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MO

Apresentamos o caso clinico de uma crianga de 15 anos portadora de doenca de Crohn com-
plicada (fistula ileo-sigmoideia, abcesso da parede e estenoses ileais mdltiplas) em que a abor-
dagem multidisciplinar com teraputica combinada de imunosupresséo, cirurgia de derivagéo, e
programa de nutrigdo assistida (entérica e parentérica), permitiu a correcgéio cirlirgica electiva
das manifestagGes ileo-célicas da doenca, utilizando estricturoplastias miltiplas e resec¢do limi-
tada. Esta abordagem. que constitui o padriio nos doentes portadores de doenga de Crohn na
idade adulta e representa uma inovac@o em doentes pedidtricos, permitiu o restabelecimento do
transito intestinal com conservacgdo do mdximo possivel de drea de absorgdo. obtendo com um
minimo de morbilidade, uma excelente qualidade de vida.

Complicated Pediatric Crohn’s Disease

This case report describes our experience in treatment of a child with Crohn’s disease
involvement of ileocecal and sigmoid regions complicated with a severe abdominal wall abscess.
A combined therapeutic approach of the acute episode was based on intestinal diversion, abscess
drainage. antibiotherapy, nutritional support and post-operative immunosuppression with
azathioprine The definitive treatment of the ileocolonic involvement occurred 6 months afier the
acute episode and consisted of limited resection, multiple strictureplasties, primar™ closure of
ileosigmod fistula and undiversion. This operative procedure was followed by a short period of
total parenteral nutrition and progressive re-establishment ofenteric nutritional support and
immunosuppression. At 18 months follow-up. under low dose azathioprine revealed, a normal
growth with a 20Kg weight gain and 10 cm height gain, no evidence of fistula recurrence or
restenosis and suggests the safety of strictureplasty in paediatric patients as a way to conserve as
much small bowel as possible.

INTRODUCAO

A doenca de Crohn (DC) constitui uma entidade clini-
ca de evolugfo crénica, caracterizada por um processo
inflamatério transmural que pode envolver qualquer seg-
mento do tubo digestivo desde a boca ao 4nus. !

A prevaléncia da DC ¢é extremamente varidvel nas
diversas regides do mundo, verificando-se recentemente
um aumento significativo da sua incidéncia na idade
pedidtrica, mais acentuado nos paises desenvolvidos do
hemisfério ocidental?3. Classicamente descreve-se uma
maior prevaléncia em individuos de raga caucasiana de
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origem judia ou com incidéncia familiar de doenga infla-
matdria intestinal.

Esta correlagdo com as caracteristicas raciais e a
incidéncia familiar aumentada fazem supor a existéncia
de uma predisposi¢do genética que contribuiria, de forma
ainda ndo completamente esclarecida, para uma suscep-
tibilidade maior do tubo digestivo deste doentes a fac-
tores ambientais como toxinas exdgenas, antigenios ali-
mentares ou agentes infecciosos, e que determinaria uma
resposta de tipo autoimune?.

A componente intestinal do sistema imunitario, esti-
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mulada pela presenca normal no seu lume de miiltiplas
substincias e agentes infecciosos® poderia, por alteragfo
dos seus mecanismos de auto regulacgao. determinar uma
resposta inflamatéria anormal e ndo frenada de que
resultaria uma destrui¢fio tissular crénica caracteristica
da DCS.

Também se encontram referidas na literatura, altera-
¢Oes da estrutura da personalidade’ em muitos doentes
portadores de DC que permitem especular a existéncia
de mecanismos psicossomaticos que explicariam em
parte as manifestacdes clinicas da mesma. A clinica da
DC em idade pedidtrica depende da extensdo e localiza-
¢fio da doenga, e a sua variabilidade associada ao aumen-
to da sua incidéncia, que também entre nds se verifica.
obriga-nos a considerar esta entidade como causa de
queixas abdominais em idade pediétrica.

Praticamente constante é o achado de malnutricio8
com atraso marcado do crescimento®!! e da maturagfio
sexual. Esta malnutri¢do de origem multifactorial resulta
da diminuic@o da ingestdo anorexia e dores abdominais
crénicas), do aumento das perdas intestinais (exsudagio
e colonizagdo bacteriana andémala), do aumento das
necessidades (processo inflamatdrio), da perda de super-
ficie de absorgdo e alteragdo dos ciclos enterohepiticos,
nomeadamente dos sais biliares.

