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Resumo

O sindrome de Wilkie ou sindrome da artéria mesentérica superior (SAMS) é uma situacao
clinica rara caracterizada pela obstrugdo parcial ou completa da terceira porcéo do duodeno
pela artéria mesentérica superior na face anterior, e pela aorta e coluna vertebral
posteriormente. Apresentamos um caso de clinico com dez anos de evolugdo, sendo
diagnosticado SAMS através de meios complementares de diagndstico. A terapéutica
somente pdde ser cirdrgica devido a cronicidade. Ap0s a cirurgia ficou assintomética e
recuperou o peso. O sindrome de Wilkie é uma causa incomum de obstru¢do duodenal, com
sintomas inespecificos cujo diagnostico requer um alto indice de suspeicdo pela equipa
medica, pela historia e sintomas clinicos, tendo maioria dos pacientes associado indice

massa corporal baixo. As evidéncias imagiologicas fazem o diagndstico definitivo.

Palavras chave: Sindrome de Wilkie, Sindrome da artéria mesentérica Superior (SAMS),

duodenojejunostomia

Abstract

The Wilkie syndrome or superior mesenteric artery syndrome (SAMS) is a rare clinical
situation characterized by partial or complete obstruction of the third portion of the
duodenum by the superior mesenteric artery in the anterior face and by the aorta and spine
on the posterior face. The following case presents a patient with ten years of evolution who
was diagnosed with SAMS through complementary exams. Due to the chronicity of the
disease, surgery was the only possible treatment. After surgery the patient became
completely assymptomatic and recovered his weight. Wilkie syndrome is an uncommon
cause of duodenal obstruction, with nonspecific symptoms, whose diagnosis depends on a
high index of suspicion by the medical team, based on history and clinical symptoms, as the
majority of cases present with a low body mass index. Imaging evidence make the definitive

diagnosis.

Key words: Wilkie syndrome, Superior mesentery artery syndrome (SMAS),

duodenojejunostomy




Introducéo

A sindrome da artéria mesentérica superior (SAMS) ou sindrome de Wilkie é uma situacdo
clinica rara, caracterizada pela compressdo extrinseca na face anterior da terceira por¢do do
duodeno pela artéria mesentérica superior, e pela aorta e coluna vertebral posteriormente.

Foi descrita pela primeira vez por um austriaco Professor Carl Freiherr Von Rokitansky em
1842 [1], mas s6 quando Wilkie em 1927 publicou o primeiro estudo exaustivo clinico e
fisiopatolégico de 75 doentes € que o epoénimo “Wilkie’s Syndrome” surgiu [2]. Até ao ano
1989 foram descritos cerca de 400 casos na literatura médica. No entanto, a maioria dos
médicos ainda ndo estdo conscientes desta doenca e 0s pacientes sdo muitas vezes
diagnosticados somente apds um longo histérico de queixas abdominais [1,3].
Habitualmente os sintomas sdo crdnicos e intermitentes: nauseas, vomitos, distensdo
abdominal e dor epigastrica pds-prandial [3]. O diagnostico é dificil por ser uma patologia
pouco frequente e por vezes de natureza insidiosa [4].

Apresentamos um caso clinico com 10 anos de evolugéo até ao seu diagnostico.

