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RESUMO

OBJETIVOS: Descrever a frequéncia de erros inatos na imunidade em criangas e
adolescentes admitidos em unidade de terapia intensiva pediatrica que apresentem sinais de
alerta, assim como a avaliagdo imunoldgica desses pacientes. METODOS: Estudo de corte
transversal realizado através da coleta de informacdes de prontudrios por meio de
formulério construido pelos pesquisadores. Foram incluidos menores de 13 anos de ambos
os sexos admitidos na unidade de terapia intensiva pedidtrica do Instituto Medicina Integral
Prof. Fernando Figueira com sinais de alerta para erros inatos da imunidade entre janeiro e
junho de 2019. RESULTADOS: Os sinais de alerta mais frequentes em menores de 12
meses foram infec¢do grave (64,3%) e, em maiores de 12 meses, cardiopatia congénita
(81,6%). Apenas 3,2% dos participantes tiveram investigacdo para erros inatos da
imunidade iniciada. Apesar de todos deles apresentarem exames imunoldgicos alterados,
33,3% foram diagnosticados com erro inato da imunidade e 66,6% tiveram diagndstico
inconclusivo. CONCLUSOES: O amplo espectro de manifestagdes clinicas e a grande
quantidade de doencas, associados a auséncia de teste de triagem neonatal instituido,
dificulta a suspeicdo para investigacdo de erros inatos da imunidade. Portanto, deve-se
atentar para os sinais de alerta para diagndstico precoce, manejo adequado e diminuicdo na
morbimortalidade.

PALAVRAS-CHAVE: Sindromes de Imunodeficiéncia; Pneumopatias; Pediatria;

Unidades de Terapia Intensiva Pediatrica; Cardiopatias Congénitas.



ABSTRACT

OBJECTIVES: Describe the frequency of inborn errors in immunity in children and
adolescents admitted to a pediatric intensive care unit with warning signs, as well as the
immunological evaluation of these patients. METHODS: Cross-sectional study carried out
through information gathering from medical records using a form created by the researchers.
Were included children under 13 years of age of both genders admitted to the pediatric
intensive care unit of Instituto Medicina Integral Prof. Fernando Figueira with warning signs
for inborn errors of immunity between January and June 2019. RESULTS: The most
frequent warning signs in children younger than 12 months were severe infection (64.3%)
and, in older ones, congenital heart disease (81.6%). Only 3.2% of participants had been
investigated for inborn errors of immunity. Although all of them had altered immunological
tests, 33.3% were diagnosed with inborn error of immunity and 66,6% had an inconclusive
diagnosis. CONCLUSIONS: The wide spectrum of clinical manifestations and the large
number of diseases, associated with the absence of an instituted neonatal screening test,
makes it difficult to suspect for the investigation of inborn errors of immunity. Therefore,
attention should be paid to warning signs for early diagnosis and adequate management to
reduce morbidity and mortality.

KEYWORDS: Immunologic Deficiency Syndromes; Lung Diseases; Pediatrics; Intensive

Care Units, Pediatric; Heart Defects, Congenital.



INTRODUCAO

Os erros inatos da imunidade (EII), também conhecidos como imunodeficiéncias
primarias, sdo definidos como anormalidades relacionadas ao desenvolvimento ou a fungdo
do sistema imunologico humano, de carater hereditario, e originadas, em sua maioria, de
mutag¢des monogénicas. '

Apesar dos EII ndo serem doencgas restritas a faixa etaria pediatrica, seus primeiros
sinais e sintomas geralmente se manifestam ainda na infincia e apresentam um amplo
espectro clinico.®* A depender de como a expressio ou de como a fungdo da proteina
codificada pelo gene mutante seja afetada, os erros se apresentam de forma bastante
heterogénea, refletindo as mais de 400 entidades reconhecidas pela Unido Internacional das
Sociedades de Imunologia.'>~’

