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Resumo: INTRODUGCAO: A doenca de Crohn (DC) é uma afeccdo inflamatoria crénica de etiologia
multifatorial, que pode envolver qualquer segmento do trato gastrintestinal. E primariamente uma
doenca de adolescentes e adultos jovens e sua incidéncia em criangas menores de 1 ano €
extremamente rara. A doenca inflamatoria intestinal (DII) diagnosticada antes dos seis anos de
idade é denominada ‘DIl de inicio muito precoce’. DESCRICAO DO CASO: Paciente de 6
meses, sexo feminino, previamente higida, com histéria de diarréia com sangue, hematémese,
febre, recusa alimentar e hipoatividade ha 3 dias. No exame fisico foi observado palidez cuténeo-
mucosa e sinais de choque, além de lesdo ulcerada em regido anal e cervical. Laboratorialmente,
presenca de anemia e plaguetopenia, leucocitos normais e aumento de escorias renais. Necessitou
de didise peritonea. Apos retorno da funcdo renal, a retirada do cateter de Tenkhoff, foi
visualizado eliminacdo de fezes pelo orificio. Submetida a laparotomia exploradora, sendo
visualizadas mdltiplas perfuragdes em intestino delgado. A biopsia identificou estrutura
esbocando granuloma, sugestiva de DC em fase inicial. Evoluiu com multiplas aderéncias,
deiscéncias de pontos de suturas, areas fistulosas e 6obito. DISCUSSAO: Em comparagdo com
criangas cuja DIl se desenvolve mais tarde, aquelas com inicio mais precoce, particularmente
antes dos dois anos de idade, sd0 mais propensas a ter defeitos em um gene que atera a funcéo
imunoldgica ou perturba a funcdo da barreira epitelial, e muitas vezes tém um curso de doenca
mais grave. No caso clinico em questéo ndo foi possivel realizar 0 mapeamento genético, porém
a idade do diagndstico e a evolucdo desfavoravel, corroboram para a existéncia de DIl
monogénica. CONCLUSAO: A DIl de inicio precoce tem um curso mais grave, o que reforca a
existéncia de fatores genéticos associados, sendo a identificacdo de um distarbio imunolégico
monogénico especifico de fundamental importéancia, pois frequentemente requer diferentes
estratégias de manegjo.
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