LABORATORIO

DUARTE

Qualidade a servico da vida.

1 2alacly

P ) = /] 1] 1

Informativo Digital - N° 02 - Abril/2010 j

Diagndstico Laboratorial das Imunodeficiéncias Primarias
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Imunodeficiéncias primarias (IDP) sdo doencas
genéticas caracterizadas por alteracdes das
funcbes do sistema imune, com consequente
aumento de susceptibilidade a infeccdes de
repeticdo, doengas autoimunes e neoplasias.

A apresentagdo clinica varia de quadros
praticamente assintomaticos a graves, sendo o
diagnoéstico precoce essencial para reducdo da
morbidade e mortalidade relacionadas a essas
doencas. ManifestacBes respiratdrias de repeticdo
sdo as mais frequentes entre os imunodeficientes,
sendo a pneumonia e a otite média aguda as
infeccbes mais comuns. Depois das infeccdes de
repeticdo, a caracteristica clinica mais encontrada
nos pacientes com IDP é a autoimunidade. A
ocorréncia de doencgas autoimunes é resultado da
mesma desregulacdo imunolégica que predispde
0s pacientes as infec¢des recorrentes.

E recomendada a investigacdo de
imunodeficiéncias em pacientes com diagndstico
de pneumonias de repeticdo; em lactentes com
moniliase mucocutanea cronica; em pacientes que
desenvolvem complica¢Bes graves da vacina BCG,
como a disseminacdo do bacilo vacinal; em casos
de giardiase persistente sintomética, entre outros.

Através de exames laboratoriais simples, como
o hemograma, muitas das IDP podem ser
suspeitadas e, até mesmo, confirmadas.
Leucopenias associadas a linfopenia importante
sdo sugestivas de Imunodeficiéncia Combinada
Grave (SCID). Por outro lado, leucocitose com
neutrofiia estd quase sempre presente em
pacientes portadores de Deficiéncia de Adesdo
Leucocitdria (LAD), mesmo na auséncia de
infeccbes. A Sindrome de Wisckott-Aldrich
caracteriza-se por eczema, infec¢des recorrentes e
plaguetopenia. Para o diagndstico desta sindrome,
€ necessario que a contagem de plaquetas esteja
abaixo de 70.000/mm3, embora possa ocorrer
aumento transitorio durante infeccdes. Além do
hemograma, exame essencial para triagem das
IDP, é recomendada a dosagem sérica de
imunoglobulinas nos casos de pneumonia de
repeticdo, j& que a possibilidade de
imunodeficiéncia humoral € maior em pacientes

que apresentam uma frequéncia elevada de
infeccdes respiratdrias. A dosagem do nivel sérico
das Imunoglobulinas (IgA, IgM, IgG e IgE) é uma
das principais etapas na investigagdo desses
casos. Quando as concentracbes de
Imunoglobulinas e das sub-classes estiverem
normais em criangas com infec¢des de repeticéo,
recomenda-se uma investigagdo mais ampla da
imunidade humoral, através da dosagem de
anticorpos especificos contra antigenos vacinais
protéicos e polissacaridicos, de preferéncia 4 a 6
semanas ap0s a vacinagao.

A deficiéncia de IgA é a mais comum das IDP,
podendo ser detectada em pessoas sintoméaticas
ou assintomaticas. Como a IgA faz parte da
imunidade das mucosas, sua deficiéncia esta
associada a infecgbes principalmente dos tratos
digestivo e respiratorio. E definida como
deficiéncia seletiva de IgA a concentragdo de IgA
sérica inferior a 7 mg/dL em criancas de mais de 4
anos com concentragdes normais de IgG e IgM,
producdo normal de anticorpos e auséncia de
alteracdes na imunidade celular. A giardiase
persistente e de dificil controle é frequente nesses
pacientes devido a baixas concentracbes da
fracdo secretora de IgA, que favorecem a
proliferacdo deste patégeno e sua aderéncia ao
epitélio intestinal.

As deficiéncias do complemento sdo as menos
comuns entre as IDP. Diante da ocorréncia de
infeccbes meningocdcicas de repeticdo, €
recomendada a investigagdo do sistema
complemento.

Na Doenca Granulomatosa Crbnica, sao
encontradas altera¢cdes da funcdo oxidativa dos
fagocitos, necesséaria para atividade microbicida.
Para o diagndstico, podem ser realizados os
testes de reducgéo do Nitroblue Tetrazolium (NBT)
e Dihidrorodamina (DHR).

Como atualmente sdo conhecidas as
alteracdes genéticas de grande parte das IDP, o
diagnostico molecular pode contribuir  em
situacdes em que ha necessidade de confirmagéo
diagnostica, aconselhamento genético e terapia
génica.
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