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RESUMO

Objetivos: Avaliar o perfil clinico-laboratorial associado a disfun¢éo imune dos
pacientes com Doenca Inflamatdria Intestinal (DI1) de inicio antes dos seis anos de idade.
Métodos: Realizado um estudo de corte transversal de amostra casuistica. A pesquisa foi
realizada no Servico de Gastroenterologia Pediatrica e no Hospital-Dia do Instituto de
Medicina Integral Professor Fernando Figueira (IMIP), Recife, Pernambuco. A coleta de
dados ocorreu entre agosto de 2022 até agosto de 2023. Os dados foram coletados
retrospectivamente e digitados em banco especifico do Excel. Resultados: A amostra
incluiu 42 pacientes com DIl de inicio muito precoce acompanhados no IMIP,
Apresentaram idade média de diagnostico de 46 meses e prevaléncia do sexo masculino.
Quanto as caracteristicas clinicas, a diarreia foi o sintoma mais frequente, presente em
92,86% dos pacientes, seguido da enterorragia e da dor abdominal. No que se refere a
avaliacdo laboratorial, apenas 1 paciente apresentou IgG abaixo do percentil 3. Em
relagdo ao perfil linfocitério, 34,62% dos linfocitos CD4, 8,33% dos CD8 e 65,22% dos
CD19 apresentaram-se abaixo do percentil 10. Conclusdes: Os pacientes com DIl de
inicio muito precoce consistem em um grupo de pacientes com um curso mais agressivo
e associacdo com imunodeficiéncias primarias, € importante o seguimento e atencao

rigorosa para estas possibilidades com acompanhamento clinico e laboratorial regular.

Palavras-chaves:  Doengas Inflamatorias  Intestinais; Doengas da

Imunodeficiéncia Primaria; criancas; avaliacao de sintomas; testes laboratoriais.



ABSTRACT

Objectives: To evaluate the clinical-laboratory profile associated with immune
dysfunction in patients with Inflammatory Bowel Disease (IBD) that began before the
age of six. Methods: A cross-sectional study was carried out using a case-by-case sample.
The research was carried out at the Pediatric Gastroenterology Service and at the Day
Hospital of the Instituto de Medicina Integral Professor Fernando Figueira (IMIP),
Recife, Pernambuco. Data collection took place between August 2022 and August 2023.
Data were collected retrospectively and entered into a specific Excel database. Results:
The sample included 42 patients with very early-onset IBD followed at IMIP. They had
a mean age at diagnosis of 46 months and a male prevalence. Regarding clinical
characteristics, diarrhea was the most frequent symptom, present in 92.86% of patients,
followed by enterorrhagia and abdominal pain. Regarding laboratory evaluation, only 1
patient had 1gG below the 3rd percentile. Regarding the lymphocyte profile, 34.62% of
CD4 lymphocytes, 8.33% of CD8 lymphocytes and 65.22% of CD19 lymphocytes were
below the 10th percentile. Conclusions: Patients with very early-onset IBD consist of a
group of patients with a more aggressive course and association with primary
immunodeficiencies. It is important to monitor and strictly pay attention to these

possibilities with regular clinical and laboratory monitoring.

Keywords: Inflammatory Bowel Diseases; Primary Immunodeficiency

Diseases; children; symptom assessment; laboratory tests.



INTRODUCAO

As Doencas Inflamatdrias Intestinais (DII) sdo condigdes definidas como uma
inflamacéo cronica e recidivante do trato gastrointestinal® e incluem a Retocolite
Ulcerativa (RCUI), Doenga de Crohn (DC) e colites indeterminadas.? Essas condigfes
podem surgir em qualquer idade, tendo um pico precoce de incidéncia entre os 15 e 29
anos e um potencial segundo pico de incidéncia por volta dos 60 a 70 anos.®*** Uma das
populaces com DIl de crescimento rapido nos Gltimos anos séo as criangas com
doenca de inicio muito precoce, definidas como aquelas que sdo diagnosticadas com
menos de 6 anos de idade e correspondem entre 4% a 10% dos pacientes pediatricos
com DII. 878

