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Resumo: Resumo: Introducdo A doenca granulomatosa cronica (DGC) é uma sindrome caracterizada por
alteracOes genéticas que determinam defeito na producdo dos reativos intermedi&rios do
oxigénio, interferindo na capacidade dos leucdcitos de destruir microrganismos fagocitados.
Manifesta-se com infecgdes de repeticdo por microrganismos catal ase-positivo, sendo importante
causa de morbibortalidade. Descri¢do do caso: Menor, 3anos, masculino, com histéria de trauma
em joelho direito apds queda da propria atura, apos 1 més, evoluiu com edema, dor, dificuldade
de deambulacéo, febre, desconforto respiratorio e anemia. apresentou ao exame fisico lesdes
cuténeas descamativas em couro cabeludo, regido cervical e dorsal. Radiografias evidenciaram
lesbes osteoliticas em calota craniana, clavicula e fémur direito, edema em joelho direito. Historia
pregressa. sepse neonatal precoce/meningite, sepse aos 7 meses por klebisiella pneumoniae.
Durante internagéo evidenciou-se anemia microcitica e hipocrémica, leucocitose com neutrofilia
e plaguetas dentro da normalidade. Sorologias para HIV 1 e 2, toxoplasmose, hepatite B e C,
citomegalovirus, Epstein Baar negativas, Sorologia para rubéola: IgM: Negativo e IgG: positiva.
Recebeu ata com Sulfametoxazol+Trimetoprima, fluconazol e acido fdlico. Durante a
investigacdo ambulatorial apresentou 4 pneumonias, celulite periorbitdia  Realizada
broncoscopia com bidpsia pulmonar e identificacdo de Aspergillus. Triagem Imunoldégica
Linfocito CD3:1367/mm?3 CD4: 556/mm3, CD8: 671/mm3, CD19: 890/mm3, CH50: 128U/CAE,
19gG:2443mg/dL, IgM: 211,7mg/dL, IgA: 694mg/dL, IgE: 43,4mg/dL Dihidrorodamina (DHR) e
Quimiluminescéncia (Avaliacdo de Burst oxidativo): sem estimulo, resultado sugestivo de DGC.
A mé&e e o irmdo (1 ano) realizaram posteriormente esses exames confirmando que o irméo é
portador da doenca. Dessa forma, pode-se confirmar o diagndstico de DGC ligado ao X.
Discussdo e conclusdo. A DGC é uma imunodeficiéncia priméria, com incidéncia de
aproximadamente 1:250000 nascidos vivos. Casos de heranca ligada a0 X apresentam
manifestagbes mais precoces e infecgdes mais graves, com nimero maior de internacdes em
relacdo aos portadores da doenca autossdmica recessiva. O tratamento € realizado com
transplante de medul a 6ssea e apresenta bom prognosti co.
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