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Causa rara de dolor abdominal recurrente; coexistencia
del sindrome de Wilkie y el sindrome del cascanueces

Vildan Giingérer® ®, Mehmet Oztiirk® ®, Stikrii Arslan?

RESUMEN

Elsindrome del cascanueces es un sindrome que presenta sintomas clinicos como hematuria, proteinuria
ortostatica, congestion pélvica, varicocele del lado izquierdo, hipertension y dolor en fosa renal. Estos
sintomas se producen por la compresion de la vena renal izquierda entre la aorta y la arteria mesentérica
superior. En el sindrome de Wilkie, la tercera porcién del duodeno esta comprimida entre la arteria
mesentérica superior y la aorta abdominal, lo que provoca diversos sintomas gastrointestinales.

La coexistencia de estos dos sindromes constituye una afeccion rara y se incluye como casos clinicos
en la bibliografia. En este articulo, se presentan los resultados clinicos y radiolégicos de un paciente
de 17 afios que presentaba dolor abdominal recurrente debido al sindrome de Wilkie, acompafado
del sindrome del cascanueces que le provocaba proteinuria, por lo que el paciente fue derivado a los
consultorios externos de reumatologia pediatrica con un diagnéstico preliminar de fiebre mediterranea
familiar.
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INTRODUCCION

El sindrome del cascanueces (SC) es una
afeccion clinica que se produce cuando la vena
renal izquierda (VRI) queda comprimida entre
la arteria mesentérica superior (AMS) y la aorta
abdominal (AA). La compresién de la VRI en el
SC conduce al desarrollo de varices venosas
que rodean la pelvis renal, el uréter y la vena
gonadal, y provoca un aumento de la presion
en la VRI. Como resultado del aumento de la
presion, pueden aparecer sintomas y hallazgos
clinicos como hematuria, proteinuria ortostatica,
congestion pélvica, varicocele del lado izquierdo,
hipertension y dolor en fosa renal.'?

El sindrome de la AMS, conocido como
sindrome de Wilkie (SW), se define como la
compresion de la tercera porcion del duodeno
entre la AA y la AMS, que produce signos y
sintomas inespecificos.® A veces, esta afeccion
puede acompanar al SC anterior. Estos pacientes
presentan malestar abdominal intermitente que
se intensifica en funcion de la gravedad de la
obstruccion en el duodeno.*

En este articulo, investigamos el dolor
abdominal recurrente y la proteinuria en la que
se observan estos dos sindromes juntos y, con
el diagnéstico preliminar de fiebre mediterranea
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familiar (FMF); presentamos un caso poco
frecuente diagnosticado mediante ecografia
Doppler color (EDC) y tomografia computada con
contraste (TCC).

CASO CLIiNICO

Durante 2 afios, un paciente de 17 afos
habia tenido un dolor abdominal insoportable
acompafado de ataques de nauseas o vomitos,
especialmente después de las comidas. La
aparicion de estos sintomas era ocasionalmente
una vez a la semana, a veces una vez cada
dos semanas, y duraba aproximadamente
un dia, pero no se acompafnaba de fiebre.
Su pediatra sospecho6 que podria ser FMF
debido al dolor abdominal recurrente y a la
existencia de proteinuria y, a continuacion,
con el resultado del analisis genético, decidio
derivarlo a un reumatologo pediatrico. Ademas de
estos sintomas, el paciente también presentaba
regurgitacion, pérdida del apetito, bajada de
peso de 5 kg en el ultimo afo y, ocasionalmente,
fuerte dolor en la fosa renal. El paciente no tenia
ninguna enfermedad reumatolégica ni FMF en
sus antecedentes familiares. En su examen
fisico se observo altura: 177 cm (percentil 50-75),
peso: 61,5 kg (percentil 25). Los signos vitales,