O inicio e a progressao da doenca se devem a associacao de fatores genéticos,
ambientais e relacionados & microbiota que influenciam a resposta inflamatoria
convergindo em uma resposta imune desregulada dos componentes da mucosa intestinal
contra a microbiota.> A integridade intestinal é mantida por varios mecanismos de defesa
que incluem a camada de células epiteliais, células caliciformes secretoras de muco,
ceélulas de Paneth produtoras de peptideos antimicrobianos, imunoglobulina A (IgA) e
tecido linfoide associado a mucosa como as placas de Peyer e esse conjunto atua como
uma barreira do sistema imune e é regulado de forma Unica. %1011121314 A resposta
esperada é de tolerancia ou supressao apesar da exposicdo constante a alimentos e
bactérias a um grande reservatério de linfécitos, macrofagos e células dendriticas tendo,
assim, um importante papel na manutencdo do equilibrio entre imunidade ativa e
tolerancia intestinal. 1213

A base genética desse quadro esta em discussao ha varios anos e recentes estudos

revelaram polimorfismos genéticos desempenham papéis centrais na patologia dessas



inflamagdes.™ Dentre as doengas associadas, os polimorfismos genéticos envolvidos na
etiopatogenia das DII, deve-se dar atencdo as doencas monogénicas, algumas delas
consistem em imunodeficiéncias primérias que apresentam um fendtipo caracteristico das
DIl de inicio muito precoce. 16

As imunodeficiéncias primarias incluem um grupo de mais de 150 distdrbios
nas quais ha déficit de algum componente ou disfuncéo do sistema imune, a maioria delas
ja identificou o seu determinante genético.!”*® Os distlrbios imunes sdo classificados em
defeitos que afetam o sistema humoral (células B), defeitos do sistema celular (células
T), defeitos tanto de células B como de células T, defeitos em macréfagos e neutrofilos
ou no sistema complemento.l”!® Essa desregulacio pode levar a um processo
inflamatorio descontrolado e consequentemente dano tecidual. 192

Nas imunodeficiéncias primarias, o sistema gastrointestinal € o segundo 6rgéao
alvo afetado, depois do trato respiratério, e foram reportadas em aproximadamente 5% a
50% dos pacientes.'>"?122 Em algumas imunodeficiéncias, a inflamacdo do trato
gastrointestinal é o sintoma principal e pode manifestar-se antes de outras caracteristicas
dos erros inatos da imunidade. Em outros casos, as DIl sdo resultado de uma maior
suscetibilidade a infecgdo.?* 2* Assim, o reconhecimento precoce dessas causas primarias
permite a adaptacdo de terapias precocemente, influenciando positivamente o curso das
DII. 16

As manifestacdes clinicas das DIl nas criangas e adolescentes podem variar, mas
22% das criangas apresentam deficiéncia de crescimento, anemia, doenca perianal ou
outra manifestacdo  extraintestinal como a Unica caracteristica inicial
predominante.2526:27 Além disso, elas ndo sofrem apenas com os sintomas comuns vistos
em adultos e podemos encontrar diarreia, dor abdominal, tenesmo, urgéncia evacuatoria,

anorexia, perda de peso e atraso puberal. 282%% O perfil laboratorial presente em criangas



com DIl inclui anemia, trombocitose, hipoalbuminemia, marcadores inflamatorios
elevados e, recentemente, a calprotectina fecal, uma proteina derivada de neutrofilos e
com elevada concentracdo no cenério de inflamacao intestinal, vem emergindo como um
biomarcador util. 3132

As DIl associadas e/ou secundérias aos defeitos monogénicos da imunidade tém
0 comportamento clinico-laboratorial diferenciado sendo mais grave e mais
frequentemente associado ao risco de morte. O diagndstico da imunodeficiéncia de base
determina o fen6tipo da DIl apresentada, incluindo sua gravidade. As imunodeficiéncias
como as associadas aos polimorfismos da interleucina 10 (IL10) e seus receptores, a
doenca granulomatosa cronica, a imunodeficiéncia combinada e inibidor da proteina de
apoptose ligado ao X (XIAP) podem apresentar fen6tipos extremamente graves pouco
responsivos ao tratamento habitual determinado para a DIl. Em algumas patologias, o
transplante de medula dssea faz parte do tratamento em pacientes refratarios ao
tratamento medicamentoso. Ainda, esses pacientes precisam de cuidados em relacdo a
profilaxia de infeccdes, as quais podem piorar e mudar o curso da DIl apresentada.
Autores com o Charbit-Henrion em 2018 ja propdem uma “triagem” direcionada ao status
imunoldgico dos pacientes com DIl de inicio muito precoce. Esta triagem consistiria da
analise de leucdcitos e seus componentes, imunoglobulinas e o teste de dihidrorodamina
(DHR) podendo se estender até a analise genética como Exoma.®*

