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RESUMO

Introducéao: As Doengas Inflamatérias Intestinais (DII) sdo doengas cronicas e idiopdticas, que cursam
com processo inflamatdrio do trato gastrointestinal, apresentando periodos de exacerbagéo e remissao.
Compreendem a Doenga de Crohn (DC) e a Retocolite Ulcerativa (RCU). Na pediatria apresentam-se
com quadros iniciais de maior gravidade e extensdo. Nos dltimos anos, houve um aumento da incidén-
cia entre criangas menores e, apesar do inicio precoce, a maioria é diagnosticada em fases mais tardias.
O objetivo deste trabalho é apresentar uma série de casos de criancas e adolescentes com DI, interna-
dos no ano de 2023 na enfermaria de pediatria de um hospital universitario no Espirito Santo. Foram
selecionados 6 pacientes, sendo 3 do género feminino e 3 do género masculino, 2 diagnosticados com
RCU, 3 com DC, e 1 com DII de inicio muito precoce. As idades variaram entre 10 meses e 16 anos.
Discussao: Diante do aumento na incidéncia da DII na faixa etdria pediatrica, de sua apresenta¢do mais
grave na infancia e sua evolugdo cronica, o diagndstico precoce torna-se fundamental, mas pelas dife-
rentes formas de apresentagéo clinica, pode ocorrer dificuldades para o diagnéstico adequado. Conclu-
sao: A descricdo das particularidades de cada caso clinico apresentado neste trabalho pode contribuir
para o desenvolvimento de agdes mais efetivas relacionadas ao cuidado integral da crianga com DIL
Isso inclui a promogdo do diagndstico precoce e a implementacio de intervengdes répidas e eficazes,
minimizando o impacto na qualidade de vida dos pacientes e de suas familias.

Palavras-chave: Retocolite ulcerativa. Doenc¢a de Crohn. Doenca inflamatdria intestinal. Doenca infla-
matoria intestinal de inicio precoce. Pediatria.

ABSTRACT

Introduction: Inflammatory Bowel Diseases (IBD) are chronic and idiopathic diseases that involve an
inflammatory process in the gastrointestinal tract, with periods of exacerbation and remission. They
include Crohn’s Disease (CD) and Ulcerative Colitis (UC). In pediatrics, they present with initial symp-
toms of greater severity and extent. In recent years, there has been an increase in incidence among
younger children and, despite the early onset, most are diagnosed at later stages. The objective of this
study is to present a series of cases of children and adolescents with IBD, admitted in 2023 to the pedi-
atric ward of a university hospital in Espirito Santo. Six patients were selected, 3 females and 3 males,
2 diagnosed with UC, 3 with CD, and 1 with very early onset IBD. Ages ranged from 10 months to 16
years. Discussion: Given the increased incidence of IBD in the pediatric age group, its more severe
presentation in childhood and its chronic evolution, early diagnosis becomes essential, but due to the
different forms of clinical presentation, difficulties in making an adequate diagnosis may occur. Conclu-
sion: The description of the particularities of each clinical case presented in this work can contribute to
the development of more effective actions related to the comprehensive care of children with IBD. This
includes promoting early diagnosis and implementing rapid and effective interventions, minimizing the
impact on the quality of life of patients and their families.

Keywords: Ulcerative colitis. Crohn’s disease. Inflammatory bowel disease. Early-onset inflammatory
bowel disease. Pediatrics.
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INTRODUGAO

As Doencgas Inflamatérias Intestinais (DII) sio
doengas complexas, cronicas e idiopéticas, que cur-
sam com um processo inflamatério do trato gas-
trointestinal (TGI), com periodos de exacerbacio
e remissdo, apresentando variagdes em sua forma,
duragdo e gravidade. Possuem etiologia multifa-
torial devido a associacdo entre fatores genéticos,
imunoldgicos, ambientais, dietas ricas em gordura
e alimentos processados, além de alteracdes na mi-
crobiota intestinal’.

A teoria mais aceita atualmente sugere que esse
conjunto de fatores desempenha papel determinan-
te para o desenvolvimento dessas doengas. Admi-
te-se que, em um individuo geneticamente predis-
posto, infecgdes intestinais persistentes, disbiose e
alteracdes na barreira mucosa intestinal, resultem
em uma resposta inflamatdria exacerbada e desre-
gulacdo imunoldgica®

As DII compreendem, principalmente, a Doen-
¢a de Crohn (DC) e a Retocolite Ulcerativa (RCU)
que apresentam diferencas em relacdo as suas ca-
racteristicas clinicas, endoscépicas e histolégicas.
A DC possui carater transmural, podendo afetar
qualquer parte do TGI (da boca ao anus). Na RCU,
a inflamacdo acomete de forma predominante a
camada mucosa e geralmente se inicia no reto, es-
tendendo-se de forma proximal, com padrdo con-
tinuo, ocasionalmente acometendo todo o cdlon?.
Quando nao é possivel firmar o diagnéstico de DC
ou RCU, a crianca é descrita como colite nédo classi-
ficada (CNC). Em geral, estes casos ndo apresentam
um claro padrdo de acometimento®.

