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Resumo: INTRODUGCAO: doenca inflamatoria intestinal crénica tem sido associada a glicogenose tipo 1b,

gue se caracteriza por neutropenia e disfuncdo neutrofilica. N6s descrevemos uma crianga com
glicogenose tipo 1b que desenvolveu doenca de Crohn-like apds 9 anos de tratamento.
DESCRICAO DO CASO: ARPN, 12a, masculino, acompanhado desde os 9 meses de vida por
glicogenose tipo 1b, com baixa aderéncia familiar. Em 2008, iniciou quadro de diarreia e vomitos
associados a dor abdominal. Apresentava provas de atividade inflamatéria ateradas e
colonoscopia com estenose e lesdes ulcerosas a 30cm da borda anal, ndo sendo possivel a
progressio do aparelho (biopsia colite crénica ulcerativa com abundante exsudato
fibrinopurulento). Enema opaco com estenose em cdlon descendente e sigmoide. Iniciou
prednisona com melhora parcial do quadro. Em janeiro/09, introduzido estimulador de colonia de
granulocitos (granulokine ®). Primeira dose em maio/2009, sem intercorréncias, com aumento
dos neutrofilos de 875 para 2898. Passou a fazer doses semanais, mantendo uso do corticoide.
Em jul/09, repetiu colono que evidenciou subestenoses em sigmoide e ceco associadas a
ulceracbes em cicatrizagdo (biopsias com processo inflamatério crénico inespecifico). Em
setembro/09, suspenso granulokine ® devido reacdo por 2 vezes (vermelhiddo cutanea).
Associado azatioprina. Houve recidiva da clinica e, em 2011, optado por nova tentativa de uso do
granulokine ®, desta vez sem reagdes adversas. Melhora importante do quadro clinico e
colonoscopico. COMENTARIOS: pacientes com glicogenose tipo 1b apresentam maior risco de
desenvolver doenca de Crohn-like, mas ha poucos relatos na Literatura. O estimulador de col6énia
de neutrdfilos pode ser Util no tratamento desses paci entes.
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