O cenério descrito mostra a necessidade do conhecimento do status imunoldgico
dos pacientes pediatricos com DIl visando direcionar a investigacdo e o tratamento
necessarios caso sejam encontradas alteraces sugestivas. As sociedades internacionais
de gastroenterologia ja se posicionam quanto a atengdo que deve ser dada a esses
pacientes, principalmente quando a DIl tem inicio antes dos 6 anos de idade. O ndo

reconhecimento das imunodeficiéncias associadas podem colaborar para quadros mais



graves e pouco responsivos ao tratamento, o que leva a mais sofrimento e complicagoes
dos pacientes com DII de inicio muito precoce, envolvendo tratamentos desnecessarios e
onerosos devido a investigacdo nao global destes pacientes.

Considerando a importancia das imunodeficiéncias primarias no contexto dos
pacientes pediatricos com DII, este estudo tem como objetivo investigar a presenca de
alteracOes clinico-laboratoriais que indiquem a possibilidade de imunodeficiéncias
primarias associadas ao fenotipo caracteristico da DIl nos pacientes acompanhados em
um ambulatério de referéncia para reconhecer e caracterizar esta casuistica, cujo esse

perfil ainda ndo é bem conhecido.

METODO

Trata-se de um estudo de corte transversal de amostra casuistica. O estudo foi
realizado no Servico de Gastroenterologia Pediatrica e no Hospital-Dia do Instituto de
Medicina Integral Professor Fernando Figueira (IMIP) onde os pacientes com DIl s&o
acompanhados. O IMIP é um hospital de referéncia para acompanhamento e tratamento
de criangas e adolescentes com DII, onde funciona um ambulatério de DIl que ocorre
semanalmente no Servico de Gastroenterologia Pediatrica, localizado no Ambulatorio
Especializado de Pediatria. Alguns destes pacientes também recebem tratamento
especifico com imunobiologicos usados na DIl no Hospital-Dia do IMIP sendo referéncia
no estado para este tipo de tratamento.

A coleta de dados ocorreu no periodo de 01 de agosto de 2022 a 31 de agosto de
2023 e os dados foram obtidos a partir da analise de prontuarios dos pacientes
acompanhados no ambulatorio do hospital de realizacdo da pesquisa.

A populacdo do estudo consiste em criangas com idade de 0 a 18 anos com

diagnostico previamente estabelecido de DIl de inicio muito precoce (inicio da doenga



ou diagndstico antes dos 6 anos de idade) acompanhados no Ambulatério de DIl no
Servigo de Gastroenterologia Pediatrica e no Hospital-Dia do IMIP.

Os participantes eleitos para o estudo foram paciente pediatricos de 0 a 18 anos
com diagnostico de DIl (DC e RCUI — segundo os critérios de Porto) e classificacdo de
DIl muito precoce de acordo com a classificacdo de Paris, sendo excluidos pacientes com
colite indeterminada.

Inicialmente os participantes foram abordados quanto ao desejo expresso de
participar da pesquisa e, quando de acordo, tiveram conhecimento do contetdo do Termo
de Consentimento Livre Esclarecido (TCLE) e do Termo de Assentimento Livre
Esclarecido (TALE), em seguida, assinaram o consentimento na participacdo da pesquisa
tanto do responsavel quanto da crianca (caso a crianga com mais de sete anos de idade).

Os participantes do estudo foram avaliados no momento da consulta de rotina
no Ambulatério de DII. Esses participantes sao acompanhados em média a cada trés
meses para avaliacdo clinica e realizacdo de exames laboratoriais de controle. Neste
momento também foi realizada a analise de dados do prontuério destes pacientes para
coleta de dados adicionais do paciente e do acompanhamento da DII. Os resultados do
hemograma, as dosagens de imunoglobulinas e o perfil de linfocitos também foram
levantados.