As DII ainda podem ser classificadas de acordo
com a idade de inicio das manifestacdes clinicas,
sendo subdivididas em: (i) DII pedidtrica, nos me-
nores de 17 anos — (ii) DII de inicio precoce, nos
menores de 10 anos — (iii) DII de inicio muito pre-
coce (do inglés: very early onset inflammatory bowel
disease - VEO- IBD), naqueles com idade inferior a
6 anos e DII da infancia, nos menores de 2 anos®.
Ademais, quanto menor a idade, maior a chance de
a inflamacéo intestinal possuir relacdo com doen-
cas genéticas, denominadas de DII do tipo mono-
génica’.
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Nos pacientes pedidtricos, a DII apresenta-se
com quadros iniciais de maior gravidade e exten-
sdo. Nos ultimos anos, houve um aumento da inci-
déncia entre criancas. Cerca de 25% dos pacientes
portadores de DII iniciam os sintomas antes dos 20
anos de idade, com pico durante a adolescéncia®.
No entanto, apesar do inicio precoce, a maioria das
criangas sdo diagnosticadas em fases mais tardias*.

As manifestacoes clinicas sdo determinadas pela
localizagdo, pela gravidade e cronicidade da doen-
cal. A sintomatologia mais comum ¢é a diarreia e dor
abdominal. Na retocolite ulcerativa, a diarreia com
sangramento retal é o sintoma mais comum, sendo
acompanhada de dor abdominal e perda de peso.
Na doenga de Crohn, os sintomas mais frequen-
tes sdo dor abdominal (o principal), diarreia, febre,
anemia, perda ponderal e atraso do crescimento.
Contudo, as DII podem se manifestar com variadas
apresentacoes clinicas, com sintomas que podem
se assemelhar a outras doencas gastrointestinais
comuns da infancia, dificultando o diagnéstico®’.

O diagndstico baseia-se na associacdo entre
anamnese, exame fisico, exames laboratoriais,
exames de imagem e endoscopicos. Esses exames
incluem endoscopia digestiva alta (EDA), ileocolo-
noscopia com analise histopatoldgica e avaliacdo do
intestino delgado por meio de métodos de imagem,
como a enterorressonancia magnética (ERM) e a
enterotomografia computadorizada (ETC). Pode-
mos contar ainda com a ultrassonografia intestinal
para avaliacdo principalmente do ileo terminal e
cblons’.

O tratamento medicamentoso deve ser indi-
vidualizado, baseado na diferenciacdo entre DC e
RCU, na localizacdo e extensdo da lesdo, na pre-
senca de manifestagoes extraintestinais e no estado
nutricional da criancga ou adolescente. Os objetivos
do tratamento incluem alcancar a remissdo clinica
e laboratorial, obter a cura endoscépica com cica-
trizacdo da mucosa, melhorar a qualidade de vida e
promover o crescimento e o desenvolvimento ade-
quados”™.

O objetivo deste trabalho é relatar uma série de
casos de criangas e adolescentes com DII abrangen-
do 6 pacientes diagnosticados com doenca de Cro-
nh ou retocolite ulcerativa, internados no ano de
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2023 na enfermaria de pediatria do Hospital Uni-
versitario Cassiano Antonio Morais (HUCAM).

RELATO DE CASOS

Casol

Adolescente, feminino, 15 anos, obesa, histéria de
abscesso vulvar de repeticdo, com drenagem de
secrecdo purulenta associada a cicatriz e fistulas
durante um ano e trés hospitaliza¢des. Fez uso de
multiplos antibiéticos com melhora parcial. Nega-
va dor abdominal, artralgia, perda de peso, febre
ou diarreia. Evacuacgoes didrias ou ocasionalmente
em dias alternados, moldadas, as vezes com muco.
Foi encaminhada ao nosso servico, onde uma ERM
revelou trajeto linear com hipossinal (T1), hipersi-
nal (T2) e captacdo de contraste, que se estendia da
glandula de Bartholin esquerda a pele da regido pe-
rineal, extensdo de 2,3 cm. A colonoscopia demons-
trou pancolite com erosdes e pequenas ulceras,
além de dlcera préxima ao canal anal no reto distal.
Andlise histopatoldgica mostrou colite cronica com
acentuada atividade inflamatéria, sugestiva de DC.
Niveis de calprotectina fecal elevados (572 mcg/g).
Realizada fistulectomia transvaginal e transretal,
revelando orificios internos em topografia de glan-
dula de Bartholin bilateralmente, um orificio entre
os grandes labios e a vulva a esquerda, um orificio
perivaginal a direita e dois orificios perineais bila-
teralmente, com drenagem de secrecdo purulenta,
configurando uma fistula em ferradura (Figura 1).
Apés o procedimento, foi iniciada terapia imunos-
supressora e indicado o uso de imunobioldgicos,
com acompanhamento ambulatorial.

Caso 2

Adolescente, feminino, 14 anos, comecou a ter epi-
sddios de constipacdo seguidos de diarreia sangui-
nolenta ou mucossanguinolenta em Jan/2022. Foi
realizada uma colonoscopia inicial, sem identifica-
¢do de anormalidades, e ndo houve prescricio de
medicamentos. Em Ago/2022, devido ao aumento
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FIGURA 1. Primeiro dia de pés-operatério de abordagem de

fistulas retovaginais em paciente com DC

Fonte: Autores, 2023.