Caso clinico

A.L.F.G.M., sexo feminino, 30 anos, caucasiana, estudante de medicina, com IMC de
16.1Kg/m2 que apresentava desde os 20 anos, intolerancia alimentar acompanhada de
nauseas e vomitos alimentares pos prandiais. Estas queixas eram por vezes associadas de dor
epigastrica, que aliviavam com o vomito, e digestdes prolongadas. O inicio do quadro
clinico surge, apds episddio de gastroenterite aguda, ocorrendo uma perda ponderal de 16%
em 6 meses. Com o aumento do peso, 0s sintomas atenuavam ou mesmo desapareciam. A
doente sempre omitiu que vomitava frequentemente aos familiares. Esta constatacdo era
devido aos seus antecedentes pessoais iniciados aos 16 anos: sindrome depressiva e anorexia
nervosa, tendo feito terapéutica com resposta adequada bem sucedida. Com o decorrer dos
anos a situacao clinica agravou-se com o aumento da intolerancia alimentar e maior perda de
peso, embora a doente procurasse alimentar-se. O vOmito passou a ser em jato, com
consequentes valores de hipocaliémia graves na ordem de 1,8 mEq/L que requereram
internamento hospitalar. As digestbes passaram a ser ainda mais prolongadas e a observacéao
havia distensdo abdominal e auscultava-se marulho. Acresce ainda o fato da rarefacdo do

esmalte dentério.




Com a ajuda de gastroenterologia, foi realizado endoscopia digestiva alta que revelou
esofagite, estbmago muito ectasiado com contetdo biliar. N&o foi possivel identificar o
piloro no topo distal do fibroscépio, tal a distensdo gastrica. ApoOs esta observacdo, foi
decidido realizar o estudo radiologico com contraste baritado conforme o procedimento
aconselhado. Esta técnica revelou dificuldade na passagem da terceira por¢do do duodeno,
dilatacdo pré-estendtica e antiperistaltismo. Com a mudanca de posicdo da examinada para a
incidéncia de perfil com flexdo anterior do tronco, a compresséo extrinseca tornou-se menos
evidente e o contraste passou sem dificuldade a jusante, sendo este aspeto imagiolégico
tipico de compressdo duodenal extrinseca por “pinga mesentérica” (figl.)*. Para melhor
caraterizar esta compressao e confirmar o diagndéstico, foi realizada uma angiorressonancia
com contraste. Visualizou-se num corte sagital que o angulo adrtico-mesentérico perfazia
15° (fig.2)* e num corte axial uma reduzida distancia de 3,3mm, causando compressdo

duodenal e dilatagéo da sua parte proximal cumprindo os critérios de SAMS.

Com este quadro clinico de cronicidade, dilatacdo gastrica e duodenal e persisténcia de
ondas antiperistalticas, colocou-se a indicacdo operatdria. Enfase para os valores analiticos
precedentes a cirurgia: Hemoglobina:10,1g/dl; Hematdcrito:29,7%; K+:2,9mEq/L,
Na+:126mEg/L. Intervencao realizada sob anestesia geral, por laparotomia mediana, com

lise do ligamento de Treitz e duodenojejunostomia laterolateral.

Teve alta ao sétimo dia de pds operatorio com boa tolerancia da dieta oral e bom estado
geral. Deixou de vomitar e recuperou 0 peso dentro dos valores de IMC normais. Nunca
mais teve alteracGes hidroeletroliticas. Das sequelas salienta-se a distencdo gastrica,

digestdes prolongadas, por vezes episddios de refluxo gastro esofagico.

Discusséo

A sindrome de Wilkie, ou sindrome da artéria mesentérica superior (SAMS) é uma entidade
clinica rara contudo bem reconhecida, caraterizada por compressao extrinseca da terceira
porcdo do duodeno pela artéria mesentérica superior contra a aorta abdominal e a coluna
vertebral, entre L1-L3, resultando num estadio de obstrucdo mecénica duodenal crénica,
intermitente, ou aguda, completa ou parcial [5]. A incidéncia estd estimada
aproximadamente em 0.013 a 0.3%, com base nos estudos radioldgicos com contraste
baritado do tubo digestivo superior, sendo o sexo feminino mais atingido com um racio 3:2.
E mais frequente no grupo etério dos 10 aos 39 anos [1] sem que se identifiquem diferencas

raciais.