Os dados avaliados foram divididos em variaveis sociodemograficas e clinicas:
sexo; idade atual na coleta; idade ao diagndstico; tipo de DII; sinais e sintomas no
diagndstico; patologias associadas; presenca de doenga penetrante, estenosante, perianal
e de inicio infantil; tratamento e tratamentos associados. Além disso, foram avaliados os
dados laboratoriais: leucdcitos, subpopulacdo de leucdcitos (neutrdfilos, basofilos,
eosinofilos, mondcitos e linfdcitos), subtipos de linfocitos (CD3, CD4, CD8 e CD19),

imunoglobulinas (IgA, IgM, 1gG e IgE).



Os dados clinicos e exames laboratoriais foram resgatados no momento da
consulta utilizando formulério especifico para a coleta e foram digitados em banco de
dados especifico no Excel. Apds o término da coleta, foi realizada uma comparagéo entre
nosso banco de dados e os resultados no sistema de exames do proprio laboratério do
IMIP, corrigindo-se eventuais erros e inconsisténcias. Com isso, foi criado um banco de
dados unico e definitivo que foi utilizado para analise estatistica, na qual, as variaveis
continuas foram descritas em mediana, de acordo com a distribuicdo da amostra e as
frequéncias descritas em porcentagem. Para a analise estatistica, foi considerado como
neutropenia o valor de neutréfilos < 1.500 e leucopenia o valor de leucécitos < 4.000.
Além disso, para analise das imunoglobulinas e perfil linfocitario foram usados os valores
de referéncia da Associacdo Brasileira de Alergia e Imunologia (ASBAI). Os dados
coletados estiveram disponiveis apenas para 0os membros da pesquisa guardados nos
bancos de dados especificos para a pesquisa.

O presente estudo atendeu as recomendacdes para pesquisa em seres humanos,
priorizando a dignidade, a autonomia, a ndo maleficéncia, beneficéncia e a protecao aos
sujeitos de pesquisa, e atendeu a resolucdo 510/16 do Conselho Nacional de Satude (CNS).
A coleta de dados foi iniciada apos a aprovacio do Comité de Etica em Pesquisa (CEP)

com Seres Humanos do IMIP, sob o niimero de CAAE 65626722.6.0000.5201.

RESULTADOS

Atualmente, o ambulatério conta com 76 pacientes com diagnéstico de DIl
acompanhados regularmente, sendo que 42 pacientes tém DIl de inicio muito precoce.
Quarenta e dois pacientes preencheram critérios de inclusdo para o estudo, destes
verificou-se que 45,24% (19/42) tinham diagnostico de DC e 54,76% (23/42) tinham

diagnostico de RCUI, sendo 61,90% (26/42) do sexo masculino. A mediana da idade de



diagndstico foi de 28 meses, tendo os pacientes com RCUI levado mais tempo para
definicdo diagnoéstica (46 meses). A maioria dos participantes do estudo eram
provenientes da Regido Metropolitana do Recife, sendo estes 45,23% (19/42), os demais
foram procedentes do interior do estado de Pernambuco ou de outros estados vizinhos do
Nordeste. As caracteristicas dos pacientes estdo descritas na Tabela 1.

No momento do diagndstico, considerando os 42 participantes estudados, a
diarreia foi o sintoma mais frequente 92,86% (39/42), seguido da enterorragia 64,29%
(27/42) e dor abdominal 42,86%. Os sinais e sintomas apresentados pelos pacientes
participantes do estudo estdo demonstrados na Figura 1. Nos pacientes analisados neste
estudo as manifestagOes extraintestinais mais comuns foram a colangite esclerosante
(11,90%) e a artrite (7,14%), ndo sendo identificadas outras.

A DIl complicada esteve presente em 30,95% dos pacientes e foi evidente em
ambos os sexos predominando no sexo feminino (53,85%), sendo a mais comum a doenga
penetrante com desenvolvimento de fistulas (62,5%) especialmente nos pacientes com
DC (87,5%).

Quando avaliados em relacdo ao tratamento, encontrou-se 97,62% (41/42) dos
pacientes em vigéncia de tratamento, destes 59,52% (25/42) com azatioprina, 45,23%
(19/42) com mesalazina, 35,71% (15/42) com corticoides, 16,66% (7/42) com anti-TNF-
alfa e 2,38% (1/42) com metotrexato e antibidticos.