Também devem ser consideradas, como no nosso caso,
as manifestagdes resultantes das complicagdes da DC
como a formacg@o de abcessos e fistulas, ou ainda as
manifestagdes sistémicas extra-intestinais como as
artrites, o eritema nodoso, ou o envolvimento hepdtico
ou biliar.

CASO CLINICO

H.M.B.R., sexo masculino, 15 anos de idade, raga cau-
casiana, natural e residente em Portalegre, com
antecedentes pessoais e familiares irrelevantes.

Em Fevereiro de 1990, aos 12 anos de idade, refere,
pela primeira vez, dores abdominais recorrentes tipo
célica acompanhadas de anorexia marcada e de alguns
episédios de diarreia sem sangue. Observado pelo médi-
co assistente realiza analises de rotina (em que se eviden-
ciam uma discreta anemia ferropénica e VS de 72 mm),
Ecografia abdominal e Tréansito intestinal sem alteragdes.
Foi medicado com Fe p.o., tendo melhorado espontanea-
mente da sintomatologia dolorosa abdominal.

Em Junho de 1991, com 13 anos de idade, inicia novo
periodo de anorexia marcada, perda de peso, dores
abdominais, dejec¢bes diarreicas e febre. Recorre ao
Hospital Distrital de Portalegre onde é constatado acen-
tuado emagrecimento, com Peso de 28,6 Kg (< P5) e
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Altura de 142,5 cm (P5), e massa de consisténcia eldsti-
ca com cerca de 5 cm de didmetro na fossa iliaca direita,
dolorosa a palpagfo. Laboratorialmente apresentava ane-
mia (Hb 8,3 g/dl), e VS 70 mm. A ecografia abdominal
mostrava uma massa sélida comprimindo o cego € a
TAC veio ainda demonstrar um marcado espessamento
de multiplas ansas ileais. sugerindo Doenca de Crohn. O
doente foi enviado & Unidade de Gastrenterologia
Infantil do Hospital de Dona Estefinia onde realizou
Endoscopia alta e Colonoscopia total com bidpsias
multiplas, sendo a primeira normal e revelando a segun-
da ulceragdes aftéides na regido ileo-cecal e estenose no
fleon terminal (Figura 1) sendo os achados histolégicos
pouco significativos. O Tréansito Intestinal mostrou
extensa estenose do ileon terminal (Figura 2). Com estes
exames foi entdo possivel confirmar o diagndstico de DC
limitada a regido ileo-cecal.

Fig 1 - Imagem endoscopica da colonoscopia demonstrando
estenose do ileon terminal.

Foi instituido um programa de suporte nutricional com
dieta hipercaldrica pobre em residuos e com suplementos
vitaminicos, sendo medicado com Prednisolona 2
mg/kg/d, com melhoria franca da sintomatologia
dolorosa. regressio da anorexia e da diarreia, e com recu-
peracdo ponderal.

Seguido no ambulatdério manteve-se clinicamente bem
sob medica¢io com Acido 5-aminosalicilico (5-ASA)
até Nov 1992, quando surge novo agravamento da sinto-
niatologia dolorosa acompanhada de alguns episédios de
diarreia, anorexia marcada e perda de 5 Kg de peso sem
anemia, com elevaciio da Proteina C Reactiva e oroso-
mucdide, tendo sido necessdrio proceder a uma cor-
recgio dos aportes nutricionais e reiniciar prednisolona
para controlar o quadro clinico. A melhoria sintomadtica e
a recuperacdo ponderal permitiu a redugio da dose de
Prednisolona para 5 mg de em dias alternados a partir de
Fev 1993. Em Julho 1993, entdo com 15 anos de idade,
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terminal.

