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Resumo: Introducéo: As imunodeficiéncias primérias representam um grupo heterogéneo de doencas que
frequentemente se manifestam na infancia por infecgdes recorrentes e graves. A
agamaglobulinemia, uma forma rara de imunodeficiéncia humoral, cursa com baixos niveis de
imunoglobulinas e risco aumentado para infeccdes oportunistas. O ectima gangrenoso € uma
manifestagdo cutanea grave, geramente associada a bacteremia por Pseudomonas aeruginosa,
sendo raro em imunocompetentes. Relatamos 0 caso de um lactente com agamaglobulinemia
associado a ectima gangrenoso, internado em unidade de terapia intensiva pediatrica
(UTIP).<br>Objetivos. Lactente masculino, 1 ano e 9 meses, foi admitido na UTIP de hospital
municipal em Marica (RJ) com quadro de sepse de origem pulmonar e cutanea. Havia histérico
de multiplas internacBes por infeccbes respiratorias e lesdes cuténeas associadas a sepse, com
necessidade recorrente de antibioticoterapia de amplo espectro. A internagdo atual ocorreu 24
horas apds alta hospitalar de uma internacéo prolongada pelo mesmo quadro em outra unidade.
Na anamnese, destacou-se historico de dois irmé&os falecidos com menos de 2 anos de idade por
sepse. A admissio, paciente apresentava critérios de sepse com sintomas respiratérios e lesdes
ulceradas, em diferentes estagios de evolucdo, localizadas em membros inferiores e pavilhdo
auditivo direito. As lesbes apresentavam necrose central, borda eritematosa e edema local,
compativeis com ectima gangrenoso. Os exames laboratoriais revelaram neutropenia grave,
painel viral positivo para COVID-19 e painel imunoldgico com imunoglobulinas globalmente
reduzidas. Foi iniciada investigacdo para imunodeficiéncia primaria com imunologista e a
citometria de fluxo demonstrou subpopulacdo linfocitdria B (CD19+) de apenas 0,1%,
confirmando diagndstico de agamaglobulinemia e bidpsia de lesdes cutaneas com Pseudomonas
aeruginosa. O tratamento ingtituido incluiu antibioticoterapia de amplo espectro guiada por
antibiograma e antifungico e imunoglobulina intravenosa em duas doses durante o periodo de
internacdo. As lesbes cuténeas foram tratadas com curativos contendo andiroba, PHMB
(poliexametileno biguanida) e terapia com laser de baixa intensidade. O paciente apresentou
evolucdo clinica favoravel ao longo de trés semanas, com resolucdo progressiva das lesdes
cuténeas e da neutropenia. Recebeu ata hospitalar com profilaxia com sulfametoxazol-
trimetoprima e itraconazol e seguimento ambulatorial em centro de referéncia de imunologia.
<br>Metodologia: <br>Resultados: <br>Conclusdo: A agamaglobulinemia € uma condicéo rara,
frequentemente diagnosticada ap0s repetidas infeccBes graves na infancia. A associagdo com
lesbes cutdneas necréticas, como 0 ectima gangrenoso, deve levantar a suspeita de
imunodeficiéncia subjacente. O historico familiar de &bitos por sepse reforca a hipbtese
diagnostica. O manejo precoce com imunoglobulina e cobertura antimicrobiana adequada é
fundamental para o desfecho favoravel.
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