Dos 42 pacientes verificou-se que 71,43% (30/42) apresentavam patologias
associadas ao decorrer do tratamento, sendo a mais comum tuberculose pulmonar 16,6%
(5/30) e outras patologias como otite 10% (3/30) e pneumonia 3,33% (1/30) foram menos
frequentes.

Em relacdo a contagem seérica de leucdcitos, trés de 42 pacientes (7,14%)

apresentaram leucopenia e neutropenia nos exames laboratoriais.



Na contagem de linfécitos, nove de 42 pacientes (21,95%) dos casos
apresentaram linfopenia. Em relacdo ao perfil de linfocitos CD4, 34,62% (9/26) dos
pacientes se apresentaram abaixo do percentil 10 (p10). No que se refere aos valores dos
linfocitos CD8, 8,33% (2/24) dos pacientes ficaram abaixo do pl10. Observando os
linfocitos CD19, 65,22% (15/23) dos pacientes se mostraram abaixo do p10. Nenhum
paciente estudado tinha contagem de linfocitos abaixo de percentil 3. As caracteristicas
laboratoriais estdo demonstradas na Tabela 2.

No que se refere a avaliagdo das imunoglobulinas, apenas 1 paciente apresentou
niveis de IgG (imunoglobulina G) abaixo do percentil 3. O perfil das imunoglobulinas

dos participantes do estudo esta demonstrado na Tabela 3.

DISCUSSAO

Os pacientes estudados foram selecionados de um Unico centro de referéncia
para o atendimento em DIl em criancas e adolescentes. Neste centro de referéncia, o
atendimento periédico dos pacientes em um ambulatério especializado de
gastroenterologia pediatrica com padronizacdo de condutas, permitiu o registro de
informacodes e a realizacdo do estudo. Os resultados mostraram um grupo de criangas
heterogéneo a partir da analise de suas caracteristicas clinicas e laboratoriais.

Nos 42 pacientes avaliados, houve predominancia dos casos de RCUI de inicio
muito precoce (54,76%). Uma revisao recente mostra esta predominancia da prevaléncia
na DIl pediatrica na América do Sul, Caribe e leste asiatico.*® Contudo, a mesma reviso
mostra dificuldades em estabelecer esses dados por falta de informagdes em muitas
regibes como a propria América do Sul. Quanto a prevaléncia de DIl de inicio muito
precoce, 0s dados sdo mais variaveis, tendo o predominio da RCUI em paises da Europa

Ocidental.® Cuccinotta et al encontrou uma prevaléncia maior de RCUI nos seus



pacientes com DIl de inicio muito precoce.®® A escassez de dados de diversos paises
impossibilitam haver informagdes mais precisas.

Em nosso estudo, evidenciamos um predominio de pacientes da Regido
Metropolitana do Recife (45,24%) apesar do hospital do estudo, o IMIP, assim como o
seu servico de gastroenterologia pediatrica serem referéncias para pacientes
encaminhados de diferentes regides do estado de Pernambuco e de outros estados
vizinhos do Nordeste. Sabe-se que a DIl é predominante em populaces de centros
urbanos e mais frequentes em paises desenvolvidos, diminuindo sua frequéncia em paises
em desenvolvimento e comportando-se com o chamado gradiente norte-sul entre os
hemisférios.3’-38

Quanto ao sexo, no nosso estudo foi encontrada uma predominancia do sexo
masculino tanto nos pacientes com DC quanto nos pacientes com RCUI. Esta distribuicao
difere entre os estudos realizados com criangas e adultos como é relatado na revisao de
Sauer e Kugathasan (2009) que faz o contraponto entre esses estudos.®® Malaty et al.
(2010) verificaram em sua coorte retrospectiva em um hospital do Texas (USA) que a
DC foi mais frequente nos meninos e a RCUI nas meninas.”® Herzog et al. (2014)
encontraram em criangas sui¢as menores de 10 anos o predominio de meninos na DC e
predominio de meninas na RCUI.*! Hildebrand et al. (2003), ao estudar criangas suecas
no periodo de 12 anos, verificaram uma incidéncia aumentada de meninos com DC
comparada a uma taxa de incidéncia semelhante entre os sexos nas criangas com RCUI.#?
Tais estudos apresentam dados diferentes e ndo mostram um padréo de distribuicdo da
DIl entre os sexos na populacéo pediatrica.

