Imunodeficiéncia Primaria

(IDP)

DEFICIENCIAS HUMORAIS

Apresentacao Clinica

DEFICIENCIAS DA IMUNIDADE CELULAR

Apresentacao Clinica

DEFEITOS DE FAGOCITOS

DEFEITOS MICOBACTERICIDAS DOS LEUCOCITOS
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Sinais de Alerta:

1. Duas ou mais Pneumonias no ultimo ano
. Quatro ou mais novas Otites no Ultimo ano
. Estomatites de repeticdo ou Moniliase por mais de dois meses

. Abscessos de repeti¢do ou Ectima

v A W N

. Um episédio de infec¢do sistémicagrave
(Meningite, Osteoartrite, Septicemia)

6. Infecgdes intestinais de repeticao / Diarréia cronica

7. Asma grave, Doenga do coldgeno ou Doenga auto-imune

8. Efeito adverso ao BCG e / ou infecgdo por micobactéria

9. Fenétipo clinico sugestivo de sindrome associada a Imunodeficiéncia
10. Histéria familiar de Imunodeficiéncia

Adaptacao da Fundacao Jeffrey Modell e da Cruz Vermelha Americana

O diagndstico precoce de IDP
é crucial para o prognéstico do paciente.

o Infecgbes graves e/ou de repeticdo por bactérias encapsuladas
e Infecgdes de repeticdo das vias aéreas

Suspeitas Diagnésticas

o Deficiéncias de anticorpo: agamaglobulinemia, imunodeficiéncia
comum variével, deficiéncia de IgA, deficiéncia de anticorpos
especificos

Diagndstico Diferencial

o Deficiéncia de complemento

e Neutropenias e Doenga Granulomatosa Crénica
L)

[ ]

Sindrome de Wiskott-Aldrich (acompanhada de plaquetopenia)
HIV

Protocolo de Investigacao

® Hemograma - atenc¢ao ao numero de linfécitos e neutréfilos

10
passo ® Dosagem dei globulinas (1gG, IgA, IgM)

Resposta a antigenos vacinais
Subclasse de IgG

CH50

CD19 (linfécitos B)

2° passo

e Crescimento e desenvolvimento inadequados jé presentes
no 1° ano de vida

e Infecgbes graves/repeticdo por quaisquer germes inclusive
oportunistas

e Moniliase oral persistente

o Efeito adverso ao BCG

Suspeitas Diagnésticas

Imunodeficiéncia grave combinada
Deficiéncia de linfocitos T
Sindrome de Wiskott-Aldrich
Deficiéncia do CD40L

Protocolo de Investigacao

©® Hemograma - atenc¢ao ao numero de linfécitos e neutrdéfilos
® Dosagemdei globulinas (IgG, IgA, IgM)
1°passo e subpopulacées de linfécitos: CD3, CD4, CD8, CD19 e
CD16/56 (Células NK)
e Teste de HIV, de PPD e de candidina

Resposta a antigenos vacinais
Linfoproliferagao

WASP (proteina do Wiskott-Aldrich)
cD4oL

2°passo

Apresentacao Clinica

e Infecgbes piogénicas de repeticdo
e Infecgbes por candida ou outro fungo
e Abscesso pulmonar

Suspeitas Diagnésticas

e Neutropenia
® Doenca granulomatosa crénica
o HiperIgE

Protocolo de Investigacao

® Hemograma - atencao ao numero de linfécitos e neutréfilos
® Dosagem dei globulinas (IgG, IgA, IgM, IgE)
e Dihidrorodamina (DHR)

Apresentacao Clinica

e Infeccdo por micobactéria ndo tuberculosa, salmonela

e Infec¢do por micobactéria tuberculosis de dificil tratamento
Suspeitas Diagnésticas

e Defeitos no eixo IFNy - IL12 - IL23

e Deficiéncia de STAT1
e Doenca granulomatosa cronica

Reagoes adversas ao BCG é
sugestivo de Imunodeficiéncia Primaria

Protocolo de Investigacao

e Avaliacao do eixo IFNg - IL12-1L23
e Dihidrorodamina (DHR)
® Avaliacao do NFkB



NiVEIS SERICOS DE IMUNOGLOBULINAS DE SUBCLASSE DE IgG (MG/dL)
EM POPULACAO BRASILEIRA
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Fonte: Fujimura M.D. - Niveis séricos das subclasses de IgG em criangas
Normais e nefroticas ( Tese de Doutorado - FMUSP, 1991. Area de Pediatria).

VALORES DE REFERENCIA DE LINFOCITOS/mm®
EM POPULAGAO BRASILEIRA SAUDAVEL

cordao 0-3m 3-6m 6-12m 1-2a 2-6a 6-12a 12-18a 19-44a
p10 798 2438 1919 2156 1969 1515 1280 1161 844
p50 1532 3352 3404 3413 3209 2180 1854 1505 1331
p90 2994 5247 5368 5004 4392 3701 2413 2077 1943
p10 485 1686 1358 1360 957 780 618 630 476
p50 1115 2282 2248 2064 1620 1178 907 837 813
p90 2263 3417 3375 3066 2727 2086 1348 1182 1136
p10 264 486 523 560 563 453 390 332 248
p50 461 877 881 1108 1030 730 612 449 418
p90 982 1615 1798 1803 1753 1700 1024 776 724
p10 278 395 955 811 711 631 471 460 138
p50 548 1053 1795 1278 1184 962 728 690 234
p90 1228 1697 2596 1792 1553 1283 1031 1143 544
p10 279 239 199 164 153 135 217 114 134
p50 674 499 379 416 318 269 236 228 235
p90 2151 1020 731 801 703 601 515 446 545
Fonte: Moraes-Pinto Ml et al, 2005.
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