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Introducdo A imunodeficiéncia priméria (IDP) resulta de uma falha genética inata na fungdo
imune, em um ou mais dos componentes imunolégicos, geralmente hereditaria e que abrange
uma série de sindromes que tornam o individuo altamente susceptivel a repetidos episddios
infecciosos que, se ndo tratados, podem levar ao Obito. Atualmente hd mais de 150
modalidades de IDP descritas; as apresentagdes mais comuns incluem' defeitos da fungdo
linfocitaria — imunodeficiéncia humoral ou de linfécitos B, defeitos da imunidade celular ou
linfocitos T e deficiéncia combinada das células B e T—, defeitos dos fagécitos e deficiéncias
do sistema complemento. Destas, a categoria mais incidente refere-se aos defeitos
linfocitarios relacionados a imunodeficiéncia humoral. A enfermagem, no tratamento
pediatrico, deve estabelecer um relacionamento terapéutico com a crianga e seus cuidadores,
visando garantir a adesdo ao tratamento e eficicia das medidas implementadas. Neste
contexto destaca-se o papel do enfermeiro, como agente educador do paciente e de seu
cuidador, relatando medidas para a diminuicdo do risco de infec¢do, atentando para os sinais e
sintomas da instalacdo de uma infeccdo, orientando quanto as possibilidades do tratamento e
quanto a importancia de compreendé-lo como um novo estilo de vida a ser seguido. Objetivos
Contextualizar a Imunodeficiéncia Primdria, com énfase na infancia; relatar algumas
contribui¢des do enfermeiro, como agente educador em satide, para a promocdo do cuidado
centrado na familia. Método: Estudo exploratério-descritivo, de modalidade bibliogréfica e
abordagem qualitativa, resultante do levantamento e analise de artigos de periédicos nacionais
com tematica pertinente ao estudo, através de busca na biblioteca virtual em saide, bem como
livros publicados no periodo de 2007 a 2013. Constatado déficit de publicagdes nacionais,
acerca da temadtica deste estudo, por profissionais enfermeiros. Resultados: A
Imunodeficiéncia priméria (IDP) é uma condicdo clinica cronica, caracterizada por distirbios
quantitativos e/ou qualitativos relacionados a composicdo, funcionamento e/ou
desenvolvimento de um ou mais componentes do sistema imunol6gico®®. Na maioria dos
casos apresenta origem genética e hereditaria, comumente relacionada a heranca autossdémica
ligada ao cromossomo X; atinge predominantemente o sexo masculino e individuos com
histérico familiar de consanguinidade®. Em decorréncia do déficit imunoldgico, as criangas
acometidas pelas IDP sdo extremamente susceptiveis a infec¢Oes recorrentes e de gravidade
varidvel, autoimunidade e cancer; o surgimento destas manifestacdes geralmente é associado
a imaturidade do sistema imunolégico adaptativo, natural da infancia, resultando no
subdiagnostico de IDP ou diagnéstico e intervengdes tardias, predominantemente na
adolescéncia. Comumente, as infecgdes sdo desencadeadas’ por microorganismos especificos
ou germes de baixa viruléncia, desenvolvendo infec¢des graves ou quadros infecciosos de
curso prolongado; a localizagdo corporal das infecgdes, bem como tipo de patdégeno
desencadeador, podem sugerir a natureza do distirbio imunolégico. Apesar de ser uma
patologia considerada rara e de prevaléncia desconhecida? sua incidéncia estimada®* é de
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1:2000 a 10.000 nascimentos, dado que confere as IDP importincia epidemiolégica?
equivalente a fenilcetondria (1:14000), ao hipotireoidismo congénito (1:5000), a leucemia e
linfomas®, e maior que a fibrose cistica. Devido a dificuldade em seu diagnéstico, é
importante que os enfermeiros, enquanto participantes no processo de investigacdo
diagnostica, estejam atentos aos sinais de alerta sugestivos de IDP. Com o objetivo de facilitar
o reconhecimento desses sinais, a fundacédo Jeffrey Modell, em 1996, publicou os Dez sinais
de alerta para ID. Segundo a fundacdo, a presenca de um ou mais sinais torna obrigatoria a
investigacdo laboratorial para IDP. Adaptados ao nosso meio, pelo Grupo Brasileiro de
Imunodeficiéncia, foram definidos os seguintes alertas*: Duas ou mais pneumonias no ultimo
ano; quatro ou mais novas otites no udltimo ano; estomatites de repeticdo ou moniliase por
mais de dois meses; abscessos de repeticdo ou ectima; um episédio de infeccdo sistémica
grave; infeccOes intestinais de repeticdo/diarreia cronica; asma grave, doenga do colageno ou
doenga autoimune; efeito adverso ao BCG e/ou infeccdo por micobactéria; fenétipo clinico
sugestivo de sindrome associada a imunodeficiéncia; histéria familiar de imunodeficiéncia. O
tratamento medicamentoso' para as IDP é individualizado, considerando a fungdo/estrutura
imunolégica afetada em cada portador; dentre as principais abordagens incluem-se:
antibioticoterapia profilatica, imunoglobulina intravenosa, terapia antimicrobiana, transplante
de células-tronco hematopoéticas e esplenectomia. O transplante de medula éssea (TMO)
representa a tnica possibilidade de cura para as IDP; entretanto, devido aos riscos advindos da
sua realizacdo, é recomendado apenas em modalidades agressivas da doenga, quando o TMO
seja a ultima possibilidade de garantir a vida a crianca. As infecgdes constantes, muitas vezes
irdo requerer hospitalizacdo, rompendo a rotina didria da familia e afastando a crianga do seu
habitat e atividades. O enfrentamento da condicdo de imunodeficiente na infancia comeca
cedo, e a cronicidade® é uma condigdo que expde a crianga a diversos questionamentos; esses
aspectos devem ser discutidos abertamente com a crianga, conforme a sua capacidade de
discernimento. O conhecimento acerca da doenca é instrumento para a familia estar preparada
e amparada para receber as demandas da crianca; diante disso, a importancia do
estabelecimento de um relacionamento terapéutico é evidentemente inquestionavel.
Contribuicdes para a enfermagem A IDP ainda representa uma lacuna de conhecimento
para muitos profissionais de enfermagem. Esperamos que a abordagem desta tematica, além
de familiarizar a categoria com o tema, contribua para a fundamentacdo da pratica clinica
destinada a esta clientela, auxiliando o enfermeiro na investigacdo, planejamento e execugdo
de acdes de cuidado. Nao obstante, este estudo poderd suscitar discussdes académicas e
producdes cientificas de enfermagem sobre o tema, ampliando o conhecimento técnico-
cientifico da categoria. Conclusao A despeito dos avancos obtidos na 4rea da saide nos
dltimos anos, o diagnéstico e tratamento das IDPs ainda representam um grande desafio. A
vulnerabilidade a infec¢Ges acaba por interferir direta e indiretamente na qualidade de vida
das criancas acometidas por essa patologia, tanto em ambito social quanto da satde.
Considerando a fisiopatologia das IDP bem como as medidas para diminui¢do do risco de
infecgOes, é importante que o enfermeiro insira o paciente e a familia como agentes proativos
e parceiros no tratamento; esta medida constitui chave para um prognéstico favoravel. Além
disto, com as novas premissas de humanizagdo, da participacdo do autocuidado e da inclusdo
da familia no processo de cura, hd a necessidade de estender esse cuidado também ao
domicilio, conhecendo, educando e amparando a familia.

Descritores: Imunidade. Enfermagem. Familia.

Eixo tematico II: Interfaces da Enfermagem com praticas profissionais e populares de
cuidado em satde.
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