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Sindrome de Wilkie en neonato, A propdésito de un caso.
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RESUMEN

Antecedentes: la obstrucciéon intestinal por
Sindrome de Wilkie 6 Sindrome de la Arteria
Mesentérica superior, es infrecuente, se ha
descrito 400 casos y en neonatos al nivel
mundial se ha reportado 2 casos.

Descripcion de caso: recién nacido de 3 dias,
que presenté en sus primeras horas de vida
vémitos biliosos, distensién abdominal y paro de
evacuaciones; en la radiografia de abdomen se
observo imagen de doble burbuja con sospecha
de atresia duodenal. El diagnéstico se realizd
a través de laparotomia exploratoria donde se
evidencio dilatacién de la burbuja gastrica y
la primera porcién del duodeno con trayecto
anémalo de la arteria mesentérica superior,
hacia abajo y delante de la columna vertebral,
comprimiendo la segunda porcién de duodeno
donde se observo tejido fibrético y traccionado
por el ligamento de treitz, se realiz6 liberacion
del tejido fibrético pero presentdé cambios
vasculares por lo que se decidié realizar una
gastroyeyunoanastomosis.

Conclusién: en recién nacidos con vomitos
gastrobiliares y radiografias que muestren una
doble burbuja, se podria tratar de una atresia de
duodeno o en pancreas anular. Hay que tener
en cuentas las otras malformaciones menos
comunes como bandas ladd o sindrome de
wilkie.

Palabras claves: sindrome de Wilkie, sindrome
de la arteria mesentérica superior, obstruccién
duodenal.
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ABSTRACT

Background: intestinal obstruction due to
Wilkie Syndrome or Superior Mesenteric Artery
Syndrome is uncommon, 400 cases have been
described and 2 cases have been reported in
neonates worldwide.

Case report: a 3-day-old newborn who
presented bilious vomiting, abdominal
distension, and stopped bowel movements in
his first hours of life; The abdominal X-ray shows
a double bubble image where he was admitted
as suspected duodenal atresia. The diagnosis
is made through an exploratory laparotomy
where dilation of the gastric bubble and the first
portion of the duodenum with an anomalous
course of the superior mesenteric artery and
downwards and in front of the spinal column
was found, compressing the second portion
of the duodenum where it is observed enough
fibrotic tissue and traction by the ligament of
Treitz, where the fibrotic tissue was released
but it presented vascular changes, so it was
decided to perform a gastrojejunoanastomosis.
Conclusion: in a newborn with gastro-biliary
vomiting and radiographs showing double
bubbles, it could be an atresia of the duodenum
or annular pancreas. Other less common
malformations such as ladd bands or wilkie
syndrome must be taken into account.
Keywords: Wilkie Syndrome, superior mesen-
teric artery Syndrome, duodenal obstruction.

Introduccién

Las malformaciones congénitas de la via
digestiva en los neonatos son aproximadamente
el 0.9%, lo que significa que ocupan el cuarto
lugar de las anomalias. (1) Las causas mas
frecuentes de obstruccién intestinal son las
malformaciones anales (41%), la obstruccion

—_—


https://orcid.org/0000-0003-1361-8478
https://orcid.org/0000-0001-8801-1967
https://orcid.org/0000-0001-9590-2880

esofagica (24%) y obstrucciones duodenales
(20%). (2) Las atresias duodenales se pueden
dividir en intrinsecas como atresia duodenal,
estenosis y membrana; dentro de las extrinsecas
se puede encontrar pancreas anular, malrotacion
intestinal, bandas de Ladd y muy infrecuente el
Sindrome de Wilkie. (3) El Sindrome de Wilkie o
Sindrome de la arteria mesentérica superior es un
raro trastorno por compresion vascular extrinseca
de la tercera porcion del duodeno, entre la aorta y
la arteria mesentérica superior. (4) y su incidencia
estimada es del 0.013 a 0.3%. (5)

Presentacion de caso

Femenina de 3 dias de vida, nacio6 parto alas 37. 6
semanas gestacionales con peso de 1,780 gramos,
talla de 40 cm, APGAR 8 y 9. Con antecedentes
maternos, madre de 30 afos de edad, sin
antecedentes de importancia durante el embarazo.
Sin ultrasonidos prenatal. Presenté vomitos en
las primeras horas de vida ademas de distension
abdominal, sin defecar, a su evaluacién paciente
sin compromiso sistema cardiopulmonar, abdomen
distendido, blando depresible, no visceromegalia
sin datos de irritacion peritoneal, pero al colocar
sonda orogastrica se obtuvo liquido bilioso. Por lo
que se realiz6 rayos X toracoabdominal donde se
evidencio signo de doble burbuja, sospechandose
atresia duodenal, refiriéndose a un Hospital de 3er
nivel, ver figura No. 1.

