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No ambiente ao nosso redor, existem muitos
microbios que podem nos fazer mal, causando

doencas e até mesmo a morte.

Existem 4 grupos principais de micrébios: virus,
bactérias, fungos e parasitas. Estamos expostos a
essas ameacgas desde o nascimento, portanto
temos de ter muitas células e moléculas para

defender nosso corpo.

Chamaremos de "Sistema Imunoldgico" a defesa
de nosso corpo e "Leucécitos" as células

imunoldgicas que hos protege.

Nesse pequeno livro vou mostrar o perigo que
enfrentamos quando nossos Leucécitos ficam

doentes e param de funcionar.



Capitulo 1

Capitulo 2

Capitulo 3

Capitulo 4

Capitulo 5

Capitulo 6

Capitulo 7

Indice

Por que perdemos a habilidade de defesa?

Imunodeficiéncias Primdrias

Felix e Pacco, os Linfécitos T, ficaram doentes.

Moli, o Linfécito B, ficou doente.

Quando Robert, o Neutrofilo, ndo consegue mais
lutar.

Quando Fefon, o Macréfago, para de comer

Curando criangas com Imunodeficiéncias Primdrias

Vocé conhece a

Imunodeficiéncia




Capitulo 1

Por que perdemos a habilidade de defesa?

A principal fungdo de nossos Leucécitos € nos proteger dos
micrébios perigosos que ameagam nossa vida. Nos livros
anteriores aprendemos como nossos Leucdcitos matam os nocivos
Candida, Micobactéria, Ascaris e Pneumococo.

Infelizmente, hd condig¢des que causam uma diminuigdo ho ndmero
ou ha fungdo de nossos Leucécitos. Por exemplo:

e Sindrome de Imunodeficiéncia Adquirida (AIDS), causada
pelo virus da imunodeficiéncia humana (HIV)

Eu posso destruir
seus linfocitos T
CD4!




e O uso de quimioterapia para o tratamento de cdncer ou
durante procedimentos de transplante.

e O uso de altas doses de corticosterdides, como Prednisona
ou Dexametasona.

e Controle precdrio de doengas debilitantes cronicas, tais
como o cdancer, diabetes mellitus, insuficiéncia renal cronica
ou cirrose hepdtica.

e Defeitos genéticos do sistema imunoldgico, conhecidos
como Imunodeficiéncias Primdrias.

Criangas e adultos cujas células imunoldgicas estejam doentes
tornam-se altamente suscetiveis ao ataque dos micrébios do
ambiente.

Os leucocitos estao

¥

Por favor, responda as seguintes questdes:

1. Qual é a principal fungdo de nossos Leucdcitos?

2. Escreva algumas condigdes que reduzem o nimero ou a fungdo
de nossos Leucdcitos:




Capitulo 2

Imunodeficiencias Primarias

Nos estamos
doentes. Nossos
genes estao
danificados.

Imunodeficiéncias Primdrias sdo doengas que ocorrem por causa
de defeitos genéticos do sistema imunoldgico.

Quando as células imunoldgicas estdo doentes, os micrdbios se
aproveitam e causam infecgbes frequentes e graves, até mesmo
fatais. Pessoas com deficiéncia imunolégica podem também ser
mais suscetiveis a doengas autoimunes, alergias e cdncer.

Imunodeficiencias
Primarias




Imunodeficiéncias Primdrias sdo doengas frequentes. Elas
afetam uma em cada 2000 pessoas, a maior parte sendo criangas.
Os tipos de infecgdes que afetam o paciente dependem de quais
Leucécitos estdo doentes. Existem 9 grandes grupos de
Imunodeficiéncias Primdrias.

Fenocopias de
Imunodeficiéncias
Primarias

combinadas

Deficiencias ‘B Imunodeficiéncias Combinadas
Predominantes de a caracteristicas
sindromicas

Nos préximos capitulos veremos o que acontece quando quatro de
nossas principais células imunoldgicas ficam doentes.

Por favor, responda essas questdes:

1. O que sdo as Imunodeficiéncias Primdrias?

2. Verdadeiro ou Falso?
Pessoas com Imunodeficiéncias podem ficar mais suscetiveis a

infecgdes, a doengas autoimunes, alergias e cdncer




Capitulo 3

Felix e Pacco, os Linfocitos T, ficaram
doentes.