A diarreia foi o sintoma mais frequente no momento do diagnostico entre 0s
pacientes com DIl deste estudo, totalizando 92,86% dos casos. A enterorragia também

foi um sinal relevante e frequente em ambas as formas de DII, sendo a segunda queixa



mais frequente. Usami et al também relatam esses sinais e sintomas na D11 de inicio muito
precoce, sendo que a enterorragia € a queixa mais prevalente nos seus pacientes.*

De modo geral, as manifestagOes extraintestinais mais comuns na DII Infantil
sdo a faléncia do crescimento, artrite e espondiloartropatia, porém nos pacientes
analisados neste estudo as manifestacGes extraintestinais mais comuns foram a colangite
esclerosante (11,90%) e a artrite (7,14%), discordando, entdo, da afirmativa de que a
colangite esclerosante seria a manifestagdo extraintestinal menos comum neste
determinado grupo.*

A DIl complicada esteve presente em 30,95% dos pacientes e foi evidente em
ambos 0s sexos predominando no sexo feminino (53,85%), sendo mais comum a doenca
penetrante com desenvolvimento de fistulas (62,5%). Em nossos pacientes foi
evidenciado a presenca de fistulas perianais (4,76%) e fistulas retovaginais (18,75%). A
doenca perianal é definida como inflamagdo perto ou no anus, caracterizando-se pela
presenca de tags, fissuras, fistulas, abscessos ou estenoses com sintomas de dor, prurido,
sangramento, drenagem purulenta e incontinéncia fecal.*® Usami et al também relatam
doenca perianal nos seus pacientes, relatando a prevaléncia de 20% de doenca perianal.*®
Begue et al descreve um grupo de 13 criangas com DIl de inicio antes de um ano de idade
e encontra doenca perianal em 54% dos casos, enfatizando a importancia dessa
manifestacio clinica nessa idade.*®

O fenoOtipo agressivo e pouco responsivo dos pacientes com DIl Infantil foi
descrito por Ruemmele et al. (2006) em um grupo de criangas com DIl de evolucdo
atipica.*”* A partir desse relato, surgiu uma série de estudos e destaca-se um marco na
literatura quando Glocker et al. (2009) publicaram os primeiros trabalhos associando esse
grupo de inicio precoce da DII, porém mais agressivo, ao quadro de imunodeficiéncia.*

Neste artigo, os autores associam a DII, que posteriormente foi chamada de Infantil pela



Classificagdo de Paris®®, aum defeito na via de sinalizacdo da IL-10 e, em seguida, autores
de outros paises também descreveram essa associagdo.¢4515253 | ogo, essas criancas
com curso mais agressivo da doenca foram mais investigadas, sendo observado que
muitas tinham associagcdes ndo sé com alteracfes na via de sinalizacdo da I1L-10, como
apresentavam outros defeitos genéticos. Especula-se que esses defeitos possam estar
associados aos quadros clinicos mais agressivos da DI1.24

Nesse contexto, os medicamentos bioldgicos tornaram-se um dos componentes
muito presentes da terapia da DIl em adultos e criangas. Em criancas com DC, observa-
se uma remissao de 56% em 1 ano, j& para a RCUI evidencia-se 39% de remissao no
mesmo periodo. Os anti-TNF normalmente séo utilizados em criangas com DII refratarias
a corticosteroides ou naqueles que sdo dependentes de corticosteroides apesar da terapia
imunomoduladora e quando ha fistulas.>® Os pacientes com DII de inicio muito precoce
tém particularidades em relacdo a resposta ao tratamento, dada a associacdo com
imunodeficiéncias em que o tratamento medicamentoso ndo é uma opcdo e o transplante
de medula dssea seria a medida curativa, como acontece na doenca granulomatosa
cronica, na imunodeficiéncia XIAP e na deficiéncia da IL-10 e seu receptor.6 57

Considerando a possibilidade de imunodeficiéncia primaria, Kelsen et al
sugerem logaritmos de investigagdo para estes pacientes na busca de evidéncias que
sugiram esta associacdo.>® No nosso estudo, havia apenas um paciente com IgG menor
que o valor esperado para o percentil 3, predominando as alteragdes relacionadas ao
namero de leucécitos (neutropenia). Contudo, dados os fendtipos especificos e resisténcia
ao tratamento convencional, a possibilidade de imunodeficiéncias de carater genético e
monogénico crescem, sendo importante seguir neste diagndstico diferencial .

