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INTRODUGCAO: O sistema imunoldgico é fundamental para a protecdo do organismo
contra patdgenos e para manter a homeostase. Em neonatos, o sistema imunoldgico
esta em desenvolvimento, e a imunodeficiéncia primaria (IDP) pode ocorrer devido a
fatores genéticos, resultando em uma resposta imunoldgica inadequada. Essa
condigdo pode tornar os neonatos vulneraveis a infec¢des graves e recorrentes. A
prevaléncia e a gravidade da IDP podem variar globalmente, afetando a qualidade de
vida e a saude dos afetados. Este estudo visa explorar os mecanismos fisiopatolégicos
da imunodeficiéncia primaria para aprimorar o diagndstico e manejo clinico dos
neonatos afetados. OBJETIVOS: Analisar os mecanismos fisiopatoldgicos envolvidos
na imunodeficiéncia primaria e entender como essa condicdo afeta o sistema
imunolégico dos neonatos. METODOS: Foi realizada uma revisdo integrativa da
literatura, a qual utilizou as bases PubMed, Scopus, SciELO e MEDLINE, com os
seguintes descritores: “Imunodeficiéncia Primaria”, “Doencas do Sistema Imune” e
“Imunologia”, unidos pelo operador booleano “AND”. Foram selecionados vinte artigos
respeitando os critérios de inclusao: publicados entre 2007 e 2024, em portugués e
inglés; foram excluidos os artigos nao relacionados a tematica, com resultado de 10
artigos finais. RESULTADOS: A revisao indicou que a imunodeficiéncia primaria é
geralmente de origem genética, envolvendo mutagdes em genes como o MSN, com
heranca recessiva ligada ao X. Diferentes mutagcées podem causar fenétipos clinicos
variados. Defeitos na fungéo de fagécitos ou na maturagao de linfécitos B e T podem
levar a imunodeficiéncia combinada grave, tornando os pacientes suscetiveis a
infecgdes recorrentes. Os disturbios sao frequentemente detectados de um a seis
meses apos o nascimento. Cinco estudos foram analisados, com metodologias e
caracteristicas diversas, fornecendo uma visdo abrangente sobre a condigéo.
CONCLUSAO: Compreender os mecanismos da imunodeficiéncia primaria é crucial
para o diagndstico precoce e tratamento eficaz dos neonatos afetados. O estudo
contribui para o conhecimento sobre a condigdo e destaca a necessidade de mais
pesquisas para superar limitacdes e inconsisténcias existentes.
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