Com o intuito de facilitar o raciocinio clinico acerca desse amplo espectro de
manifestagdes dos EII, a Fundacdo Jeffrey Modell, em associagdo com a Cruz Vermelha
Americana, criou em 1999, os “Dez Sinais de Alerta”, posteriormente adaptados pelo Grupo
Brasileiro para Imunodeficiéncias (BRAGID) ao nosso meio. Sao eles: 1) duas ou mais
pneumonias no ultimo ano; 2) quatro ou mais otites no Ultimo ano; 3) estomatites de
repeti¢do ou moniliase por mais de dois meses; 4) abscessos de repeticdo ou ectima; 5) um
episddio de infeccdo sistémica grave (meningite, osteomielite, septicemia); 6) infeccdes
intestinais de repeti¢do / diarreia crdonica; 7) asma grave, doenca do colageno ou doenga
autoimune; 8) efeito adverso ao BCG e/ou infeccdo por micobactéria; 9) fenotipo clinico
sugestivo de sindrome associada a imunodeficiéncia; e 10) historia familiar de
imunodeficiéncia.®®

Posteriormente, Carneiro-Sampaio propds outros doze sinais de alerta para EII para
pacientes no primeiro ano de vida, especificamente: 1) infec¢cdes fingicas, virais e/ou
bacterianas persistentes ou graves; 2) reacdo adversa a vacinas de germe vivo, em especial
BCG; 3) diabetes mellitus persistente ou outra doenca autoimune e/ou inflamatoria; 4)

quadro sepse-simile, febril, sem identificacdo de agente infeccioso; 5) lesdes cutaneas



extensas; 6) diarreia persistente; 7) cardiopatia congénita (em especial, anomalias dos vasos
da base); 8) atraso na queda do coto umbilical (> 30 dias); 9) histéria familiar de
imunodeficiéncia ou de O6bitos precoces por infeccdo; 10) linfocitopenia (< 2.500
células/mm?), ou outra citopenia, ou leucocitose sem infec¢do, persistentes; 11)
hipocalcemia com ou sem convulsdo; e 12) auséncia de imagem timica a radiografia de
torax. !0

Apesar desses instrumentos, estima-se que entre 70 e 90% dos EIl ndo sdo
diagnosticados.!! Nos Estados Unidos, foi constatado que os EII ocorriam em uma para cada
duas mil criangas.!? Em outro estudo,'® dessa vez realizado no Brasil, verificou-se que foram
investigadas menos de 15% das criancas admitidas na Unidade de Terapia Intensiva
Pediatrica (UTIP) por infeccdo grave, que constitui um dos sinais de alerta. Desses poucos
pacientes investigados, mais de 70% apresentavam exames laboratoriais sugestivos de EIl. A
real prevaléncia dessas doencas ndo ¢ bem definida no Brasil, nem em muitos outros
paises.>!*

Assim, devido a escassez de pesquisas sobre o tema e a importancia da investigacao
imunoldgica para a tomada de decisoes pela equipe de saude, ¢ preciso conhecer cada vez
melhor essa relagdo entre a grande quantidade de doencas pediatricas e os EIl. Para tanto, ¢
conhecer saber a frequéncia de ocorréncia dessas patologias no Brasil e a forma como ¢
realizada a investigagdo imunologica, a fim de reduzir o tempo entre o diagnostico e o
tratamento. Em pesquisa realizada no Hospital das Clinicas da Universidade Federal do
Parana,'> foi encontrado um atraso médio de diagnodstico de 66,1 meses nos pacientes com
EIl, implicando diagndstico tardio e aumento na possibilidade de complicagdes.

Partindo da necessidade de aumentar a compreensdo sobre o tema, a presente
pesquisa teve como objetivo descrever a frequéncia de EIl em criangas e adolescentes
admitidos em UTIP que apresentaram sinais de alerta, assim como a avaliagdo imunolodgica

desses.



METODOS

Tratou-se de um estudo de carater observacional e descritivo, de corte transversal
com metodologia quantitativa, realizado no Setor de Arquivo Médico e Estatistica (SAME)
do Instituto de Medicina Integral Prof. Fernando Figueira (IMIP).