do nimero de evacuagdes e de sangue nas fezes,
procurou assisténcia médica. Na ocasido foi reali-
zada retossigmoidoscopia (com resultado normal)
e um exame coproparasitoldgico que detectou En-
tamoeba histolytica. O tratamento para amebiase
foi iniciado associado a suspeita de intolerancia a
lactose, mas sem melhora clinica. Em Mar/2023,
foi hospitalizada devido a dor abdominal inten-
sa e sangramento grave, necessitando de cuidados
intensivos por dois dias. Realizado diagndstico de
RCU apds tomografia computadorizada do abdo-
me, endoscopia e colonoscopia com bidpsia evi-
denciando atividade inflamatéria moderada em
mucosa de colén e reto, sendo encaminhada para
nosso servico. Na admissdo, a paciente apresentava
indice de atividade da retocolite ulcerativa (PUCAI)
de 85, edemaciada e em anasarca. Uma enterores-
sonancia mostrou perda das haustracoes e discreto
espessamento parietal concéntrico. Calprotectina
fecal de 5.122 pg/g. O tratamento inicial ndo obteve
sucesso, sem resposta a corticoterapia e com pos-
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terior interrupc¢ao da azatioprina devido a elevagao
das enzimas pancredticas. Com uso de Infliximabe
demonstrou uma melhora significativa, com queda
do PUCAI de 50% apds a primeira dose e diminui-
¢do para 5 pontos apds a segunda dose. Com o con-
trole da atividade da CU, evoluiu com reducio do
edema e do peso (20%). Foi realizado um programa
de recuperagdo nutricional, com acompanhamen-
to multiprofissional. A paciente ficou hospitaliza-
da por 28 dias e recebeu alta com imunobiolégico
mensal (otimizado), boa resposta ao tratamento e
em processo de recuperagao nutricional, com curva
de peso ascendente (Figura 2).

FIGURA 2. Grifico IMC por idade em meses com dados da paciente

durante o periodo critico de diagnéstico de RCU

Medaan

Fonte: Elaborado pelos autores no aplicativo WHO Anthro Plus, 2024

Caso 3

Adolescente, feminino, 11 anos, histéria de lesoes
anorretais de repeticdo desde os 2 anos de idade,
dolorosas, com drenagem esponténea de secrecgio
mucopurulenta, que evoluiam com lesdes perianais
cronicas. Na ocasido das crises, associavam-se as
lesdes, sintomas como dor abdominal, febre, nau-
seas e edema perianal. Negava diarreia. Fez uso
recorrente de medicacdo tdpica e antibioticotera-
pia, sem melhora importante ou investigacdo do
quadro. Aos 11 anos, foi internada em nosso ser-
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vico com novo abscesso anorretal, sendo iniciada
investigacdo para DII. Apresentava queixa de dor
em regido perianal, associada a saida de secrecdo
mucossanguinolenta, com odor fétido e presenca
de orificio fistuloso anterolateral direito distante da
margem anal com sinais flogisticos e area endurada.
Realizada drenagem cirurgica do abscesso e anti-
bioticoterapia (ciprofloxacino + metronidazol) por
43 dias, suspensa ap6s resolucdo. Realizadas ain-
da ERM, EDA e colonoscopia, com achados ines-
pecificos, porém calprotectina fecal de 139 pg/g e
indice de atividade da DC em pediatria (PCDAI) de
32,5. Sorologias virais ndo reagentes, coprocultura
negativa, pesquisa de toxina de Clostridium nega-
tiva. Abordagem cirdrgica com a coloproctologia
evidenciou fistula extraesfincteriana complexa com
orificio externo anterolateral direito, com trajeto
anterior para grande labio direito e posterior lateral
direito, ambos sem exteriorizagdo. Diante dos acha-
dos, diagnosticada DC perianal exclusiva e realiza-
da fistulectomia; bidpsia com inflamacdo cronica
supurativa, sem granulomas, agentes especificos
ou neoplasia. Evoluiu com estabilidade clinica, com
fechamento completo da fistula, recebendo alta
hospitalar. Acompanhada no ambulatério de gas-
tropediatria, em bom ganho de peso, em avaliagdo
clinico-laboratorial para inicio de terapia imunos-
supressora.

Caso 4

Adolescente, masculino, 12 anos, com histdrico de
quatro meses de diarreia com presenca de muco e
sangue, perda de apetite e dor abdominal mesogas-
trica. Apesar dos esforcos da mae para buscar ajuda
médica, piorou progressivamente, evoluindo para
diarreia com franca enterorragia e uma perda de 10
kg (equivalente a 25% do peso corporal). Ocorreu
uma subita deterioracdo do estado de saude, com
diarreia sanguinolenta persistente, desidratacdao
grave e anemia significativa. Ao ser admitido no
hospital, apresentava edema generalizado, magreza
acentuada, desnutricdo e quadro de sangramento
gastrointestinal profuso, com mais de 20 evacua-
¢odes sanguinolentas. PUCAI era de 80; dor abdo-
minal intensa e difusa. Calprotectina fecal de 3.468
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pg/g. Foi necessaria uma transfusdo de concentra-
do de hemadcias devido a hemoglobina de 7,3 mg/dl,
associada a instabilidade hemodinamica e impor-
tantes perdas sanguineas gastrointestinais. Apds a
estabilizacdo, a colonoscopia revelou pancolite ul-
cerativa extensa e grave, além de ileite erosiva distal
de moderada intensidade. A ERM demonstrou um
espessamento parietal regular no cdlon sigmoide e
no segmento distal do c6lon descendente, enquanto
EDA sem alteragdes. O tratamento inicial com aza-
tioprina associada a corticoterapia por cinco dias
nao foi eficaz, porém o uso do infliximabe resultou
em uma redugdo de 50% da atividade da doenca
ap6s 1* dose e remissdo completa apds a 2°. Apds
recuperagdo nutricional, o paciente recebeu alta
para acompanhamento ambulatorial, apresentando
progressdo de percentil no IMC em curva ascen-
dente (Figura 3).