Ficura 1. En la ecografia en escala de grises, el angulo entre la aorta abdominal y la arteria mesentérica
superior (AMS) media 8 grados (a) y la distancia era de 5 mm (b) (flecha amarilla: AMS, flecha roja: aorta
abdominal). (c, d): la ecografia en escala de grises mostraba compresion y dilatacion proximal de la vena
renal izquierda (c) y similar compresion de la tercera porciéon del duodeno en la porcién distal (d) (flecha
amarilla: AMS, flecha roja: aorta abdominal, flecha verde: vena renal izquierda, flecha azul: duodeno)




el examen abdominal y el resto de los aparatos
y sistemas fueron normales. En los analisis de
laboratorio se observaron los siguientes valores:
leucocitos: 7300/ul, hemoglobina: 14,9 g/dl,
trombocitos: 334 000/pl, neutréfilos: 5300/ul,
panel bioquimico: normal, proteina C-reactiva:
1,31 mg/l, sedimentacién: 4 mm/hora y
fibrindgeno: 223 mg/dl. En el analisis de orina,
se observo lo siguiente: densidad: 1018, pH: 7,
proteinas +++ y ausencia de hematuria. También
se examinaron en el registro electrénico los
resultados de los analisis de sangre anteriores
y se observo que los parametros inflamatorios
sugestivos de FMF nunca aumentaron. Se
planificé un analisis de orina diurno y nocturno,
una ecografia abdominal y una EDC para este
paciente con proteinuria. La concentraciéon de
proteinas en el analisis de orina de 12 horas
durante la noche fue de 5,76 mg/m?/hora y en
el analisis de 12 horas durante el dia, 35,2 mg/
m?/hora. En la ecografia, el angulo entre la AA
y la AMS media 8 grados y la distancia era de
5 mm. A este nivel, se observo la compresion
y la dilatacién proximal de la VRI (lo que
indicaba SC). Ademas de esto, se observd que
la tercera porciéon del duodeno también estaba
bajo presion en la porcion distal (indicativo de
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SC) (Figura 1). De este modo, se encontraron
resultados similares en la TCC de abdomen
que se realizé para aclarar el diagnostico. El
diagnéstico se confirmé mediante una angiografia
por tomografia computada (Figura 2). Se consulté
a los departamentos pertinentes para realizar
procedimientos quirurgicos para este paciente
con proteinuria y sintomas gastrointestinales
significativos.

DISCUSION

En el SW, existe una presién externa en el
extremo del duodeno.® Se ha demostrado que el
SW se produce principalmente en mujeres y en
personas con un tipo de cuerpo delgado, y dos
tercios de los casos se dan entre los 10 afos
y los 39 afos. En los individuos sanos, el tejido
adiposo mesentérico y los tejidos linfaticos de
la region paraadrtica y alrededor de la AMS
protegen al duodeno contra la compresion.® Por
lo tanto, las condiciones como una pérdida de
peso aguda y la cirugia de escoliosis que reducen
el angulo aortomesentérico también pueden
causar este sindrome.® La obstruccién duodenal
en este sindrome puede ser intermitente, parcial
o completa, aguda o croénica. La obstruccion
duodenal provoca estasis duodenal hacia

Ficura 2. Figura 2 a, b. Medicion del angulo (a) y la distancia (b) entre la aorta abdominal y la arteria
mesentérica superior (AMS) segutin la TC abdominal con contraste. (flecha amarilla: aorta abdominal,
flecha roja: AMS). (c, d): la TC abdominal con contraste mostraba compresién y dilatacién proximal de
la vena renal izquierda (c) y similar compresion de la tercera porcion del duodeno en la porcion distal
(d) (flecha amarilla: aorta abdominal, flecha roja: AMS, flecha verde: vena renal izquierda, flecha azul:

duodeno)




atras, obstruccion del duodeno proximal y
agrandamiento del estdbmago y también puede
causar reflujo biliar que retrocede hacia el
estdbmago.” En los casos agudos, se producen
sintomas de obstruccion gastrointestinal superior
aguda, como nauseas, vomitos y dolor abdominal
que se acompafan del agrandamiento del
estdmago y el duodeno,®® mientras que el SW
crénico se manifiesta en forma de ataques
intermitentes de larga duracion, dolor abdominal
y malestar en el abdomen, y generalmente
se manifiesta con nauseas y vomitos biliosos
después de las comidas. En estos pacientes,
también se observa una pérdida de peso en estas
circunstancias.® En nuestro caso, el paciente
tenia antecedentes de ataques de vomitos
0 nauseas que duraban aproximadamente
un dia; dado que se parecia a un ataque de
FMF, el médico clasifico erroneamente estos
sintomas como FMF, que es una causa comun
de dolor abdominal, y a partir de ahi, el paciente
fue derivado a los consultorios externos de
reumatologia pediatrica. Sin embargo, la FMF es
una enfermedad autoinflamatoria y no es posible
pensar en una enfermedad autoinflamatoria sin
inflamacioén. Ademas, la proteinuria en la FMF
es secundaria a la amiloidosis, que se produce
durante un periodo mas extenso.

