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Resumo: Introducéo: Agamaglobulinemia ligada a0 X € uma imunodeficiéncia primaria decorrente de
maturacdo defeituosa da célula B, com consequente producdo inadequada de imunoglobulinas.
Manifestagdes clinicas incluem infecgdes iniciadas geralmente no primeiro ano de vida, podendo
ocorrer infecgBes respiratérias, cuténeas e gastrointestinais. Descricdo do caso: CSO, masculino,
7 anos, histéria de episodios pos-infeciosos de artrites recidivantes em joelhos e tornozelo
esguerdos desde 4 anos de idade. Antecedentes de infecgOes recorrentes desde 12 meses de idade
(diarreia por Samonella, broncopneumonia, infeccdes gastrointestinais e de vias areas
superiores). Tio materno com histéria semelhante, falecido por infecgdo respiratéria aos 12 anos.
Avaliacdo laboratorial: hemograma, dosagens de C2/C3/C4 e fungdo renal e hepética normais;
provas de atividade inflamatéria elevadas; autoanticorpos negativos, hipogamaglobulinemia (1gG
< 500 mg/dL, IgM 30mg/dL, IgA < 1 mg/dL). Diagnostico inicia de imunodeficiéncia humoral
primaria e tratamento com imunoglobulina mensal, naproxeno e fisioterapia. Apresentou melhora
clinica, contudo evoluiu com artrite recidivante em joelho esquerdo e apés trés anos de
tratamento com imunoglobulina, apresentou piora importante do quadro articular. AvaliacOes
laboratoriais adicionais revelaram 1% de CD19+, ndo sendo possivel realizar andlise molecular,
confirmando o diagndstico de agamaglobulinemia ligada ao X. Atualmente menor com 15 anos,
assintoméatico, contudo apresentando encurtamento do membro inferior esquerdo (3 cm). Uso de
imunoglobulina (400-600 mg/Kg mensalmente), objetivando manter niveis de 1gG > 600 mg/L.
Discussdo: Imunodeficiéncia e artrite podem estar relacionadas, porém mecanismos envolvidos
ndo sdo totalmente compreendidos. Artrite pode ocorrer predominantemente nas
imunodeficiéncias humorais, podendo ser um sinal de alarme para imunodeficiéncias primarias.
Na agamaglobulinemia ligada a0 X a artrite pode ser consequéncia da propria disfuncéo
imunologica ou de infecgles, especialmente por Mycoplasma. Conclusdo: Na avaliacdo de
criangas e adolescentes com artrite, o pediatra deve estar ciente da possibilidade diagndstica de
imunodeficiéncia primaria, especialmente na presenca de infecches de repeticdo e
hipogamaglobulinemia
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