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Resumo

O objetivo deste estudo foi determinar o padrao inflamatério de fibroblastos gengivais (FG) obtidos de pacientes com a
forma atipica da Sindrome de Chediak-Higashi (CHS). Culturas primarias de FG foram obtidas de pacientes saudaveis
e CHS, e o padrao de expressdo de genes imunoinflamatérios determinado por PCR em tempo real. No Baseline,
observou-se um aumento nos niveis constitutiovs de transcritos para receptores toll-like (TLR)-4, interleucina (IL)-6 e
IL-1B em CHS, enquanto que TLR-2 e ciclooxigenase (COX)-2 estavam em niveis mais baixos (p<0.05). Quando
tratados com LPS de E. coli, o grupo CHS apresentou uma menor magnitude de alteracdo nos niveis de RNAm para IL-
6, IL-18 e COX-2. Concluiu-se que o padrao de expressao alterado de TLR-2 contribuiu para uma resposta imunolégica

alterada frente ao tratamento com LPS de E. coli.
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Introducgéo

A sindrome de Chediak-Higashi (CHS) é uma doenca
autossOmica recessiva rara, letal, com menos de 500 casos
reportados nos ultimos 20 anos (Kaplan et al., 2008). Pacientes
que apresentam CHS possuem funcéo celular prejudicada das
células ‘natural killer’ (NK) (Abo et al.,, 1982) e migracédo
retardada de neutréfilos e mondcitos (Haliotis et al., 1980; Klein
et al. 1980). Nestas condi¢des, os pacientes jovens geralmente
vao a Obito antes de completarem 10 anos de idade devido a
infeccdes recorrentes (Karim et al., 2002). A forma atipica da
CHS é representada por cerca de 10-15% dos pacientes, na qual
0s pacientes sobrevivem até a fase adulta sem serem
acometidos pela ‘fase acelerada’. No entanto, desenvolvem
severas e debilitantes manifestacdes neurolégicas durante sua
adolescéncia e inicio da fase adulta, (Sanchez-Guiu et al., 2013).
Além disso, 0s pacientes diagnosticados com a forma atipica da
CHS podem apresentar leves problemas de coagulagdo com
hematomas, hemorragias mucosas e petéquias (Buchanan &
Handin, 1976; Rendu et al., 1983).

Resultados e Discussao

Figura 1. Expressdo constitutiva de genes imunoinflamatdrios
em FG obtidos de pacientes controle e CHS.
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Figura 2. Expressdo génica basal de receptores ‘toll-like’ de
células de pacientes controle e CHS.
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Figura 3. Padrdo de modulacdo da expressdo de genes
imunoinflamatdrios em FG obtidos de pacientes controle e CHS
tratados com LPS de E. coli.
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Conclusdes
Concluiu-se que a formas atipica de CHS apresenta um padréo
constitutivo distinto de expressdo de TLR-2 e TLR-4, o que
pode tornar individuos com CHS atipico mais susceptiveis a
infecgcBes produzidas pelo biofilme dental bacteriano.
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