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Os 10 sinais de alerta, fundamentais para o diagndstico dos erros inatos
daimunidade (Ell), acabam de ser atualizados e agrupados, ja que
antes eram divididos entre criancas e adultos, com foco em infeccgoes.
Os Ell constituem um grupo de doencas que afetam primariamente a
funcao do sistema imune. A maioria delas apresenta determinante
genético conhecido e os primeiros sinais podem se manifestar ja na
infancia. Cerca de 485 doencas fazem parte dos EIl.

Ha algumas imunodeficiéncias, justamente as mais comuns (deficiéncia
seletiva de IgA e imunodeficiéncia comum variavel), nas quais o defeito
geneético nao € conhecido ainda. Além disso, algumas doengas podem
se manifestar em criancas mais velhas, adolescentes ou mesmo
adultos, inclusive idosos.

Dentro do grupo dos Ell ha aquelas muito raras e outras menos raras, de
maneira que a prevaléncia geral é estimada em torno de 1 a cada 2.000
pessoas. As principais manifestacoes clinicas sao infecgoes, que
podem ser repetidas e/ou graves, por germes comuns e/ou
oportunistas, decorrentes de deficiéncias em diversos setores do
sistema imune.

Atencao aos 10 Sinais de Alerta Atualizados

1- Histdria familiar de erro inato da imunidade ou consanguinidade;

2- Infecgcbes com frequéncia aumentada para a faixa etaria e/ou de curso
prolongado ou nao esperado e/ ou por microrganismos nao usuais ou
oportunistas;

3 - Diarreia crbnica de inicio precoce;

4 — Quadros alérgicos graves;

5- Eventos adversos nao usuais a vacinas atenuadas (BCG, febre
amarela, rotavirus, tetra viral);
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6 -Caracteristicas sindroémica;

7- Déficit do crescimento;

8- Febre recorrente ou persistente, sem identificacao de agente
infeccioso ou malignidade;

9- Manifestagdes precoces e/ou combinadas de autoimunidade, em
especial citopenias ou endocrinopatias;

10- Malignidades precoces, incomuns e/ou recorrentes.

Histérico - EM 1993, a Fundacao Jeffrey Modell e a Cruz Vermelha
Americana desenvolveram os 10 sinais de alerta para o diagndstico de
imunodeficiéncias primarias (nome usando anteriormente aos Ell).

Nessa época haviam sido identificados menos de 50 defeitos
imunolégicos primarios. A especialidade era exercida basicamente por
pediatras e havia o conceito que as imunodeficiéncias primarias eram
doencas muito raras, acometendo 1 em cada 10.000 a 100.000
individuos.

Com a evolugao do conhecimento e o acesso a novas tecnologias, o
numero de defeitos imunolégicos cresceu rapidamente, alcangando,
segundo a mais recente classificacao, 485 doencas que afetam
primariamente o funcionamento do sistema imune e que, em sua
maioria, apresentam determinantes genéticos.

Também, houve a constatacao que o termo imunodeficiéncias nao seria
0 mais adequado para nomear esse grupo de doencas, pois as
manifestagoes clinicas nao decorrem apenas de deficiéncias, mas
também de uma desregulacao do sistema imune, apresentando-se nao
somente com infecgoes. Nesse contexto, o termo de Erros Inatos da
Imunidade foi adotado para designar esse conjunto heterogéneo de
doencas.
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