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Resumo

Introdugdo: A Doenca de Crohn é uma doenca inflamatdria crénica e progressiva que
afeta o trato gastrointestinal, tendo um impacto significativo no crescimento e
desenvolvimento das criancas e adolescentes. Durante o diagndstico e seguimento
destes doentes sdao necessarias multiplas avaliagdes. A avaliacdo imagiologica é um

método nado invasivo de avaliagcdao da doenga com impacto na decisado terapéutica.

Metodologia e objetivo: Estudo retrospetivo e longitudinal em doentes pediatricos
diagnosticados com Doenga de Crohn, seguidos num hospital terciario, num periodo de
10 anos. Realizagdo de uma breve revisao da literatura sobre a DC pedidatrica, com
especial foco no papel da monitorizagdo imagioldgica. O estudo tem como objetivo do
a identificacdao das alteragdes imagioldgicas da doenga no momento do diagndstico e
um ano depois, bem como a avaliagdo a contribuicdo da imagiologia na abordagem

terapéutica destes doentes.

Resultados: No momento do diagndstico, a maioria dos doentes que realizaram exames
imagioldgicos apresentavam alteragées sugestivas de doenga ativa. Em 15,4% o exame
de imagem contribuiu para a decisdo terapéutica (doentes com doenga estenosante
e/ou fistulizante). Um ano apds o diagndstico, 61,5% dos doentes realizaram novos
exames de imagem, e 1,9% repetiram os exames endoscépicos. Durante o primeiro ano
de doenca, 42,3% dos doentes sofreram pelo menos uma recaida e 36,5% necessitaram
modificar a sua terapéutica. Dos doentes que fizeram modificagdes da terapéutica, os
exames imagioldgicos contribuiram para esta decisao em 31,6% dos casos. Nos doentes
que tiveram de ser submetidos a intervencgao cirurgica, a imagiologia teve um impacto

nessa decisdo em 83,3%.

Conclusdo: Este estudo demonstrou que os exames de imagem tiveram um papel
significativo na abordagem das criangas com DC, com particular impacto na tomada de
decisdes relacionadas com a modificacdo da terapéutica e com a necessidade de

intervengao cirurgica.

Palavras-chave: Doen¢a de Crohn; Ressonancia Magnética; Ecografia; Monitorizagdo

nao invasiva; Pediatria



Abstract

Introduction: Crohn's disease is a chronic and progressive inflammatory condition that
affects the gastrointestinal tract, with a significant impact on the growth and
development of children and adolescents. Multiple assessments are required during the
diagnosis and follow-up of these patients. Imaging evaluation is a non-invasive method

for assessing the disease, with implications for therapeutic decision-making.

Methodology: Retrospective and longitudinal study in pediatric patients diagnosed with
Crohn's disease, followed at a tertiary hospital over a period of 10 years. A brief
literature review on pediatric Crohn's disease was preformed, with a special focus on
the role of imaging monitoring. The aim of the study was to identify imaging changes of
the disease at the time of diagnosis and one year later, as well as to assess the

contribution of imaging in the therapeutic approach decision of these patients.

Results: At the time of diagnosis, the majority of patients who underwent imaging
examinations presented changes compatible with active disease. In 15.4% of cases, the
imaging study contributed to the therapeutic decision-making process (patients with
stricturing and/or fistulizing disease). One year the after diagnosis, 61.5% of patients
underwent new imaging examinations, and 1.9% repeated endoscopic procedures.
During the first year of the disease, 42.3% of patients experienced at least one relapse,
and 36.5% required modifications in their therapy. Among patients who underwent
therapy modifications, imaging contributed to these decisions in 31.6% of cases. In
patients who required surgical intervention, imaging had an impact on this decision in

83.3% of cases.

Conclusion: This study demonstrated that imaging examinations played a significant role
in the management of children with Crohn's disease, with a particular impact on

decision-making regarding therapy modification and the need for surgical intervention.

Keywords: Crohn's Disease; Magnetic Resonance Imaging; Ultrasound; Non-invasive

Monitoring; Pediatrics
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Introdugao tedrica

A Doenga Inflamatdria Intestinal (DIl) é uma doencga inflamatdria crénica do trato
gastrointestinal (TGI) que engloba trés entidades de acordo com as suas caracteristicas:
Doenca de Crohn (DC), Colite Ulcerosa (CU) e, sempre que ndo é possivel classificar

claramente como DC ou CU, DIl ndo classificada (Day et al., 2012; Rosen et al., 2015).

Esta patologia estd associada a elevada morbimortalidade, traduzindo-se em custos

substanciais para os sistemas de saude (Ng et al., 2017).

Apesar dos conhecimentos relativos a fisiopatologia da Dll, a sua etiologia ainda n3o é
totalmente conhecida e ndo existem tratamentos curativos para a mesma (Day et al.,
2012). Sabe-se contudo que a base fisiopatoldgica desta doenga compreende interacdes
complexas entre suscetibilidade genética, fatores ambientais e altera¢gdes da microbiota
intestinal, que provocam uma resposta imune desregulada (Ananthakrishnan, 2015;

Torres et al., 2017).

A DC é uma doenga progressiva, que alterna entre fases de remissdo e de recaida,
podendo afetar qualquer segmento do TGI, mas envolvendo mais frequentemente o ileo

terminal e o célon (D’amico et al., 2020; Torres et al., 2017).

Tipicamente, o envolvimento do TGI ocorre de forma segmentar, assimétrica e
transmural, podendo os doentes apresentar um fenétipo inflamatério ou complicagdes

como estenoses, fistulas e abcessos (Torres et al., 2017).

A inflamagdo crénica e reparacgao tecidual ciclicas associadas a esta patologia podem
provocar fibrose dos tecidos e consequentemente levar a estenose e obstrucado
intestinal (Danese et al., 2017). Adicionalmente, lesdes transmurais graves podem

evoluir para fistulas e abcessos (Danese et al., 2017).

O curso clinico desta patologia é altamente variavel (Kruis et al., 2013). No entanto, em
idade pediatrica a DC apresenta, em regra, um curso de doenga mais complicado, em
comparagao com os adultos (Ruemmele et al., 2014). Deste modo, o potencial impacto
desta patologia no crescimento, desenvolvimento pubertdrio e emocional, torna
necessario a definicdo de estratégias de abordagem terapéutica para os doentes em

idade pediatrica (Ruemmele et al., 2014).



O objetivo do tratamento é o controlo sustentado da inflamagdo intestinal e a
monitorizagao de potenciais complica¢gdes da doenca e efeitos adversos da terapéutica
(Oliveira & Monteiro, 2017). O inicio precoce do tratamento com farmacos
modificadores da doenga pode permitir um controlo adequado da sua atividade,
prevenir a progressao, evitar lesdes irreversiveis e permitir restaurar a qualidade de vida

normal do doente (Danese et al., 2017).

Epidemiologia

A prevaléncia da DC tendo vindo a aumentar ao longo dos anos na maioria dos paises
(Ngetal., 2017) e, embora seja mais elevada em paises desenvolvidos do que em paises
em desenvolvimento (Ananthakrishnan, 2015; Ng et al., 2017; Torres et al., 2017), a
incidéncia desta patologia tem vindo a aumentar marcadamente nestes ultimos paises

(Ngetal., 2017).

Cerca de 20% a 30% dos doentes com DIl sao diagnosticados na infancia ou adolescéncia

(Fuller, 2019; Oliveira & Monteiro, 2017).

O pico de incidéncia da DIl pediatrica ocorre na adolescéncia, no entanto, em cerca de
4% o diagndstico é feito antes dos cinco anos e em 18% antes dos 10 anos de idade

(Rosen et al., 2015).

A prevaléncia e a incidéncia da DIl com inicio na idade pediatrica, a semelhanca da DlII
no adultos, é superior no norte da Europa e América do Norte e inferior no sul da Europa,
Asia e Médio Oriente, contudo, estudos relativos a epidemiologia da DIl pediatrica s3o

ainda escassos (Kuenzig et al., 2022).

A prevaléncia da DC pediatrica é de 2,5 a 11,4 por 100.000 (Krzesiek et al., 2020), sendo
que a incidéncia nesta populagcdo tem vindo a aumentar (Dillman et al., 2016; Kuenzig
et al., 2022). Adicionalmente, estudos recentes demonstram que paises com elevada
prevaléncia de DC apresentaram também um aumento marcado da incidéncia da

doenga com inicio em idades muito precoces (inferior a 6 anos) (Kuenzig et al., 2022).

A DC com inicio na idade pediatrica é geralmente mais extensa e associada a um curso

da doenca mais agressivo (Fuller, 2019; Oliveira & Monteiro, 2017; Rinawi et al., 2016;
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Ruemmele et al., 2014). O risco cumulativo de progressao para doenca complicada é
similar ao dos adultos mas, devido ao inicio mais precoce, os doentes com DC com inicio
em idade pediatrica sdo mais frequentemente submetidos a cirurgia mais cedo, na idade

adulta (Ruemmele et al., 2014).

No momento do diagndstico, aproximadamente 62% das criangas com DC apresentam
doenga com comportamento inflamatério, enquanto 15% apresentam doenca
estenosante e 23% penetrante. Os doentes com comportamento inflamatério aquando
do diagndstico tém uma probabilidade de 7,6%, 27,5% e 42% de desenvolver doenca
estenosante e/ou penetrante apos um, cinco e dez anos, respetivamente (Lovasz et al.,

2013).

Fisiopatologia

A DC resulta da interacdo entre diversos fatores (designadamente suscetibilidade
genética, fatores ambientais e microflora intestinal), que provocam uma resposta imune
anormal da mucosa do TGl e levam a compromisso da fung¢do de barreira epitelial

(Torres et al., 2017).

Pensa-se que a inflamagdo intestinal é despoletada por uma resposta imune
desregulada contra as bactérias comensais do intestino, devido a uma predisposicao
genética (Oliveira & Monteiro, 2017). Adicionalmente, a fisiopatologia desta doenca
parece ser influenciada também por fatores ambientais, nomeadamente pelo efeito da
dieta e pelo uso de antibidticos na funcdo de barreira epitelial e na biodiversidade da

microbiota intestinal (Oliveira & Monteiro, 2017).

Fatores genéticos

Cerca de 12% dos doentes com DC tém histéria familiar desta patologia (Torres et al.,
2017). Adicionalmente, estima-se que o risco relativo de desenvolver DIl em familiares

em primeiro grau de doentes com DC varie entre 5% a 8% (Ananthakrishnan, 2015).

Foram identificados varios alelos com associacao a DIl e especificos para DC, no entanto,

apenas cerca de 13% da transmissibilidade da doenga consegue ser explicada através de

11



variacOes genéticas, destacando-se assim o papel da epigenética e de fatores ambientais

na fisiopatologia desta doenca (Torres et al., 2017).

A DIl pediatrica esta mais frequentemente associada a histéria familiar positiva (Day et
al., 2012), sendo que cerca de 19-41% das criangas com DIl apresentam histéria familiar
desta patologia (Oliveira & Monteiro, 2017). Em comparagdo, apenas cerca de 5-10 %
dos doentes com doenga com inicio na idade adulta apresentam histéria familiar

(Oliveira & Monteiro, 2017).

Criangas com DIl com inicio em idade muito precoce (antes dos seis anos) tém maior
risco de doenca provocada por alteragcbes monogénicas (Fuller, 2019). Deste modo, é
particularmente importante excluir doenga monogénica em doentes com inicio dos
sintomas em idade precoce, afecdao de varios membros da familia ou casos de
consanguinidade, faléncia da terapéutica convencional, altera¢des enddcrinas, infe¢cdes
recorrentes ou febre inexplicavel, doenca perianal grave, sindrome de ativacado
macrofagica, linfohistiocitose hemofagocitica, obstrucao ou atresia do intestino, lesGes
ou alteragbes cutaneas, dentarias ou capilares ou que apresentem tumores (Fuller,

2019).

Fatores ambientais

Tem-se verificado um aumento acentuado da incidéncia da DC em paises anteriormente
classificados como de baixo risco, particularmente a partir do momento em que esses
paises adotaram estilos de vida semelhantes ao ocidental (Ananthakrishnan, 2015;

Torres et al., 2017).

O consumo de tabaco estd associado a uma duplicacdo do risco de desenvolvimento de
DC e a cessagdo tabagica associa-se a menor numero de recaidas em comparagdao com

doentes que mantém os habitos tabagicos (Ananthakrishnan, 2015; Torres et al., 2017).

Certos medicamentos e fatores dietéticos poderao estar potencialmente associados a
um aumento do risco de desenvolver DC (Ananthakrishnan, 2015; Torres et al., 2017).
No entanto, apesar dos estudos realizados, ainda ndao estd provada uma associa¢ao
causal entre muitos dos fatores ambientais e a DC. Adicionalmente, a influéncia destes
fatores ambientais nao foi identificada de forma unanime nas diferentes populag¢des
(Torres et al., 2017).
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Microbiota

Doentes com DIl apresentam altera¢Ges na microbiota intestinal, nomeadamente uma
reducao da diversidade de organismos, quando comprados com individuos saudaveis
(Ananthakrishnan, 2015; Rosen et al., 2015). Os doentes com DC apresentam
geralmente uma diminui¢do das bactérias Bacteroides e Firmicutes e um aumento de
Gammaproteobacteria e Actinobacteria (Kostic et al., 2014; Torres et al., 2017). Podem
também apresentar um aumento de Escherichia coli aderente-invasiva associada a
mucosa, que provoca a secre¢do de quantidades elevadas de tumor necrosis factor
alpha (TNF-a) (Torres et al., 2017). Tipicamente had também uma diminuicdo de
Faecalibacterium prausnitzii, uma bactéria comensal com propriedades anti-
inflamatadrias (Ananthakrishnan, 2015; Torres et al., 2017). No entanto, ndo ha evidéncia

que nenhum organismo especifico cause DIl (Oliveira & Monteiro, 2017).

