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Resumo: Introducdo: A sindrome de Wiskott-Aldrich (SWA) é uma condicdo patoldgica rara, com
desfecho fatal precoce na maioria dos casos. Descricdo do caso: Crianca de 9 anos, sexo
masculino, portador da SWA cléssica, internado e permanecendo por 2 meses devido a diarréia
sanguinolenta por doenca inflamatoria intestinal ndo especificada, otite supurativa e eczemas.
Retorna ao hospital 4 meses depois com persisténcia de manifestagdes clinicas, piora do quadro
nutricional, sendo internado e submetido a colonoscopia para esclarecimento do quadro
inflamatério intestinal. Iniciou tratamento com férmula nutricional sem residuos, com melhora
parcial da diarréia. O laudo da colonoscopia e biopsia mostraram angiodisplasias de diferentes
tamanhos, Ulceras profundas sugestivas de citomegalovirus, porém descartado devido a néo
deteccdo do virus na reacdo de cadeia de polimerase, microabscessos de criptas sugestivo de
doenca inflamatéria de natureza autoimune no contexto de imunodeficiéncia primaria, e foi
corroborado pelos altos niveis da calprotectina fecal. Apesar do tratamento para infeccdes e
quadro inflamatério intestinal, 0 paciente teve piora progressiva do quadro clinico, sendo
transferido para UTIl e evoluindo a oObito por chogque séptico. Discussdo: A SWA é uma
imunodeficiéncia priméria causada pela mutacdo do gene WASP localizado no brago curto do
cromossomo X, afetando geralmente meninos, levando aineficiéncia da fungdo dos linfocitos B e
T. Caracteriza-se clinicamente por trombocitopenia, infeccdes recorrentes, destacando-se as
otites, eczemas e tendéncia a doencas autoimunes. E Unica entre as imunodeficiéncias priméarias,
em que 0s pacientes apresentam infecgdes de repeticdo, associada a problemas com sangramento
anorma de pele e mucosas. Conclusdo: Mesmo administrando antibiGticos e imunoglobulina
periodicamente, pacientes portadores da SWA vem a 6bito na primeira ou segunda década de
vida devido a complicacdes: infeccBes (44), hemorragias (23), neoplasias (26), sendo a Unica
chance de cura definitiva o transplante de céulastronco da medula 6ssea ou de células
sanguineas do corddo umbilical.
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