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Resum

Introduccié. La sindrome de I'artéria mesenterica superior,
o malaltia de Wilkie, i la sindrome de compressié de la
vena renal esquerra, o sindrome del trencanous, sén poc
freqlents. Normalment estan provocades per una compres-
sié extrinseca del duodé o de la vena renal esquerra, res-
pectivament, a causa d'una disminucié de I'angle entre
|'arteria mesentérica superior i I'aorta.

Cas clinic. Adolescent de 15 anys que va consultar a urgen-
cies per dolor abdominal de cinc mesos d’evolucié localitzat
a I'epigastri, acompanyat de vomits, proteindria i perdua de
pes. La pacient havia consultat préviament en altres centres
i s’havien descartat patologies urgents quirdrgiques. Es va
completar I'estudi amb una tomografia computada abdomi-
nal amb diagnostic de sindrome de I'arteria mesenterica
superior i sindrome del trencanous. La pacient va ingressar
a la planta d’hospitalitzacié i es va tractar de forma conser-
vadora amb una dieta hipercalorica; el transit intestinal i la
proteindria van millorar, i va poder ser remesa a domicili i
controlada ambulatoriament de forma multidisciplinaria.

Comentari. Els problemes secundaris a la compressié aorto-
mesenterica poden donar quadres compatibles amb la sin-
drome de I'arteria mesentérica superior i la sindrome del
trencanous. El diagnostic d’aquests quadres pot resultar
complex per la incidéncia baixa i per la simptomatologia
inespecifica que els caracteritza. El tractament conserva-
dor representa la primera linia de tractament, perd en al-
guns casos pot no ser suficient. Per tot aixd és necessari
fer un maneig multidisciplinari d’aquests pacients.

Paraules clau: Sindrome de I’artéria mesentérica superior.
Sindrome del trencanous. Pediatria.

COEXISTENCIA DE ENFERMEDAD DE WILKIE Y SINDROME DEL
CASCANUECES

Introduccion. El sindrome de la arteria mesentérica superior o de
Wilkie y el sindrome del cascanueces son poco frecuentes. Nor-
malmente estan producidos por una compresiéon extrinseca del
duodeno o de la vena renal izquierda, respectivamente, debido a

una disminucién del angulo entre la arteria mesentérica superior y
la aorta.

Caso clinico. Adolescente de 15 afios que consulté a urgencias por
dolor abdominal de cinco meses de evolucion localizado en epigas-
trio, acompafiado de vomitos, proteinuria y pérdida de peso. La
paciente habia consultado previamente en otros centros descar-
tando patologias urgentes quirlrgicas. Se completé el estudio con
una tomografia computarizada abdominal con diagnéstico de sin-
drome de la arteria mesentérica superior o de Wilkie y sindrome del
cascanueces. La paciente ingresé en planta de hospitalizacién y se
traté de forma conservadora con una dieta hipercalérica con mejo-
ria del transito intestinal y de la proteinuria, y pudo ser remitida a
domicilio y controlada ambulatoriamente de forma multidisciplinar.

Comentario. Los problemas secundarios a la compresién aortome-
sentérica pueden dar cuadros compatibles con el sindrome de la
arteria mesentérica superior o de Wilkie y el sindrome del cascanue-
ces. El diagnéstico de estos cuadros puede resultar complejo por su
baja incidencia y por la sintomatologia inespecifica que los caracte-
riza. El tratamiento conservador representa la primera linea de tra-
tamiento, pero en algunos casos puede no ser suficiente. Por estos
motivos es necesario un manejo multidisciplinar de estos pacientes.

Palabras clave: Sindrome de la arteria mesentérica superior. Sin-
drome del cascanueces. Pediatria.

SIMULTANEOUS OCCURRENCE OF WILKIE AND NUTCRACKER SYNDROMES

Introduction. The superior mesenteric artery syndrome or Wilkie
syndrome and the nutcracker syndrome are rare. They are normally
caused by extrinsic compression of the duodenum or the left renal
vein respectively, due to a narrowing of the angle between the su-
perior mesenteric artery and the aorta.