Sistema imune intestinal

Defeitos da funcdo barreira da parede intestinal, nomeadamente disrup¢des na “zona
tampao”, podem levar a translocacao bacteriana e aumento do risco de DIl (Torres et
al., 2017). Estas alteragGes podem ser causadas pela dieta ocidental ou por mutacdes

genéticas (Torres et al., 2017).

Apresentacgao clinica

A DC pode ter apresentagdes clinicas muito heterogéneas, cujos sintomas dependem da
localiza¢do da doenca, do seu comportamento e da gravidade da inflamacao (Day et al.,

2012; Torres et al., 2017).

A apresentac¢do da DIl na idade pediatrica difere da sua apresentagao na idade adulta,
nomeadamente em termos de localizacdo e progressao da doenca (Day et al., 2012). Nas
criangas, a DC afeta mais frequentemente o ileo terminal e o célon (Dillman et al., 2016).
No entanto, a localizacdo e extensdo da doenca tende a variar de acordo com a idade
de inicio da patologia, sendo que em idades muito precoces predomina a colite isolada
e apos os 10 anos de idade é mais frequente a doenca ileal (Levine et al.,, 2011).

Relativamente ao TGI superior, este esta afetado em mais de metade dos doentes
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pediatricos (Day et al., 2012). A regido perianal esta atingida em até 49% dos doentes

pediatricos (Dillman et al., 2016).

Os sintomas mais tipicos da DC pediatrica sao dor abdominal, diarreia e perda de peso,
no entanto, consoante a localizacdo da doenca, poderdo apresentar sintomas
gastrointestinais diversos (Day et al., 2012). A triade cldssica de dor abdominal, diarreia
e perda de peso ocorre apenas em aproximadamente 25% dos doentes (Levine et al.,

2014).

Adicionalmente a doenca pode apresentar-se com sintomas menos tipicos, como atraso
no crescimento, atraso da puberdade ou apresentagao inicial com manifestagGes
extraintestinais, o que pode contribuir para um atraso no diagnéstico (Day et al., 2012).
Em cerca de 22% dos doentes pedidtricos, a DIl apresenta como manifestagao inicial
predominante atraso de crescimento, anemia, doen¢a perianal ou outras manifestagdes
extraintestinais (Rosen et al., 2015), que estdo presentes no diagnostico em 6% a 23%

das criangas e sdao mais frequentes em idades superiores a seis anos (Levine et al., 2014).

A DC apresenta-se com diferentes fendtipos, nomeadamente inflamatério, penetrante,
estenosante ou um fenétipo combinado (Rosen et al., 2015). Pensa-se que a persisténcia
de inflamagao subclinica nos periodos de remissao clinica podera ser responsavel pelo
desenvolvimento de complicagbes (como estenoses, fistulas e abcessos) e pelo dano

intestinal progressivo (Torres et al., 2017).

Em muitos doentes, parece haver tendéncia para uma progressao da doenca ao longo
dos anos, nomeadamente de doenga com comportamento ndo estenosante e nao
penetrante para doenga com comportamento estenosante e/ou penetrante (Thia et al.,
2010). Adicionalmente, na idade pediatrica, contrariamente ao que ocorre na idade
adulta, parece haver tendéncia para extensdo da localizagdo da doenga ao longo do

tempo (Levine et al., 2011).
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Abordagem diagndstica

O diagndstico da DIl deve ser baseado na histéria clinica, exame objetivo, exames
laboratoriais, endoscépicos (esofagogastroduodenoscopia e ileocolonoscopia com

histologia) e imagioldgicos (Levine et al., 2014; Mentzel et al., 2014).

Na suspeita de DII, em particular em idade pediatrica, € muito importante excluir
infecOes entéricas como causa da sintomatologia, preferencialmente antes da
realizagao da endoscopia (Levine et al., 2014). No entanto, a identificacdao de um agente
infecioso ndo exclui obrigatoriamente o diagndstico de DIl, uma vez que o primeiro
episodio ou uma agudiza¢do da doenga podem ser provocados por uma infegao entérica

(Levine et al., 2014).

O diagndstico da DC pode ser mais dificil em casos de doenga com inicio antes dos dois
anos de idade e em casos de doenca localizada predominantemente no célon, uma vez

que pode confundir-se com CU ou DIl ndo classificada (Levine et al., 2014).

Apds o diagndstico de DC é essencial caracterizar a atividade, gravidade, extensdo e

comportamento da doenga (Torres et al., 2017).

A atividade da doenca (ligeira, moderada ou grave) depende da resposta a terapéutica,
presenca de malnutricao, desidratacgdo, toxicidade sistémica, dor, massas ou obstrugdes

abdominais, grau de perda de peso e grau de anemia (Torres et al., 2017).

A gravidade da doenca baseia-se nos efeitos da doenca, complicacGes, ressecdes
cirargicas cumulativas, incapacidade provocada pela doenga, carga inflamatéria e curso

da doenca (Torres et al., 2017).

Classificagcdo de Paris

A Classificagao Paris (Anexo 1) permite uma classificacdo fenotipica da DC em idade
pediatrica, classificando-a segundo a idade aquando do diagndstico, a localizagdo da
doenga, o seu comportamento e a presenca de atraso do crescimento (Levine et al.,

2011).
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Pediatric Crohn’s Disease Activity Index (PCDAI)

O Pediatric Crohn’s Disease Activity Index (PCDAI) (Anexo 2) avalia a atividade daDCe é
mais preciso na avaliacdo da doencga pedidtrica em comparacdo com o Crohn Disease
Activity Index (CDAI), que é utilizado na avaliacdao da doenga em adultos (J. Hyams et al.,

2005).

Esta escala varia entre zero e 100 pontos (Anexo 2), sendo que pontua¢bes mais
elevadas indicam maior atividade da doen¢a. Uma diminui¢do do PCDAI igual ou
superior a 12,5 apds intervencgao terapéutica reflete uma resposta clinica significativa (J.

Hyams et al., 2005).

Apesar da melhoria clinica ser um fator importante para a qualidade de vida, ndo é um
marcador fidedigno da gravidade endoscépica da doenca. Assim, o PCDAI é um mau
marcador da gravidade da doenga e um mau preditor do sucesso da terapéutica, ndo
devendo, por isso, ser utilizado para decidir alteracdes da terapéutica nem como

marcador de sucesso terapéutico (Zubin & Peter, 2015).

Avaliac¢ao analitica

A avaliacdo laboratorial inicial deve incluir hemograma completo, marcadores
inflamatodrios, albumina, transaminases e gama glutamil transferase (Day et al., 2012;
Fuller, 2019; Levine et al., 2014; Oliveira & Monteiro, 2017; Rosen et al., 2015).
Adicionalmente, pode ainda ser necessdrio realizar estudo do ferro e doseamento dos
niveis de vitamina B12, folato e vitamina D (Day et al., 2012). Os anticorpos estdo
presentes em cerca de 60-70% dos doentes com DC, sendo o mais prevalente o

anticorpo anti-Saccharomyces cerevisiae (ASCA) (Levine et al., 2014; Torres et al., 2017).

No entanto, é de ressalvar que uma avaliacdo laboratorial normal ndo exclui DIl (Day et
al., 2012; Levine et al., 2014; Oliveira & Monteiro, 2017; Rosen et al., 2015), acontecendo
em cerca de 10% a 20% dos doentes (Rosen et al., 2015), especialmente em casos de

doenga ligeira (Oliveira & Monteiro, 2017).

Relativamente as proteinas de fase aguda, a proteina C reativa (PCR) é um biomarcador
utilizado para monitorizar a atividade da doenca, no entanto, verifica-se uma ma

correlagdo desta com os achados endoscdpicos (Torres et al., 2017).
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Em doentes com diagndstico estabelecido de DII, concentragbes séricas de PCR iguais
ou superiores a5 mg/L (0,5 mg/dL), identificam recorréncia endoscépica da doenga, com
elevada especificidade (Mosli et al., 2015). Porém, uma elevacdo das concentracdes
séricas de PCR ndo é especifica de inflamacgao intestinal, podendo ser causada por outra

doenga inflamatodria sistémica (Mosli et al., 2015).

A PCR é superior ao PCDAI como marcador ndo invasivo de inflamagao intestinal, sendo
a normalizagdo desta um alvo terapéutico importante (Zubin & Peter, 2015). No
entanto, uma descida deste parametro apds o inicio da terapéutica é insuficiente para
detetar remissdao endoscépica da doenga, verificando-se que muitas criangas com
remissdo clinica e normalizacdo da PCR apresentam ainda lesGes visualizaveis por

endoscopia (Zubin & Peter, 2015).

E de salientar que as proteinas de fase aguda tém baixa sensibilidade para detetar
inflamacdo intestinal ativa. Até um terco das criancas com DIl apresentam niveis
normais de PCR e de velocidade sedimentacdao (VS) apesar de terem evidéncia
endoscépica de atividade inflamatoria (Foster et al., 2019). Assim, concentragdes séricas

de PCR normais ndo permitem excluir presenca de doencga ativa (Mosli et al., 2015).

Biomarcadores fecais
Os biomarcadores fecais, nomeadamente a Calprotectina fecal (CF) e a Lactoferrina sao
cada vez mais utilizados como rastreio e para avaliar a atividade da DIl (Menees et al.,

2015; Torres et al., 2017).

A CF é um marcador mais preciso para inflamacdo intestinal do que marcadores
inflamatorios séricos como a PCR e a VS (Crawford et al., 2021; Koninckx et al., 2021),

sendo um bom preditor de recaidas clinicas da doenca (Foster et al., 2019).

Na DC, a CF correlaciona-se com a atividade endoscépica da doenga e é um biomarcador
util para monitorizar a atividade da doenca, avaliar a resposta a terapéutica, prever

recaidas clinicas e recaidas apds cirurgia (Menees et al., 2015; Torres et al., 2017).

Apesar deste biomarcador se correlacionar com a atividade endoscoépica da DI, os
valores especificos de CF associados aos varios niveis de gravidade da doenca ainda ndo

sdo consensuais (Crawford et al., 2021).
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No geral, doseamentos de CF inferiores a 250 pg/g sdo um marcador fidedigno de
cicatrizagao endoscopica da mucosa do TGl e doseamentos iguais ou superiores a 250

ug/g associam-se a aumento do risco de recaida clinica da doencga (Foster et al., 2019).

No entanto, o nivel a partir do qual esta associada inflamacdo da mucosa pode variar
entre 50 e 250 pg/g e, num estadio pds-operatdrio, concentragdes superiores a 100 ug/g

associam-se a elevada probabilidade de recorréncia endoscépica (Torres et al., 2017).

E ainda importante destacar que, habitualmente, os niveis de CF nas criancas sdo
superiores aos dos adultos, especialmente em criangas com idade inferior a quatro anos
(Koninckx et al., 2021). Assim, valores de CF inferiores a 200 pg/g sdao menos fidedignos
na dete¢do de remissdo endoscépica da doenga em idade pediatrica, verificando-se
frequentemente concentracdes de CF superiores a 200 pg/g em doentes pediatricos
com remissao clinica, bioquimica e endoscépica (Zubin & Peter, 2015). Assim, uma
descida dos niveis de CF superior a 50% apos a terapéutica de inducdo é mais fidedigna

na dete¢ao de remissao da doenga (Zubin & Peter, 2015).

Os doseamentos da CF, na DC pediatrica devem ser realizados na remissdo clinica por
rotina de forma a prever recaidas da doenca (Foster et al., 2019). Deve ainda ser avaliada

a tendéncia dos niveis de CF e ndo apenas os seus valores isolados (Foster et al., 2019).

A elevacgao da CF ocorre até cerca de trés meses antes da recaida sintomatica, pelo que
uma avaliagdo deste biomarcador a cada trés meses permite efetuar ajustes atempados
da terapéutica, reduzindo as recaidas, melhorando a qualidade de vida e diminuindo os

custos relacionados com a doenga (Foster et al., 2019).

Exames endoscopicos

O diagndstico definitivo de DIl é feito com recurso a exames endoscépicos com
observacdao de alteragGes histolégicas, geralmente em associagdo com exames
imagioldgicos (Day et al., 2012). Durante a realizagdao dos exames endoscopicos, devem
ser obtidas multiplas bidopsias de todas as sec¢Oes visualizadas do trato gastrointestinal,

mesmo na auséncia de lesGes macroscépicas (Levine et al., 2014; Oliva et al., 2018).

18



No entanto, é de ressalvar que a avaliacgdo endoscopica convencional
(esofagogastroduodenoscopia e ileocolonoscopia) ndo permite a avaliagdo da maior

parte do intestino delgado (Dillman et al., 2016).