Para selecdo dos participantes utilizou-se o livro de registro de pacientes admitidos
na unidade de terapia intensiva pedidtrica (UTIP) do IMIP. De posse do nimero dos
prontudrios, houve a solicitacdo dos mesmos ao SAME, onde foram coletados os dados
através de preenchimento de formuldrio elaborado pelos pesquisadores, no periodo de
novembro de 2020 a julho de 2021. A amostra foi obtida por conveniéncia e constituiu-se
por criangas menores de 13 anos, de ambos os sexos, admitidas na UTIP com sinais de alerta
para EII, entre janeiro e junho 2019. Utilizou-se como critério de exclusdo os pacientes cujos
prontudrios ndo foram localizados.

O instrumento de coleta de dados contemplou as varidveis do estudo, descritas em
quatro eixos a seguir: 1) Varidveis bioldgicas e clinicas (idade; sexo; procedéncia; peso;
altura ou comprimento; estado nutricional; consaguinidade dos genitores; diagndsticos a
admissao e a alta elencados em grandes grupos); 2) Variaveis de sinais de alerta para EIl em
criangas menores de 12 meses de idade: 1- infec¢des flngicas, virais e/ou bacterianas
persistentes ou graves; 2- reacdo adversa a vacinas de germe vivo, em especial BCG; 3-
diabetes mellitus persistente ou outra doenga autoimune e/ou inflamatoria; 4- quadro sepse-
simile, febril, sem identificacdo de agente infeccioso; 5- lesdes cutdneas extensas; 6- diarreia
persistente; 7- cardiopatia congénita (em especial, anomalias dos vasos da base); 8- atraso na
queda do coto umbilical (> 30 dias); 9- histéria familiar de imunodeficiéncia ou de 6bitos
precoces por infecgdo; 10- linfocitopenia (< 2.500 células/mm?), ou outra citopenia, ou
leucocitose sem infecgdo, persistentes; 11- hipocalcemia com ou sem convulsdo; e 12-
auséncia de imagem timica a radiografia de torax); 3) Variaveis de sinais de alerta para EII
em criangas maiores ou igual a 12 meses de idade: 1- duas ou mais pneumonias no ultimo

ano; 2- quatro ou mais otites no ultimo ano; 3- estomatites de repeti¢do ou moniliase por



mais de dois meses; 4- abscessos de repeticdo ou ectima; 5- um episddio de infec¢ao
sistémica grave (meningite, osteomielite, septicemia); 6- infecgdes intestinais de repeticao /
diarreia cronica; 7- asma grave, doenca do colageno ou doenga autoimune; 8- efeito adverso
ao BCG e/ou infec¢dao por micobactéria; 9- fenotipo clinico sugestivo de sindrome associada
a imunodeficiéncia; e 10- histéria familiar de imunodeficiéncia); e 4) Variaveis para
investigacdo imunoldgica de EIl (encaminhamento para servigo de imunologia; diagndstico
final pos investigacdo imunoldgica; exames para investigagdo imunologica inicial).

Foi realizada a digitacdo dos dados em planilha no programa Microsoft Excel. Apos
verificagcdo e corre¢do das inconsisténcias, construiu-se o banco de dados definitivo, sendo
analisado no mesmo programa. Foi feita a andlise descritiva dos dados com construcdo de
tabela de distribuicao de frequéncia absoluta e relativa (n/%) e medidas de tendéncia central
e de dispersdo (média e mediana).

O projeto foi aprovado pelo Comité de Etica e Pesquisa do IMIP, seguindo as
orientacdes das resolucdes 466/2012 do CNS, sob o niimero de parecer 4.367.599. Para os
pacientes que conseguiram ser contactados pelos pesquisadores e convidados a participar
da pesquisa, foi solicitado o consentimento e assinatura do TCLE e também o TALE para
os participantes de oito a 13 anos. Para os pacientes que ndo foram contactados, solicitou-
se a dispensa do TCLE, e foi assinado o Termo de Confidencialidade para o manuseio dos

dados dos pacientes.

