés meses, foi internada para investigagdo. Ao
exame, apresentava facies atipica (testa proeminente, nariz com base larga e prognatismo),
eczema, hiperextensdo, geno valgo, palato em ogiva, dente serrilhado e abscessos frios em regido
cervical, inguinal e couro cabeludo. Escore de Grimbacher, 41 pontos. Realizada drenagem de
abscessos cervicais com cultura positiva para Staphylococcus aureus resistente a oxacilina,
sensivel a Clindamicina. A tomografia computadorizada (TC) do pescoco, evidenciou lesdes
expansivas hipodensas com septacOes, espessamento da parede e abaulamento de contornos
cervicas.TC de abdome e pelve detectou formagdo ovalada em regido inguinal, assimetria
muscular nas coxas e rarefacdo 0ssea nos corpos vertebrais. TC de torax revelou areas hipodensas
nas partes moles superiores na regido glenoumeral ,esclerose e rarefacdo dssea nos Umeros e leve
acentuacdo do trabeculado 0sseo nas escdpulas. Pela suspeita de SHIE, iniciaram profilaxia com
Sulfametoxazol+Trimetoprim e Itraconazol. Investigacdo genética STAT3 em andamento."""A
SHIE pode ter herancga autossomica dominante (mutagdo no gene STAT3) ou recessiva (mutagdo
nos genes DOCK8 e PGM3). Ela se manifesta com atos nivelis de IgE, abscessos frios, infecgdes
cuténeas, faceis atipica, pneumonias, eczema, anomalias no tecido conjuntivo, ateractes
musculoesguel éticas e dentérias. O Escore de Grimbacher auxilia o diagnostico, avaliando as
caracteristicas clinicas da sindrome, se a pontuacéo for maior que 40, sugere ata probabilidade
de SHIE por mutagdo em STAT3. A investigagdo genética é fundamental para a confirmacéo
diagndstica e tratamento, que pode incluir, aém das profilaxias antibiéticas, imunobiolgicos,
imunoglobulina e, em casos graves, transplante de medula 6ssea. O manejo da paciente envolveu
antibioticoprofilaxia, drenagem de abscessos cervicais e cuidados dermatoldgicos, como
hidratacdo intensiva da pele. Em suma, a SHIE é caracterizada por eczema, IgE elevado,
infeccbes cutadneas e pulmonares, que podem causar alta morbimortalidade, resultando em
infeccOes graves. O caso apresentado reforga a importancia do Escore de Grimbacher e da
investigacdo genética para o diagnostico. Por fim, a intervencdo terapéutica precoce € essencial
para otimizar o prognostico e a qualidade de vida dos pacientes.
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