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IMUNODEFICIENCIA PRIMARIA
(IDP)

As Imunodeficiéncias Primdrias sdo doencas genéticas do sistema
imunoldgico que acarretam maior suscetibilidade a infec¢oes, Podem
afetar todos os 6rgaos do nosso corpo sendo as infec¢des cronicas,
persistentes, de repeticao, debilitantes e, em alguns casos, fatais.

Apresentam também maior suscetibilidade a doengas auto-imune,
alérgicas, neoplasicas e auto-inflamatérias.

Até o momento mais de 250 doencgas diferentes ja foram identificadas
sem predilecao por sexo, etnia ou idade. A classificagdoo mais recente
destas doencas estd publicada no Frontiers in Immunology , 5 :1-33,
2014.

A prevaléncia é estimada em 1: 2000 habitantes
Existem hoje muitos tratamentos disponiveis de forma que o

paciente pode ter uma boa qualidade de vida. O diagndéstico precoce é
fundamental para um tratamento bem sucedido.
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PNEUMOLOGIA

SINAIS DE ALERTA PARA O DIAGNOSTICO DE
PRIMARIA cOM PoOssiVEIS DIAGNOSTICOS E TESTES

SEREM REALIZADOS.
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IMUNODEFICIENCIA
LABORATORIAIS A

Excluir sempre Infecgao pelo HIV

Imunodeficiéncias

Laboratoério

Pneumonias por
bactérias
extracelulares +
otites e sinusites

Deficiéncias de Anticorpos
(mais comuns)

Dosagem de IgG, IgA, IgM
Anticorpos a antigenos
vacinais

Deficiéncias de complemento

CH50

Abscesso Pulmonar

Sindrome de Hiper-IgE
Caracteristicas: Pneumonia
por S. aureus, Eczema,
Infeccédo fangica,
Hipermobilidade articular,
Facies grosseiro

Dosagem de IgE

Pneumonias por
Staphylococcus ou
Fungos

Doenga Granulomatosa
Crdnica. suscetibilidade a
infeccdo por germes catalase
positivos. Outras infecgdes:
adenite, abscesso hepatico,
osteomielite

Teste da dihidrorodamina
(DHR)

Deficiéncia de G6PD

Dosagem de G6 PD

Deficiéncia de
mieloperoxidase (frequente
em diabéticos)

Dosagem de peroxidase

Pneumonia por
P.jiroveci

Deficiéncia de células T /
Linfopenia CD4

Reducédo do namero e/ou
funcédo dos linfécitos T

Deficiéncia do ligante do
CD40

Expressdao do CD40L

Sindrome de Wiskott-Aldrich
(eczema + plaquetopenia)

Expressdo da WASP
Plaquetopenia com
plaquetas pequenas

Pneumonias por

Defeitos de células T /
Deficiéncia do CD40L

CD3, CD4, CD8, CD40L

Micobacteria
tubef;c’u.IOSIS ou Suscetibilidade mendeliana a Avaliagdo do eixo
atipicas infecgdes por micobactérias IL12/23-IFNy - NEMO