RESULTADOS

Foram admitidos na UTIP 208 pacientes entre janeiro e junho de 2019. Os dados
foram coletados de 132 deles, por indisponibilidade dos demais prontuarios. Desses, 94
preencheram critérios de inclusdo e 38 foram excluidos.

Quanto ao perfil dos participantes (tabela 1), 43 (45,7%) eram do sexo masculino, a
mediana de idade foi de 6,5 meses, o desvio padrdo da idade foi de 31,3 e 64 (68,1%) eram

procedentes de Recife e do estado de Pernambuco.



A tabela 1 também informa os diagnodsticos a alta da UTIP. Os mais frequentes
compreenderam cardiopatia congénita (CC) sem anomalia dos vasos da base em 34 pacientes
(36,2%), CC com anomalia dos vasos da base em 26 pacientes (27,6%), infec¢ao relacionada
a assisténcia em saude em 24 pacientes (25,5%) e infeccdo sistémica grave em 24 pacientes
(25,5%).

Em relagdo a frequéncia dos sinais de alerta para EIl em menores de 12 meses
(tabela 2), o que mais frequentemente foi identificado foram infec¢des fungicas, virais e/ou
bacterianas persistentes ou graves, que ocorreram em 36 (64,3%) pacientes. CC ocorreu em
29 casos (51,8%); quadro sepse-simile, febril, sem identificacdo do agente infeccioso
ocorreu em sete casos (12,5%); linfocitopenia (< 2500 células/mm3) ou outra citopenia, ou
leucocitose sem infecgdo, persistentes ocorreu em seis casos (10,7%); e lesdes cutaneas
extensas ocorreu em dois casos (3,6%). Outros sinais de alerta ndo foram identificados.

Levando em conta os pacientes com 12 meses de idade ou mais (tabela 3), 31 (81,6)
apresentaram CC e 13 (34,2%) apresentaram um episddio de infec¢do sistema grave
(meningite, osteomielite, sepse). Outros sinais de alerta ndo ocorreram.

Dos 60 pacientes que possuiam CC, 29 (48,3%) tinham menos que 12 meses de
idade, enquanto 31 (51,7%) tinham 12 meses de idade ou mais. 26 (43,3%) portavam CC
com alguma anomalia dos vasos da base e 34 (56,7%) CC sem anomalia dos vasos da base.
A tabela 4 cita a frequéncia desses diagnosticos.

Dos 94 pacientes incluidos neste estudo, apenas trés (3,2%) tiveram investigagao
imunolégica para EII iniciada na UTIP. Todos esses apresentaram anormalidades em seus
exames laboratoriais imunoldgicos, envolvendo alteracdes no hemograma, na contagem de
linfocitos, no complemento, nas imunoglobulinas e na eletroforese de proteinas. Desses
pacientes, um (33,3%) foi diagnosticado com EII (agamaglobulinemia ligada ao X) e dois
(66,6%) tiveram diagnoéstico inconclusivo apoés a investigacdo inicial. Os trés pacientes
investigados inicialmente na UTIP foram encaminhados para servigos onde prosseguiram

com a investigacao imunoldgica.



Nove pacientes (9,6%) incluidos neste estudo evoluiram para Obito durante o
internamento na UTIP (quadro 1). Quatro (44,4%) eram do sexo masculino, sete (77,7%)
tinham menos de 12 meses de idade e os sinais de alerta para EIIl apresentados por esses
pacientes envolviam quadros infecciosos, citopénicos e CC. Nenhum desses pacientes foram

investigados para EII.

DISCUSSAO

Os EII representam um desafio para os profissionais de satde. Estima-se que entre
70% e 90% dos EII permanecem sem diagnostico, sugerindo que a quantidade de pacientes
acometidos por essas doencas pode ser até dez vezes maior do que o total de casos
diagnosticados.!!'® Nesta pesquisa, foi verificado que quase trés quartos dos pacientes que
tiveram seus prontuarios disponiveis para coleta tinham um ou mais sinais de alerta para EII.
No entanto, uma diminuta quantidade deles teve investigagdo imunoldgica iniciada na UTIP,

e, dentre esses, EIl ndo pdde ser descartando em nenhum dos casos.