Fuente expediente clinico

Figura No. 1. Signo de doble burbuja.
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Fue evaluado por cirugia pediatrica donde se
observo salida de meconio a la estimulacion
y se complementaron estudios con serie
gastroduodenal que confirmo diagndstico,
observando dilatacion gastrica y primera porcion
de duodeno sin paso de medio de contraste
hacia la segunda porcion, concluyendo
radiolégicamente como atresia de duodeno, ver
figura No. 2.
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Fuente expediente clinico

Figura No. 2. Serie gastrodudenal, se observa
dilatacion de burbuja gastrica, primera porcion
de duodeno, no hay paso de medio de contraste.
Fuente expediente clinico

Se realiz6 laparotomia abdominal donde se
encontro dilatacion de camara gastrica 'y primera
porcion de duodeno, con trayecto anormal de
la arteria mesentérica superior, comprimiendo
la segunda porcién de duodeno, se liber6 el
ligamento de Treitz y resecando tejido fibroso,
sin embargo no se pudo liberar el duodeno de
la compresion vascular. La manipulacion de la
arteria mesentérica superior, provoco intensa
isquemia de todo el intestino delgado, por lo
que se realizé una anastomosis gastroyeyunal,
ver figura No. 3.
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Fuente expediente clinico

Figura No.3. Laparotomia exploratoria
se observéo tramo andomalo de la arteria
mesentérica superior, con compresion de la
segunda compresion del duodeno provocando
la oclusion intestinal.

En su evolucién postoperatoria, presentod
nuevamente vomitos, patréon marmoéreo, con
laboratorios sospecha de sepsis, se ampliando
cobertura antibiética por 14 dias, con buena
evolucion, se mantuvo hospitalizado por 20
dias y se egresa con un peso 2200 gramos,
alimentandose sin ninguna otra complicacion.

Discusién

Es fundamental en neonatos donde se
presentan con vomitos y distensién abdominal
se considere, la realizacion de una radiografia
abdominal para descartar si se observa imagen
de doble burbuja, dilatacion de la camara
gastrica, y primera porcion de duodeno, asi
ademas con ausencia de gas distal en el resto
de intestino delgado ya que esto nos hace
sospechar de obstruccion duodenal. (6) El cual
representa un 75 % de todas las estenosis
intestinales, y un 40 % de todas las estenosis
al nivel intestinal ocurren en duodeno. (7) En
segundo lugar, el pancreas anular se produce
por una migracién anomala del pancreas ventral
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durante la embriogénesis, con una frecuencia
de 5 a 15 por cada 100.000 persona descritas
una serie de autopsias en 1950. (8) EI 70
% de los casos se encuentra asociado a otra
malformacion congénita del tubo digestivo como
atresia o estenosis duodenales, malrotacion
intestinal, atresia esofagica y anormalidades
cardiovasculares, también se ha descrito con
sindrome de Jacobsen y mas frecuentemente
con sindrome de Down. (9) Se pueden distinguir
dos tipos de pancreas anular: el extramural,
en que el ductos pancreatico dorsal rodea el
duodeno para unirse al conducto pancreatico
principal. Y el intramural, en el cual el tejido
pancratico se encuentra entrelazado con las
fiboras musculares del duodeno y pequefos
ductos drenan directamente en el duodeno (10).
La presentacién es en periodo neonatal entre 80
y 100 % de los casos, con vomitos persistentes
posterior al inicio de la alimentacion biliosos o
no, dependiendo el nivel de obstruccién, el 90
% es al nivel preampular.

Las bandas de ladd fueron descritas por
primera vez en 1932 por el Dr. Ladd, se
describi6 como bandas peritoneales que se
extiende desde el ciego con mala posicion,
atravesando el duodeno y se inserta en el
higado, el cual puede ocasionar una obstruccion
duodenal. (11) Las duplicaciones intestinales
es una causa infrecuente de obstrucciones
duodenales, son anormalidades congénitas
raras cuya incidencia aproximada es 1 caso por
cada 4500 autopsias y etiopatogenia incierta,
son estructura quistica, tubulares revestida de
mucosa intestinal con pared de musculo liso,
adheridas al tacto gastrointestinal. Se puede
diagnosticar prenatalmente con ecografia o
resonancia magnética. Las mayorias de los
casos son asintomaticos, puede presentardesde
manifestaciones gastrointestinales inespecifica
hasta obstruccion por efecto de masa. (12)
Otra causa infrecuente de obstruccion duodenal
es vena porta preduodenal (VPPD), el cual
se describié por primera vez en 1921, que
generalmente se encuentra asociado con otras
patologias como mala rotacién intestinal, situs
inversus, atresia duodenal, pancreas anular,
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malformacion de via biliar y anomalia cardiaca.
El 50 % de los casos de VPPD son sintomaticos,
descubiertos al azar durante la laparotomia
exploratoria,y un pequefo porcentaje presentan
obstruccion duodenal. (13)