A artéria mesentérica superior forma na sua origem com a aorta um angulo que varia entre
38°-65° (A 20°-70°) [6,7] e uma distancia aortomesentérica ao nivel do corpo da terceira
vertebra lombar entre 10 a 28 mm [8]. Qualquer fator que interfira com estes pardmetros ou
que altere as relagdes anatdmicas ird resultar em compressao extrinseca com diferentes graus
de oclusdo, por diminuigdo do angulo aortomesentérico para cerca de 6° a 16° e a distancia
para 2 mm a 8 mm respetivamente, a que origina a sindrome [1,10]. Esta esta
significadamente associada a IMC baixo, para valores habitualmente inferiores a 3% do
percentil [9].

As causas podem ser congénitas ou adquiridas. Estdo incluidas nas primeiras, as variantes

anatémicas como: uma curta ou alta insercéo do ligamento de Treitz [8]; a origem congénita

baixa da artéria mesentérica superior e aderéncias peritoneais [6], e nas segundas, as
adquiridas, abrangem uma grande variedade de etiologias que podem predispor ao
desenvolvimento da sindrome:

a) Condicdes associadas uma perda de peso severa: neoplasias [11] , queimaduras [12],
anorexia nervosa [13,14], sindrome de ma absorcdo, SIDA [15]

b) Lesdes ou traumatismos severos que levem doentes acamados a prologado tempo de
inatividade com restricdes de alimentacdo oral: traumatismo cranioencefalico [16], les&o
medular [17], ou sequelas da paralisia cerebral [18], por exemplo.

c) Status pds-operatorios: cirurgia baratrica [1], esofagectomia, correcdo de aneurismas da
aorta [6].

d) Outras condicionantes: exagerada lordose lombar; rapido crescimento em altura, sem
ganho significativo de peso, especialmente em adolescentes [19].

e) Heredofamiliares [20].

f) Patologia locorregional: crescimento tumoral na raiz do mesentério [8], parede flacida
abdominal com visceroptoses [24], abcessos retroperitoniais [23].

A sintomatologia crénica cursa com quadros incaracteristicos e muitas vezes intermitentes,

podendo ser leves a moderados, progressivos e inespecificos. Ocorrem durante anos ou

décadas com dor epigastrica (59% dos casos) [22], nauseas (50%) [22], vomitos biliosos ou
alimentares, algumas vezes em jato, eructacdes, mal estar pos prandial, saciedade precoce

(32%) por lentiddo do transito gastroduodenal progredindo em 4 a 6 horas [22] acrescido

de sensacdo de enfartamento, refluxo gastro esofagico, anorexia devido a recorrente

regurgitacdo, intolerancia alimentar, perda de peso e por vezes quadro de obstrucdo

intestinal. Ao exame objetivo, 0 epigastro pode estar distendido, o abdémen mole,




ocasionalmente doloroso a palpagdo profunda nessa regido, RHA normais ou hiperativos,
notando-se timpanismo & percussdo, e marulho que pode ser ouvido havendo distensdo
géstrica. A ingestdo alimentar pode agravar o quadro clinico por causar maior distensdo do
estdmago e vomitos. A sintomatologia agrava-se com o decubito dorsal e alivia quando o
paciente assume a posicdo de decubito lateral esquerdo, ou de dorsiflexdo genupeitoral
(posigéo de “prece maometana”).

A forma aguda surge com menos frequéncia, sendo o fator predisponente uma rapida perda
de peso, havendo maior probabilidade de complicacbes associadas como a aspiracdo e
pneumonia severa [25,26]. Pode estar também associada a estadios pOs operatorios. A
sintomatologia mais frequente sdo vémitos biliosos, diminuicdo do apetite e dor abdominal
com distenséo.

As complicagdes de vomitos persistentes podem levar a progressiva desidratacao,
hipovolémia severa, oliguria, alteragdes eletroliticas como a hipocaliémia, alcalose
metabolica, também pode ocorrer laceracdo de esdfago com hemorragia espontéanea do
aparelho digestivo [27]. Outras complicagdes da sindrome incluem pneumonia por
aspiracdo, colapso cardiovascular, ulcera péptica [28], perfuracdo do estomago [29]. A
morte pode ocorrer se diagnostico demorado.