houve agravamento subito das dores abdominais locali-
zadas ao quadrante inferior direito, tornando-se cons-
tantes e acompanhadas de febre e diarreia que determi-
naram internamento A observacdo era evidente a pre-
senga de uma massa abdominal na fossa ilfaca direita
com cerca de 12 cm de didmetro com sinais infla-
matdrios locais, dolorosa & palpag@o e de limites impre-
cisos, sendo a restante observacdo normal. Fez TAC
abdominal que demonstrou espessamento parietal das
ansas do fleon terminal com significativa redugdo de
calibre do respectivo lume, espessamento e densificagdo
heterogénea de estruturas musculares e do tecido celular
sucutdneo da metade direita da parede anterior abdomi-
no-pélvica, abcesso em relagdo com mdsculo grande
recto anterior do abdomen e aparentemente no seio dos
misculos transverso e obliquo interno da parede abdomi-
nal, com cerca de 5 por 2,5 cm de didmetro transversal,
com trajecto fistuloso para ansas do delgado.

Iniciou dieta polimérica, terap€utica parentérica dupla
com Cefuroxime 50 mg/kg/d + Netilmicina 5 mg/kg/d
associando-se Metronidazol 30 mg/kg/d p.o. e aumen-
tando-se a dose de prednisolona para 60 mg/dia. Houve
melhoria inicial dos sinais inflamatérios locais, mas pas-
sados 12 dias deste esquema terapéutico a massa abdo-
minal tinha aumentado de volume e apresentava francos
sinais inflamatérios. Realizou nova TAC que demons-
trou maior extensdo do abcesso (8,4 por 4,1 cm de
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didmetro transversal) (Figura 3), mas menores altera-
¢Oes a nivel do ileon terminal e cego.

Fig 3 - Imagem de TAC demonstrando a presenga de extenso
abcesso envolvendo o miisculo recto abdominal direito em
relacdo com aglomerado de ansas intestinais de paredes espes-
sadas, adjacentes a sua face posterior.

Procedeu-se a derivacdo intestinal com ileostomia
proximal a cerca de 35 cm da vilvula ileocecal e
drenagem do abcesso, mantendo-se antibioterapia i.v.
por 15 dias. Uma vez restabelecido o transito intestinal e
curado o abcesso da parede reiniciou-se dieta hiper-
calérica pobre em residuos e iniciou imunosupressdo
com azatioprina 50 mg/dia, reduzindo-se lentamente a
dose de prednisolona durante os trés meses subse-
quentes.

A manutencdo da terapéutica imunosupressora € o
suporte nutricional continuado permitiram uma recupe-
ragdo progressiva do estado geral e de nutricdo com um
ganho ponderal de cerca de 10 Kg durante os seis meses
seguintes, o que permitiu (em Fevereiro de 1994) a reali-
za¢do de nova intervengdo cirdrgica, que se efectuou
apds preparag@o intestinal com dieta polimérica, admi-
nistragéio oral de Neomicina 100 mg p.o.q.i.d. + Metro-
nidazol 250 mg p.0.q.i.d., durante 48 horas.

A intervenc@o consistiu numa laparotomia mediana
com avaliacdo endoscépica da extensio da doenga quer
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por colonoscopia quer por endoscopia através do topo
distal da ileostomia. Observamos a presenca de estenoses
miltiplas envolvendo o {leon terminal, bem como de
uma fistula complexa do fleon terminal, apéndice ileoce-
cal e sigmoideia.

O procedimento cirtrgico consistiu em apendicecto-
mia e encerramento primdrio da fistula ileo-sigmoideia
com resec¢do anastomose (em 2 planos) de cercade 5 cm
de ileon envolvido no processo fistuloso. O ileon termi-
nal foi calibrado introduzindo pelo topo distal da ileosto-
mia j4 mobilizado, uma algdlia de Folley Ch. 14 com o
baldo insuflado com 10 cc de soro fisiolégico. A mobi-
lizagdo progressiva da sonda e respectivo baldo permitiu
detectar trés zonas de estenose de extensdo variavel (5 a
10 cm) que foram seccionadas longitudinalmente sobre o
bordo antimesentérico e encerradas transversalmente
com pontos totais separados de polidioxanona 4/0.
Terminadas as estricturoplastias (Figura 4) procedeu-se

Estricturoplastia

Fig 4 - Representagdo esquemdtica da técnica de estricturoplas-
tia: 1 - calibragdo com Folley, 2 - incisdo longitudinal, 3 - sutu-
ra transversal, 4 - resultado final.

ao encerramento da ileostomia e ao encerramento da
laparotomia de modo habitual. No pos-operatério o
doente foi submetido a nutricdo parentérica total por
cateter central durante 10 dias e antibioterapia dupla i.v.
com Piperacilina 200 mg/kg/d + Netilmicina 5 mg/Kg/d.
e manuten¢do da Azatioprina, tendo-se verificado o
restabelecimento do transito intestinal ao 50 dia.

