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Resumo: Introducdo A colangite esclerosante primaria (CEP) € uma doenca inflamatéria crénica
imunomediada dos ductos biliares intra e extra-hdptico. A associagdo entre CEP e doenca
inflamatéria intestinal (DI1) é bem estabelecida em adultos, e até 80% dos pacientes com DI
apresentam retocolite ulcerativa (RCU). Na populagdo pedidtrica a associacdo também é
frequente e recomendada a vigilancia periodica para o cancer colorretal. O caso descrito abaixo é
um relato de um paciente adolescente com CEP e RCU que evoluiu para adenocarcinoma
primério do trato biliar e pancreas. Descricdo do Caso Paciente do sexo feminino de 13 anos
diagnosticou RCU de inicio muito precoce, usando Infliximab e Mesalazina. Dois anos aps o
acompanhamento no servico de referéncia terciaria, foi diagnosticada com CEP: reagente p-
ANCA, colangioressonancia apresentando ductos biliares intra e extrahpticos irregulares, com
pontos de estreitamento e dilatagdo. Durante 0 seguimento, o paciente evoluiu com um aumento
de enzimas hepéticas, fosfattase alcalina, GGT e bilirrubina direta, e entdo foram levantadas as
hip6teses de hepatotoxicidade para neoplasia por infliximab. Durante a investigagdo, foram
alterados marcadores tumorais (Ca 19.9 e antigeno carcinoembriogénico) e lesdes infiltradas no
hilo hepético com extensdo intra hepatica e biliar, associado a deterioragéo clinica concomitante.
O paciente evoluiu com ascites, submetido durante a internacdo a paracentese diagndstica com
células neoplasicas no fluido. A bidpsia revelou achados histol6gicos e imunohistoquimicos
compativeis com adenocarcinoma primario do trato biliar e pancreas. O paciente morreu uma
semana depois de iniciar a quimioterapia paliativa neoadjuvante. Discussdo e Conclusdo Os
dados sobre a histéria natural da CEP em criancas sdo limitados e o surgimento de
colangiocarcinoma nesse contexto € um raro evento, bem como um desafio diagnostico.
Ressaltamos também a necessidade de estudos mais aprofundados sobre vigilancia para neoplasia
do ducto biliar em criangas com CEP, associadas ou ndo ao RCU.
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