Felix € nosso Linfécito T CD4. Sua principal habilidade é ajudar
outros Leucdcitos a atingir uma ativagdo e fungdo 6timas.

Pacco é nosso Linfécito T CD8. Seu trabalho principal é destruir
células que estdo infectadas por virus e células malighas que
causam o cdncer.
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Os Linfécitos T sdo as células mais importantes de nosso sistema
imunoldgico. Quando Felix e Pacco ficam doentes, nosso corpo
fica vulnerdvel a todos os tipos de infecgdes por fungo, bactéria,
virus e
parasitas.

somos suscetiveis a todos os tipos de
microbios.

As celulas T estao
fracas, vamos invadir o
corpo!

Criangas com deficiéncias da célula T que ndo recebem
tratamento imediato morrem em idade precoce. O tratamento
mais amplamente utilizado é o transplante de células tronco,
também conhecido como transplante de medula dssea.

1. O que acontece quando Felix e Pacco ficam doentes?

2. Qual é o tratamento mais amplamente utilizado em criangas
com deficiéncias de célula T?
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Capitulo 4

Moli, o Linfocito B, ficou Doente

Moli é nosso Linfocito B, o Leucdcito que fabrica hossas 5 classes
de anticorpos ou Imunoglobulinas (Ig6, IgA, IgM, IgD e IgE).
Anticorpos nos protegem das diversas bactérias, virus e
parasitas.

Vamos capturar os

0 Corpo!

A agdo das células B € muito importante para nossa vida. Quando
Moli fica doente e para de produzir anticorpos, nosso corpo fica
suscetivel as vdrias infecgdes por bactérias, virus e parasitas.
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Eles perderam seus
anticorpos... Vamos
causar infeccoes!

ot Do

Defeitos dos Linfocitos B sdo as mais frequentes
Imunodeficiéncias Primdrias, representando por volta de 50%
dos casos.

O tratamento de criangas com Imunodeficiéncias Primdrias que
afetam as células B depende da gravidade da doenga. Para muitas
criangas € necessdrio apenas o monitoramento ou a prescrigdo de
antibiéticos. Em casos mais graves € necessdrio utilizar terapia
de reposigdo de anticorpos para toda vida.

Vamos ajudar Moli responder as seguintes perguntas:

1. Qual € a principal fungdo de Moli?

2. O que acontece quando Moli fica doente?
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Capitulo 5

Quando Robert, o Neutrofilo, ndo consegue
mais lutar

O principal trabalho de Robert, o Neutréfilo, é destruir
rapidamente as bactérias e fungos comendo e jogando
substancias toxicas neles. Temos milhares de Neutréfilos no
sangue, todos prontos para lutar.

Nos matamos

Os Neutréfilos sdo essenciais para preservar nossa vida. Ha
criangas com alteragbes genéticas que causam uma interrupgdo
do desenvolvimento dos Neutréfilos na medula 6ssea. Essa
doenga é denominada ‘'Neutropenia Congénita Grave'.

Em outras criangas, os Neutréfilos sdo produzidos normalmente,
mas eles ndo conseguem chegar nos lugares da infecgdo porque
lhes faltam moléculas importantes para passar através dos vasos
sanguineos. Esse grupo de doengas é chamado de 'Deficiéncia na
Adesdo Leucocitdria’.

13



O ataque de neutrdfilo também é enfraquecido quando os
Linfocitos TH 17 ndo se desenvolvem ou ndo funcionam
adequadamente.

Quando Robert e seus amigos ndo sdo fabricados, a crianga fica
propensa a infecgdes bacterianas e fungicas graves.

O dnico tratamento curativo para criangas que tém falta de
Neutréfilos € o transplante de medula éssea. A utilizagdo de
antibidticos, drogas antiflngicas e do fator estimulador de
Neutréfilos é fambém muito importante para esses pacientes.

Por favor, ajude Robert a resolver as seguintes questdes:

1. O que acontece com as criangas que tém falta de Neutréfilos?

14



Capitulo 6

Quando Fefon, o Macrdéfago, para de
comer

Nos estamos
com muita fome.
H& muitos Mycos
para comermos!

Fefon é nosso Macréfago poderoso. Sua principal fungdo é comer
e matar as bactérias e fungos perigosos. Além disso, Fefon pode
chamar outros Leucécitos para o local da infecgdo.

