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Resumo: Introducdo: A doenga granulomatosa cronica (DGC) € a imunodeficiéncia de fagocitos mais
comum. E caracterizada por infeccdes bacterianas e flngicas frequentes, aém da formacgo de
granulomas teciduais. Descricdo: MFC, 3 anos e 8 meses, masculino, internado para investigacéo
de taquidispnéia, baqueteamento digital, aumento do didmetro antero-posterior do térax,
hepatoesplenomegalia e desnutricgo. Histéria de osteomielite aos 2 meses e pneumonia grave
associada a choque séptico aos 3 anos. Apresentou pequenas imagens hipoecdicas em figado e
baco a ultrassonografia abdominal e opacidades nodulares pulmonares na tomografia
computadorizada de térax, sugestivas de granulomas teciduais. A investigacdo para
imunodeficiéncia revelou I1gG acima do percentil 97 para idade e teste da dihidrorodamina
compativel com DGC, sendo iniciada profilaxia com sulfametoxazol-trimetoprim (SMT-TMP) e
itraconazol. Discussdo: A ocorréncia de infeccBes graves € sinal de aarme para suspeita de
imunodeficiéncia primaria. A susceptibilidade a infeccdes na DGC se da por um defeito no
sistema oxidativo NADPH, ocasionando uma incapacidade dos fagocitos em produzir ions
superoxidos. O defeito no burst oxidativo compromete a destruicdo eficaz de microorganismos
como S. aureus, P. aeruginosa, B. Cepacea, S. Marcescens e Aspergillus. A formagdo de
granulomas teciduais e 0 comprometimento de 6rgéos vitais aumentam a morbimortalidade. O
exame padrdo ouro para o diagnéstico € o teste da dihidrorodamina, que avalia a producéo de
peréxido de hidrogénio pelos fagocitos. A profilaxia antimicrobiana recomendada € com SMT-
TMP e itraconazol. Na atualidade ha poucos avangos no diagnéstico e tratamento, e dentre as
terapéuticas estudadas estdo o uso de interferon gama, o transplante de medula éssea e a terapia
génica. Conclusdo: O pediatra geral deve estar atento aos sinais de alarme para imunodeficiéncia
primaria, permitindo o diagnostico e tratamento precoces. Em pacientes com histéria de
infecgdes graves e presenca de granulomas teciduais € mandatoria ainvestigacéo de DGC.
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