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de VEB em alguns desses tumores, principalmente linfo-
mas. Esse grupo inclui IDPs com mutacdes em genes WAS
(sindrome de Wiskott-Aldrich, ligada ao cromossomo X),
ATM (sindrome de Ataxia Telangiectasia, AR) e TNFRSF6
(ALPS-FAS, AD e AR).245

A mensagem para todos os pediatras é considerar o VEB
como um agente causador em quadros clinicos semelhan-
tes descritos por Bolis et al. Além do comprometimento
do sistema imunoldgico associado ao tratamento de varias
doencas, também temos de considerar essas situacoes um
alerta vermelho para imunodeficiéncias primarias em paci-
entes pediatricos. Reconhecer as IDPs pode ser essencial
para atingir um melhor manejo em pacientes com infeccées
atipicas por VEB.
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Resposta dos autores: manifestacdes atipicas
do virus de Epstein-Barr: alerta vermelho
para imunodeficiéncias primarias

Caro Editor,

A imunodeficiéncia primaria (IDP) em humanos é conhecida
como uma doenca em que as mutacoes em genes de um
Unico sistema imunoldgico predispéem as pessoas a certos
agentes infecciosos. O herpesvirus humano é um desafio
de competéncia imune, pois grande parte desses agentes
é disseminada na populagdo, sdo comumente adquiridos de
forma silenciosa ou com sintomas leves na infancia e, entao,
carregados durante a vida como infeccées latentes assin-
tomaticas. Os pacientes com IDP sdo, portanto, propensos
a exposicao a esses virus de forma relativamente precoce
na vida e terdo de lidar com a infeccao primaria e com um
desafio persistente.' Para pessoas que sdo imunocomprome-
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tidas, devido a uma imunodeficiéncia genética ou a terapia
medicamentosa com imunossupressor, as infeccoes virais
poderao resultar em complicagdes graves e até uma doenca
fatal.?

A IDP é considerada uma doenca rara com uma incidén-
cia geral de 4,6 casos de IDPs por 100.000 pessoas/ano nos
altimos 35 anos.® Contudo, nem a incidéncia real nem a pre-
valéncia real da IDP sao conhecidas. Considerando que ha
estimativas desses parametros de estudos geograficamente
limitados, essas estimativas tiveram como base apenas casos
diagnosticados. Portanto, a IDP pode ser muito mais comum
do que o estimado anteriormente. As pesquisas sugerem
taxas de prevaléncia para IDP diagnosticada em de 1 em
2.000 criancas, 1 em 1.200 em todas as pessoas e 1 em 600
familias.*

As mutacoes genéticas especificas em pacientes com IDP
sao responsaveis pela susceptibilidade as infecgdes por virus
de Epstein-Barr (VEB), conforme destacado na carta ao edi-
tor do Jornal de Pediatria intitulada ‘ ‘Manifestaces atipicas
do virus de Epstein-Barr: alerta vermelho para imunodefi-
ciéncias primarias’’. Apesar de as IDPs e as complicacdes
atipicas da infeccdo por VEB nao serem muito comuns, os
pediatras devem de fato correlacionar essas duas condicées
conforme mencionado na carta anterior, pois o VEB infecta
mais de 95% da populacdo adulta em todo o mundo.’ A
incidéncia de IDPs tem aumentado nas Gltimas décadas’® e
os pacientes com imunodeficiéncia sdo os mais expostos a
complicacoes atipicas de VEB entre a populacdo saudavel.

A variavel preditora mais forte de uma pessoa ter imuno-
deficiéncia primaria é o histérico familiar. Ademais, quando
ha suspeita de imunodeficiéncia, o exame laboratorial ini-
cial deve incluir um hemograma completo com diferencial


mailto:gesmar@famed.ufu.br
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.1016/j.jpedp.2016.06.006&domain=pdf
http://dx.doi.org/10.1016/j.jped.2016.05.002
http://dx.doi.org/10.1016/j.jpedp.2016.06.002

CARTAS AO EDITOR

541

e mensuracao da imunoglobulina sérica e dos niveis de
complemento.®
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