FIGURA 3. Grafico IMC por idade (meses) do paciente durante o
periodo critico de diagndstico de RCU
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Fonte: Elaborado pelos autores no aplicativo WHO Anthro Plus, 2024

Caso 5

Adolescente, masculino, 16 anos, com quadro re-
corrente de dor em perineo desde o inicio de 2023,
evoluindo com formacdo de fistulas perianais e
abscesso perianal apds seis meses do inicio dos sin-
tomas. Realizada drenagem cirtrgica, com manu-
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tencao de orificio fistuloso em regido perianal com
drenagem de secrecdo purulenta. Internado para
investigacdo de DII. Feito nova abordagem cirdrgi-
ca e iniciada antibioticoterapia com metronidazol e
ciprofloxacino, mantida por 17 dias. Cultura de tra-
jeto de fistula positiva para Escherichia coli ou ou-
tros cocos gram positivos ndo identificados. ERM
da pelve/canal anal evidenciando fistulas perianais
complexas, com abscessos associados e drenagem
para os sulcos intergluteos bilateralmente. EDA com
pangastrite enantematosa leve. Colonoscopia com
estenose com predominio de aspecto cicatricial em
valvula {leo-cecal, com atividade inflamatéria leve,
biépsia com colite cronica moderada, focal. Ulceras
aftoides em ceco, bidpsia intestinal com achados
inespecificos. ETC com espessamento parietal su-
gestivo de atividade inflamatéria no ileo terminal.
PCDAI de 32,5. Calprotectina fecal indisponivel
no momento da internacdo. Diante dos achados
clinico-radiolégicos, diagnosticada DC ileo-célica
do tipo estenosante com fistula perianal. Realiza-
da fistulectomia com alocacdo de sedenho. Apds
procedimento, iniciado imunossupressor com boa
resposta. Recebeu alta hospitalar apds treinamento
familiar dos cuidados com a ferida operatéria, com
acompanhamento no ambulatério de lesoes. Inicia-
do imunobiolégico com nova abordagem cirdrgica
da fistula e retirada dos sedenhos 3 meses apos alta
hospitalar, evoluindo com cicatrizacdo completa da
lesdo e sem recidiva.

Caso 6

Lactente, masculino, 10 meses, pais ndo consangui-
neos, aleitamento materno exclusivo por 6 meses,
bom ganho de peso e desenvolvimento neuropsi-
comotor (DNPM). Apds a introducdo alimentar,
apresentou fezes amolecidas com sangue vivo em
todas as evacuagdes. Suspeitou-se de alergia a pro-
teina do leite de vaca (APLV), levando a retirada de
laticinios, ovos, gliten e corantes da dieta, tanto da
mae quanto do bebé. No entanto, o sangramento
persistiu. No 8° més de vida, foi hospitalizado devi-
do bronquiolite, artrite nos joelhos e enterorragia.
Exames reumatoldgicos negativos. Aos 10 meses,
foi admitido em nosso servigo com enterorragia, re-
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cusa alimentar, perda progressiva de peso (20% em
2 meses), regressao no DNPM, artrite em joelhos
e tornozelos, além de ulceras orais. Colonoscopia
mostrou inflamacio no célon esquerdo e reto com
edema, enantema difuso, mdltiplas lesdes ulceradas
confluentes, algumas com até 2 cm de didmetro,
ocupando >50% da circunferéncia colénica (Figura
4). EDA revelou pangastrite enantematosa leve com
areas de hemorragia subepitelial e duodenite erosi-
va intensa. Nos histopatolégicos, apresentava colite
cronica ativa, moderada, com esbogo de granulo-
mas e gastrite cronica ativa moderada, sugestivos
de DC. Imunoglobulinas e subpopulagéo linfocita-
ria sem alteragdes. Apresentava magreza acentuada
(IMC -3,88 z-score), anemia (Hb 6,7 g/dL) e PCDAI
de 62,5. Detectado Clostridium difficile nas fezes,
sendo tratado com metronidazol e iniciada nutri-
cdo enteral exclusiva com férmula oligomérica.
Posteriormente, foi incorporada férmula polimé-
rica contendo TGF-B2, que depois passou a ser a
Unica fonte de alimentac¢do. Durante esse periodo,
contraiu covid-19 e infec¢do urinaria por Serratia.
Apesar da significativa melhora, incluindo ganho de
peso, reducdo do PCDAI, diminuicao das fezes san-
guinolentas e auséncia de artrite e tlceras orais, ndo
houve remissdo total em 8 semanas. Persistiu com
fezes com vestigios de sangue, iniciado azatioprina
e corticosteroide oral, com boa resposta. Apés 15

FIGURA 4. Colonoscopia do paciente com inflamacéo, enantema

difuso e dlceras confluentes - DC

-

o5

Fonte: Autores, 2023
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dias, recebeu alta com remisséo total e recuperagio
nutricional satisfatdria, com eutrofia.

DISCUSSAO

As doengas inflamatérias intestinais podem ter dife-
rentes formas de apresentacido, desde manifestacoes
iniciais atipicas ou aquelas mais sugestivas, como
nos casos de doenca perianal ou diarreia cronica
sanguinolenta, assim como as apresentagdes ines-
pecificas que cursam com perda pondero-estatural
e atraso puberal. Quando as principais manifesta-
¢oOes estdo presentes isoladamente, tais como dor
abdominal, diarreia e sangramento retal, existe uma
ampla variedade de diagnésticos diferenciais, como
as doencas infecciosas e/ou inflamatdrias, que di-
ficultam o estabelecimento do diagnéstico correto.
Porém, quando esses sintomas ocorrem em conjun-
to, tornam-se tipicos das DII. Devido ao potencial
de complicagdes graves associadas, é imperativo in-
vestigar essas condi¢des sempre que houver suspei-
ta, especialmente em casos de mdltiplas tentativas
de tratamento para outros diagndsticos, com pouca
ou nenhuma resposta terapéutica®*.

