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Resumo Objetivo(s) Avaliar o perfil dos pacientes com Doenca Inflamatéria Intestinal de inicio
muito precoce (DIIMP). Méodo Estudo retrospectivo de pacientes acompanhados no
ambulatorio de DIl de hospital terciario entre jan/2016 e abril/2018. Foram estudadas variaveis
demogréficas, clinicas e laboratoriais. O diagnéstico de DIl e seus fendtipos foram definidos de
acordo com os critérios de Porto revisados, sendo considerado DIl de inicio muito precoce a
doenca iniciada antes dos 6 anos idade (DIIMP) - Very Early Onset IBD. Resultados Dos 138
pacientes com DI, 34 (24%) apresentaram diagnostico de DIl de inicio muito precoce, 50% do
sexo masculino. Foi diagnosticado Retocolite Ulcerativa (RCU) em 52,9%, Doenca de Crohn
(DC) em 41,2% e Calite Indeterminada (Cl) em 5,9%. |dade média do inicio dos sintomas foi 1
ano e 8 meses e do diagnostico 2 anos e 9 meses, intervalo médio para o diagndstico de 11 meses.
Tempo de acompanhamento de 7,3 anos (11 meses a 15 anos e 6 meses). Histéria familiar de
autoimunidade presente em 14,7%. Ao diagnostico, diarreia sanguinolenta foi o principal sintoma
(67,6%), seguido de dor abdominal, febre e perda de peso. Doenga fistulizante em 8,8% dos
pacientes e anemia em 55,8% dos pacientes. Ao seguimento, a colangite esclerosante foi a
principal manifestacdo extraintestinal apresentada (20,6%), seguida das manifestacdes
reumatol 6gicas (14,7%) e anemia grave, com necessidade de hemotransfusdo (14,7%). Uso de
imunobiol6gicos e/ou terapia combinada em 41,2% dos pacientes e 67,6% evoluiram com
sucesso do controle endoscopico da atividade da doenga, porém com média de internagdes de 5,3
vezes. 27,5% permaneceram com baixo ganho pondero estatural apesar do suporte nutricional.
11,8% evoluiram com necessidade de resseccdo intestinal e nenhum evoluiu para o 6bito. 10
pacientes tiveram o diagnostico genético de DIl de inicio muito precoce (XIAP(2), LRBA,
DGC(3), PKI3, IL10R, STAT1, ATGI6L1) e realizaram tratamento especifico conclusdo(fes) A
DIIMP apresenta evolucdo clinica grave, com necessidade de abordagem diagnostica e
tratamento especificos.
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