Essa deficiéncia no que diz respeito a investigacdo para EIl em pacientes com sinais
de alerta internados na UTIP, identificada no presente trabalho, ndo se trata de um dado
isolado na literatura. Em estudo realizado na UTIP de um hospital em Uberlandia,'* 53
criangas foram internadas com sinais de alerta para EII, sendo que apenas sete (13,20%)
realizaram investigacdo inicial. Dessas, cinco (71,42%) tiveram o diagndstico de EII
confirmado. Dessa forma, fica evidente a deficiéncia na investigagdo imunoldgica para EII

em criancas e adolescentes que apresentam sinais de alerta.

Além da deficiéncia na suspei¢do e no inicio da investigacdo imunologica, quando
realizada, essa geralmente ocorre com atraso, independente do lugar e do setor da
investigacdo. Uma pesquisa nacional mostrou um numero elevado de pacientes
diagnosticados com EII em idade acima da esperada, tendo 38% idade entre cinco e 20 anos,

e 35% idade superior a 20 anos.!” Em nossa pesquisa, por outro lado, a maior parte dos



pacientes que apresentaram sinais de alerta eram menores de 12 meses de idade, o que
mostra, em consonancia com a literatura, uma perda de oportunidade de investigacao
precoce para Ell, jA que esses pacientes costumam chegar a idades avancadas sem esse
diagnodstico. Esse ¢ um dado significativo, ja que ¢ sabido que a morbimortalidade em
pacientes com EIl ¢ consideravelmente maior quanto mais tarde s3o diagnosticados,
indicando que o diagndstico precoce aumenta a sobrevida desses pacientes e diminui os

custos em satde.!®

Outro ponto relevante diz respeito a grande quantidade de pacientes com CC. Isso
pode ser justificado pelo fato da UTIP do IMIP ter leitos dedicados para pacientes
cardiopatas e pos-operatdrio de cirurgias corretivas. Mais da metade dos participantes em
nosso estudo possuia alguma cardiopatia congénita, e, grande parte desses, com anomalias

de vasos da base.

E vilido dizer que as CC representam uma das malformagdes mais comuns,
incidindo em oito a dez a cada 1.000 nascidos vivos, representando uma importante causa de
morbimortalidade nos primeiros 12 meses de vida.! Em um estudo realizado na UTI
neonatal de um hospital em Sarajevo,?’ observou-se que 28,57% dos recém nascidos
prematuros com CC apresentaram quadro de sepse, ao passo que apenas 12,12% dos
prematuros sem CC apresentaram-na. Assim, considerando que quadros infecciosos ocorrem
mais frequentemente em pacientes com EIl, observa-se um aumento na relagdo entre CC e

EIL

Sabe-se, ainda, que algumas CC sdo associadas a distirbios genéticos imunes. Dentre
essas condigdes, cita-se, como exemplos a sindrome DiGeorge a sindrome de Down.?! Em
nossa pesquisa, sete pacientes tinham, concomitantemente, CC e sindrome de Down, e
nenhum desses casos foi investigado para EII. No tocante a Sindrome de DiGeorge, embora
ndo tenhamos identificado nenhum caso, estima-se que até 80% desses pacientes podem ter

CC, comprovando a relagdo entre EIl ¢ CC.2>23



Seguindo a linha de aumentar a eficiéncia no diagnostico precoce de EII,
pesquisadores desenvolveram um teste de triagem neonatal para imunodeficiéncias
combinadas graves,?* os TRECS (do inglés T-cell Receptor Excision Circles). Entretanto, o
Brasil ainda ndo conta com testes semelhantes aplicados a rotina médica e publica, o que

fortalece o alerta para a urgéncia no conhecimento dos sinais de alerta para EII.

