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Resumo: Resumo: INTRODUCAO: A doenca granulomatosa crénica (DGC) € caracterizada por defeitos
na producdo dos reativos intermediarios do oxigénio, associado a incapacidade dos fagocitos.
DESCRICAO DO CASO: H.E.A.L, sexo feminino, 2 anos, com histéria de reagdo vacind a
BCG, sendo tratada. Aos 8 meses de vida evoluiu com quadro de adenomegalias com
fistulizac&o, hospitalizada e confirmado diagnostico de tuberculose ganglionar (TB). Realizado
laporotamia exploradora por drenagem de fezes por fistula umbilical e biopsia excisional que
evidenciou células inflamatorias. Fez tratamento por um ano com esguema habitual para TB. Em
Abril de 2017, reiniciou febre e linfadenomegalia em vérias cadeias com fistulizagdo. Apos
aspirado de glanglio confirmou-se recidiva de TB ganglionar e reintroduzido esquema habitual.
Associado a0 quadro apresentava moniliase oral de longa data e tinea capitis refratéria a
tratamento. Sorologias negativas para HIV, toxoplasmose, citomegalovirus, sifilis, hepatite B.
Suspeitou-se de imunodeficiéncia primaria. Coletado exames, enviado para centro de
especializagdo em S&o Paulo, sendo dado diagnostico de DGC, com defeito na cadeia interferon
gana. Redlizado HLA, para andamento de transplante. Atuamente, fazendo uso de
sulfametoxazol +trimetropim e itraconazol. DISCUSSAO: A doenca granulomatosa cronica
(DGC) é uma imunodeficiéncia primaria incomum (afeta cerca de 1/250.000 nascidos Vvivos).
Como descrito nos estudos, a DGC caracteriza-se por infecgoes de repeticdo por microrganismos
catalase-positivos, bactérias gram-negativas, aém de microrganismos intracelulares, como o
Mycobacterium spp, encontrado no paciente acima, que teve pesquisa de BAAR positivo e com
recorréncia do quadro. Acometem com frequéncia pele (50%), pulmdes, linfonodos , o que foi
evidenciado nesse caso. CONCLUSAO: DGC é uma imunodeficiéncia primaria incomum
suspeitar que ela possa ser a doenga de base em uma infecgdo de repeticéo ou com uma evolugédo
incomum, pode conduzir o pediatra ao diagnostico precoce. Com medidas que se ndo levarem a
cura (transplante de medula 6ssea) poder&o reduzir a morbimortalidade.
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