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INTRODUÇÃO: O sistema imunológico é fundamental para a proteção do organismo 

contra patógenos e para manter a homeostase. Em neonatos, o sistema imunológico 

está em desenvolvimento, e a imunodeficiência primária (IDP) pode ocorrer devido a 

fatores genéticos, resultando em uma resposta imunológica inadequada. Essa 

condição pode tornar os neonatos vulneráveis a infecções graves e recorrentes. A 

prevalência e a gravidade da IDP podem variar globalmente, afetando a qualidade de 

vida e a saúde dos afetados. Este estudo visa explorar os mecanismos fisiopatológicos 

da imunodeficiência primária para aprimorar o diagnóstico e manejo clínico dos 

neonatos afetados. OBJETIVOS: Analisar os mecanismos fisiopatológicos envolvidos 

na imunodeficiência primária e entender como essa condição afeta o sistema 

imunológico dos neonatos. MÉTODOS: Foi realizada uma revisão integrativa da 

literatura, a qual utilizou as bases PubMed, Scopus, SciELO e MEDLINE, com os 

seguintes descritores: “Imunodeficiência Primária”, “Doenças do Sistema Imune” e 

“Imunologia”, unidos pelo operador booleano “AND”. Foram selecionados vinte artigos 

respeitando os critérios de inclusão: publicados entre 2007 e 2024, em português e 

inglês; foram excluídos os artigos não relacionados à temática, com resultado de 10 

artigos finais. RESULTADOS: A revisão indicou que a imunodeficiência primária é 

geralmente de origem genética, envolvendo mutações em genes como o MSN, com 

herança recessiva ligada ao X. Diferentes mutações podem causar fenótipos clínicos 

variados. Defeitos na função de fagócitos ou na maturação de linfócitos B e T podem 

levar a imunodeficiência combinada grave, tornando os pacientes suscetíveis a 

infecções recorrentes. Os distúrbios são frequentemente detectados de um a seis 

meses após o nascimento. Cinco estudos foram analisados, com metodologias e 

características diversas, fornecendo uma visão abrangente sobre a condição. 

CONCLUSÃO: Compreender os mecanismos da imunodeficiência primária é crucial 

para o diagnóstico precoce e tratamento eficaz dos neonatos afetados. O estudo 

contribui para o conhecimento sobre a condição e destaca a necessidade de mais 

pesquisas para superar limitações e inconsistências existentes. 
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