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Resumo: Introducdo: A ICV é a segunda mais frequente das imunodeficiéncias primérias, estando atras
apenas da deficiéncia seletiva de IgA, sendo clinicamente mais relevante do que esta A
prevaléncia de ICV no mundo é de aproximadamente 1: 25.000 pessoas. A idade de apresentacéo
da ICV tem distribuicdo bimodal, com picos na primeira década de vida e no inicio da terceira
década. Ambos os sexos sdo igualmente afetados. Os critérios diagnésticos para ICV de acordo
com o European Society for immunodeficiencies - ESID/ Panamerican Group for
immunodeficiency - PAGID sdo: - infeccBes recorrentes; - idade acima de 4 anos - niveis
reduzidos de 1gG (pelo menos 2 desvios-padréo abaixo da média para a idade); - diminuicéo de
IgA €/ou IgM; - exclusdo de outras causas bem definidas de hipogamaglobulinemias; - auséncia
de isohemagl utininas e resposta a vacina. O tratamento dos pacientes com ICV é realizado com o
uso de infusdo de imunoglobulina e a profilaxia com antibiéticos. Objetivo: relatar caso de
paciente com ICV associada a infecgdes/infestacOes recorrentes e esplenomegalia. Descri¢éo do
caso: H.S. M.A. masculino, 8 anos, com histéria de oito pneumonias, baixo ganho ponderal nos
altimos anos, infestacdo por Giardia lamblia e esplenomegalia (exame fisico e ultrassonografia).
Exames: ELISA HIV negativo, 1gG=614mg/dl, IgM= 19mg/dl e IgA=24mg/dl; CD4=24
(742/mm3), CD8= 70% (2150/mm3), CD19 = 247/mm3 e linfdcito B total = 9,2%. Anticorpos
vacinais deficientes (pneumococo). Discusséo: A ICV pode se associar a algumas manifestacoes
fenotipicas, como a ocorréncia de infeccOes infestacBes recorrentes e esplenomegalia. As
dosagens de imunoglobulinas, neste caso, encontram-se abaixo do percentil 3 para idade, o
percentual de linfocitos B no limiar minimo, CD8 aumentado e deficiente dosagem de anticorpos
vacinais. Conclusdo: reiteramos a importancia do diagnostico de imunodeficiéncias priméarias em
pacientes com infecgOes/infestacOes recorrentes e esplenomegalia, neste caso a ICV, pela
importante preval éncia na popul acéo.

http://www.sbp.com.br/trabal hos-de-congressos-da-sbp/36CB Pedi atri a/0777-imunodefi ci encia-comum-vari avel -i cv-descricao.pdf