Dentre as limitagdes do nosso estudo, destacamos que, apesar da disponibilidade

de um setor laboratorial no hospital de estudo, uma parcela dos pacientes néo realizou os



exames laboratoriais sugeridos pelo estudo, o que acabou comprometendo resultados
mais fidedignos. Ainda devemos acrescentar que apesar de importantes e que em todos
os estudos sobre DII de inicio muito precoce, a avaliacdo imunoldgica é fundamental,
esta avaliacdo tem custo elevado sendo limitado a alguns hospitais do Sistema Unico de
Saude (SUS), indicando que estes pacientes devam ser acompanhados em hospitais de
referéncia com equipe experiente e multidisciplinar, possibilitando melhor atengéo e

priorizagdo de exames e tratamentos.

CONCLUSAO

Os pacientes com DIl de inicio muito precoce consistem em um grupo de
pacientes com DII pediatrica com particularidades como um curso mais agressivo e
associacdao com imunodeficiéncias primarias, € importante o seguimento e atengdo

rigorosa para estas possibilidades com acompanhamento clinico e laboratorial regular.
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APENDICES

Tabela 1 - Caracteristicas dos 42 participantes do estudo

Sexo —n (%)

e Masculino

e Feminino
Idade do diagndstico
(mediana em meses)

e Total

e DC

e RCUI
Procedéncia - n (%)

¢ RMR*

° ZM**

e Agreste

e Sertédo

o Outros***
Diagnostico - n (%)

e DC

e RCUI

Total

26 (61,9%)
16 (38,1%)

28
19
46

19 (45,24%)
9 (21,43%)
6 (14,29%)
2 (4,76%)
6 (14,28%)

19 (45,24%)
23 (54,76%)

42

(N: Numero absoluto; % Porcentagem representativa; DC: Doenca de Chron; RCUI: Retocolite
Ulcerativa; *: Regido Metropolitana do Recife; **: Zona da Mata de Pernambuco; ***: Outros

Estados)



Figura 1. Sinais e sintomas iniciais apresentados pelos pacientes do estudo.

Sinais e Sintomas

45

40

35

30

25

20

15

10

5 HOE

0 i
Diarreia Enterorragia Perda de peso  Vémitos Fisutla

abdommal

Tabela 2. Caracteristicas laboratoriais: leucocitos, neutrofilos e linfocitos (N=42)

Leucocitos Pacientes/total de pacientes (%)
Leucocitos

e Leucopenia 3/42 (7,14%)
Neutréfilos

e Neutropenia 3/42 (7,14%)
Linfocitos

e Linfopenia 9/42 (7,14%)
Linfocitos CD4 26/42

e <P10 9 (34,6%)

e P10-P50 3 (11,53%)

e P50-P90 10 (38,46)

e >P90 4 (15,38)
Linfdcitos CD8 24/42

e <P10 2 (8,3%)

e P10-P50 9 (3,75%)

e P50-P90 12 (50%)

e >P90 1 (4,16%)
Linfdcitos CD19 23/42

e <P10 15 (65,21%)

e P10-P50 1 (4,34%)

e P50-P90 4 (17,39%)

« >P90 3 (13,04%)

(N: nimero absoluto; % Porcentagem representativa; P: Percentil)



Tabela 3 - Perfil de imunoglobulinas dos participantes

Imunoglobulina N %
IgA
e <P3 - 7,32%
e P3-P10 - 7,32%
e P10-P25 5 -
e P25-P50 > 6.45%
e P50-P75 13 41,94%
e P75-P97 11 35,48%
e > P97
IgM
e <P3 - -
e P3-P10 - -
e P10-P25 - -
e P25-P50 S 16,13%
e P50-P75 7 22,58%
e P75-P97 7 22,58%
o >P97 12 38,71%
1gG
e <P3 1 3,13%
e P3-P10 - -
e P10-P25 % g;ng
y 0
* P25-P30 5 14,29%
e P50-P75 3 9 38%
* PI5-P97 20 62,50%
e >PO7
IgE
e Elevado 11 37,93%
e Normal 18 62,07%

(1gA: Imunoglobulina A; IgM: Imunoglobulina M; IgG: Imunoglobulina G; IgE:
Imunoglobulina E; - N&o observado)