En el SC, se produce un aumento de la
presion intraluminal como resultado de la
compresion de la VRI en el angulo mesoadrtico.
La etiologia incluye ptosis renal, flujo de
salida anormalmente alto de la VRI, angulo
anormalmente estrecho en la salida adrtica de
la AMS, masas pancreaticas, linfadenopatia y
falta de tejido adiposo retroperitoneal.’® Aunque
la enfermedad puede aparecer en cualquier
momento desde la infancia, es mas frecuente en
mujeres sanas y delgadas en la tercera y cuarta
décadas de la vida."

A diferencia del SW, el SC no suele presentar
sintomas gastrointestinales. El hallazgo clinico
mas comun es la hematuria, que se atribuye a
roturas en la pared de las venas de pared fina
a nivel de los calices renales debido al aumento
de la presion. Nuevamente, dependiendo del
aumento de la presién, se ha informado que
el desarrollo de la proteinuria ortostatica se
debe a la fuga de proteinas del sistema calicial
y, generalmente, se observa en una tasa del
0,6 % al 10,7 %. Sin embargo, en la serie de
112 casos de SC de Orcyzk y cols., se informo
la observacion de hematuria (78,57 %), dolor
en la fosa renal izquierda (38,39 %), varicocele
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(35,71 %), proteinuria (30,36 %) y anemia
(13,39 %)."2

La EDC es el primer método radiolégico no
invasivo en el diagnostico de ambos sindromes
de compresion. La sensibilidad de la EDC
en el SC es del 78 %, y la especificidad es
casi del 100 %. Un cociente de flujo sistoélico
maximo superior a 4,2 y un cociente de diametro
anterior y posterior superior a 4,0 en la vena
renal antes y después de la estenosis son
indicadores importantes. La TC y la angiografia
por resonancia magnética (ARM) son otros
meétodos radioldgicos no invasivos que pueden
mostrar la compresion externa del duodeno y la
dilatacion proximal de la compresién en el SW;
por otro lado, pueden mostrar la compresién de
la VRI en el angulo aortomesentérico y las venas
colaterales en el SC. La medicién del angulo de
la AMS es un criterio muy importante para el
diagnéstico del SC. Taktak y cols. indicaron que
los cambios en el angulo de la AMS en posicion
supina y vertical y la medicion del angulo de la
AMS en posicién vertical son mas eficaces que
la medicion del angulo de la AMS en posicion
supina en la correlacién clinico-radioldgica. No
encontraron ninguna correlacion significativa con
el angulo de la AMS, el sexo ni el indice de masa
corporal.” En un estudio realizado con TC con
contraste en adolescentes sanos, los valores del
angulo de la AMS, la distancia al duodeno y la
distancia a la VRI midieron 41,1 grados, 11,2 mm
y 8,2 mm en las mujeres y 42,7 grados, 12,6 mm
y 9,2 mm en los varones, y no se encontraron
diferencias segun el sexo. En el estudio, en
ambos sexos, hubo una correlacion positiva
entre el indice de masa corporal y el angulo de la
AMS vy las distancias al duodeno y a la VRI." En
nuestro caso, los valores del angulo y la distancia
medidos en la EDC y la TCC de abdomen fueron
inferiores a los de la poblacién sana y fueron
significativos en cuanto al SW y al SC.

En los casos con sintomas leves en el SC,
el seguimiento y el tratamiento conservador son
suficientes, mientras que el tratamiento quirdrgico
se recomienda en los casos con hematuria,
proteinuria grave y dolor grave en la fosa renal
que lleva a anemia.®

Aunque la coexistencia de estos dos
sindromes en adolescentes es bastante
infrecuente, en la bibliografia, se han informado,
como casos clinicos, que el SW puede
acompafar especialmente al SC anterior.*”

En conclusién, los pediatras deben sospechar
la presencia de SW en ausencia de signos de



inflamacién, especialmente en los episodios
recurrentes de dolor abdominal o vémitos
después de las comidas, y se debe tener en
cuenta la asociacion con el SC si esta situacion
se acompafa de proteinuria. Creemos que este
reporte de caso es instructivo porque resalta la
necesidad de que los médicos sean escépticos
y presten atencion a todos los detalles de los
sintomas, ya que los diagndsticos erréneos son
inevitables. W
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