Sindrome de Wiskott-Aldrich

ou o transplante de células estaminais do cordao umbilical e, assim que o
diagndstico da SWA for estabelecido, deve-se procurar logo um dador com
HLA compativel. Apesar da sua imunodeficiéncia, uma vez que os doentes
com SWA possuem linfécitos T, embora apenas com funcao residual, os
farmacos imunossupressores e/ou a irradiacao total do corpo sao necessarios
para “condicionar” o doente antes do transplante. Se o rapaz afectado
tiver irmaos saudaveis dos mesmos pais, toda a sua familia deve ser sujeita
a tipagem tecidular para determinar se existe um irmao com HLA idéntico
(uma boa compatibilidade de tecido), que possa servir como dador para o
transplante da medula 6ssea. Na SWA, os resultados do transplante de medula
ossea de irmao dador com HLA idéntico, sao excelentes, tendo, no total,
uma taxa de sucesso (cura) de 80-90%. Este procedimento é o tratamento
recomendado para os rapazes com manifestacoes clinicas significativas de
SWA. Nos doentes com formas clinicas mais ligeiras (como a trombocitopenia
isolada, por exemplo), torna-se mais dificil a decisao de realizar o transplante
da medula 6ssea de um irmao com HLA compativel e tal deve ser discutido
com um imunologista experiente. O sucesso com os transplantes de dadores
compativeis nao aparentados tem melhorado substancialmente ao longo das
duas Ultimas décadas. Os transplantes de dadores nao aparentados totalmente
compativeis sao hoje quase tao bem sucedidos como os transplantes de irmaos
compativeis, se forem realizados antes dos 5-6 anos de idade e antes do doente
ter contraido uma complicacao importante, como infeccdes virais graves ou
cancro. A taxa de sucesso dos transplantes de dadores totalmente compativeis
nao aparentados diminui com a idade, tornando-se dificil a decisao de fazer
um transplante em adolescentes ou adultos com SWA. As células estaminais
do cordao umbilical, total ou parcialmente compativeis, tém sido usadas
com sucesso na reconstituicao imunitaria e na correccao das anomalias das
plaguetas em alguns doentes com SWA e o seu uso pode ser ponderado se
nao existir um irmao compativel ou um dador nao aparentado totalmente
compativel. Contrariamente ao excelente resultado dos transplantes com
HLA compativel, o transplante de medula dssea haploidéntica (uso do pai/
mae como dador), tem tido menos sucesso do que os transplantes de HLA
compativel.
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Sindrome de Wiskott-Aldrich

EXPECTATIVAS

Ha trés décadas atras, a Sindrome de Wiskott-Aldrich classica era uma
das imunodeficiéncias primarias mais graves, com uma esperanca de vida
de apenas 2-3 anos. Embora continue a ser uma doenca grave, na qual
podem ocorrer complicacoes que péem a vida em risco, muitos dos homens
afectados ultrapassam a puberdade e entram na idade adulta, vivem
vidas produtivas e constituem as suas proprias familias. Dos doentes com
medula dssea transplantada, os mais velhos estao hoje na faixa etaria dos
vinte ou trinta anos e aparentam estar curados, sem o desenvolvimento
de malignidades ou doencas auto-imunes.

12