El Sindrome Arteria Mesentérica Superior
(SAMS) es una entidad poco frecuente de
obstruccion intestinal alta, ya descrita por
Boernelu y clinicamente por Rokitanski en
1861 y Wilkie publicé una serie de 75 pacientes
en 1927. (14) Se ha reportado una incidencia
estimada que varia del 0,013 al 1%. El sexo
femenino es predominante 2:3 en relacién al
sexo masculino y es mas frecuente en una
edad de los 10-39 afos de edad. (15) Se ha
reportado un total de 400 casos y dos casos
en neonatologia. No hay caso reportado en la
literatura hondurefia, siendo éste el primer caso.
Las causas de SAMS se pueden clasificar en
cinco grupos: sindromes consuntivos (Sindrome
de inmunodeficiencia adquirida, cancer, grandes
quemados, endocrinopatias, malabsorcion
intestinal), trastornos de la alimentacion
(anorexia nerviosa), postoperatorio (cirugia
ortopédica, cirugia de columna vertebral,
adheriolisis porobstruccidondeintestinodelgado),
trauma severo (traumatismo craneoencefalico,
politraumatismo) y deformidades, congénitas.
(16)

Se relaciona con la anatomia de la tercera
porcion duodenal. El duodeno pasa, rodeado de
grasa perimesentérica, entre la aorta y la arteria
mesenteérica superior, que sale de la aorta a nivel
de las vértebras L1- L2. En individuos normales,
el angulo formado es de 20-50 grados, segun la
talla del paciente. (15)

Las manifestaciones clinicas pueden presentar
cuadros agudos o presentar en forma crénica
caracterizado por sintomas gastrointestinales
insidioso con dolor epigastrio postprandial,
saciedad temprana, nauseas, voOmitos,
ingurgitacién y pérdida de peso. (17,18) En
el cuadro agudo presenta vomito bilioso
y distensiéon abdominal hasta llevar a una
oclusién intestinal superior, como en nuestro
caso. (18) EI diagnéstico se realiza con
radiografia de abdomen donde se observar

D)

dilatacion de la camara gastrica, primera
porcion en algunas ocasiones la segunda
porcion de duodeno observando la imagen de
doble burbuja; los estudios barritados donde se
observa estancamiento de bario en el duodeno,
peristalsis reversa y compresion extrinseca
vertical en la tercera porciéon duodenal. (19)

En cuanto al tratamiento son varias las opciones
terapéuticasylaelecciondeberaindividualizarse.
Se puede optar por un manejo conservador
manejado a base de dietas hipercaldricos para
que aumente el tejido adiposo mesentérico
y ampliara el angulo aorto-mesentérico, mas
uso de procinéticos y antagonistas de los
receptores H2; en caso de una urgencia como
que el paciente curso y contar con desequilibrio
hidroelectrolitico es considerable colocar una
sonda nasogastrica y liquidos endovenosos;
en casos refractarios al manejo conservador,
si no se obtiene una respuesta a la cuarta
0 quinta semana del tratamiento debera ser
sometido a una intervencion quirurgica, suelen
ser necesarios duodenostomia o la seccion del
ligamento de Treitz para intentar el descenso y
la movilizacién del duodeno con el fin de liberarlo
de la compresion (procedimiento de strong). Es
esencial que el paciente, al tolerar la via oral,
mantenga una dieta hipercalodrico, ya que es
la Unica forma por la que se lograra ampliar
el angulo aorta mesentérico, mas del 80%
funciona el tratamiento médico, sin necesidad
de recurrir al procedimiento quirurgico. (20)

Conclusién

Un recién nacido con vomitos gastrobiliares y
radiografias que muestren una doble burbuja,
debe hacernos pensar en una atresia duodenal
0 en un pancreas anular. Hay que tener en
cuenta otras malformaciones congénitas que
son menos frecuentes, pero que se pueden
presentar en esta edad tan temprana.
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