Os exames endoscopicos sdo importantes para monitorizacdo da atividade da doencga
(Torres et al., 2017). Esta recomendada a avaliagdo endoscépica da mucosa intestinal
antes de alteragO0es major da terapéutica, em doentes sintomaticos em que nao é claro
se os sintomas est3o relacionados com atividade inflamatdria, e durante a remissdo

clinica da DC, para confirmar cicatrizagdo da mucosa (Oliva et al., 2018).

E recomendada a utilizacdo de scores de classificacio da doenca, de modo a permitir

comparacgao entre as varias avaliagdes do doente (Torres et al., 2017).

Os principais scores recomendados para a classificacdo endoscopica sdao o Crohn’s
Disease Endoscopic Index of Severity (CDEIS) ou o Simple Endoscopic Score for Crohn’s

Disease (SES-CD) (Oliva et al., 2018).

O CDEIS avalia cinco segmentos intestinais: o reto, o célon esquerdo (incluindo o célon
sigmoide), o célon transverso, o célon direito e o ileo (Khanna et al., 2016). Para cada
um dos segmentos intestinais, avalia a presenca de ulceras superficiais, ulceras
profundas, extensdao da mucosa envolvida pela doenca, extensdo da mucosa ulcerada e

presenca de estenoses ulceradas ou nado ulceradas (Sipponen et al., 2010).

Entre as desvantagens do CDEIS encontra-se o facto de a sua aplicagdo ser demorada,
complicada e ndo adequada para utilizacdo por rotina na pratica clinica (Sipponen et al.,

2010).

O SES-CD (Anexo 3) pontua quatro varidveis para cada um dos cinco segmentos
intestinais avaliados, nomeadamente a presenc¢a e tamanho das ulceras, a extensao da
superficie ulcerada, a extensdao da mucosa afetada pela doenga e a presenca e tipos de

estenoses (Sipponen et al., 2010).

O SES-CD correlaciona-se de forma significativa com o CDEIS, o mesmo acontecendo
com as alteragdes de ambos ao longo do tratamento, pelo que, na pratica clinica, o SES-
CD pode substituir o CDEIS na classificagdo da atividade endoscoépica da doenca

(Sipponen et al., 2010).
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Adicionalmente, tanto o CDEIS como o SES-CD correlacionam-se com os biomarcadores

fecais, nomeadamente com a CF e a lactoferrina (Sipponen et al., 2010).

Exames imagioldgicos

Os exames imagioldgicos permitem detetar alteragdes subtis sugestivas de inflamacao
intestinal, bem como complicagBes extraintestinais como fistulas, abcessos intra-

abdominais e pneumoperitoneu (Oliveira & Monteiro, 2017).

Uma vez que os exames imagioldgicos sdo testes ndo invasivos, sdo uma ferramenta
ideal para avaliar a atividade da doenca e aresposta ao tratamento (Oliveira & Monteiro,

2017).

Cerca de 70% dos doentes apresentam lesdes no intestino delgado e cerca de 15% das
criancas apresentam doenca exclusivamente localizada neste 6rgdo (Krzesiek et al.,
2020). Deste modo, é recomendado o estudo de todo o TGl na abordagem da DC

(Krzesiek et al., 2020).

Enterografia por Ressonancia Magnética (Entero-RM)

A Enterografia por Ressonancia Magnética (Entero-RM) é atualmente o exame
imagioldgico preferido para o diagndstico da DIl pediatrica (Dillman et al., 2016; Levine
et al., 2014; Oliveira & Monteiro, 2017). Este exame tem capacidade de detetar
envolvimento do intestino delgado, alteragbes inflamatdrias da parede intestinal e
complica¢Oes da doenca (Levine et al., 2014; Oliveira & Monteiro, 2017), possibilitando
a detecgdo de alteragdes patoldgicas que ndo sdo acessiveis pela endoscopia (Krzesiek et

al., 2020).

Na fase aguda da doencga, a Entero-RM permite visualizar possiveis espessamentos,
edema e altera¢Oes da estratificacdo da parede intestinal, ulceracdes, aumento da
captacdo de contraste endovenoso, hipervascularizagdo mesentérica e presenca de
adenopatias (Krzesiek et al., 2020). Na fase crdnica, permite detetar a presenca de
fibrose, estenoses e proliferagdo da gordura mesentérica (Krzesiek et al., 2020).
Adicionalmente, possibilita a identificacdo de complicagdes extraintestinais como

abcessos e fistulas (Krzesiek et al., 2020).
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A Entero-RM tem também um papel importante no planeamento da abordagem
terapéutica e no seguimento do doente, permitindo a determinagdo da extensdo e
atividade da doenga e correlaciond-las com scores de atividade clinica (como o PCDAI) e

endoscépica (como o SES-CD) (Krzesiek et al., 2020).

A inflamacdo da mucosa pode ser detetada através de espessamentos da parede
intestinal, aumento do realce da parede intestinal com a injecdo de contraste,
ingurgitamento dos vasos mesentéricos (“sinal do pente”), presenca de adenopatias
e/ou infiltracdo da gordura mesentérica (Levine et al., 2014), alteragdes que se associam

a presenca de lesdes endoscopicas (Ordas et al., 2019).

Na presenca de uma adequada distensdao das ansas intestinais, uma redugdo do
diametro do limen intestinal deve levantar a suspeita de estenose, provocada pela
afecdo crénica de segmentos intestinais pela DC (Mentzel et al., 2014). Adicionalmente,
as fistulas podem ser identificadas pela sua apresenta¢do como trajetos contendo fluido

e com realce periférico associado (Levine et al., 2014).

A Ressonancia Magnética (RM) é o gold standard para avaliagdo das complica¢Oes
perineais da doenga (Mentzel et al., 2014). Doentes com fistulas e/ou abcessos perianais
devem ser avaliados por RM pélvica, de modo a avaliar e delinear corretamente os tratos
fistulosos (Torres et al., 2017). Assim, é recomendada a realizacdo de RM pélvica em
todos os doentes com DC e suspeita ou envolvimento perianal comprovado (Levine et

al., 2014).

Entre as vantagens da RM encontram-se a auséncia de radiagdo ionizante, uma melhor
resolucao dos tecidos moles e a capacidade de obtencdao de imagens multiplanares
(Mentzel et al., 2014), assim como uma baixa incidéncia de efeitos adversos
relacionados com o contraste endovenoso utilizado (Rimola et al., 2011). A RM
apresenta também uma elevada sensibilidade (67-84%) e especificidade (76-90%) na

avaliacdo desta patologia (Krzesiek et al., 2020).

No entanto, existem algumas dificuldades na utilizacdo desta técnica na idade

pedidtrica, nomeadamente em criangas em idade pré-escolar, devido a colaboragao
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reduzida (Mentzel et al., 2014). Adicionalmente, podem ocorrer artefactos nas imagens

resultantes de movimentos intestinais, respiratdrios ou do doente (Mentzel et al., 2014).

Existem diversos scores para classificar a DC através de RM, no entanto, ainda nenhum
deles é globalmente aceite (D’amico et al., 2020). Entre os mais utilizados encontram-se
o Magnetic Resonance Index of Activity (MaRIA), o Simplified MaRIA (MaRIAs), o London
Score, o Nancy Score e o Clermont Score (D’amico et al., 2020). Salienta-se que
atualmente nenhum score esta validado e aprovado para monitorizagao da doenga em

doentes pediatricos (Herman et al., 2022).

O MaRIA Score avalia a espessura, a intensidade do sinal apds administracdao de
contraste e o aumento relativo do realce da parede intestinal com contraste, a presenga
de edema, ulceras, pseudopdlipos e aumento dos ganglios linfaticos (D’amico et al.,

2020).

Este score permite aferir a inflamagdo de seis segmentos: ileo terminal, célon
ascendente, célon transverso, célon descendente, colon sigmoide e reto) (Rimola et al.,
2011). Para calcular o score de inflamagdo de cada segmento é utilizada a seguinte
formula: (1,5*espessamento maximo da parede intestinal) + (0,02*aumento relativo do
contraste da parede intestinal) + (5*edema da parede intestinal em ponderagédo T2) +
(10*presencga de ulceragao) (Dillman et al., 2016; Herman et al., 2022; Rimola et al.,

2011).

Um score segmentar igual ou superior a sete identifica segmentos intestinais com
doenga ativa e um score segmentar igual ou superior a 11 identifica segmentos

intestinais com doenca grave, nomeadamente lesdes ulcerativas (Rimola et al., 2011).

A soma do MaRIA score desses seis segmentos intestinais corresponde ao score global
e correlaciona-se com o CDEIS (Dillman et al., 2016; Rimola et al., 2011) e com o SES-CD
(D’amico et al., 2020; Herman et al., 2022). Correlaciona-se ainda de forma fraca a

moderada com o PCDAI (Herman et al., 2022).

O MaRIA Score é fidedigno na avaliagdo da resposta a terapéutica em doentes com DC

(Dillman et al., 2016; Ordas et al., 2019). No entanto, a sua aplicagdo é trabalhosa e
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demorada (D’amico et al., 2020; Ordas et al., 2019), ndo avalia o comprimento do TGl
afetado pela doenga (D’amico et al., 2020) e n3do tem em conta complicagdes

extraintestinais (Herman et al., 2022).

E de destacar que, uma vez que os segmentos normais sdo contabilizados no score
global, este é subestimado em doentes que foram submetidos a ressecdo de segmentos

intestinais (Herman et al., 2022; Ordas et al., 2019).

Na populagao pediatrica destaca-se ainda uma menor correlagdo entre o MaRIA Score
segmentar e o SES-CD, uma vez que nos estudos pediatricos ndo foi administrado o
enema retal tipicamente administrado para a aplicacdo deste score (Herman et al.,

2022).

O MaRIAs Score avalia o espessamento da parede intestinal, o edema mural e as
ulceracbes da mucosa, tal como o score original, e avalia também a densificacdo da

gordura (D’amico et al., 2020).

Para calcular o MaRIAs Score é utilizada a seguinte formula para cada um dos segmentos
intestinais mencionados anteriormente: (1*espessura da parede intestinal superior a 3
mm) + (1*edema) + (1*realce da gordura mesentérica) + (2*ulceras) (Herman et al.,
2022; Ordas et al., 2019). Scores iguais ou superiores a um identificam segmentos com
DC ativa com 90% de sensibilidade e 81% de especificidade e scores iguais ou superiores
a dois identificam lesdes graves (ulceras) com 85% de sensibilidade e 92% de

especificidade (Ordas et al., 2019).

Nado foram encontradas diferencas na precisdo diagndstica entre o MaRIAs Score e o
MaRIA Score original (Ordas et al., 2019). O MaRIAs Score correlaciona-se fortemente
com o CDEIS e com o score original (D’amico et al., 2020; Ordas et al., 2019). Tal como o
score original, o MaRIAs Score deteta com precisdo as alteragdes das lesdes em resposta
a terapéutica instituida e é tao fidedigno como a endoscopia para avaliar a cicatrizacao
da mucosa (Ordas et al., 2019). Apds intervengao terapéutica, uma redugao do MaRIAs
Score global igual ou superior a 50% associa-se a resposta endoscépica com uma

sensibilidade de 73% e uma especificidade de 80% (Ordas et al., 2019).
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Entre as vantagens do MaRIAs Score encontra-se o facto de o score global ndo ser
subestimado em doentes submetidos a ressegao intestinal pois, contrariamente ao
score original, os segmentos normais sdo pontuados com zero (Ordas et al., 2019).
Adicionalmente, a aplicagdo deste score ndo necessita da administragdo de contraste
paramagnético (Ordas et al., 2019) e o tempo necessdrio para a sua aplicacdo é
significativamente menor que o tempo necessario para a aplicagao do score original

(D’amico et al., 2020; Ordas et al., 2019).

No que toca ao Crohn’s Disease Magnetic Resonance Imaging Index (CDMI), também
conhecido como London Score, baseia-se na correlagdo entre os achados da Entero-RM
e a histologia, para avaliacdo da DC nao perfurante do intestino delgado (D’amico et al.,

2020).

A principal limitagao do CDMI é que apenas avalia alteragées no ileo terminal e ndo no
intestino delgado completo (Herman et al., 2022). Adicionalmente, ndo avalia a
extensdo da doenca (D’amico et al., 2020) nem eventuais manifestacGes extraintestinais

(Herman et al., 2022).

Relativamente ao Nancy Score, este avalia seis varidveis, nomeadamente a
hiperintensidade em ponderacdes DWI (Diffusion-weighted imaging), o realce rapido
com a administracdo de gadolinio, a diferenciagao entre o complexo mucosa-submucosa
e muscularis propria, o espessamento da parede intestinal, o edema e a presenca de
ulceragbes em seis segmentos intestinais (reto, célon sigmoide, célon esquerdo, célon
transverso, colon direito, ileo) (D’amico et al., 2020). Este score correlaciona-se com o
SES-CD e CDEIS, e consegue prever de forma precisa a cicatrizagdo da mucosa e o risco

de cirurgia (D’amico et al., 2020).