A suspeita diagnostica surge fundamentalmente pela historia clinica complementada pelos
exames imagiologicos.

A endoscopia digestiva alta € o exame inicial, para excluir qualquer obstrucdo mecénica,
como tumores ou Ulceras gastricas/ duodenais que podem ser consequentes ao refluxo
provocando sintomatologia idéntica ao SAMS. Habitualmente a EDA néo da o diagnostico.
Estudos baritados, menos onerosos e de mais facil execucdo, sdo preferenciais para o
diagnostico. Permitem observar as dimensdes do estdbmago e a presenca de ondas de
contracdo peristaltica vigorosas. O contraste distende também o duodeno até a 32 porcéao
notando-se imagem de compressao extrinseca regular nas paredes duodenais. A este nivel o
contraste reflui retrogradamente em movimentos de “vai-vem” com escassa passagem para o
duodeno distal. A manobra de Hayes [2,8] e a incidéncia lateral com flexdo anterior do
tronco sdo feitas para demonstrar o desaparecimento destes sinais imagiologicos fazendo o
diagnostico diferencial com varias patologias com as mesmas caracteristicas radiologicas
como por exemplo: pancreatite, Ulcera péptica, adenopatias [30].

A angiotomografia como técnica rapida e pouco invasiva € o exame standard para

estabelecer o diagnostico. Pode claramente demonstrar o angulo e a distancia




aortomesentérica respetivamente, a dilatacdo géastrica e duodenal proximal e o local da
compressdo vascular no duodeno. Pode evidenciar outras patologias como aneurismas ou
neoplasias [1].

3-D angioTAC é um método réapido , tendo como vantagem eliminar os erros da angulacdo
da artéria mesentérica superior, podendo também demonstrar a pressdo direta desta artéria
sobre o duodeno, ajudando a orientar a atitude cirargica [30].

A angiorressonancia parece ser equivalente & 3-D angio TAC sendo um dos métodos de
diagnéstico mais fiaveis[1].

Anteriormente a angiografia convencional era a técnica gold standard para o diagnostico,
mas sendo um procedimento invasivo e dispendioso exigia muito tempo para o realizar.
Relativamente aos diagndsticos diferenciais, devem considerar-se: disturbios da
alimentacdo, como a anorexia e bulimia nervosa, que em conjunto com o0s antecedentes
pessoais da paciente poderiam falsear o diagnostico. A anorexia relaciona-se com a
dismorfia e caracteriza-se por uma rigida e insuficiente dieta alimentar. A bulimia nervosa,
caracterizada por periodos de compulsdo alimentar seguidos por comportamentos
patologicos para perda de peso rapido, tal como induzir o vémito (90% dos casos). A doente
neste caso clinico tentava alimentar-se normalmente mas apds as refeigcdes, sentia dor e
desconforto que aliviavam com o vémito espontaneo, ndao induzido. A perda de peso ocorria
devido aos vomitos e agravava mais a situacdo clinica. Outro diagndstico diferencial
descrito na literatura sdo os vomitos psicogénicos (em 1976 Burrington realgcou a
dificuldade de distinguir da sindrome) [2]. Outras causas a considerar, ainda que raras, que
diminuem o peristaltismo sdo LES, dermatomiosite, a pseudo obstrucéo intestinal idiopatica.
O objetivo do tratamento devera ser a inversdao da perda de peso, que reverteria a cascata
patologica, promovendo a recuperacdo do tecido adiposo retroperitonial, o que aumentaria
consequentemente o angulo aortomesentérico [31]. O tratamento conservador, médico, é o
que esta inicialmente indicado se ndo houver complicacdes urgentes locais, consistindo na
entubacao nasogastrica para monitorizar a aspiragdo, e manobras posicionais — paciente em
decubito lateral esquerdo, perfusdo endovenosa para prevenir a desidratacdo e correcao
eletrolitica. O aporte calérico em doentes com histéria curta, sintomas moderados e
obstrucdo parcial consiste no fracionamento da dieta hipercalérica ou alimentacdo entérica a
jusante a obstrucdo. A alimentacdo parentérica total poderd ser usada quanto as opgdes