Em geral, o tempo entre o inicio dos sintomas
e o diagnostico é maior na DC do que na RCU, o
que pode ser explicado pelas manifestagdes clinicas
da DC, que sdo mais variaveis. O atraso no enca-
minhamento para o gastroenterologista pediatrico
também constitui importante fator. Um estudo ca-
nadense de 2018 observou um tempo médio para o
diagndstico de DII de 4,5 meses. Nos casos de DC,
mediana de 6,8 meses, e nos casos de RCU, 2,4 me-
ses. Dos 111 pacientes analisados, 20% diagnostica-
dos > 1 ano apds o inicio dos sintomas (86% DC)°.

Os seis relatos destacam casos de atraso no diag-
nostico da DII, ressaltando a complexidade desse
diagndstico e a importancia de uma cuidadosa ava-
liacdo do diagndstico diferencial, considerando as
diferentes apresentacdes e manifestacdes clinicas.

Na DC, é fundamental identificar o local de aco-
metimento, como o intestino delgado, célon e re-
gido perianal, além de avaliar se o paciente possui
a forma inflamatéria, estenosante ou fistulizante.
Aproximadamente um terco dos pacientes desen-
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volve a doenca anorretal/perianal, que pode surgir
antes dos sintomas intestinais, ou seja, de forma
isolada ou combinada com o acometimento de ou-
tras regioes. Esta forma tende a ser muito debilitan-
te e grave, causando dor anorretal com intensa dor
para defecar, lesoes e ulceragdo do canal anal, secre-
¢do purulenta na roupa intima, além da presenca
de abscessos e fistulas, que podem ser multiplas e
complexas, estendendo-se a outros segmentos do
TGI ou ainda a outros érgaos®'.

Dos seis casos relatados, trés pacientes apresen-
taram fistulas perianais com diferentes formas de
apresentacdo. Abscessos vulvares geralmente sdo
associados a infeccgdes simples, frequentemente
desenvolvidas nas glandulas de Bartholin, mas, em
raros casos, podem ser o primeiro sinal de DIL. As
fistulas retovaginais (FRV) sdo comunicagdes anor-
mais entre o canal anal ou reto e a parede posterior
da vagina. A DC é a segunda causa mais comum de
FRYV, e a inflamacéo cronica pode dificultar a cica-
trizacdo e levar a formacéao de novas fistulas''%

No caso 1, uma adolescente apresentou sinto-
mas vulvares persistentes por mais de um ano, ape-
sar do tratamento antimicrobiano. Ndo havia ma-
nifestacoes do trato digestivo, sendo diagnosticada
com doenga de Crohn a posteriori. A combinagao
de tratamento medicamentoso e procedimentos
cirargicos foi efetiva para o fechamento da fistula
retovaginal. No caso 3, também descrevemos um
caso de afeccdo perianal, porém diferente do caso
1, os exames de imagem foram inespecificos, res-
saltando a possibilidade de uma dissociac¢do clini-
co-radioldgica que pode ocorrer nessas doencgas®. A
apresentacdo clinica nesse caso corresponde a DC
perianal exclusiva. Destaca- se aqui o intervalo en-
tre o inicio dos sintomas, aos 2 anos de idade e o
diagnoéstico somente aos 11 anos, com o paciente
sendo tratado com vdarias medicacdes antimicro-
bianas, mas com recidiva do quadro e sempre no
mesmo local. No caso 5, além da afeccéo perianal
fistulizante, foi identificada inflamacéo crénica com
estenose em regido ileo-terminal, mas sem sinais de
obstrucao.

Estes 3 casos destacam o fato de que pacientes
com fistulas anais, mesmo na auséncia de sintomas
gastrointestinais, devem alertar a equipe médica
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para a possibilidade de DC, que deve ser sempre
investigada. Reforcando a importancia de um exa-
me fisico minucioso e alertando para a realizagdo
da inspecao perianal mesmo na auséncia de queixas
especificas®.

Nos casos de RCU, a suspeicdo clinica ocorre
quando o paciente apresenta diarreia com sangue,
sensacdo de tenesmo e dor abdominal. No entanto,
nos casos graves, pode haver febre, emagrecimen-
to, astenia e anemia. Na faixa etdria pediatrica, a
RCU geralmente cursa com acometimento extenso,
sintomas mais intensos, diarreia noturna, compro-
metimento nutricional e atraso puberal. O paciente
pode apresentar mais de 10 evacuagoes didrias, ca-
racterizando a forma fulminante da doenca'*.

Os dois casos com RCU (2 e 4) ilustram como a
RCU, assim como a DC, pode evoluir com gravida-
de e como o atraso no diagnoéstico pode contribuir
com a piora do quadro’. No caso 4, o diagndstico
foi estabelecido apenas apds 14 meses do inicio da
sintomatologia. Ambos os pacientes cursaram com
comprometimento nutricional importante e perda
ponderal expressiva, além de aumento da frequén-
cia evacuatéria; com mais de 20 evacuagdes/dia no
caso 4.