Macréfagos sdo células muito importantes para preservar nossa
vida. Quando Fefon fica doente e perde a habilidade de comer e
destruir os micrdbios, nosso corpo se torna suscetivel as
infecgdes bacterianas e flngicas graves.

A Doenca Granulomatosa Cronica (DGC) é uma Imunodeficiéncia
Primdria que afeta uma em cada 250 mil pessoas. Os Macréfagos
de pacientes com DGC estdo muito doentes e ndo conseguem
matar os microbios.
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Assim, as criangas com DGC tém infecgdes bacterianas e
fdngicas graves e de repeticdo. Além disso, elas sdo afetadas por
tumores chamados Granulomas. Muitas criangas morrem se elas
ndo receberem o transplante de medula dssea.

O ataque de Macréfagos também é enfraquecido quando os
Linfocitos TH1 ndo se desenvolvem ou ndo funcionam
adequadamente.

Por favor, ajude Fefon a responder as seguintes questdes:

1. Qual é a principal funcdo de Fefon?

2. O que acontece quando Fefon fica doente?
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Capitulo 7

Curando criangas com Imunodeficiéncias
Primarias

Imunodeficiéncias Primdrias sdo doengas que ocorrem como
consequéncia de defeitos genéticos do sistema imunoldgico.

Quando nossas células imunoldgicas ficam doentes, os micrdbios
ao redor nos invadem causando infecgoes frequentes e graves.
Assim, precisamos ter Leucécitos sauddveis e poderosos. Uma
fungdo adequada de nosso sistema imunoldgico € essencial para
preservar nossa vida.

Vamos lutar contra os

Estimamos que no Brasil existem cerca de 50.000 criancas com
Imunodeficiéncias Primdrias que ndo foram diagnosticadas e,
consequentemente, ndo receberam tratamento adequado. Muitas
delas morrem no primeiro ano de vida.
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Portanto, é importante entender tanto a fungdo de nossos
Leucécitos quanto o que acontece quando eles ficam doentes. Se
melhorarmos hnosso conhecimento das Imunodeficiéncias
Primdrias, vamos diagnosticar as criangas doentes mais
rapidamente, dar a elas um tratamento adequado e dessa forma
salvar suas vidas.

Vamos terminar esse livro com as seguintes perguntas:

E importante aprendermos mais sobre o sistema

imunolagico! As criancas com Imunodeficiéncia

1. Quantas criancas Brasileiras devem ter uma Imunodeficiéncia
Primdria?

2. Por que é importante saber sobre as Imunodeficiéncias
Primdrias?
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Nesse pequeno livro aprendemos o que
acontece quando os Leucdcitos ficam doentes
has criancas com Imunodeficiéncias
Primdrias.

Ndo perca o préximo livro, onde vamos
entender as doengas que ocorrem quando
nossos Leucécitos ndo conseguem desenvolver
a 'tolerdncia imunoldgica’'.

Juan Carlos Aldave, MD

Imunologia Clinica e Alergia
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10 Sinais de Alerta
da Imunodeficiéncia Primaria

A Imunodeficiéncia Primdria (IP) pode fazer com que as criangas
e adultos tenham infec¢des recorrentes ou anormalmente
dificeis de curar. 1:500 pessoas sdo afetadas por uma das
Imunodeficiéncia Primdrias conhecidas.

Se vocé ou alguém que conhega apresentar um ou mais dos
seguintes Sinais de Alerta, fale com um médico sobre a
possibilidade da presenga de uma Imunodeficiéncia Primdria
oculta.

1. Quatro ou mais infecgdes na orelha no periodo de um ano

2. Duas ou mais infecgdes graves da cavidade sinusial no periodo
de um ano

Dois meses ou mais de antibiéticos com pouco efeito

Duas pneumonias ou mais no periodo de um ano

Dificuldade da crianga ganhar peso ou crescer normalmente
Abcessos recorrentes

Aftas persistentes na boca ou infecgdo por fungos na pele
Necessidade de antibiéticos intravenosos para tratar
infeccoes

9. Duas ou mais infecgdes profundas seladas incluindo septicemia
10. Histéria familiar de IP

©NOO A~ W

"Esses sinais de alerta foram desenvolvidos por 'Jeffrey Modell Foundation
Medical Advisory Board'. Consultas com um especialista em
Imunodeficiéncia Primdria é decididamente indicado. ©2013 Jeffrey Modell
Foundation”.

www.INFO4PT.org
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