Por ultimo, O Clermont Score relaciona-se fortemente com o MaRIA Score na DC
localizada no ileo mas ndo na doenca localizada no célon (D’amico et al., 2020; Ordas et
al., 2019). Adicionalmente, a sua aplicacdo é demorada e é de dificil reproducao

(D’amico et al., 2020).
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Deste modo, entre os scores disponiveis para avaliacdo da DC por RM, é recomendado
que, na pratica clinica, seja dada preferéncia ao MaRIAs Score e ao Nancy Score (D’amico

et al., 2020).

Tomografia computorizada (TC)

A utilizacdo da Tomografia Computorizada (TC) deve ser cautelosa, devendo ser
balanceados os beneficios deste exame com os riscos de exposi¢do a radiagao (Fuller,
2019). Quando necessaria, deve ser realizada utilizando o minimo de radiagdo possivel,
uma vez que estes doentes estdo em risco de exposi¢ao repetida a radiacdo ionizante,

principalmente quando diagnosticados em idades precoces (Fuller, 2019).

E de ressalvar, no entanto, que a avaliacdo do intestino delgado por estudo convencional
com bdrio ou enterdclise por TC ndo estao recomendados na idade pediatrica devido a

utilizacao de radiagdo ionizante (Krzesiek et al., 2020).

Ecografia

A avaliagdo ecografica permite uma boa visualizagdo da regido ileocecal, célon sigmoide,
ascendente e descendente e de grande parte do intestino delgado (Krzesiek et al., 2020).
Permite detetar espessamento e dilatacao das ansas intestinais, estenoses, presenca de
fistulas, abcessos e alteracdes inflamatérias do mesentério (Oliveira & Monteiro, 2017).
No entanto, a visualizagdo do jejuno proximal é dificil por este método (Krzesiek et al.,
2020) e esta técnica pode ainda ser insuficiente para detetar casos de DIl ligeira ou na

presenca de artefactos como gas intestinal (Mentzel et al., 2014).

Assim, a ecografia é uma ferramenta de rastreio util na abordagem diagnodstica
preliminar das criangas com suspeita de DIl, mas deve ser complementada com um

exame de imagem mais sensivel do intestino delgado (Levine et al., 2014).

Estudos recentes suportam a utilizagdo da ecografia intestinal como um método preciso
para avaliar a atividade e complicagbes da DIl, demonstrando ter um impacto
significativo nas decisdes clinicas durante o seguimento dos doentes (Allocca et al.,
2021). Assim, a ecografia “a cabeceira do doente” permite avaliar a atividade da doencga

no momento do diagndstico e monitorizar a inflamacdo intestinal ao longo do
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seguimento (Chavannes et al., 2023), com precisdo semelhante a ileocolonoscopia e a

Entero-RM (Allocca et al., 2021).

Deste modo, recomendacgdes pediatricas recentes sugerem a realizacdo de ecografia
aquando da ileocolonoscopia diagndstica, repeticdo durante ou imediatamente apds a
terapéutica de inducao e, em seguida, a cada trés a seis meses até a realizacdo de nova
colonoscopia (Kellar et al., 2023). Apds a colonoscopia, pode ser utilizada nas consultas

de seguimento para confirmar a remissdo da doenca (Kellar et al., 2023).

Endoscopia por capsula

A endoscopia por capsula é uma alternativa util para detetar lesGes na mucosa do
intestino delgado em criangas com suspeita de DC em que a endoscopia convencional e
0s exames imagiologicos realizados foram insuficientes para o diagndstico ou quando
nao é possivel a realizagdo de Entero-RM (Levine et al., 2014; Rosen et al., 2015). Pode
ser utilizada em criangas a partir dos dois anos de idade desde que tenham capacidade
de engolir a capsula. Se necessario, pode ser realizado o posicionamento da capsula

através de endoscopia, em criangas com peso superior a 8 kg (Oliva et al., 2018).

Este exame complementa a Entero-RM na avaliacdo da inflamacgdo do intestino delgado,
estando recomendada a realizacdo de pelo menos um destes exames na suspeita de DC
(Oliva et al.,, 2018). Nao obstante, a Entero-RM deve ser preferida ou preceder a
endoscopia por cdpsula, especialmente na presenca de risco de estenose intestinal.
Assim, atendendo ao risco de retencao da capsula, previamente a realizagdo deste
exame, devem ser excluidas estenoses intestinais por Entero-RM e/ou por capsula de

paténcia (Oliva et al., 2018).

Na presenca de elevada suspeita clinica de DC e auséncia de estenose intestinal, a
endoscopia por cdpsula deve ser considerada mesmo apds uma Entero-RM negativa,
uma vez que apresenta sensibilidade superior para detetar les6es da mucosa (Oliva et

al., 2018).
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Abordagem terapéutica

A abordagem da DIl pediatrica deve ser efetuada por uma equipa multidisciplinar e ter
como objetivo controlar a inflamagdo do TGI, otimizar a nutricdo, crescimento e
qualidade de vida da crianca/adolescente, bem como prevenir complicagbes
relacionadas com a doenga ou com o tratamento (Day et al., 2012; Oliveira & Monteiro,

2017).

O tratamento com o objetivo de controlar os sintomas parece ser insuficiente para
alterar a histéria natural da doenca, sendo importante resolver também as lesdes
endoscépicas com vista a prevenir dano estrutural intestinal e incapacidade resultante

da doenca (Peyrin-Biroulet et al., 2015).

Ainflamacgao crénica ndo tratada, mesmo que assintomatica, leva a piores outcomes da
doenga, sendo importante uma intervengao precoce e monitorizagdo apropriada para

prevenir complicacdes (Torres et al., 2020).

A cicatrizagdo da mucosa parece estar associada a redugdo do risco de recaida, menor
necessidade de intervencdo cirurgica, de hospitalizacdo e de corticoterapia (Peyrin-
Biroulet et al., 2015). Adicionalmente, a remissdao endoscdpica parece estar associada a

alteragao da histdria natural da doenga (Crawford et al., 2021).

A remissdo da doencga refere-se a resolugao dos sintomas e a resolugdo da inflamagao

intestinal com cicatrizacdo da mucosa (Peyrin-Biroulet et al., 2015).

A normalizacdao dos biomarcadores, como a PCR e a CF, ndo deve ser considerada um
objetivo terapéutico, no entanto, estes biomarcadores sdo Uteis para a monitorizacao
dos doentes (Peyrin-Biroulet et al., 2015). A ndo normalizacdo dos biomarcadores deve
motivar a realizagdo de avaliagdo endoscopica ou imagioldgica, visto que pode refletir
inflamacao intestinal residual, mesmo na auséncia de sintomas (Peyrin-Biroulet et al.,

2015).

O plano de tratamento do doente pediatrico com DC deve ser individualizado, tendo em

consideragao a idade do doente, localizagao e comportamento da doenga, presenca de
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atraso do crescimento, potenciais efeitos adversos da medicacdo e o impacto na

qualidade de vida (Van Rheenen et al., 2021).

E essencial identificar os doentes com elevado risco de desenvolver doenga complicada,
de modo a obter rapido controlo da inflamagdo para reduzir o dano intestinal a longo

prazo (Van Rheenen et al., 2021).

Os fatores preditores de outcome adverso devem ser considerados na escolha da
terapéutica de inducdo adequada (Van Rheenen et al., 2021). Destes, destacam-se o
comportamento da doenc¢a, nomeadamente doenca do tipo estenosante, penetrante e
envolvimento perianal, bem como a auséncia de resposta a terapéutica de indugao
adequada (Van Rheenen et al., 2021). Em idade pediatrica, sdo também considerados
fatores preditores de pior outcome, atraso pubertario e atraso de crescimento ao

diagnostico (Day et al., 2012).

Assim, um controlo rapido e precoce da doenga pode prevenir a progressao da mesma
e possibilitar uma redugao da dose dos medicamentos utilizados (Danese et al., 2017).
Deste modo, reduzem-se os efeitos adversos dos tratamentos, os custos financeiros e

contribui-se para a melhoria da qualidade de vida do doente (Danese et al., 2017).

Existem varios farmacos disponiveis para o tratamento médico da DC, quer na inducdo
quer na manutencdo de remissdo, nomeadamente a dieta entérica exclusiva,
corticosteroides, Tiopurinas (Azatioprina e 6-mercaptopurina), Metotrexato e
terapéuticas bioldgicas (Anti-tumor necrosis factor (anti-TNF), anti-integrinas e anti-

interleucina 12/23) (Torres et al., 2020).

A escolha da terapéutica médica adequada depende de diversos fatores como a
localizacdo, atividade e gravidade da doenca, resposta prévia aos tratamentos, presenca
de complicagdes, fatores de risco individuais para progressao e complicacdes da doenga,
caracteristicas individuais do doente e custo/beneficio das diferentes terapéuticas

(Torres et al., 2020).
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Monitorizacdo da resposta terapéutica

Uma vez que é frequente a dissociacdo entre os sintomas clinicos e a inflamagao
intestinal, é essencial monitorizar regularmente a atividade da doenca e a resposta
terapéutica através de marcadores objetivos, como a endoscopia, PCR, CF e/ou exames

imagioldgicos (Torres et al., 2020).

Ndo ha consenso sobre qual o melhor método para avaliar a atividade da doenga apds
a terapéutica de indugdo, no entanto, ha cada vez mais necessidade de substituir os

procedimentos invasivos por marcadores nao invasivos (Van Rheenen et al., 2021).

Apesar de a endoscopia permanecer o gold standard, trata-se de um exame de elevado
custo, cuja disponibilidade pode ser limitada e com risco de complica¢gées (Mosli et al.,

2015).

Neste contexto, a medicdo da CF é util para detecdo de inflamacdo na doenca localizada
a nivel do célon e do intestino delgado (Van Rheenen et al., 2021). Os estudos sugerem
que baixos niveis de CF (inferiores a 150-250 pg/g) associam-se a remissdo endoscépica
e que a incapacidade de atingir estes niveis se associa a inflamagado intestinal mantida
(Van Rheenen et al., 2021). Apesar de ndo haver uma correlagao linear entre os valores
de CF e a gravidade ou extensdo da inflamagdo da mucosa, a descida dos niveis deste
marcador em combinagdo com a redug¢do dos sintomas sdao um indicador de sucesso

terapéutico (Van Rheenen et al., 2021).

O aumento dos niveis de CF e/ou PCR associam-se frequentemente a uma recorréncia
da doenca e, regra geral, precedem os sintomas clinicos. Assim, durante o seguimento
de doentes com DC em remissdo, é recomendada a realizacdo de medicdes frequentes
dos niveis destes biomarcadores. Um aumento significativo destes deve motivar uma

investigacao e eventual escalada da terapéutica (Van Rheenen et al., 2021).

De acordo com as guidelines pediatricas da European Crohn’s and Colitis Organisation
(ECCO) e da European Society for Paediatric Gastroenterology Hepatology and Nutrition
(ESPGHAN), os scores baseados apenas em sintomas clinicos, como o PCDAI, ndo avaliam

adequadamente a inflamacdo da mucosa (Van Rheenen et al.,, 2021). Assim, uma
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avaliagdo composta pela CF, PCR e um score de atividade clinica da doenga é atualmente
considerado o melhor método ndo invasivo para avaliar a cicatrizagdo da mucosa na DC

pediatrica (Van Rheenen et al., 2021).

Os exames imagioldgicos como a Entero-RM e a ecografia sao também uteis para avaliar
a resposta a terapéutica, sendo a Entero-RM o método preferido na populagdo
pedidtrica para avaliar o envolvimento do intestino delgado, por apresentar uma
sensibilidade e especificidade elevadas na detecdao de DC ativa (Van Rheenen et al.,,

2021).

Seguimento

A reavaliagdo clinica dos doentes ao longo do tratamento deve ser individualizada de
acordo com os sintomas. Estudos que incluiram doentes em idade adulta e pediatrica
recomendam que seja realizada no minimo a cada trés meses até resolugao da
sintomatologia e, apds a sua resolugdo, a cada seis a 12 meses (Peyrin-Biroulet et al.,

2015).

No seguimento da DC, os exames de imagem sdo utilizados para avaliar a atividade da
doenga, possiveis complicagdes e resposta a terapéutica (Torres et al., 2017). Sempre
que possivel, deve ser preferida a Entero-RM, de modo a diminuir a exposicao do doente

a radiacdo ionizante (Torres et al., 2017).

Apds uma alteragdo importante da terapéutica, a reavaliagdo pode ser realizada entre
seis a 12 meses depois (Oliva et al., 2018). Em doentes com DC de alto risco (idade
precoce ao diagndstico, doenca extensa e/ou severa, auséncia de resposta a
terapéuticas prévias e presenca de complicacbes estenosantes ou penetrantes), a

reavaliagdo deve ser efetuada ao fim de seis meses (Oliva et al., 2018).

A decisdo de realizar reavaliacbes endoscépicas deve ser individualizada tendo em
consideracdo o tipo de doenga, a sua gravidade, o risco de recaida e o risco de
progressao da doenca (Oliva et al., 2018). Adicionalmente, a realizagdo de endoscopia
deve também ser considerada quando estdo a ser ponderadas altera¢des na terapéutica

(Oliva et al., 2018).
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No seguimento da DIl pediatrica deve também ser considerada vigilancia do estado
nutricional, crescimento estaturo-ponderal e desenvolvimento pubertdrio, sendo um
marcador de sucesso do tratamento desta patologia um crescimento adequado (Day et

al., 2012).