Case report. A 15-year-old girl presented to the emergency room
with a five-month history of abdominal pain located in the epigas-
trium, accompanied by vomiting, proteinuria, and weight loss. The
patient had previously consulted in other centers, and urgent sur-
gical conditions were ruled out. The study was completed with an
abdominal computed tomography scan, which led to the diagnosis
of superior mesenteric artery or Wilkie syndrome, and nutcracker
syndrome. The patient was admitted to the hospital and treated
conservatively with a hypercaloric diet with improvement in intes-
tinal transit and proteinuria. She was discharged to continue the
follow-up with a multidisciplinary team.
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Coexisténcia de la malaltia de Wilkie i la sindrome del trencanous

Comment. Problems secondary to aortomesenteric compression can
give symptoms like superior mesenteric artery or Wilkie syndrome
and nutcracker syndrome. The diagnosis of these conditions can
be complex due to their low incidence and the non-specific symp-
tomatology that characterizes them. Conservative treatment repre-
sents the first line of treatment, but in some cases it may not be
enough. For these reasons, multidisciplinary management of these
patients is necessary.

Keywords: Superior mesenteric artery syndrome. Wilkie syndrome.
Nutcraker syndrome. Pediatrics.

Introduccio

La sindrome de l'artéria mesentérica superior (SAMS),
també anomenada malaltia de Wilkie, té lloc per la
compressio de la tercera porcié del duode entre 'aorta
i I'artéria mesentérica superior (AMS). Es una entitat
poc freqlent, amb una incidencia d’entre el 0,13% i el
0,3%, amb més prevalenca en dones joves amb un
index de massa corporal baix. Els simptomes tipics in-
clouen dolor abdominal i vomits postprandials. Esta
relacionada amb la pérdua de pes, que disminueix el
pla de greix entre el duodé i 'AMS . El diagnostic es fa
amb una correlacié entre els canvis radiologics, com la
dilatacié duodenal en preséncia d’un angle estret d’en-
lairament de I'AMS, i la presentacio clinica?. El tracta-
ment inicial descrit se centra en el suport nutricional
amb una dieta hipercalorica per fomentar la recupera-
ci6 de pes que pot resultar curativa 3.

La sindrome del trencanous (ST) o sindrome de com-
pressi6 de la vena renal esquerra és un fenomen
d’hipertensio a la vena renal esquerra (VRE) provocat
de manera anterior (més freqlent) per la compressio
entre 'AMS i I'aorta, o de manera posterior entre I'aorta
i la columna vertebral. També és una entitat rara d'inci-
deéncia desconeguda“. Normalment es manifesta com a
dolor al flanc esquerre amb hematuria, proteindria o
insuficiencia renal, o sense cap d’'aquests signes. El di-
agnostic es pot fer amb una correlacié de les troballes
radiologiques i la presentacio clinica, amb necessitat de
mesurar la pressié de la VRE de forma invasiva o no. El
tractament de la sindrome del trencanous es pot fer de
forma conservadora en casos lleus, i arribar a diverses
opcions quirlirgiques reconstructives 3.

La compressi6 radiologica simultania del duode i de la
VRE, i per tant la coexistencia de les dues sindromes,
és molt rara i se n’han descrit molts pocs casos en la
literatura 5. Presentem el cas d’una adolescent de 15
anys amb diagnostic clinic i radioldgic de SAMS i ST.

Cas clinic

Pacient de sexe femeni de 15 anys (49 kg, 165 cm,
index de massa corporal 17,9 kg/m?) que va consultar
a urgencies per molesties abdominals postprandials
amb nausees i vomits de caracter alimentari durant
cinc mesos. Va declarar ser exfumadora sense altres
antecedents medics d’interes. La pacient referia can-

sament i perdua de 10 kg des del comencament de la
clinica. No va observar alteracions durant les miccions.

En I'exploracio fisica es va constatar epigastralgia i do-
lor a I'hipocondri esquerre, sense signes d'irritacié peri-
toneal ni irradiacié del dolor.

Es van demanar proves de laboratori, incloent-hi una
analitica de sang en qué destacava una hemoglobina
d’'11,4 g/dL (dos mesos abans presentava una analitica
amb hemoglobina de 13,1 g/dL), velocitat de sedimen-
tacio globular (VSG) de 120 mm/h i proteina C reactiva
(PCR) de 8,2 mg/dL. També es va demanar una analisi
d’orina que va denotar proteintria i hematuria micros-
copica (14 hematies/ul).

Davant de I'epigastralgia de mesos d’evolucié asso-
ciada a vomits, pérdua de pes i analitica general amb
descens de 2 punts de I'hemoglobina amb VSG i PCR
elevades, es va completar I'estudi amb una tomografia
abdominal (la pacient tenia ecografies abdominals ur-
gents prévies sense alteracions destacables). En I'es-
tudi tomografic es va descriure I'angle aortomesenteric
per sota del limit inferior de la normalitat (aproximada-
ment 10°) amb distancia aortomesenterica també dis-
minuida (4 mm); associava un pincament de la vena
renal esquerra (Fig. 1), aixi com un canvi de calibre de
la tercera porcié duodenal (Fig. 2). Aquestes troballes
van ser compatibles amb la SAMS i la ST.