Dessa forma, apesar de limitagdes encontradas em nosso estudo, como a
indisponibilidade de alguns prontudrios e a caréncia de informagdes contidas neles, conclui-
se que o presente estudo mostra a relevancia da necessidade de identificar os sinais de alerta
de EII e da solicitagdo de exames de investigagdo imunologica para os pacientes indicados,
sobretudo em servigos onde ndo foi implantada a triagem neonatal como rotina, além do

aumento na oferta de conhecimento para profissionais de saude acerca desse tema.
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Tabela 1. Caracteristicas e diagndstico a internagdo de 94 pacientes com sinais de alerta para
Erro Inato da Imunidade internados na Unidade de Terapia Intensiva Pediatrica do Instituto

de Medicina Integral Prof. Fernando Figueira.

Variaveis Participantes Porcentagem valida
(n=94) (%)
Idade (meses)
- Menor que 12 56 59,6
- 12 ou mais 38 40,4
Sexo
- Sexo masculino 43 45,7
- Sexo feminino 49 52,2
- Sexo sem informagao 2 2,1
Procedéncia
- Recife e regido metropolitana 31 33,0
- Interior de Pernambuco 33 35,1
- Outro estado 4 4,2
- Local sem informagao 26 27,6

Diagnéstico a alta

- Cardiopatia congénita ndo vasos da base 34 36,2
- Cardiopatia congénita vasos da base 26 27,6
- Infeccao relacionada a assisténcia em saude 24 25,5
- Infecgdo sistémica grave 24 25,5
- Doengas respiratorias (inclusive infecciosas) 18 19,1
- Doengas gastrintestinais clinicas e cirurgicas 14 14,9

(incluindo infecciosas)

- Outras doengas infecciosas 8 8,5
- Doengas geniturinarias, urologicas e 7 7,4
nefrologicas

- Sindrome de Down 7 7,4
- Doengas neurologicas e neurocirurgicas 3 3,2

(exceto infecciosas)

- Outros diagnosticos 3 3,2

Investigacio imunolégica 3 3,2

- Normal 0 0

- Alterados 3 100

Obitos durante internacio 9 9,6
Média + DP Mediana Intervalo

Idade (meses) 21,36 + 31,34 6,5 0 - 146




Tabela 2. Distribuicdo de frequéncia das criancas menores de um ano suspeitas de Erro
Inato da Imunidade de acordo com os sinais de alerta internados na Unidade de Terapia

Intensiva Pediatrica do Instituto de Medicina Integral Prof. Fernando Figueira.

Sinal de alerta N %

- Infecg¢Oes fingicas, virais e/ou bacterianas 36 64,3
persistentes ou graves

- Cardiopatia congénita (em especial, 29 51,8
anomalias dos vasos da base)

- Quadro sepse-simile, febril, sem identificacdo 7 12,5

do agente infeccioso

- Linfocitopenia (< 2.500 c¢lulas/mm3), ou 6 10,7
outra citopenia, ou leucocitose sem infecgao,

persistentes

- LesOes cutaneas extensas 2 3,6
- Reagfo adversa a vacinas de germe vivo, em 0 0
especial BCG

- Diabetes mellitus persistente ou outra doenga 0 0

autoimune e/ou inflamatoria

- Diarreia persistente 0 0
- Atraso na queda do coto umbilical (> 30 dias) 0 0
- Historia familiar de imunodeficiéncia ou de 0 0

obitos precoce por infeccao
- Hipocalcemia com ou sem convulsdo 0 0
- Auséncia de imagem timica a radiografia de 0 0

torax




Tabela 3. Distribui¢do de frequéncia das criangas maiores de um ano suspeitas de Erro Inato
da Imunidade de acordo com os sinais de alerta internados na Unidade de Terapia Intensiva

Pediatrica do Instituto de Medicina Integral Prof. Fernando Figueira.

