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Resumo: Introducéo: Sindrome de Omenn (OS) € uma doenca autossdmica recessiva de imunodeficiéncia
combinada severa (SCID) caracterizada por eritrodermia escamosa exsudativa, aumento dos
ganglios linfaticos, hepatoesplenomegalia, susceptibilidade a infeccbes graves, ativacéo de
linfocitos T helper tipo 2, eosinofilia e hiperimunoglobulinemia IgE. Relato de Caso: Lactente,
um més, iniciou obstrucdo nasal com coriza hialina e micropdpulas eritematosas em regido
plantar e palmar, evoluindo para todo o corpo. Fez uso de sintomaticos e antihistaminicos com
discreta melhora. Apresentou otorréia bilateral, fez ceftriaxona, evoluindo com eritema difuso e
anasarca. Foi internado, fez prednisolona, amoxicilina e clavulanato. Obteve remissdo do quadro
por uma semana, quando voltou a apresentar obstrucdo nasal, tosse, eritema cutaneo com prurido,
Xerose e crostas em couro cabeludo com exsudato de odor fétido. Fez uso de cefalexina com
melhora. Apds oito dias do término do antibidtico, apresentou nova recidiva do quadro. Na
admissdo, 3 meses, apresentava-se com lesdes em couro cabeludo, tosse produtiva, eritema
cutaneo pruriginoso, lesdes necrotizantes em locais de puncdo e fistula na cicatriz da BCG.
Histéria familiar: Pais consanguineos. Ao exame fisico, EGC, taguipneico, taquicardico, palido.
Foi observado adenomegalias na regido cervica e axilar. Figado palpavel a 3 cm do RCD. Pele
liquenificada e xerdtica, equimoses necréticas, rarefagdo de faneros e crostas amareladas em
couro cabeludo. Exames laboratoriais: 1gA < 24,5mg/ dI, 1gG 27,9mg/ dI, IgM < 15,3mg/dl, IgE
3,07 Ul/ml, Hb 8,4g/dL leucdcitos 45190/mm3, eosindfilos 26.210/ mm3, plaquetas 522.700,
AST 253 U/L, ALT 122 U/L. Apresentou, ainda, tuberculose extrapulmonar e pneumonia.
Evoluiu com choque séptico grave, indo a 6ébito apds 29 dias de internamento. Discusséo: Os
profissionais de salde devem estar familiarizados com os principais achados clinicos da OS, de
modo que um diagnostico precoce possa ser estabelecido para iniciar um tratamento em tempo
habil. As opcdes terapéuticas incluem o transplante de medula 0ssea.
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