Ao 10° dia um estudo radiolégico do intestino delgado
com perfusdo constante de contraste 4 demonstrou
auséncia de estenoses ou deiscéncia. (Figura 5). Foi pos-
sivel reiniciar a alimentagdo entérica, bem tolerada,
tendo alta ao 18° dia medicado com Azatioprina na dose
de 50 mg/dia.

A evolugdo clinica foi excelente tendo a Azatioprina
sido reduzida para 25 mg dia ao fim de um ano de tera-
péutica (6 meses pos-operatério), estando actualmente
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Fig 5 - Imagem do trdnsito intestinal pds-operatério demons-
trando auséncia de estenoses residuais.

com 12,5 mg dia, prevendo-se a sua suspensio, se assin-
tomatico, completados 2 anos de terapéutica.

Nos 18 meses subsequentes 2 primeira intervengdo
cirurgica verificou-se um ganho ponderal de 20 Kg (Peso
actual 53,700 Kg - >P5 <PI0) e um ganho estatural de 10
cm (Altura actual 162 cm -P5), um desenvolvimento se-
xual normal para a idade, ndo havendo recidiva da sin-
tomatologia dolorosa abdominal.

DISCUSSAO

O diagnéstico da DC baseia-se na utilizagdo conjunta
de técnicas endoscopicas, radiolégicas!? e histologi-
cas!3.14.

O tratamento médico deve combinar um adequado
suporte nutricional, tendente a melhorar o estado de mal-
nutricdo e permitir um crescimento adequado, com a
terapéutica farmacoldgicald,

A terapéutica farmacoldgica com 5-ASA permite o
controlo das manifestagdes coélicas da DC e os corti-
coides, ministrados em dias alternados, permitem o con-
trolo dos sintomas refractarios, nomeadamente quando
existe envolvimento do delgado.

O uso de imunosupressores permite a reducdio das
doses de corticoides, diminuindo o risco dos efeitos
colaterais e permitindo uma remissio prolongada!®,

A intervencdo cirdrgica estd essencialmente reservada
para o tratamento das complicagdes da DC nomeada-
mente das fistulas entéricas, das oclusdes estendticas e
dos abcessos. A cirurgia consiste tradicionalmente na
ressec¢io das zonas envolvidas ou em derivagdes inter-
nas ou externas!7:18, Com o objectivo de limitar a exten-
sdo das ressecc¢des foi desenvolvida nos adultos a técni-
ca de estricturoplastia!9.20, Procurando adaptar o mesmo
principio de cirurgia limitada também aos doentes
pedidtricos foi ja@ demonstrada a segurancga desta técnica
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em criangas com DC2!,

CONCLUSOES

O caso relatado demonstra a importincia de que se
reveste a abordagem multidisciplinar e faseada dos
doentes pedidtricos portadores de DC com uma correcta
combinacdo da terap€utica imunosupressora, cirurgia de
derivagio e programas de nutri¢ao assistida (quer entéri-
ca, quer parentérica) de modo a melhorar em cada
momento o seu estado nutricional , e controlar as multi-
plas manifestagdes da doenca e as suas complicagGes.

A cura da complicagdo aguda, seguida de melhoria do
estado geral e da nutricio do doente, resultante do con-
trolo farmacolégico da evolugio da doenga, permitiu a
correcgdo cirdrgica electiva, em condigoes ideais, das
manifestagdes ileo-célicas da doenga, utilizando estrictu-
roplastias miltiplas e ressec¢des limitadas.

Esta abordagem, que demonstrou bons resultados nos
doentes portadores de DC em idade adulta e que repre-
senta uma inovagdo em doentes pedidtricos, permite o
restabelecimento do transito intestinal com conservagio
do maximo possivel de drea de bsorcéo intestinal, obten-
do com um minimo de morbilidade, uma excelente quali-
dade de vida.
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