E igualmente essencial vigiar os aspetos psicossociais, uma vez que esta doenca pode
ter um impacto significativo na qualidade de vida das criancas e adolescentes,
provocando disrup¢des na sua atividade escolar e nas suas atividades sociais (Day et al.,

2012).

A transicdo dos cuidados pediatricos para os cuidados em adultos deve ser
cuidadosamente planeada, idealmente em fase de estabilidade da doenga, uma vez que
uma transi¢do adequada promove uma boa adesdo a terapéutica e melhor capacidade

de gestdo da proépria doenca por parte dos doentes (Fuller, 2019).
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Materiais e métodos

Tipo de estudo

Foirealizado um estudo retrospetivo e longitudinal envolvendo doentes pediatricos com
o diagndstico de DC seguidos na Unidade de Gastroenterologia Pediatrica do Hospital
Santa Maria (HSM), num periodo de 10 anos. Foram recolhidos dados relativos a

caracteristicas demograficas, clinicas, altera¢gdes analiticas e imagioldgicas.

Objetivos
Este estudo tem como objetivo a caracterizacao das alteragdes imagioldgicas da DC no
momento do diagndstico e ao final de um ano de seguimento, bem como a avaliacdo a

contribuicdo da imagiologia na abordagem terapéutica destes doentes.

Critérios de inclusdo e exclusao

Foram incluidos todos os doentes em idade pedidtrica com DC seguidos na Unidade de
Gastroenterologia Pediatrica do HSM e que foram diagnosticadas entre 1 de janeiro de
2013 e 31 de dezembro de 2021. Os doentes diagnosticados com CU ou DIl ndo

classificada foram excluidos deste estudo.

Metodologia
Os doentes pedidtricos diagnosticados com DC foram identificados através de um
registo clinico de DIl pediatrica da Unidade de Gastroenterologia Pediatrica do HSM,

tendo sido identificados um total de 52 doentes.

Foram consultados os processos clinicos e obtiveram-se dados demograficos e clinicos,
incluindo avaliacbes laboratoriais e imagioldgicas, referentes ao momento do

diagndstico e durante o ano subsequente (Anexo 4).

Para a avaliagdo laboratorial no momento do diagndstico, foram consideradas analises
realizadas até dois meses apds o diagndstico e, para avaliacdo analitica de seguimento,

foram consideradas andlises realizadas entre 10 a 14 meses apods o diagndstico.
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Em relagdo a avaliagdo imagioldgica no momento do diagndstico, foram considerados
exames realizados até quatro meses apés o diagndstico e, para a avaliagdo imagioldgica
de seguimento, foram considerados os exames realizados entre oito a 16 meses apds o

diagnéstico.
Foram aplicados a escala PCDAI e o MaRIAs Score global.

Os dados recolhidos foram inseridos numa base de dados e a analise estatistica foi

realizada utilizando o Microsoft Excel® e o IBM SPSS Statistics®.

A andlise estatistica constituiu numa analise descritiva dos dados. As varidveis discretas
foram apresentadas como percentagem e numero absoluto e as varidveis continuas

como mediana, primeiro quartil (Q1) e terceiro quartil (Q3).

A comparagdo entre medianas de diferentes subgrupos foi realizada utilizando o Teste
da Mediana de Mood, sendo que significancia estatistica foi definida como p-value

inferior a 0,05.

Para a elaboracdo da revisdao da literatura foi efetuada uma pesquisa de artigos
cientificos na plataforma PubMed utilizando os termos “Crohn”, “Magnetic Resonance”,
“ultrasound”, “bedside ultrasound”, “follow-up”, “pediatrics”, isoladamente ou em

combinagao.
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Resultados

No periodo compreendido entre 1 de janeiro de 2013 e 31 de dezembro de 2021, foram
diagnosticados 52 doentes pediatricos com DC, na Unidade de Gastroenterologia

Pediatrica do HSM.

Caracteristicas demograficas e apresentacgao clinica
As caracteristicas demograficas dos doentes e a apresentagao clinica inicial da doenga

estdo especificadas na Tabela 1.

Tabela 1 - Caracteristicas demogrdficas e apresentacdo clinica da doencga (n=52) —

valor mediano (quartil 1 — quartil 3) ou frequéncia (%)

Sexo Feminino 36.5%

Masculino  63.5%

Idade aquando do diagnéstico (anos) 14 (12 - 16)
Duracdao dos sintomas previamente ao diagndstico 3,6 (2,3-38)
(meses)

Apresentacgdo clinica inicial
Triade classica de sintomas
(diarreia, dor abdominal e perda ponderal)
De forma isolada 46,2%
Em combinagdo com outros sintomas 25,0%

Dor abdominal

De forma isolada 9,6%

Em combinag¢do com outros sintomas 80,8%
Anemia refrataria isolada 1,9%
Doenga perianal isolada 1,9%
Anemia refratdria associada a doenga perianal 1,9%
Diarreia e retorragias (sem dor abdominal) 3,8%
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Nenhum dos doentes deste estudo foi diagnosticado antes dos cinco anos de idade e

apenas 11,5% (n=6) foram diagnosticadas antes dos 10 anos.

Em relagdo a apresentagdo clinica da doenca, a dor abdominal em associagdo com
outros sintomas foi a manifestagao mais comum, ocorrendo em 80,8% (n= 42); seguida

da triade classica de sintomas, que estava presente em 46,2% (n=24) (Tabela 1).

Classificacao de Paris
A caracteriza¢do dos doentes de acordo com a Classificacdo de Paris esta representada

na Tabela 2.

Tabela 2 - Classificagdo de Paris (n=52) — frequéncia (%)

Idade aquando do diagnéstico

Ala: 0a<10anos 11,5%
Alb: 10 a <17 anos 73,1%
A2:17 a40 anos 15,4%

Localizagdao da doenga

L1: terco distal do ileo +/- doenga limitada ao cego 28,8%
L2: cdlica 15,4%
L3: ileocdlica 32,7%
L4a: TGl superior proximal ao ligamento de Treitz (LT) 1,9%
L4b: TGl superior distal LT e proximal ao terco distal do ileo 1,9%
L3+L4a: ileocdlica + TGI superior proximal ao LT 13,5%
L2+L4a: colica + TGl superior proximal ao LT 5,8%
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Comportamento da doenga

B1: ndo estenosante e nao penetrante 84,6%
B2: estenosante 1,9%
B3: penetrante 9,6%
B2B3: penetrante + estenosante 3,8%
p: doenga perianal 17,3%

nao estenosante e ndao penetrante 66,7%

penetrante 33,3%

Atraso do crescimento
GO: sem atraso do crescimento 90,4%

G1: com atraso do crescimento 9,6%

E de destacar que, em qualquer grupo etdrio da Classificacdo de Paris, os doentes

apresentavam, na sua maioria, envolvimento do ileo terminal e/ou do célon.

Relativamente ao comportamento da doenca, a maioria dos doentes — 84,6% (n=44) —
apresentavam doenga ndo estenosante e ndo penetrante (comportamento puramente

inflamatorio), em qualquer grupo etario da Classificacao de Paris.

Um numero reduzido de doentes, 17,3% (n=9), apresentavam envolvimento perianal da
doenga, sendo a faixa etaria com idades iguais ou superiores a 17 anos (A2) o grupo mais

atingido na amostra —37,5% (n=3).

No que diz respeito ao crescimento, apenas 9,6% (n=5) dos doentes apresentavam
atraso do mesmo, em oposi¢ao aos restantes 90,4% (n=47), que nao apresentavam

repercussdes da doenga neste parametro.

PCDAI

No momento do diagndstico, foi possivel calcular o PCDAI em 84,6% (n=44) dos doentes,
sendo a sua mediana 31,3. De acordo com este score, dos 44 doentes, 11,4% (n=5)
apresentavam doenga inativa/com muito baixa atividade, 34,1% (n=15) doenga ligeira e

54,5% (n=24) atividade da doen¢a moderada a severa (Tabela 3).
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Cerca de um ano apos o diagndstico de DC, apenas foi possivel obter o PCDAI em 40,4%
(n=21) dos doentes, sendo a sua mediana 2,5. Destes doentes, 66,6% (n=14)
apresentavam doenca em remissdo, 33,3% (n=7) doenca ligeira, ndo existindo nenhum

doente com doenga moderada a severa (Tabela 3).

Tabela 3 - PCDAI — valor mediano (quartil 1 — quartil 3) ou frequéncia (%)

PCDAI no diagnéstico (n=44) 31,3(15-43,1)
Doenga inativa/com muito baixa atividade (PCDAI <10) 11,4%
Doenga ligeira (PCDAI 210 e <30) 34,1%
Doenga moderada a severa (PCDAI 230) 54,5%

PCDAI um ano apos o diagndstico (n=21) 2,5(0-10)
Doenga em remissdo (PCDAI <10) 66,6%
Doenga ligeira (PCDAI 210 e <30) 33,3%
Doenga moderada a severa (PCDAI 230) 0%

Tratamento

A terapéutica utilizada para inducdo e manutencdao da remissdo da doenca esta

representadas na Tabela 4.

Tabela 4 - Terapéutica de indugdo e de manutengdo (n=52) — frequéncia (%)

Terapéutica de indugao

NEE 46,2% (n=24)
Corticoide sistémico 30,8% (n=16)
NEE + Corticoide sistémico 7,7% (n=4)
Anti-TNF 9,6% (n=5)
N3o realizaram terapéutica de indugao 5,8% (n=3)

Terapéutica de manutengdo

Nutri¢do entérica parcial +/- 5-ASA 1,9% (n=1)
Imunomodulador 26,9% (n=14)
Imunomodulador + 5-ASA 51,9% (n=27)
Anti-TNF 11,5% (n=6)
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Anti-TNF + 5-ASA 1,9% (n=1)
Anti-TNF + Imunomodulador 1,9% (n=1)
Anti-TNF + Imunomodulador + 5-ASA 1,9% (n=1)
N3o realizaram terapéutica de manutengdo* 1,9% (n=1)

* Diagnostico concomitante de DC e tumor neuroenddcrino

Terapéutica de indugao

A nutricdo entérica exclusiva (NEE) foi utilizada na maioria dos doentes para indugao da
remissao (46,2% (n=24)). A terapéutica de indugdo com anti-TNF foi efetuada na doenga
ndo penetrante e ndo estenosante grave que ndo respondeu a NEE e/ou Corticoide
sistémico (4,5% (n=2)), na doenga penetrante (em 60% (n=3)) e nos doentes com

envolvimento perianal (em 55,6% (n=5)).

Terapéutica de manutengao
Para manutencdo inicial da remissdao da doenca, 78,8% (n=41) realizaram terapéutica
com imunomodulador associado ou ndo a 5-ASA e 17,3% (n=9) com anti-TNF associado

ou n3o a imunomodulador e/ou a 5-ASA.

Os doentes com doenga com comportamento ndo penetrante e ndo estenosante
realizaram essencialmente terapéutica de manuten¢do com imunomodulador (em
associacao ou ndao com 5-ASA) — 86,4% (n=38). A totalidade dos doentes com doencga
estenosante ao diagndstico (n=1) realizou terapéutica de manutencdo com
imunomodulador (em associagdo ou ndo com 5-ASA). J4 os com doenga penetrante
fizeram principalmente terapéutica de manutengdao com agentes anti-TNF associado ou
ndo a imunomodulador — 80% (n=4). Metade (n=1) dos doentes com doencga
estenosante e penetrante efetuaram terapéutica de manutengdao com imunomodulador
(em associagdo ou ndo a 5-ASA) e os restantes (n=1) nao efetuaram qualquer terapéutica

de manutengao.

Os doentes com envolvimento perianal da doenga efetuaram maioritariamente

terapéutica de manutencdo com agentes anti-TNF — 66,7% (n=6).
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Avaliagao analitica
A avaliagao analitica realizada no momento do diagndstico e um ano apds o diagndstico

estd representada na Tabela 5.

Foram comparadas as avalia¢Ges analiticas realizadas no momento do diagndstico com
as realizadas um ano apds o diagndstico (Tabela 5). Em 87,8% (n=43/49) houve
normalizagdo da hemoglobina e em 95,5% (n=42/44) houve normalizagdo da albumina.
Apenas 14,3% (n=7/49) apresentaram normalizacio da PCR (PCR <0,05 mg/dl), no
entanto, outros 63,3% (n=31/49) apresentaram melhoria parcial deste parametro.
Verificou-se normalizacdo da VS em 57,4% (n=27/47) e melhoria parcial em 31,9%
(n=15/47). No que diz respeito a CF, 71,9% (n=23/32) apresentaram melhoria

significativa deste biomarcador, ou seja, uma redugdo superior a 50%.