anteriores ndo se mostraram ser eficazes. Nesta situacdo, pacientes e familiares desenvolvem




significativa ansiedade insistindo na intervencdo cirurgica, ao que se torna absolutamente
necessario o apoio psicologico [31].

A terapéutica cirurgica esta indicada (Barner and Sherman, 1963) quando: a) o tratamento
conservador ndo resultou, b) doenca prolongada com progressiva perda de peso e dilatagéo
duodenal com estase, ¢) Na Ulcera péptica complicada e pancreatite secundéaria a estase e
refluxo biliar, d) outras patologias locais requerendo laparotomia, €) preferéncia do paciente
a correcao cirurgica, do que aos prolongados procedimentos conservadores [2]. Existem trés
técnicas cirdrgicas descritas:

a) Duodenojejunostomia. Esta é efetuada desde 1910 por laparotomia demonstrando ser a
mais eficaz, tendo sido introduzida por Starley. E a técnica mais realizada com um indice de
sucesso de 90%. [32]. O primeiro caso de duodenojejunostomia por laparoscopia com
sucesso, foi documentado em 1998, por Gersin and Heniford, tendo os autores concluido ser
uma técnica exequivel e segura.

b) Operacgéo de Strong, consiste na sec¢do do ligamento de Treitz, com o objetivo de baixar
e mobilizar o duodeno para ndo ser comprimido extrinsecamente.

c) Gastrojejunostomia, tem os inconvenientes da possibilidade de condicionarem Ulceras da
anastomose, e refluxo biliar.

A doente deste caso clinico tinha indicacdo para a terapéutica cirurgica, devido a doenca
prolongada com dilatacdo gastrica e duodenal com sinais de estase relevantes. A técnica de
Strong, por si sO, poderia causar gastroparesia, complicacdo nao constatada no pos
operatorio [33]. Optou-se por associar a este procedimento a duodenojejunostomia

laterolateral.

Foi uma cirurgia bem sucedida, ndo houve sequelas importantes, além das anteriormente
descritas- distencéo gastrica, digestdes prolongadas e por vezes, episddios de refluxo gastro

esofagico, queixas que se tém controlado facilmente.




Concluséao

O sindrome de Wilkie ou SAMS é uma entidade muito rara, devendo ter em conta os fatores
predisponentes, requerendo um alto indice de suspeicdo para ser diagnosticada.

Os sinais e sintomas de obstrucdo intestinal alta sdo muito inespecificos e frequentemente
coexistem com outas patologias que mascaram o seu diagndstico no inicio da sua
apresentacéo.

O apoio imagioldgico € de grande importancia, principalmente no que respeita a EDA,
estudo radiolégico do tubo digestivo alto com contraste baritado e a informacdo da
angioTAC/ angiorressonancia.

O progndstico € bom, quando ha& um reconhecimento precoce da patologia com a instituicdo
de medidas conservadoras apropriadas. Quando a cirurgia estd indicada, ndo &€ menos
importante, definir a técnica adequada, prevenindo atempadamente o desenvolvimento de
complicacOes severas e a morte. A duodenojejunostomia € a técnica cirargica de eleigédo

nestes pacientes.
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Fig.1

Estudo radiolégico com contraste baritado

Fig. 2

Angiorressonancia

*Estas imagens ndo se referem a propria paciente, pois ndo foi possivel recupera-las devido
ao longo tempo em que ocorreu a situacao clinica - 18 anos. Contudo, apresento as referidas

figuras para melhor compreenséo do caso clinico.
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