A gravidade relaciona-se com a extensao do aco-
metimento. Quando a inflamacéo € isolada no ileo
terminal, a diarreia é pouco sanguinolenta ou nao
hd presenca de sangue; ji na pancolite, como no
caso 4, em que foi observada acometimento panco-
l6nico a colonoscopia, as evacuagoes sao volumosas
com maior sangramento e presencga de muco®.

A doenca inflamatoria intestinal de inicio muito
precoce (VEO-IBD) é caracterizada por manifesta-
¢oes clinicas e/ou diagndstico antes dos seis anos
de idade, incluindo a subcategoria de DII da infan-
cia (menores de dois anos). O curso clinico é mais
agressivo em criangas, com maior morbidade quan-
to mais precoce for o inicio dos sintomas®.

No caso 6, apresentamos o caso de um lactente
com quadro de DII da infancia (< 2 anos), diagnos-
ticado com DC, com ampla variedade de manifesta-
¢oes clinicas, tais como enterorragia, ulceras orais,
artrite, anemia, além de perda ponderal importante
e comprometimento do DNPM. Evidencia- se aqui
a gravidade e sua relagdo com o inicio precoce dos
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sintomas. Inicialmente apresentou somente san-
gramento nas fezes, sendo aventada a hipétese de
APLYV, ja que a proctocolite e/ou enterocolite as-
sociadas as alergias alimentares entram como im-
portante diagndstico diferencial nesses casos. De-
ve-se, portanto, descartar estes diagnosticos diante
da presenca de sinais correspondentes. Contudo, o
diagnoéstico de DII deve ser considerado na suspeita
de APLV que nao responde a dieta de exclusao.

Durante as fases de investigacdo da doenga, é
importante a investigacdo para a presenca de infec-
¢des concomitantes, mas mesmo que ocorra iso-
lamento de algum agente, seja bacteriano, viral ou
parasitdrio, isto ndo exclui a possibilidade da DII,
ja que pode ocorrer sobreposicao de diagnosticos9.
Isso foi observado no caso 2, onde foi identificado
um agente parasitario, sendo realizado o tratamen-
to correto, mas sem melhora dos sintomas'?.

E importante mencionar que, quanto menor a
idade de inicio dos sintomas, maior a probabilidade
de a causa ser de origem genética, sendo essa con-
dicdo denominada “DII monogénica” Assim, em
criancas menores de 6 anos, e especialmente em
menores de 2 anos, essa investigacdo deve ser rea-
lizada®.

No caso 6, foi avaliada a possibilidade de Doen-
¢a Inflamatdria Intestinal monogénica. As imuno-
globulinas séricas e subpopulacio linfocitaria nao
apresentaram alteracdes; porém devido a dificulda-
de de acesso a exames mais especificos, como pai-
nel genético, o caso permanece em investigacéo.

Os casos avaliados foram analisados do ponto de
vista de evolucdo clinica e tratamento através de es-
cores especificos para a infancia, o Indice Pediétrico
de Atividade da Retocolite Ulcerativa (PUCAI) e o
Indice Pediatrico de Atividade da Doenca de Crohn
(PCDAI). O PUCAI possui itens da atividade clinica
da retocolite ulcerativa, ndo incluindo a endoscopia
ou marcadores laboratoriais; a pontuagdo é feita
de acordo com o grau de acometimento, podendo
variar de zero a 85. Quando menor que 10, indica
remissdo; entre 10 e 34 pontos, atividade leve da
doenga; entre 35 e 64 pontos, atividade moderada;
acima de 65 pontos, atividade intensa. Ja o PCDAI
inclui itens da histéria clinica, exame fisico e exa-
mes laboratoriais. A pontuagdo varia entre zero e
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100, também com pontuag¢des mais altas indicando
maior atividade da doenga. Quando < 10, doenga
sem atividade; entre 11 e 30 pontos, doenca leve; >
31 pontos, doenga moderada/grave®”.

O caso 2 apresentou um PUCAI a admisséo de
85, sendo esta a pontuacdo mdaxima, indicando a
gravidade da doenga no momento da internagao
hospitalar. O caso 4 também apresentou atividade
intensa da doenca a admissdo, com PUCAI de 80.
Apés o tratamento proposto, houve reducdo im-
portante do escore chegando a pontuacdo 5 no caso
2 e a uma reducdo mais de 50% no caso 4 apds a
primeira dose do imunobioldgico.

Alteracdo de exames laboratoriais, como ane-
mia, leucocitose, hipoalbuminemia e elevacdo de
provas inflamatdrias ndo sdo patognomonicos, mas
em conjunto com anamnese e exame fisico refor-
cam a suspeita diagnoéstica®. Todos os pacientes
apresentaram algum grau de aumento de PCR e
VHS. Os casos 2 e 4 cursaram com hipoalbumine-
mia. Os seis pacientes também apresentaram certo
grau de anemia, porém os casos 4 e 6 cursaram com
anemia mais grave.

A calprotectina fecal é uma proteina proveniente
de neutréfilos. Nos casos de inflamacéo intestinal,
seus niveis estdo elevados (> 100 a 150 pg/g), desta-
cando-se cada vez mais como um biomarcador da
atividade da DII. Entretanto, apesar da sensibilida-
de para detectar inflamacdo da mucosa intestinal,
ndo é especifica das DII, sendo necessaria a confir-
macao diagndstica através de exames endoscopicos
e histopatolégicos. Hd uma maior correlagdo entre
os quadros de atividade significativa das Doencas
Inflamatdrias Intestinais com acometimento col6-
nico, uma vez que, nessas situacdes, os niveis de
calprotectina fecal estdo significativamente eleva-
dos’. Dentre os casos relatados, destaca-se o valor
elevado da calprotectina fecal da paciente do caso 2
(maior que 5000 pg/g), que apresentava importante
comprometimento coldnico.