Sinal de alerta N %

- Cardiopatia congénita (em especial, 31 81,6
anomalias dos vasos da base)
- Um episddio de infecgdo sistémica grave 13 34,2

(meningite, osteomicelite, sepse)

- Duas ou mais pneumonias no ultimo ano 0 0
- Quatro ou mais otites no ultimo ano 0 0
- Estomatites de repeticdo ou moniliase por 0 0

mais de dois meses

- Abscessos de repeti¢do ou ectima 0 0
- Infecgdes intestinais de repetigao / diarreia 0 0
cronica

- Asma grave, doenga do colageno ou doenga 0 0
autoimune

- Efeito adverso ao BCG e/ou infecgdo por 0 0
micobactéria

- Fenotipo clinico sugestivo de sindrome 0 0

associada a imunodeficiéncia

- Historia familiar de imunodeficiéncia




Tabela 4. Distribui¢ao de frequéncia dos diagnosticos de cardiopatia congénita das criangas
com suspeitas de Erro Inato da Imunidade internados na Unidade de Terapia Intensiva

Pediatrica do Instituto de Medicina Integral Prof. Fernando Figueira.

Cardiopatia congénita N =60 %
Com anomalia dos vasos da base 26 43,3
- Tetralogia de Fallot 6 23,0
- Coarctagao de aorta 6 23,0
- Drenagem andmala de veias pulmonares 5 19,2
- Estenose pulmonar valvar 2 7,7
- Hipoplasia de artéria pulmonar 2 7,7
- Veia cava superior persistente 1 3,8
- Interrupcéo de arco adrtico 1 3.8
- Duplo arco aortico 1 3.8
- Origem anOomala de artéria coronaria 1 3,8
- Complexo de Shone 1 3,8
- Transposicdo de grandes artérias 1 3,8
- Estenose de veias pulmonares 1 3,8
- Sindrome de cimitarra 1 3,8
Sem anomalia dos vasos da base 34 56,7
- Comunicacao interatrial 22 64,7
- Comunicacao interventricular 19 55,9
- Persisténcia do canal arterial 13 38,2
- Defeito do septo atrioventricular 5 14,7
- Atresia tricuspide 3 8,8
- Forame oval patente 1 2,9

- Doenca de Ebstein 1 2,9




Quadro 1. Caracteristicas dos nove pacientes com sinais de alerta para Erro Inato da
Imunidade que foram a Obito, enquanto internados na Unidade de Terapia Intensiva

Pediatrica do Instituto de Medicina Integral Prof. Fernando Figueira.

Paciente 1 2 3 4 5 6 7 8 9
Sexo (M ou F) M M F NE F F M M F
Idade (meses) 13 0 2 1 0 1 104 0 0
Naturalidade RMR RMR Interior PE NE Interior PE Interior PE NE Outro estado NE
Peso (kg) 6,6 2,8 54 3,03 29 NE NE 35 34
Diagnésticos CIV + FOP Hérnia Insuficiéncia Choque séptico Sepse Anomalia Leishmaniose Sepse Atresia
+ hipoplasia inguinal renal aguda + neonatal + anorretal + visceral + neonatal + intestinal +
de A. encarcerada + + choque pneumoperiténio ictericia atresia de IRAS + pneumonia + sepse
pulmonar séptico + sec enterocolite neonatal + vagina + pneumonia onfalite + neonatal
hemorragia megacolon peritonite sindrome do
infeccioso + pulmonar + total desconforto
IRAS bronquiolite respiratorio
viral aguda agudo
Sinal de alerta CC +um Infecgdes Infecgdes Infecgdes Infecgdes um episddio Infecgdes Infecgdes
episddio de fungicas, N de infecgdo fungicas,
infecgdo virais e/ou e/ou bacterianas sistémica virais e/ou
sistémica bacterianas persistentes ou bacterianas grave bacterianas
grave persistentes persistentes graves persistentes persistentes persistentes persistentes
ou graves + ou graves + ou graves ou graves ou graves + ou graves
quadro sepse- quadro Linfocitopenia
simile, febril, sepse- (<2.500
sem simile, células/mm3,
identificagdo febril, sem ou outra
do agente identificagdo citopenia, ou
infeccioso + do agente leucocitose
Linfocitopenia infeccioso sem infeccdo,
(<2.500 persistentes
células/mm3,
ou outra
citopenia, ou
leucocitose
sem infeccdo,
persistentes
Investigacio N N N N N N N N N
imunolégica (S
ou N)




