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Doenca Inflamatéria Intestinal — Uma Entidade Com M ltiplas Faces
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Até 47% dos pacientes com doenca inflamatoria intestinal (DI1) evoluem com manifestaces
extrarintestinais (MEI), a colangite esclerosante priméria (CEP) é uma das mais graves, em
decorréncia da rapida progressdo para faléncia hepatica. A CEP é mais comumente associada a
colite ulcerativa (CU). O fendtipo DII-CEP é unico e caracteriza-se por inflamacéo intestinal
ativa com sintomas clinicos fracos e caracteristicas colonoscopicas menos comuns: rectal sparing
e backwash ileitis. A coexisténcia de DIl e CEP tem sido considerada como uma entidade
distinta. Relato: Paciente do sexo masculino, que apresenta diagnostico de CEP e DIl de inicio
muito precoce (Very Early Onset IBD). Descrevemos 0 seguimento desse paciente por 9 anos em
gue o diagnostico de CEP foi definido aos 4 anos e apresentou progressao rapida para
hipertensdo portal. A VEOIBD apresentou resposta satisfatoria a terapia biologica, com cura
colonoscopica na avaliacéo aos 24 meses de terapia. Embora tenha progredido para indicacéo de
transplante hepatico (momento atual), a evolugdo da doenca hepética foi benigna quanto a
sobrevida funcional do figado nativo, contréria aos prognésticos existentes para a condicao.
Conclusdo: Esse quadro parece configurar uma entidade distinta no espectro das DII.
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