Os exames endoscopicos e histopatolégicos sao
imprescindiveis para o diagndstico e classificacdo
das doencas inflamatérias intestinais. A EDA e a
ileocolonoscopia com bidpsias sdo os exames ini-
ciais, devendo ser solicitadas na abordagem inicial e
de forma sistematizada durante o acompanhamen-
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to e evolucdo desses pacientes. Todas as lesdes sus-
peitas devem ser biopsiadas para analise da regido.
Os resultados histopatoldgicos sdo essenciais para
o diagnostico diferencial com doencgas infecciosas
ou neoplasicas®**.

Os exames de imagem, como as ressonancias e
tomografias, devem ser realizados ap6s o diagnosti-
co endoscopico, quando necessario, principalmente
com o objetivo de mapear as dreas onde os exames
endoscopicos ndo conseguem avaliar. Ademais,
também podem identificar complicacdes, como
fistulas, abscessos e estenoses®!*.

Em todos os seis casos foi procedida investiga-
¢do com exames radioldgicos e realizacdo de biop-
sias, que foram essenciais para identificar o local de
acometimento, sua extensdo e gravidade, além de
diferenciar entre DC e RCU de acordo com as ca-
racteristicas macroscopicas e microscopicas.

Os aspectos endoscépicos que sugerem RCU
sdo: delimitacdo clara entre a mucosa lesada e a
mucosa normal; lesio que pode ser limitada ao
reto ou que se estende ao colon, podendo acome-
ter todo o segmento colonico; eritema e edema da
mucosa do célon, perda da vascularizagio ou exsu-
dato mucopurulento; mucosa fridvel e sangramento
com facilidade; tlceras que podem ser confluentes
e, quando cicatrizam, formam lesdes polipoides,
denominadas de pseudopolipos; entre outros. Nao
hd envolvimento de intestino delgado, mas em até
20% dos casos de RCU com pancolite pode haver
inflamacdo do ileo terminal, denominada de ileite
de refluxo ou reversa'*.

O caso 4 destaca uma pancolite com acometi-
mento de ileo terminal, sem outros achados de le-
soes nos demais segmentos do TGI, justificando o
diagnostico de RCU e ndo de DC.

A DC, ao contririo da RCU, pode ocorrer em
qualquer regido do TGI, com a presenca de mucosa
normal que circunda as areas inflamadas, forman-
do o aspecto salteado caracteristico da DC; lesoes
ulceradas focais, assimétricas e/ou erosdes aftosas
pouco ou muito profundas; inflamacéo ileal isolada
(sem acometimento de célon); presenca de granu-
loma néo caseoso, presente em até 36% dos casos,
entre outros. A investigacdo para DC de intestino
delgado se da através da avaliacdo do ileo terminal
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pela colonoscopia, do TGI superior pela EDA e pelo
restante do intestino delgado pelo exame radiold-
gico'.

Nao ha achado endoscépico patognomonico de
DII, mas algumas lesdes endoscépicas podem ser
altamente sugestivas. Porém, a diferenciacao pela
macroscopia pode ser dificil, principalmente quan-
do a inflamagcao ¢ intensa e as tlceras longitudinais
se espalham por todo o célon, tornando dificil a
distingdo entre a DC da RCU grave'.

O tratamento da DII deve ser adaptado com
base no diagndstico, apresentacgdo clinica, local e
extensao do acometimento, progndstico e gravida-
de da doenga, sendo essencial uma individualizacdo
do cuidado centrado na pessoa, com o objetivo de
reduzir ou eliminar os sintomas, prevenir as com-
plicacoes, melhorar a qualidade de vida desses pa-
cientes, enquanto se minimiza os efeitos adversos
das medicacoes. Principalmente quando se trata da
populacio pedidtrica, é preciso atencdo aos efeitos
da DII no crescimento, desenvolvimento e na fun-
¢do psicossocial’®.

Todos os pacientes receberam acompanhamen-
to multidisciplinar, compostas pelas equipes de pe-
diatria, gastropediatria, enfermagem, nutricdo, sad-
de mental e servico social.

O consenso europeu de DII pediatrica recomen-
da que a nutrigdo enteral exclusiva (NEE) é indica-
da como terapia inicial para induzir a remissdo em
criancas com DC luminal ativa, incluindo aquelas
com envolvimento colonico. A NEE é tao efetiva
como o corticoide na indugdo da remissdo da DC
pediatrica, com maior crescimento linear e cicatri-
zac¢do da mucosa'®. No entanto, no caso 6, talvez de-
vido as infeccoes adquiridas durante a internacéo,
a remissdo completa da doencga néo foi alcancada e
foi necessdrio iniciar tratamento com azatioprina e
corticosteroides.

Na DII pediétrica, observa-se que a atividade
da doenca possui intima relagdo com a redugdo do
ganho ponderoestatural e/ou puberal, restabeleci-
dos somente com uma terapéutica eficaz'. O caso 2
e o caso 4 exemplificam essa caracteristica especifi-
ca da DII pediétrica, evidenciando um importante
comprometimento ponderoestatural conforme os
pacientes evoluiam com gravidade. Apds o trata-
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mento adequado, em ambos os casos houve pro-
gressdo no percentil da curva de crescimento.

