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1. Introducéo

As imunodeficiéncias primarias (IDP) sdo doencas raras causadas por defeitos
genéticos do sistema imune, identificados em mais de 140 genes, em que seus portadores
apresentam maior susceptibilidade a doengas autoimunes e neoplasias (DORNAS et al, 2009;
VRIES & DRIESSEN, 2010).

Os portadores das imunodeficiéncias humorais geralmente necessitam fazer tratamento
com reposicdo mensal de imunoglobulinas. Essa terapia aumenta a expectativa de vida e
reduz a frequéncia e severidade das infec¢cdes (CARVALHO et al, 2010).

O Hospital Universitario Professor Alberto Antunes — HUPAA, mesmo nao sendo
referencia no estado de Alagoas para atendimento de pacientes com imunodeficiéncias,
atualmente realiza acompanhamento destes pacientes. Neste sentido, este estudo buscou
descrever o perfil clinico dos pacientes portadores de imunodeficiéncia primaria assistidos

neste hospital, no periodo de 1995 a 2014.
2. Metodologia

Estudo descritivo, com andlise retrospectiva dos prontuarios dos pacientes portadores

de imunodeficiéncias primarias assistidos no ambulatério do HUPAA, no periodo de 1995 a
2014,
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4. Resultados e Discussoes

Foram identificados nove prontuarios de pacientes assistidos no ambulatério do
referido hospital. Destes, cinco (55,5%) sdo do sexo masculino. Dado que corrobora com a
maioria dos estudos, nos quais este predominio nos homens varia de 60 a 80%, com relacdo
de até 5:1 (MEMBRILA-MONDRAGON, et al, 2014).

A idade em que foi realizado o diagndstico variou entre um ano e seis meses a 31 anos
(média de 9,7 anos). Essa média da idade ao diagnostico foi mais elevada em comparagédo
com outros estudos que relatam o diagnéstico entre quatro a seis anos de idade
(MEMBRILA-MONDRAGON, et al, 2014). Este dado remete a dificuldade diagndstica,
pois muitos centros de referéncia ndo disponibilizam testes ou exames laboratoriais que
auxiliam o diagnostico e pode estar relacionado a falta de conhecimento dos médicos acerca
dos sintomas e sinais de alerta, como demonstrado por Costa-Carvalho BT e cols (2011), em
estudo realizado com 200 especialistas em alergia e imunologia, dos quais 14,4% nunca

haviam tratado paciente com imunodeficiéncia priméria .

O tipo de Imunodeficiéncia primaria mais frequente foi a Comum Varidvel,
diagnosticada em cinco (55,5%) pacientes. Achado discordante da literatura que evidencia a
deficiéncia seletiva de IgA como a mais prevalente (LOZANO, et al. 2014).

Dos portadores de ICV, trés pacientes (60%) desenvolveram bronquiectasias e um
(20%) apresentou retocolite ulcerativa cronica idiopéatica e adenocarcinoma gastrico, indo a
Obito aos 40 anos. As malignidades do trato gastrintestinal sdo comuns em portadores de
ICV, especialmente na presenca de gastrite cronica atréfica associada a acloridria, metaplasia
intestinal e anemia perniciosa (AGARWAL & MAYER, 2013).

Neste estudo pudemos observamos um retardo no diagnostico das IDP, provavelmente
devido a dificuldade de acesso aos exames que auxiliam o diagndstico e também pela falta
de conhecimento acerca das IDP pela maioria dos pediatras e clinicos que séo os profissionais

que referenciam os pacientes para hospitais terciarios.
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