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ABSTRACT

Introduction: Superior Mesenteric Artery Syndrome / Wilkie Syndrome is characterized by the compression of the third portion of the duodenum,
due to the reduction of the aorta angulation with the superior mesenteric artery. A rare disease, with few cases described in the medical literature.
Case 01: A 13-year-old male patient, diagnosed with Diamond-Blackfan Anemia and with acute intestinal occlusion for 2 days with previous recurrent
episodes of intestinal occlusion. CT showing gastrectasis and dilation of slender loops up to the third portion of the duodenum. Case 02: 18-year-old
female patient, without previous comorbidities, with high intestinal obstruction for 7 days, with CT showing duodenal obstruction and reduction of
aorto-mesenteric angulation. Discussion: The most prevalent age group occurs between 18 and 35 years. Associated with mainly weight loss and
Cast Syndrome. The diagnosis is given by clinical suspicion followed by imaging tests such as upper gastrointestinal tract radiography and contrast
abdominal CT. Treatment may be conservative with weight gain or surgical measures, the duodenojejunoanastomosis is the technique of choice.
Diamond-Blackfan anemia despite being related to staturo-ponderal alterations no association was identified in the medical literature with Wilkie
Syndrome. Conclusion: Differential diagnosis should be made in young patients with repetitive vomiting. Upper Gastrointestinal Endoscopy may
delay the diagnosis.
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INTRODUGAO Foi submetido a Tomografia Computadorizada (TC)
A Sindrome da Artéria Mesentérica Superior (SAMS) de abdome que evidenciou gastrectasia e dilatagdo de

foi descrita em 1842 por Rokitansky. Wilkie, em 1927, rea- alcas de delgado até a terceira por¢do de duodeno, sem

lizou uma revisdo contendo 75 casos, sendo a partir daf passagem liquida apds essa drea e a endoscopia diges-

conhecida por seu nome, Sindrome de Wilkie.*? tiva alta, evidenciando megaduodeno sem fator obstru-
Caracteriza-se pela compressao da terceira porgéo do tivo evidente.

duodeno, devido a redugéo da angulagéo da aorta com a
artéria mesentérica superior (AMS).?3 Em individuos nor-
mais, a distancia entre aorta e AMS é de cerca de 10-34
mm com um angulo de 28-65° Na Sindrome de Wilkie,
essa distancia costuma ser inferior a 8 mm e a angulagéo
menor que 25°345

Nesta série de casos, sdo relatados dois casos clinicos
de pacientes jovens com diagndstico de SAMS, sendo um
deles portador de Anemia de Blackfan-Diamond (ABD) e
outro de uma paciente jovem sem comorbidades conhe-
cidas, ressaltando suas caracteristicas clinicas e seu trata-
mento. E uma enfermidade rara, com pouco mais de 500
casos descritos na literatura médica.?%”

CASO 01

Paciente S.F.S, sexo masculino, 13 anos foi atendido no
Hospital de Urgéncias de Goiania (HUGO) em fevereiro de
2017 com quadro sugestivo de oclusdo intestinal aguda ha
cerca de 2 dias. Paciente referia inicio do quadro com epi-
sédios recorrentes e ndo quantificados de vémitos prece-
didos de nauseas e dores abdominais difusas mal localiza-
das tipo cdlica. Refere que desde entdo apresentou parada
da eliminagdo de gases e fezes e aumento progressivo de
volume abdominal.

Paciente se apresentava em bom estado geral, orienta-
do, escala de coma de Glasgow 15. Ruidos hidroaéreos ab-
dominais inaudiveis, abdome levemente distendido, com
dor difusa a palpagéo abdominal, sem visceras pa'DéVeiS Imagem 1- TC de abdome corte coronal evidenciando gastrectasia.
ao exame fisico, sem sinais de irritagao peritoneal.

Relatou que ao longo dos Ultimos 12 meses havia apre-
sentado episddios recorrentes de vomitos e parada da eli-
minacdo de gases e fezes com duragéo inferior a 2 dias,
com resolugao esponténea em uso de escopolamina, sem
orientagdo médica. Foi submetido a endoscopia digestiva
(EDA) que néo evidenciou alteragdes. Refere também que,
no mesmo periodo, apresentou crescimento estatural de
10 cm (altura atual de 165 cm) mantendo o mesmo peso
corporal de 45 kg, o que representa uma redugéo do Indi-
ce de Massa Corporal de 18,7 para 16,5.