Em relacdo ao tratamento, para a decisdo de qual
medicacéo utilizar, deve-se analisar a fase de ativi-
dade e gravidade da doenga”.

A corticoterapia, devido sua potente acdo anti-
-inflamatoéria, é frequentemente utilizada na tera-
pia de inducgdo para a remissdo da atividade infla-
matdria na RCU grave e na DC quando a NEE néo
for possivel. Nao deve ser utilizada como terapia
de manutencdo. Nos casos graves, deve ser utiliza-
da a via endovenosa. A via oral pode ser prescrita
quando as condic¢des clinicas melhorarem, sempre
visando o tratamento pelo menor tempo possivel®.
O caso 6 beneficiou-se com uso de corticoide em
associacdo com imunossupressor na fase de indu-
¢do, enquanto nos casos 2 e 4 ndo houve resposta,
sendo reavaliado outro tipo de tratamento.

O metronidazol e ciprofloxacino sdo antibioti-
cos utilizados nas doencas perianais, nos casos de
abscesso e até fechamento de fistulas®. Tratamen-
to utilizado nos casos 3 e 5. No caso 6, 0 metroni-
dazol foi utilizado para tratamento de Clostridium
difficile.

A azatioprina (AZA), um imunossupressor, é
utilizado na fase de manutencdo, mas a introdu-
¢ao precoce estd indicada na DC moderada a gra-
ve. Dentre os efeitos colaterais, a pancreatite aguda
pode ocorrer em 3% dos casos®. No caso 2, a pacien-
te apresentou aumento de enzimas pancredticas
associada a dor epigdstrica em barra. Apds a sus-
pensido da medicacdo, houve normalizacdo da ami-
lase e lipase. No caso 4, foi necessdrio terapia com
imunobioldgico para alcancar remissao da doenga.
No caso 6, o paciente beneficiou-se da associagdo
de corticoide com azatioprina.

O infliximabe (IFX) é um anticorpo monoclonal
IgG1 contra o anti-TNFa (fator de necrose tumo-
ral), sendo o primeiro imunobiolégico aprovado no
Brasil para a terapia de inducdo e manutencdo na
pediatria nos casos de DC e RCU moderada a gra-
ve ndo responsiva as terapias convencionais (corti-
coides e imunossupressores), como nos casos 2 e 4.
Ademais, é a primeira opcdo na DC perianal ativa
fistulizante associada a procedimento cirurgico (ca-
sos 1 e 5) e nos casos de DC ou RCU com desnu-
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tricdo, comprometimento do crescimento ou atraso
puberal e auséncia de resposta a outras drogas ja
descritas®

Na pediatria, as fistulas perianais estdo presen-
tes em 8 a 15% dos pacientes com DC. O exame
proctolégico e a ressonancia magnética de pelve
sdo os exames de escolha para avaliacdo de absces-
sos e fistulas perianais.

Nos pacientes com doenca de Crohn perianal
(DCP), obtém-se melhores resultados com a terapia
medicamentosa combinada com a cirturgica. Quan-
do abscessos estdo presentes, realiza-se drenagem.
Quando as fistulas sio complexas e sintomaticas, o
tratamento recomendado é a curetagem da fistula
e passagem de sedenho para a sua drenagem, com
realizacdo de fistulotomias®®. Os imunossupresso-
res, como a AZA, sdo efetivos no auxilio da cica-
trizagdo completa ou diminui¢do da drenagem das
fistulas. Diante de orificios fistulosos, recomenda-
-se a locacdo de sedenho no trajeto antes de iniciar
o imunobiolégico, pois seu uso isolado pode pro-
mover um fechamento precoce dos orificios sem a
cicatrizacdo completa da fistula**1°.

Os casos 1, 3 e 5 cursaram com diferentes apre-
sentacdes de doenca perianal. Os trés casos foram
abordados cirurgicamente com alocagdo de sede-
nho. No caso 5, a decisdo sobre o imunobiolégico
foi realizada via ambulatorial devido a boa resposta
apds o procedimento. Nos casos 1 e 5 foram alo-
cados sedenhos e, posteriormente, iniciado imuno-
biolégico, com boa resposta.

CONCLUSAO

Na pediatria e na gastroenterologia pedidtrica, a
doenca inflamatdria intestinal é um grande desa-
fio, tendo em vista a sua complexidade, gravidade,
complicagoes e dificuldade diagndstica. Diante do
visivel aumento na incidéncia da DII na faixa etéria
pedidtrica, da evolucdo cronica dessa doenca e do
grande impacto na qualidade de vida dessas crian-
cas e adolescentes, o diagndstico precoce torna-se
fundamental. E imperioso o reconhecimento de
sinais e sintomas, através da realizacdo de exame
fisico minucioso, inclusive inspecdo perianal, que
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levem a suspeicao clinica e, a partir desta, a inves-
tigacdo e diferenciacdo de outras doengas para o
inicio de uma terapéutica direcionada, visando es-
tabilizacdo dos sintomas e melhora da qualidade de
vida. A descrigdo das particularidades de cada caso
clinico apresentado neste trabalho pode contribuir
para o desenvolvimento de acdes mais efetivas re-
lacionadas ao cuidado integral da crian¢a com DIIL
Isso inclui a promogédo do diagndstico precoce e a
implementacdo de intervencgoes rapidas e eficazes,
minimizando o impacto na qualidade de vida dos
pacientes e de suas familias.
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