Tabela 5- Avaliagdo analitica — valor mediano (quartil 1 — quartil 3) ou frequéncia (%)

No diagnéstico

Hemoglobina (n=51) 11,5 g/dl (9,9 g/dl —12,7 g/dI)
PCR (n=51) 2,74 mg/dl (0,89 mg/dl — 5,42 mg/dl)
VS (n=50) 44 mm (29 mm —73 mm)
Albumina (n=51) 3,9 g/dI (3,3 g/dl — 4,3 g/dl)

CF (n=40) 1832 pg/g (1114 pg/g—3713 ug/g)

Um ano apés o diagnostico

Hemoglobina (n=49) 13,0 g/dl (12,0 g/dl — 14,5 g/dI)
PCR (n=49) 0,25 mg/dl (0,07 mg/dl — 1,44 mg/dl)
VS (n=48) 18 mm (7 mm —33 mm)
Albumina (n=44) 4,5 g/dl (4,2 g/dl — 4,6 g/dl)

CF (n=39) 363 pg/g (107 pg/g — 1129 pg/s)

Comparagado da avaliagdo analitica
Hemoglobina (n=49)
Normalizacdo 87,8%

Manutengdo ou agravamento da anemia 12,2%
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PCR (n=49)

Normalizagao 14,3%

Melhoria parcial 63,3%

Agravamento 22,4%
VS (n=47)

Normalizagao 57,4%

Melhoria parcial 31,9%

Agravamento 10,6%

Albumina (n=44)

Normalizacao 95,5%

Melhoria parcial 2,3%

Agravamento 2,3%
CF (n=32)

Melhoria significativa (reducdo >50%) 71,9%

Agravamento ou melhoria ndo significativa 28,1%

Exames imagiologicos

Exames imagioldgicos no diagndstico

Em termos de exames imagioldgicos, 25% (n=13) dos doentes realizaram apenas
ecografia abdominal no momento do diagndstico, 25% (n=13) apenas Entero-RM e
44,2% (n=23) ecografia abdominal e Entero-RM. Os restantes 5,8% (n=3) dos doentes

nao realizaram nenhum destes exames neste momento (Tabela 6).

Tabela 6 - Exames imagioldgicos efetuados — frequéncia (valor absoluto)

No diagnéstico (n=52)
Apenas Ecografia abdominal 25% (n=13)
Apenas Entero-RM 25% (n=13)
Ecografia abdominal + Entero-RM 44,2% (n=23)
Nenhum exame imagiologico 5,8% (n=3)
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Um ano apds o diagnoéstico (n=52)
Apenas Ecografia abdominal 28,8% (n=15)
Apenas Entero-RM 25% (n=13)
Ecografia abdominal + Entero-RM 7,7% (n=4)
Nenhum exame imagiologico 38,5% (n=20)

Dos 36 doentes que realizaram ecografia abdominal no momento do diagndstico, 58,3%
(n=21) apresentavam alteracdes do mesentério (espessamento ou hiperecogenicidade
do mesentério), 75% (n=27) alteracdes da parede intestinal e 11,1% (n=4) aumento do
sinal Doppler-cor. Nado se verificou em nenhum doente redugao da peristalse intestinal

(Tabela 7).

Tabela 7 - Altera¢bes imagioldgicas no momento do diagndstico — valor mediano

(quartil 1 —quartil 3) ou frequéncia (%)

Ecografia no diagndstico (n=36)

Espessamento ou hiperecogenicidade do mesentério 58,3%
Alteracdes da parede intestinal 75%
Aumento do sinal Doppler-cor 11,1%
Reducdo da peristalse intestinal 0%

Entero-RM no diagndstico (n=36)

Inflamagdo ativa 66,7%
Espessamento da parede do TGl 66,7%
Estenose 16,7%
Fistula 16,7%
Abcesso 8,3%
MaRIAs Score global (n=35) 2(0-3)

Dos 36 doentes que realizaram ecografia no momento do diagndstico, 88,9% (n=32)
fizeram também doseamento da CF. Nestes 32 doentes, 78,1% (n=25) apresentavam
altera¢des ecograficas sugestivas de DC ativa, sendo a mediana da CF 1978 pg/g. Os

restantes 21,9% (n=7) ndo apresentavam alteracdes ecograficas sugestivas de DC ativa
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e, nestes, a mediana da CF era 1863 pg/g. E de destacar que a diferenca entre as

medianas da CF n3o é estatisticamente significativa (p-value=1,000).

Dos 36 doentes que realizaram ecografia no momento do diagndstico, foi possivel
determinar o PCDAI em 80,6% (n=29). Nestes 29 doentes, 72,4% (n=21) apresentavam
alteragGes ecograficas sugestivas de DC ativa, sendo a mediana do PCDAI 37,5. Os
restantes 27,6% (n=8) ndo apresentavam alteracdes ecograficas sugestivas de DC ativa
e, nestes, a mediana do PCDAI era 21. Contudo, a diferenga entre as medianas do PCDAI

nao é estatisticamente significativa (p-value=0,215).

Dos 36 doentes que realizaram Entero-RM aquando do diagndstico, 66,7% (n=24)
apresentavam inflamagdo ativa, detetavel por Entero-RM, 66,7% (n=24) espessamento
da parede do TGl, 16,7% (n=6) pelo menos uma estenose, 16,7% (n=6) pelo menos uma
fistula e 8,3% (n=3) pelo menos um abcesso (Tabela 7). Destes 36 doentes, 27,8% (n=10)
apresentavam pelo menos uma das complicacdes da doenca (estenose, fistula ou

abcesso) no momento do diagnéstico.

Dos doentes que realizaram Entero-RM no diagndstico, apenas foi possivel averiguar o
comprimento de ileo afetado pela doen¢a em 61,1% (n=22), sendo a mediana de 7 cm
Em relacdo ao comprimento de célon afetado, apenas foi possivel averiguar em 30,6%
(n=11) dos doentes que realizaram o exame, apresentando uma mediana de 0 cm de

célon afetado.

No que diz respeito ao MaRIAs Score global aquando do diagnéstico, foi possivel calcular
em 97,2% (n=35) dos doentes que realizaram Entero-RM. O valor mediano foi 2,

correspondendo a doenga ativa.

Dos 36 doentes que realizaram RM no momento do diagndstico, 69,4% (n=25) fizeram
também doseamento da CF. Nestes 25 doentes, 72% (n=18) apresentavam alteragdes
na RM sugestivas de DC em atividade, sendo a mediana da CF 1219 pg/g. Os restantes
28% (n=7) ndo apresentavam alteragdes imagioldgicas sugestivas de DC ativa, situando-
se a mediana da CF em 2095 pg/g. No entanto, a diferenca entre as medianas da CF ndo

é estatisticamente significativa (p-value=0,202).

Dos 36 doentes que realizaram Entero-RM no momento do diagndstico, foi possivel
determinar o PCDAIl em 86,1% (n=31). Nestes 31 doentes, 77,4% (n=24) apresentavam
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altera¢des na Entero-RM sugestivas de DC ativa, sendo a mediana do PCDAI 31,3. Os
restantes 22,6% (n=7) nao apresentavam altera¢cdes na Entero-RM sugestivas de DC
ativa e, nestes, a mediana do PCDAI era 32,5. Porém, a diferenca entre as medianas do

PCDAI ndo é estatisticamente significativa (p-value=0,853).

Exames imagioldgicos um ano apods o diagndstico
Um ano apos o diagndstico, 61,5% (n=32) da totalidade da amostra repetiram exames
de imagem. Destes, 46,9% (n=15) realizaram ecografia abdominal, 40,6% (n=13) Entero-

RM e 12,5% (n=4) realizaram ecografia abdominal e Entero-RM.

Dos 19 doentes que realizaram ecografia abdominal um ano apds o diagndstico, 68,4%
(n=13) apresentavam sinais ecograficos de atividade caracterizada por: alteragées do
mesentério (espessamento ou hiperecogenicidade do mesentério) em 36,8% (n=7),
alteragdes da parede intestinal em 63,2% (n=12) e aumento do sinal Doppler-cor em

5,3% (n=1). Nenhum doente apresentava reduc¢do da peristalse intestinal (Tabela 8).

Tabela 8 - Alteragdes imagioldgicas um ano apds o diagndstico — valor mediano (quartil

1 —quartil 3) ou frequéncia (%)

Ecografia um ano apés o diagndstico (n=19)

Espessamento ou hiperecogenicidade do mesentério 36,8%
Alteracdes da parede intestinal 63,2%
Aumento do sinal Doppler-cor 5,3%
Reducdo da peristalse intestinal 0%

Entero-RM um ano apds o diagnéstico (n=17)

Inflamagao ativa 76,5%
Espessamento da parede do TGl 70,6%
Estenose 23,5%
Fistula 29,4%
Abcesso 17,6%
MaRIAs Score global (n=17) 2(1-2)

Foi possivel obter o valor da CF em 13 (68,4%) dos 19 doentes que realizaram ecografia

um ano apos o diagndstico. Nestes 13 doentes, 61,5% (n=8) apresentavam alteragdes
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ecograficas sugestivas de DC ativa, sendo a mediana da CF 924 pg/g. Os restantes 38,5%
(n=5) ndo apresentavam altera¢Ges ecograficas sugestivas de DC ativa e, nestes, a
mediana da CF era 1209 pg/g. E de destacar que a diferenca entre as medianas da CF

ndo é estatisticamente significativa (p-value=0,592).

Dos 19 doentes que realizaram ecografia um ano apds o diagndstico, foi possivel
determinar o PCDAI em 63,2% (n=12). Nestes 12 doentes, 58,3% (n=7) apresentavam
alteragdes ecograficas sugestivas de DC ativa, sendo a mediana do PCDAI 5. Os restantes
41,7% (n=5) ndo apresentavam alteragdes ecograficas sugestivas de DC ativa e, nestes,
a mediana do PCDAI era 2,5. No entanto, a diferenga entre as medianas do PCDAI ndo é

estatisticamente significativa (p-value=0,293).

Dos 17 doentes que realizaram Entero-RM um ano apds o diagnodstico, 41,2% (n=7)
realizaram este exame por nogdo clinica de agravamento da doenga, 5,9% (n=1) devido
a necessidade de mudanca da terapéutica e 52,9% (n=9) para seguimento da doenca
apesar de se encontrarem assintomaticos. Nas Entero-RM realizadas um ano apds o
diagndstico, 35,3% (n=6) dos doentes apresentavam um fendtipo de doenga puramente
inflamatoério, 5,9% (n=1) inflamatério agravado, 5,9% (n=1) um esbog¢o de estenose,
5,9% (n=1) um fendtipo estenosante, 17,6% (n=3) penetrante, 11,8% (n=2) estenosante

e penetrante e 17,6% (n=3) ndo apresentavam inflamacao significativa.

Nas Entero-RM realizadas nesta fase, 76,5% (n=13) dos doentes apresentavam
inflamacao ativa, 70,6% (n=12) espessamento da parede do TGl, 23,5% (n=4) pelo menos
uma estenose, 29,4% (n=5) pelo menos uma fistula e 17,6% (n=3) pelo menos um
abcesso. Foi possivel calcular o MaRIAs Score global em todos os doentes que realizaram

Entero-RM, sendo o seu valor mediano 2, o que corresponde a doenca ativa (Tabela 8).

Em 14 dos 17 doentes que realizaram Entero-RM um ano ap0os o diagndstico, foi possivel
obter o valor da CF. Nestes 14 doentes, 78,6% (n=11) apresentavam alteracdes na
Entero-RM sugestivas de DC em atividade, sendo a mediana da CF 433 pg/g. Os restantes
21,4% (n=3) ndo apresentavam alteragdes imagioldgicas sugestivas de DC em atividade
e, nestes, a mediana da CF era 80 pg/g. Contudo, a diferenga entre as medianas da CF

nao é estatisticamente significativa (p-value=1,000).
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Dos 17 doentes que realizaram Entero-RM um ano apds o diagndstico, foi possivel
determinar o PCDAI em 64,7% (n=11). Nestes 11 doentes, 81,8% (n=9) apresentavam
altera¢des na Entero-RM sugestivas de DC ativa, sendo a mediana do PCDAI 10. Os
restantes 18,2% (n=2) ndao apresentavam altera¢des na Entero-RM sugestivas de DC
ativa e, nestes, a mediana do PCDAI era 1,3. No entanto, a diferenca entre as medianas

do PCDAI ndo é estatisticamente significativa (p-value=0,491).

Dos 10 doentes que realizaram Entero-RM no momento do diagndstico e um ano apds
o diagndstico, 50% (n=5) apresentaram uma reducao do MaRIAs Score global, 30% (n=3)

um aumento deste score e 20% (n=2) ndo apresentaram altera¢des do mesmo.

E de notar que apenas um doente (1,9%) realizou exames endoscépicos motivado por

alteragGes presentes num dos exames de imagem realizados um ano apds o diagndstico.