Refere diagndstico de Anemia de Blackfan-Diamond,
diagnosticada aos 3 meses de idade, em acompanhamen-
to em servico de Hematologia da Santa Casa de Miseri-
coérdia de Goidnia. Relatou que, desde o diagndstico, foi
submetido a diversas transfusdes sanguineas ndo quanti-
ficadas e uso continuo de corticoide até os 8 anos de ida-
de. Relatou ainda que foi submetido a um procedimento
cirdirgico aos 7 meses de idade em Belém -PA, para trata-

mento de refluxo gastroesofégico. Negou outras comorbi- Imagem 2 - TC abdominal corte axial evidenciando dilatagdo gastrica
dad di t v e duodenal com ponto de compressao duodenal entre aorta e artéria
ades e procedaimentos cirurgicos. mesentérica superior.
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Imagem 3 - TC corte sargital em 3D evidenciando angulagao aorto-
mesentérica de aproximadamente 180.

Com base nos achados clinicos e de imagem foi aven-
tado a hipétese diagndstica de Sindrome de Wilkie.

Foi inicialmente tratado com a passagem de sonda
nasogastrica, apresentando melhora parcial do quadro de
distensdo abdominal e das dores abdominais. Além do
uso de antieméticos, analgésicos, anticolinérgicos, blo-
queadores H2, e hidratacédo venosa.

Paciente permaneceu sem evacuagdes e eliminagdes
de gases, sem novos episédios de vémitos por 72 horas.
Foi indicado tratamento cirtrgico, sendo realizado duode-
nojejunoanastomose.

Paciente evoluiu bem no pds operatdrio, foi introduzida
dieta via oral no primeiro dia pds operatério com boa acei-
tacdo e evolugdo progressiva da consisténcia alimentar.
Recebeu alta hospitalar no quarto dia pds operatério com
eliminagdes fisioldgicas presente e assintomatico.

CASO 02

Paciente A.C.M.L, sexo feminino, 18 anos, foi atendida
no Hospital de Urgéncias de Goiénia (HUGO) em margo
de 2019 com quadro de vomitos e nduseas recorrentes ha
cerca de 7 dias. Apresentou piora progressiva do quadro
com dores abdominais no andar superior do abdome, mal
estar e astenia. Queixou parada da eliminagao de gases e
fezes ha 3 dias.

Relatou que ao longo dos Ultimos 3 anos havia apre-

sentado episédios recorrentes de nduseas, vomitos, pleni-
tude géstrica e mal estar, com melhora parcial do quadro
apos indugdo dos vomitos e com o uso de antieméticos
sem orientagdo médica.

Refere que o inicio dos sintomas, hd 3 anos, coincide
com estirdo de crescimento e com episddios de depres-
sdo, associados a evento estressor na adolescéncia, re-
latando perda acentuada do peso corporal. Negou outras
comorbidades e procedimentos cirdrgicos.

Ao exame fisico, paciente se apresentava desidratada,
emagrecida, escala de coma de Glasgow 15. O abdome
estava flacido, sem sinais de irritagéo peritoneal, com dor
a palpacéo profunda do andar superior do abdome. IMC
de 18,07 kg/m2 Os exames laboratoriais evidenciaram
leucécitos de12000/uL, plaguetas de 250000 uL, hemo-
globina de 13,9 g/dL, amilase de 89 U/L, sem outras alte-
racdes laboratoriais evidentes.

A paciente foi submetida a Tomografia Computadori-
zada de abdome que evidenciou gastrectasia moderada e
ponto de oclusédo em terceira por¢do do duodeno. A fase
arterial do exame de imagem mostrou redugéo da angula-
¢do entre a artéria mesentérica superior e a aorta (11,85°)
causando a obstrugdo duodenal. Ndo foi identificado ou-
tros fatores obstrutivos. Foi feito o diagndstico de SAMS.,

Imagem 4 - TC de abdome fase arterial, em corte sargital, evidenciando
emergéncia de artéria mesentérica superior da aorta abdominal, com
reducdo angulagao entre os dois vasos.

A paciente foi admitida em internagéo hospitalar onde
foi realizada passagem de sonda nasogdstrica para des-
compressao, corrigido os distlrbios hidroeletroliticos
eventualmente identificados, apresentando melhora do
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quadro de distensdo abdominal, das dores abdominais,
nduseas e vomitos. Foi retirada a sonda nasogastrica apds
24 horas e introduzido dieta liquida restrita. Apds 12 horas
do inicio da dieta, apresentou novos episddio de vomitos.
Foi indicado tratamento cirtrrgico, sendo realizado duode-
nojejunoanastomose.

Paciente evoluiu bem no pds operatério, com aceita-
cdo da dieta liquida restrita apds 24h da cirurgia. Tolerou
bem a progressao da dieta nos dias subsequentes, rece-
bendo alta no 50 dia de pds operatdrio, sem complicagdes.
Mantido seguimento continuo ambulatorial com equipe de
cirurgia geral.

