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Resumo: Introducdo: Imunodeficiéncias primarias (IDP) sdo defeitos congénitos de um ou mais
componentes do sistema imune, com prevaléncia estimada de um para 2.000 nascimentos. O
diagnostico precoce € fundamental para evitar sequelas ou 6bitos prematuros. Embora existam
Sinais de Alerta que enfatizam a necessidade de investigacdo das IDP, muitos pacientes ainda so
negligenciados por desconhecimento médico destas patologias. Objetivo e Método: Ressaltar
importancia dos Sinais de Alerta como ferramenta clinica de diagndstico e manejo precoces das
IDP através do relato de caso. Relato do caso: R.F.N.L., masculino, 8 anos, procedente de
Jaboatdo dos Guararapes — PE, atendido no ambulatério de Imunologia Clinica apresentando
pneumonia com derrame pleural. Apesar do tratamento com antimicrobianos de largo espectro e
drenagem torécica, paciente evoluiu com necrose pulmonar, sepse e 6bito apds 2 semanas.
Chamava atencdo historia pregressa de pneumonias de repeticdo com necessidade de drenagem
torécica, episodios de otite média desde trés anos, moniliase oral persistente de dificil tratamento,
abcessos cutaneos e dermatite atOpica. Ao exame, apresentava baixa estatura, onicomicose em
Maos e pés, escoliose e outros sinais, que contabilizaram escore clinico sugestivo de Sindrome de
Hiper IgE. Essa Sindrome é uma IDP multissistémica rara, caracterizada por IgE elevada,
eczema, infeccOes recorrentes e alteragdes muscul oesguel éticas. Conclusdo: Apesar de apresentar
sinais de alerta para |IDP, o paciente nunca havia sido investigado e conduzido adequadamente. E
preciso reconhecer a importancia e valorizar a divulgacdo dos sinais clinicos das IDP, a fim de
fomentar diagndstico precoce e reducdo de mortalidade.

http://anai s.sbp.com.br/trabal hos-de-congressos-da-sbp/38-congresso-brasil eiro-de-pedi atria/2211-a-importancia-dos-si nai s-de-al erta- para-diagnosti co. pdf