Evolugdo da doenga

Tabela 9 - Evolugdo da doenga no primeiro ano apds o diagndstico (n=52) — frequéncia

(%)
Recaidas da doenga 42,3%
Internamentos
Um internamento 7,7%
Multiplos internamentos 7,7%
Intervengado cirurgica 11,5%
Modificagdo da terapéutica 36,5%

Recaidas

Durante o primeiro ano de doenca, 42,3% (n=22) dos doentes sofreram pelo menos uma
recaida da doenca (Tabela 9) e, desses, 90,9% (n=20) apresentaram manifestacGes
clinicas, ou seja, recaida clinica da doenga. Dos 22 doentes que sofreram recaida, apenas
27,3% (n=6) necessitaram de internamento hospitalar. Dos 22 doentes que

apresentaram recaida, 72,7% (n=16) realizaram algum exame de imagem.
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Dos 41 doentes sob terapéutica de manutencdo com imunomodulador (em associa¢do
ou ndo com 5-ASA), 48,8% (n=20) apresentaram recaida da doenca. Dos nove doentes
sob terapéutica de manutencdo com Anti-TNF (em associagdo ou ndo com
imunomodulador e/ou 5-ASA), apenas 22,2% (n= 2) sofreram recaida. Nem o doente sob
terapéutica de manutencdo com NEP (em associa¢do ou ndo com 5-ASA) nem o doente
que ndo realizou qualquer terapéutica de manutencdo sofreram recaida da doencga

durante o primeiro ano de diagndstico.

Internamentos
Apds apresentacdo inicial da doencga, ao longo do primeiro ano de seguimento, foram
internados oito doentes (15,4%). Destes, metade foram internados uma vez e os

restantes precisaram de multiplos internamentos (Tabela 9).

Dos oito doentes que foram internados, apenas foi possivel aferir o niumero total de dias

de internamento em sete doentes, sendo a sua mediana de 26 dias (Q1 14; Q3 37).

Intervengdo cirurgica

Durante o primeiro ano de DC, apenas 11,5% (n=6) dos doentes necessitaram ser
submetidos a intervencdo cirurgica (Tabela 9). Destes, 16,7% (n=1) foram sujeitos a
cirurgia devido a alteragcGes imagioldgicas, 16,7% (n=1) por manifestacbes clinicas e

66,7% (n=4) por alteracdes imagioldgicas associadas a manifestacdes clinicas.

Nestes seis doentes, o tempo mediano entre o diagndstico e a cirurgia foi de 1,8 meses

(Q10; @3 5,8).

Modificagdo da terapéutica
Durante o primeiro ano apds o diagndstico de DC, 36,5% (n=19) dos doentes

necessitaram modificar a sua terapéutica (Tabela 9).

A modificagdo terapéutica foi motivada em 10,5% (n=2) dos doentes por alteragées em
exame imagioldgico sugestivas de doenca ativa, em 63,2% (n=12) por clinica sugestiva,
em 21,1% (n=4) por alteragdes em exame imagioldgico associadas a clinica sugestiva e

em 5,3% (n=1) por intolerancia a terapéutica previamente instituida (Tabela 10).
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Tabela 10 - Motivo da modificagcdo da terapéutica de manuten¢do (n=19) - frequéncia

(%)
Imagiologia sugestiva de DC ativa 10,5%
Clinica sugestiva de DC ativa 63,2%
Imagiologia + clinica sugestiva de DC ativa 21,1%
Intolerancia a terapéutica prévia 5,3%

O doente sob terapéutica de manuteng¢dao com NEP (em associagdo ou ndo com 5-ASA)
nao necessitou de modificar a terapéutica de manutengao durante o primeiro ano de

seguimento da doenga.

Dos 41 doentes que realizaram terapéutica de manutencdo com imunomodulador, em
4,9% (n=2) foi iniciada NEE para atingir novamente a remissdao, em 17,1% (n=7)
corticosteroides, 19,5% (n=8) escalaram a terapéutica para agentes anti-TNF e 2,4%
(n=1) necessitaram de alterar para 6-Mercaptopurina por a intolerancia ao farmaco

previamente instituido.

Dos nove doentes que realizaram terapéutica de manutengdo com anti-TNF associado
ou ndao a imunomodulador, apenas um doente (11,1%) necessitou de associar

corticosteroides, como terapéutica de ponte para atingir novamente a remissao.
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Discussao

A DC pediatrica é uma patologia que tem um impacto significativo no crescimento e

desenvolvimento das criangas e adolescentes.

Durante o diagndstico e seguimento destes doentes ha necessidade de realizar multiplas
avaliagdes. Apesar dos exames endoscopicos continuarem a ser considerados o gold
standard, métodos menos invasivos, como biomarcadores, ecografia intestinal e Entero-
RM, tém vindo a desempenhar um papel cada vez mais importante na abordagem

destes doentes.

Este trabalho pretende identificar as alteragGes imagiologicas da DC presentes no
diagnéstico, analisar a sua evolucdo ao longo de um ano e avaliar a contribuicdo da

imagiologia na abordagem destes doentes.

Dos 52 doentes da amostra estudada, a sua maioria apresentava doenga com
envolvimento do ileo terminal e/ou do cdélon, o que é concordante com a literatura

disponivel (Day et al., 2012).

Os estudos publicados estimam que a DC pode afetar a regido perianal em até 49% das
criancas (Dillman et al., 2016). No entanto, nesta amostra, a afe¢cdo da regido perianal
apenas ocorreu em 17,3% dos doentes. Esta diferenga poderd ser explicada pelas
reduzidas dimensGes da amostra, por esta ndo ser representativa da populagdo e/ou

por apenas terem sido obtidos dados referentes ao primeiro de doenca.

Foi calculado o PCDAI no momento do diagndstico e apds um ano. E de destacar uma
reducdo importante da mediana desta escala (de 31,3 para 2,5), o que traduz uma
resposta clinica significativa numa percentagem relevante da amostra. Contudo, por se
tratar de um estudo retrospetivo, ndo foi possivel obter os dados necessarios para o
calculo do PCDAI em alguns doentes (em especial um ano apos o diagndstico), o que

podera ter influenciado os resultados obtidos.

Comparou-se ainda a mediana do PCDAI entre doentes que apresentavam alteragdes
sugestivas de doenca ativa, em cada um dos exames de imagem realizados no
diagnodstico e um ano apds o diagndstico, e os que ndo apresentavam alteragdes. Nas

ecografias realizadas no diagndstico e apds um ano e nas Entero-RM realizadas um ano
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apos o diagnéstico, a mediana do PCDAI era superior nos doentes que apresentavam
alteragGes sugestivas de atividade da doenga, em concordancia com o reportado na
literatura. No entanto, as diferencas entre as medianas ndo foram estatisticamente
significativas. A ndo ocorréncia deste resultado nas Entero-RM realizadas no momento
do diagndstico poderd ser explicada pela auséncia de significancia estatistica na

diferenga entre medianas e pelo tamanho reduzido da amostra.

Em relagdo ao tratamento utilizado para manutencgao inicial da remissdao da doenca, a
maioria dos doentes realizaram terapéutica com imunomodulador (78,8%). Esta
tendéncia pode ser explicada pela amostra apresentar uma elevada prevaléncia de
criancas com doen¢a com comportamento ndo estenosante e ndo penetrante (84,6%),
sendo que, na doenga com este fendtipo, os imunomoduladores sdo geralmente a

terapéutica de primeira linha.

Em doentes com doenga complicada, nomeadamente com fendtipo estenosante,
penetrante ou envolvimento perianal, as guidelines recomendam a utiliza¢gdo de agentes
anti-TNF (Van Rheenen et al., 2021). Constatou-se que o tratamento da maioria dos
doentes com doenca penetrante (80%) e com envolvimento perianal (66,7%) seguia
estas recomendag¢des. No entanto, tal ndao se verificou no doente que apresentava
doenga estenosante (realizou imunomodulador) nem nos que apresentavam doencga
estenosante e penetrante (em que metade realizou tratamento com imunomodulador
e os restantes nao efetuaram qualquer terapéutica de manutencdo). Apesar desta
disparidade inicial na escolha da terapéutica de manuteng¢do, o doente com doencga
estenosante e um dos com doenga estenosante e penetrante necessitaram de alterar a
sua terapéutica para agentes anti-TNF durante o primeiro ano de seguimento. O outro
doente que apresentava doenga com comportamento estenosante e penetrante ndo
realizou terapéutica de manutencdo uma vez que foi diagnosticado concomitantemente
com um tumor neuroenddcrino, pelo que foi submetido apenas a cirurgia de ressecao
intestinal. As disparidades na escolha da terapéutica de manutencdo podem ainda

refletir a evolugdo da estratégia terapéutica ao longo dos anos.

Da avaliagdo analitica realizada, é de destacar uma melhoria da mediana de todas as

analises realizadas um ano apds o diagndstico quando comparadas com as realizadas
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aquando do diagndstico, sugerindo uma reducao da atividade da doenga na maioria da

amostra.

No que diz respeito aos exames imagioldgicos, como era esperado, a quase totalidade

dos doentes (94,2%) realizou Entero-RM e/ou ecografia abdominal no diagndstico.

Durante o primeiro ano de seguimento da doenga, foi realizada nova avaliagao
imagioldgica em 61,5% dos doentes. No entanto, apenas 1,9% foram submetidos a novo
exame endoscoépico, o que corrobora o papel crescente da imagiologia no seguimento

dos doentes, em prol de exames mais invasivos, como as endoscopias.

Apesar da mediana do MaRIAs Score global nas Entero-RM realizadas aquando no
diagnéstico ser igual a das realizadas apds um ano, constatou-se que, nos doentes que
foram submetidos a ambos os exames, 50% apresentaram uma redugdo deste score.
Esta discrepancia podera ser explicada pelo nimero reduzido de doentes que realizaram

Entero-RM, especialmente um ano apds o diagnéstico.

Dos doentes que realizaram ecografia no diagndstico, os que apresentavam alteragées
ecograficas sugestivas de DC ativa tinham uma CF mediana (1978 pg/g) superior aos que
ndo apresentavam altera¢des ecograficas (1863 pg/g), apesar da diferenca entre as
medianas ndo ser estatisticamente significativa. Em relagdo aos que realizaram Entero-
RM, os que apresentavam altera¢des sugestivas de DC ativa tinham uma CF mediana
(1219 pg/g) inferior aos que ndo apresentavam alteragdes (2095 pg/g). Esta aparente
contradicdo podera ser explicada pela auséncia de significancia estatistica da diferenca

entre medianas e pelo tamanho reduzido da amostra.

A mediana da CF também foi comparada nos doentes que realizaram exames
imagioldgicos um ano apdés o diagnostico. Esta foi inferior nos doentes que
apresentavam alteragdes ecograficas sugestivas de DC ativa (924 ug/g) em comparagdo
com os que ndo apresentavam alteragdes ecograficas (1209 pg/g). Novamente, este
resultado podera ser explicado pela auséncia de significancia estatistica da diferenca
entre medianas e pelo tamanho reduzido da amostra. Ja nos doentes que realizaram
Entero-RM um ano apds o diagndstico, volta-se a verificar que a mediana da CF dos que
apresentavam alteragdes sugestivas de doenca ativa (433 pg/g) era superior a dos que

ndo apresentavam altera¢des na Entero-RM (80 ug/g). Embora a diferenca entre as
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medianas ndo seja estatisticamente significativa, em provavel relacdo com a dimensao
da amostra, reflete uma tendéncia que esta de acordo com a evidéncia publicada, na
qual é referida uma associagdo entre o valor de CF e remissdo imagioldgica (Somwaru

et al., 2019).

Durante o primeiro ano de seguimento da doenga, 42,3% dos doentes sofreram pelo
menos uma recaida da doenga, valor semelhante ao reportado por Ivkovi¢ et al. (2020)

e por Ziv-Baran et al. (2018).

A percentagem de recaidas foi superior nos doentes sob terapéutica de manutengao
inicial com imunomodulador (48,8%), quando comparada com os doentes sob
terapéutica de manutengao com anti-TNF (em associa¢do ou ndo com imunomodulador)

(22,2%).

Durante o primeiro ano apds o diagndstico, 36,5% dos doentes necessitaram de
modificar a terapéutica de manuten¢do que estavam a realizar. Esta modificacao foi
maioritariamente motivada por presenca de manifestagdes clinicas sugestivas de DC
ativa. No entanto, os exames imagioldgicos contribuiram para a decisao de alterar a
terapéutica numa percentagem relevante de doentes (31,6%) e, em 10,5%, a alteracao
na estratégia de tratamento foi motivada apenas pela presenca de alteragGes
imagioldgicas sugestivas de atividade da doenca. Estes resultados corroboram a

importancia da imagiologia na abordagem da DC pediatrica.

A necessidade de escalar a terapéutica foi superior no grupo de doentes que estava a
realizar terapéutica de manutengdo com imunomodulador (43,9%) quando comparado

com os doentes sob terapéutica com anti-TNF (11,1%).

Ainda em relacao a abordagem terapéutica, é importante salientar que, tratando-se de
um estudo retrospetivo, a abordagem terapéutica segue as recomendag¢des da época
em que os doentes foram diagnosticados, ndo estando sempre em concordancia com a

abordagem atual.

De acordo com os achados de Vernier-Massouille et al. (2008), o risco cumulativo de
cirurgia durante o primeiro ano de seguimento é de 7%. Nesta amostra, observou-se um
valor semelhante, com 11,5% dos doentes necessitando de intervengdo cirdrgica
durante o primeiro ano de doenca. Em 83,3% destes doentes, a imagiologia teve um
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impacto na decisdo pela abordagem cirurgica e, em 16,7%, a intervencgao cirargica foi
motivada exclusivamente pela presenca de alteragdes imagioldgicas. Estes resultados
corroboram, mais uma vez, a importancia da imagiologia na abordagem da DC

pediatrica.

