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Resumo: A sindrome de Hiper IgE € uma sindrome genética rara que afeta o0 sistema imunoldgico. Além
dos sintomas respiratorios e ateraces esquel éticas pode cursar com ateragcdes na pele. Pacientes
com a doenca podem apresentar eczema, lesbes cutneas como abscessos, além de pele seca e
escamosa, sendo essas manifestagcBes cutaneas um importante indicativo para o diagnostico.
Estudos recentes como o de Grimbacher et al. (2010), tém enfatizado a importancia da avaliacéo
dermatol 6gica precoce nesses pacientes para 0 manejo adequado dos sintomas dérmicos.Menino
de 10 anos, morador de comunidade indigena, atendido no ambulatério de alergia, imunologia e
pneumologia pediétrica apos internagdo por tuberculose. Crianga com histéria de multiplas
internacdes por quadros pulmonares com piora progressiva, eczema em todo o corpo com
liquenificacdo, pior em face, e conjuntivite em olho esguerdo. Nega doencas na familia, mée
etilista, pai desconhecido. Na triagem inicial apresentou leucocitose (36080 leucdtcitos) com
predominio de eosindfilos (24534), exame parasitologico de fezes negativo, IgE total de 4686,
IgM 109, 1gG 3870, IgA 302, teste do suor e prick test negativos. Ecocardiograma com
insuficiéncia tricispide moderada e atrio direito aumentado. Foi Suspeitado de Sindrome de
Hiper IgE, iniciado azitromicina, corticoide inalatorio e hidratagdo da pele. Colocado no escore
de Grimbacher com escore de 42, scorad 31,8. Paciente posteriormente apresentou
neurocriptococose cronica, sendo acompanhado por infectologia. Apresentou infeccfes de pele
recorrentes, herpéticas e bacterianas. Fez uso de tretinoina em face e utilizou diversos hidratantes
para controle dos sintomas de eczema e liquenificacdo. Aos 12 anos foi iniciado o uso do
salbutamol devido aos sintomas respiratérios persistentes, permanecendo sempre sintomatico,
mantendo ACT acima de 21, portando progredido para fornoterol e budesonida. Realizado novo
escore de Grinbacher pontuando 60, piora da xerose, prurido e descamagao da pele, com ACDT
de 8 pontos. Iniciado tratamento com mepolizumabe quinzenalmente.Paciente apresentou
estabilidade do quadro cuténeo ap0s inicio do mepolizumabe, permanecendo com Xxerose e
eczema porém sem novos quadros de infeccBes de pele, assim como melhora dos sintomas
respiratérios. Esse relato reforca a necessidade de investigacdo de sintomas cutaneos para além
da dermatite atdpica, dando énfase principalmente ao acometimento de outros 6rgdos e sistemas,
pois o diagndstico precoce de sindromes raras, como a sindrome de IgE é essencial no manegjo do
paciente com o objetivo principal de melhora da qualidade de vida.
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