DISCUSSAO

Nestes relatos descreve-se o caso de um paciente de
13 anos e uma paciente de 18 anos, com o diagndstico de
SAMS, sendo que a faixa etaria de maior prevaléncia de
tal acometimento ocorre entre 18 e 35 anos. Mulheres séo
mais comumente afetadas.®®

A histéria de perda de tecido adiposo intra-abdominal
tem importante correlagdo com a Sindrome de Wilkie, o
que correlaciona-se com os casos apresentados. Pode es-
tar associada também a uma série de condi¢cdes médicas
tais como sindrome de ma absorgéo, distirbios alimenta-
res e cirurgias bariatricas.2%° Outras condi¢des associadas
sdo a Sindrome Cast (por imobilizagdo gessada ortopédi-
ca de tronco e abddmen), dlcera péptica, espessamento
inflamatdrio do retroperitoneo pds pancreatite, enterite
regional e esclerodermiao"

No caso 01, o paciente possuia como patologia pre-
gressa a Anemia de Blackfan-Diamond, que consiste em
uma aplasia congénita pura da linhagem eritroide. E uma
doenca rara, com incidéncia de 4-7/105 nascidos vivos.*®
Pode se manifestar como uma anemia grave e pode apre-
sentar, em até 25% das vezes, mé formagdes congénitas,
especialmente craniofaciais e de membros inferiores. As
manifestagdes mais comuns estdo relacionadas com a
anemia, sendo principalmente a palidez e a mé evolugéo
estaturo-ponderal . 2757 A associacdo entre ABD e SAMS
apesar de ndo ter sido identificada em relatos médicos
prévios, sdo dois acometimento raros diagnosticados no
mesmo paciente. No caso 02, a paciente nao relatou co-
morbidades prévias.

As manifestacdes clinicas da SAMS s&o varidveis, sen-
do que vomito e dores epigéstricas sdo as manifestagdes
mais comuns. Plenitude pds prandial, saciedade precoce e
anorexia sdo outras manifestagdes encontradas. Posi¢des
antdlgicas podem ser assumidas como a genupeitoral e o
decubito lateral esquerdo, 78178

O diagndstico foi estabelecido com criteriosa andlise
clinica e em geral consiste em um diagndstico de exclu-
sdo de outras anormalidades do trato gastrointestinal. A
radiografia contrastada de estébmago e duodeno (REED)
é um dos exames de imagem que podem ser solicitado,
que evidenciaria dilatagcdo da 1% e 2% porgdes do duodeno

com término abrupto das dilatagdes com ou sem dilata-
¢Oes gastricas, sugerindo uma compressao extrinseca.*5#°
A ecografia abdominal pode ser empregada na avaliagdo
anatdbmica do angulo aorto-mesentérico. A tomografia
computadorizada com contraste tornou-se o exame de
escolha em decorréncia de ser ndo invasivo e fornecer in-
formacdes detalhadas da anatomia, nivel de obstrugéo e
posicdo da AMS e seu angulo com aorta. %"°A EDA tem
pouco valor diagndstico.*&2°

O tratamento pode ser conservador ou cirdrgico de-
pendendo da intensidade dos sintomas e evolugéo clinica.
O tratamento conservador é baseado na descompresséo
com aspiragdo gdstrica e no suporte nutricional para fa-
vorecer o ganho ponderal e aumento de gordura mesen-
térica, contribuindo para desobstrugdo. Tal suporte pode
se dar por alimentacao via sonda nasoenteral ultrapassan-
do o local da obstrugéo, ou via parenteral total*%2° Além
disso, corregdo de distlrbios hidroeletroliticos deve ser
considerada e medidas posicionais como decubito late-
ral esquerdo e posigdo genupeitoral podem ser adotadas
para estabelecimento de uma maior amplitude do &ngulo
aorto-mesentérico. 577

A abordagem cirtrgica pode se dar pelo procedimento
de Strong, que consiste na divisdo do ligamento de Treitz,
pela gastrojejunostomia e pela duodenojejunostomia. 34720
Essa Ultima foi descrita em 1908 por Stavely, sendo atual-
mente considerada a técnica de escolha por apresentar
resultados superiores as demais.>*" Nos casos relatados,
optou-se por essa técnica para o tratamento da doenca.

CONCLUSAO

A Sindrome de Wilkie é uma rara causa de obstrucéo
intestinal que acomete principalmente adultos jovens com
histéria de perda ponderal e de sintomatologia pouco espe-
cifica. Deve ser considerada como diagndstico diferencial
de vomitos recorrentes sobretudo em individuos jovens.

O diagnéstico deve ser confirmado por exames de
imagem como REED e Tomografia Computadorizada. A
duodenojejunostomia é o tratamento cirlrgico de escolha
nos casos refratdrios as medidas clinicas.

N&o foram encontrados relatos na literatura de asso-
ciagdo entre ABD com a SAMS até entéo.
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