Por fim, é importante salientar que este estudo apresenta varias limitagdes. Tratando-
se de um estudo retrospetivo, houve limitacdo na robustez dos resultados e dificuldade
em obter algumas das varidveis estudadas em alguns dos doentes. Além disso, o
tamanho da amostra é bastante reduzido e esta ndo é representativa da populagdo. Os
dados do seguimento dos doentes foram obtidos apenas durante o primeiro ano apds o

diagndstico, o que ndo permitiu um estudo completo da histéria natural da doenga.
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Conclusao

Em suma, este estudo demonstrou que os exames imagiolégicos desempenharam um
papel significativo na abordagem dos doentes pediatricos com DC, com particular
impacto na tomada de decisGes relacionadas com a modificagcdo da terapéutica e com a

necessidade de intervengao cirurgica.
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Anexos

Anexo 1 - Classificagdao de Paris — adaptado de Levine et al. (2011)

Idade aquando
do diagndstico

Ala: 0 a<10anos
Alb: 10 a <17 anos
A2:17 a40 anos
A3: >40 anos

Localizagdo L1: 1/3 distal do ileo +/- doenca limitada ao
cego
L2: doenga colica
L3: doenga ileocdlica
L4a: doenca no TGl superior proximal ao LT
L4b: doenga no TGl superior distal ao LT mas
proximal ao terco distal do ileo
Comportamento | B1: doenca ndo estenosante e ndo penetrante

B2: doenca estenosante

B3: doenga penetrante

B2B3: doenca penetrante e estenosante em
simultaneo ou em alturas diferentes

p: modificador de doencga perianal

Crescimento

Go: sem atraso do crescimento
G1: atraso do crescimento
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Anexo 2 - Pediatric Crohn’s Disease Activity Index — adaptado de J. S.

Hyams et al. (1991)

Sem dor 0
Dor ligeira sem interferéncia na atividade de 5
Dor abdominal | vida didria
Dor moderada/severa, didria, noturna, 10
interfere nas atividades de vida didria
Historia 0-1' Ilqu1d§s sem sangue 0
(considerar a | Dejecbes por Ateé 2 seml-forn.madas com sar}gu.e em 5
cemana dia pequena quantidade ou 2-5 liquidas
. Com sangue abundante ou 2 6 liquidas ou
anterior) ) . 10
diarreia noturna
Bem, sem limitacao das atividades didrias 0
Estado Ocasionalmente com limita¢do das atividades 5
geral/fungao diarias
geral Mau estar geral, com limita¢do frequente das 10
atividades diarias
>33 0
<10 anos 28-32 2,5
<28 5
. > 35 0
ztre]zc; masculino 11-14 30-32 25
Hematdcrito <30 5
(%) . >37 0
2(;);(; masculino 15-19 32-36 25
Alteragdes <32 5
laboratoriais femini >34 0
ztre]zc; eminino 11-19 29-33 25
<29 5
Velocidade de | <20 0
sedimentacao | 20-50 2,5
(mm) >50 5
. >3,5 0
g'/o(;‘l;“'"a 3,134 5
<3,1 10
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Exame
objetivo

Ganho ponderal ou estavel/perda voluntaria

0
Peso de peso
Perda pondera 1-9% ou involuntariamente 5
estavel
Perda ponderal > 10% 10
Diminui¢do < 1 canal de percentil 0
Altura no — . .
) L Diminui¢do 2 1 e < 2 canais de percentil 5
diagnostico — - .
ou Diminui¢do > 2 canais de percentil 10
. > -1 desvios-padra
Velocidade de €5VI0s pa.d a0 — 0
. <-1e>-2 desvios-padrao 5
crescimento - —
< -2 desvios-padrao 10
. Sem empastamento ou massa 0
Palpacdo
abdominal Empastamento ou massa sem dor 5
Dor, defesa involuntaria, massa definitiva 10
Sem doenca peri-retal, pregas assintomaticas | 0
Doencga peri- 1-2 fistulas indolentes, drenagem escassa, 5
retal sem dor
Fistulas com drenagem ativa, abcesso ou dor | 10
Manifesta¢des | sem manifestagses 0
extra-
intestinais 1 manifestagao 5
(febre >38,5°C
> 3 dias,
artrite, uveite,
pioderma > 2 manifestacdes 10
gangrenoso,
eritema
nodoso)

Um PCDAIl inferior a 10 corresponde a remissdo da doenca, igual ou superior a 10 e

inferior a 30 corresponde a doenca ligeira e igual ou superior a 30 indica atividade da
doenga moderada a severa (J. Hyams et al., 2005).
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Anexo 3 - Simple Endoscopic Score for Crohn’s Disease — adaptado de

Sipponen et al. (2010)

Auséncia de ulceras — 0 pontos

Presenca e tamanho | Ulceras pequenas (didmetro entre 0,1 e 0,5 cm) — 1 ponto

das ulceras Ulceras médias (didmetro entre 0,5 e 2 cm) — 2 pontos

Ulceras grandes (diametro superior a 2 cm) — 3 pontos

Auséncia de ulceras — 0 pontos

Extensdo da Superficie ulcerada inferior a 10% — 1 ponto

superficie ulcerada Superficie ulcerada entre 10% e 30% — 2 pontos

Superficie ulcerada superior a 30% — 3 pontos

Auséncia de mucosa afetada — 0 pontos

Extensdo da mucosa | < 50% da mucosa —1 ponto

afetada pela doenga | 50%-75% da mucosa — 2 pontos

> 75% da mucosa — 3 pontos

Auséncia de estenoses — 0 pontos

Presenca e tipos de | Uma Unica estenose transponivel — 1 ponto

estenoses Multiplas estenoses transponiveis — 2 pontos

Estenose nao transponivel — 3 pontos
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Anexo 4 — Formulario de recolha de dados

66

e Data de nascimento

e Sexo
o

o

Feminino

Masculino

e Manifestagdes iniciais

o

(@]

o

(@]

Dor abdominal

Diarreia + Dor abdominal + Perda ponderal

Diarreia + Dor abdominal + Perda ponderal + Aftas

Diarreia + Retorragias

Dor abdominal + Retorragias + Perda ponderal

Dor abdominal + Retorragias + Perda ponderal + Diarreia + Envolvimento
perianal

Dor abdominal + Aftas + Vomitos

Diarreia + Dor abdominal + Retorragias

Diarreia + Dor abdominal + Perda ponderal + Anemia refrataria
Diarreia + Dor abdominal + Perda ponderal + Retorragias

Diarreia + Dor abdominal + Perda ponderal + Aftas + Vémitos
Diarreia + Dor abdominal + Perda ponderal + Aftas + Retorragias
Diarreia + Dor abdominal + Perda ponderal + Envolvimento perianal
Anemia refratdria + Envolvimento perianal

Anemia refratdria

Envolvimento perianal

e Data do diagndstico

e CF no diagndstico (pg/g)

e CFum ano apos o diagnodstico (ug/g)

e Hemoglobina no diagnéstico (g/dl)

e Hemoglobina um ano apds o diagnédstico (g/dl)

e PCR no diagndstico (mg/dl)

e PCR um ano apés o diagndstico (mg/dl)



VS no diagndstico (mm)
VS um ano apés o diagndstico (mm)
Albumina no diagnéstico (g/dl)
Albumina um ano apods o diagnéstico (g/dl)
Classificagao Paris - Idade do diagndstico
o 0a<10anos
o 10a<17 anos
o 17 a40anos
Classificacdo Paris - Localizacdo da doenca
o Tergo distal do ileo +/- doenga limitada ao cego
o Colica
o lleocdlica
o TGl superior proximal ao LT
o TGl superior distal ao LT e proximal ao terco distal do ileo
o lleocdlica + TGl superior proximal ao LT
o Cdlica + TGl superior proximal ao LT
o lleocdlica + TGl superior distal ao LT e proximal ao terg¢o distal do ileo
o Cdlica + TGl superior distal ao LT e proximal ao terc¢o distal do ileo
Classificagao Paris - Comportamento da doenga
o Nao estenosante e nao penetrante
o Estenosante
o Penetrante
o Penetrante + estenosante
Classificagao de Paris - Modificador de doenga perianal
o Sim
o Nao
Classificagao Paris - Atraso do crescimento
o Sem atraso do crescimento
o Com atraso do crescimento
PCDAI no diagnéstico

Terapéutica de indugao
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o NEE
o Corticosterdides
o Anti-TNF
o NEE + Corticosterodides
o Sem terapéutica de inducao
Terapéutica de manutengao
o Nutrigcdo entérica parcial +/- 5-ASA
o Imunomodulador
o Anti-TNF
o Anti-TNF + imunomodulador
o Imunomodulador + 5-ASA
o Anti-TNF + 5-ASA
o Anti-TNF + imunomodulador + 5-ASA
o Sem terapéutica de manutencdo
Realizacdo de ecografia no diagnodstico
o Sim
o Nao
Data da ecografia no diagndstico
Ecografia no diagndstico apresentava espessamento ou hiperecogenicidade do
mesentério
o Sim
o Nao
Ecografia no diagndstico apresentava alteracdes da parede intestinal
o Sim
o Nao
Ecografia no diagndstico apresentava aumento do sinal doppler-cor
o Sim
o Nao
Ecografia no diagndstico apresentava reducdo da peristalse
o Sim

o Nao



Realizacao de ecografia um ano apods o diagndstico
o Sim
o Nao
Data da ecografia um ano apés o diagnostico
Ecografia um ano apds o diagndstico apresentava espessamento ou
hiperecogenicidade do mesentério
o Sim
o Nao
Ecografia um ano apds o diagndstico apresentava alteragdes da parede intestinal
o Sim
o Nao
Ecografia um ano apds o diagndstico apresentava aumento do sinal doppler-cor
o Sim
o Nao
Ecografia um ano apés o diagndstico apresentava redugdo da peristalse
o Sim
o Nao
Realizagao de Entero-RM no diagndstico
o Sim
o Nao
Data da Entero-RM no diagndstico
Entero-RM no diagnodstico apresentava inflamagdo ativa
o Sim
o Nao
Entero-RM no diagnodstico apresentava espessamento
o Sim
o Nao
Entero-RM no diagndstico apresentava estenose
o Sim
o Nao

Entero-RM no diagnostico apresentava fistula

69



Entero-RM no diagnodstico apresentava abcesso
o Sim
o Nao
Cm de ileo afetado na Entero-RM aquando do diagndstico
Cm de célon afetado na Entero-RM aquando do diagndstico
MaRIAs Score global na Entero-RM aquando do diagndstico
Realizagao de Entero-RM um ano apés diagndstico
o Sim
o Nao
Motivo do pedido de Entero-RM um ano apds diagnostico
o Nogdo de agravamento
o Mudancga terapéutica
o Seguimento da doenga em doente assintomatico
Data da Entero-RM um ano apds diagndstico
Entero-RM um ano apds diagndstico apresentava inflamacao ativa
o Sim
o Nao
Entero-RM um ano apés diagndstico apresentava espessamento
o Sim
o Nao
Entero-RM um ano apds diagndstico apresentava estenose
o Sim
o Nao
Entero-RM um ano apds diagndstico apresentava fistula
o Sim
o Nao
Entero-RM um ano apés diagndstico apresentava abcesso
o Sim

o Nao



e MaRIAs Score global na Entero-RM realizada um ano apds diagndstico
e Fendtipo da doenga na Entero-RM um ano apds diagndstico
o Inflamatério (ndo estenosante e ndo penetrante)
o Inflamatério agravado
o Esbogo de estenose
o Estenosante
o Penetrante
o Estenosante + Penetrante
o Sem inflamacao significativa
e Realizagdo de exame endoscopico apds exame de imagem
o Sim
o Nao
e PCDAIl aguando do exame de imagem realizado um ano apds diagndstico
e Cirurgia por agudizacdo da Doenca de Crohn (até um ano apods diagnodstico)
o Sim
o Nao
e Datada cirurgia
e Motivo da cirurgia
o Alteragbes imagioldgicas
o Alteragdes clinicas
o Alteragbes imagioldgicas + Alteragdes clinicas
e Internamentos por agravamento da doenca (até um ano apds diagndstico)
o Um internamento
o Multiplos internamentos
o Nenhum internamento
e Data dointernamento
e Duragdo dos internamentos (dias)
e Recaidas da doenca (até um ano apds diagndstico)
o Sim
o Nao

e Doenga clinica nas recaidas
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Modificagdo da terapéutica (até um ano apds diagndstico)

O

Sim

Nao

Causa da modificagdo da terapéutica

o

(@]

o

(@]

(@]

Alteragdes em exame imagioldgico sugestivas de doenca ativa

Clinica sugestiva de doenca ativa

AlteragGes em exame imagioldgico + clinica sugestivas de doenca ativa
Elevacdo dos parametros inflamatdrios em doente assintomatico

Intoleradncia a terapéutica

Terapéutica utilizada apds modificagao

o

O

Corticosteroides

Anti-TNF

Corticosteroides + Azatioprina + 5-ASA

Nutricdo entérica exclusiva + Azatioprina + 5-ASA
Anti-TNF + Azatioprina + 5-ASA

Azatioprina + 5-ASA

6-Mercaptopurina + 5-ASA

Corticosteroides + Anti-TNF + Azatioprina



