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Physiologic Development of Immune System

Blood Lymphocyte Numbers in Types of growth curves
Different Age Groups
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Anti-infectious efector mechanisms:
Age of complete functional maturation (Summary)
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IMPORTANCIA DAS INFECCOES NA CLINICA

As infeccOes correspondem a:
/8-87 % das doencas em adultos
73 % das doencas pediatricas

28 % das consultas de emergéncia

www.imunopediatria.org.br



IMPORTANCIA DAS INFECCOES NA CLINICA

Criancas em ambulatorio:

50% saudaveis

30% alérgicas

10% doencas cronicas e anomalias

10% imunodeficientes

www.imunopediatria.org.br



IMUNODEFICIENCIAS PRIMARIAS
<

Quando suspeitar?

www.imunopediatria.org.br



Imunodeficiéncias Primarias

e Sinais de Alerta

e QOito ou mais infeccoes
de ouvido no ano

www.imunopediatria.org.br



Imunodeficiéncias Primarias

e Sinais de Alerta

e Dois ou mais episodios
de sinusite grave no ano

www.imunopediatria.org.br



Imunodeficiéncias Primarias
« 007

e Sinais de Alerta

e DoIs ou mais méses
usando antibidticos com
poucos resultados

www.imunopediatria.org.br



Imunodeficiéncias Primarias

e Sinais de Alerta

e Duas ou mais
pneumonias no ano

www.imunopediatria.org.br



Imunodeficiéncias Primarias
« 007

e Sinais de Alerta

e Falha no
desenvolvimento
pondero-estatural

www.imunopediatria.org.br



Imunodeficiéncias Primarias

e Sinais de Alerta

e Abscessos em
estruturas profundas ou
Orgaos recorrentes

www.imunopediatria.org.br



Imunodeficiéncias Primarias

e Sinais de Alerta

e LesOes ulcerativas
persistentes na boca ou
pele, apds aidade de
um ano

www.imunopediatria.org.br



Imunodeficiéncias Primarias
« 007

e Sinais de Alerta

e Necessidade de
antibioticos intravenosos
para o controle das
Infeccoes

www.imunopediatria.org.br



Imunodeficiéncias Primarias
« 007

e Sinais de Alerta

e Duas ou mais infeccoes
profundas como
meningite, osteomielite,
celulite, ou septicemia

www.imunopediatria.org.br



Imunodeficiéncias Primarias

e Sinais de Alerta

e Antecedentes familiares
de imunodeficiéncia

www.imunopediatria.org.br






BCG — ReacOes Adversas
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Prando-Andrade & Condino-Neto, 2005



Imunodeficiéncias Primarias
Incidéncia

v 1:10.000 -1 :2000 ?

v 1:1000 (Def. IgA- assintomaticos)
Carneiro-Sampaio et al.,1989

v 1:50 (Def. IgA - Asma grave)
Solé et al., 1987

v Fibrose cistica -1 :2500
v Hipotireoidismo - 1 : 5000
v Fenilcetonuria -1 : 14000



Registro LAGID

O 3321 Pacientes — 14 Paises —

3% 3%

m Predominante Acs
Outras ID bem definidas
Defeitos combinados B eT

(=9 Defeitos de fagocitos

m Desrregulacdo imunologica
m Defeitos do complemento

Leiva et al, J Clin Immunol 27: 101-8, 2007.



IMUNODEFICIENCIAS PRIMARIAS
<

Como investigar?

www.imunopediatria.org.br



Imunodeficiénclas: exames Iniclals
« 007

e Hemograma
e Niveis sericos de IgA, IgM e IgG

e Teste cutaneo de hipersensibilidade tardia:
tricofitina, candidina, SK-SD, PPD

www.imunopediatria.org.br



Neutropenia Ciclica e OMA repeticao
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NIVEIS DE IMUNOGLOBULINAS SERICAS EM
CRIANCAS BRASILEIRAS NORMAIS
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Avaliacao da imunidade humoral
-

e IgA, IgM e IgG séricas
e Isohemaglutininas
e Anticorpos vacinais: polio, sarampo, rubéola

e Anticorpos polissacarides: pneumococo
e Subclasses de IgG
e Quantificacao de Linfocitos B (CD19)

www.imunopediatria.org.br



Imunoglobulinas em HIGM
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RESPOSTA DE ANTICORPOS ESPECIFICOS A

Titulos dos anticorpos especificos

% dos adultos
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Adaptado por Sorensen & Moore, 1994



Adenoide ausente: Agama Bruton
-

Agama Normal

www.imunopediatria.org.br




Avaliacao da imunidade celular

Hemograma: numero de linfocitos
RX de torax

DTH: PPD, candidina, tricofitina, SK-SD

e Quantificacao de linfocitos T: CD3,CD4, e CD8
e Resposta linfoproliferativa PHA

www.imunopediatria.org.br



Changes in
weight and composition of

thymus gland with maturation

Weighe
(8)

30t

CORTEX

10}

MEDULLA

L6 8 100 5 10 15 200 125 30 39 10 19 50 99 60 65 70 75 80

Prenatal Age

(months) (ycars)

after Hammar, JA: Die normal morphologische thymusforschung in letzten, 1936



Thymus In infants and young children
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Auséncliade Timo: SCID

www.imunopediatria.org.br




Avaliacao dos fagocitos
S

e Hemograma: numero e morfologia

e Teste do NBT ou DHR

www.imunopediatria.org.br



Neutropenias Cronicas Graves

Contagem de neutroéfilos < 500 cels/mm?

(
Neutropenia Ciclica

Defeitos Neutropenia Congénita Grave
Principais | (Sindrome de Kostmann)

Sindrome de Shwachman-Diamond

Dale et. al, Am J Hematol, 72: 82-93, 2003



Teste do NBT

Normal Mae Portadora Paciente DGC - X
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Figura 1. Citometria de fluxo positiva para CD18. PMBC foram separadas por gradiente de centrifugacdo com Isolymph,
e marcadas com anti-human CD18. Representacdo do Densit plot (1.A), com janela de aquisicdo (R1) para linfocitos.
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Em 1.B. Dot plot do isotipo, em 1.C histograma e em 1.D. Dot plot de células marcadas para CD18/FITC.
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Figura 2. Citometria de fluxo negativa para CD18. PMBC foram separadas por gradiente de centrifugacdo com
Isolymph, e marcadas com anti-human CD18. Representacdo do Densit plot (2.A), com janela de aquisicdo (R1) para
linfécitos. Em 2.B. Dot plot do isotipo, em 2.C histograma e em 1.D. Dot plot de células negativas para CD18/FITC.



Avaliacao do complemento
-

e Complemento hemolitico total CH50

e Via alternativa AP50

www.imunopediatria.org.br



Intron 10: Analise da seqtiéncia Alteracao no sitio doador de
“splicing” G > A.
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Grupo Brasileiro de Imunodeficiéncias
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