Fig. 1. Tomografia computada abdominal amb pingament de la vena
renal esquerra. La fletxa assenyala la dilatacio de la vena renal esquerra
proxima a la sortida de l'artéria mesenterica superior.

Fig. 2. Tomografia computada abdominal amb canvi de calibre de la
tercera porcié duodenal. La fletxa assenyala la dilatacio de la segona

porcid i el col-lapse de I'inici de la tercera porcié del duode.
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La pacient va ingressar a la planta d’hospitalitzacié pe-
diatrica. Va rebre una atencié multidisciplinaria (Pedi-
atria d’Urgencies, Gastroenterologia Pediatrica, Nefro-
logia Pediatrica, Radiologia Intervencionista, Cirurgia
Pediatrica i Cirurgia Vascular) i es va optar per una
actitud conservadora amb rehidratacio i inici de nutri-
cid enteral hipercaldrica. Va evolucionar de manera
correcta, amb millora clinica progressiva, i va ser re-
mesa a domicili tres dies després de I'ingrés.

Posteriorment la pacient va continuar fent controls cli-
nics en que es va evidenciar una millora del pes (va
guanyar 5 kg en sis mesos), coincidint amb una remis-
si6 completa de les epigastralgies. Als estudis nefrolo-
gics la proteindria i I'nematdria microscopica van re-
metre al cap de dos mesos de l'ingrés. També es va
completar I'estudi amb una endoscopia digestiva al
mes de I'ingrés, sense troballes d'interés.

Després de dos anys de seguiment, la pacient es tro-
bava asimptomatica i finalment va ser donada d’alta de
pediatria.

Discussio

La coexistencia de la SAMS i la ST és molt infreqlent.
La patogénesi té lloc normalment per un angle aorto-
mesenteric per sota del limit inferior de la normalitat,
que es considera patologic en poblacié pediatrica per
sota dels 35 graus. En els casos de ST posterior,
aquesta compressié és secundaria a una disminucio
de la distancia entre l'aorta i la columna vertebral. En
la major part dels casos es relaciona amb péerdua de
pes i un baix index de massa corporal, com en el cas
de la nostra pacient”.

La clinica descrita de les dues sindromes és variable.
Pel que fa a la ST, 'hematuria (present en el 55% dels
pacients), la proteinuria (present en el 49,9%) i el dolor
al flanc esquerre (present en el 19,1%) sén les més
frequents 8. D’altra banda, pel que fa a la SAMS, I'epi-
gastralgia (59%), els vomits postprandials (50%), la
perdua de pes i I'index de massa corporal baix (32%)
son els més freqlients®. L'epigastralgia, el dolor al flanc
esquerre, els vomits postprandials i la proteindria eren
presents en el cas que es presenta.

El diagnostic de la SAMS i la ST molts cops és un di-
agnostic d’exclusio i es confirma radioldogicament mit-
jancant una ecografia com a primera opci6 diagnostica
(amb una sensibilitat del 69-90% i una especificitat del
89-100%); en el nostre cas, malgrat que la pacient
s’havia sotmés a estudis ecografics previs en altres
centres, no van ser concloents per al diagnostic. Altres
opcions diagnostiques, com la tomografia computada o
la ressonancia magnética, estan descrites i poden
identificar signes de la ST i o de la SAMS, com ara la
compressio de la vena renal esquerra o duodenal (amb
distensié abdominal associada o sense), 'angle aorto-

mesenteric reduit, la distancia aortomesentérica per
sota dels 8 mm, el signe del bec (per compressié de la
vena renal esquerra entre I'aorta i I'arteria mesenterica
superior) o l'elevacié de la ratio de compressié de la
vena renal esquerra (patologica per sobre dels 3,99) 1°,

En la literatura no hi ha una guia de maneig dels pa-
cients amb coexistencia de la SAMS i la ST; per aquest
motiu, la valoracié de la pacient descrita s'ha fet des de
I'ingrés de manera multidisciplinaria i individualitzada.
El tractament d’inici proposat ha estat conservador
amb la finalitat de guanyar pes i amb resultat de millora
simptomatica evident3. No obstant aixo, en la literatura
es descriuen tractaments quirdrgics en cas de fracas
del tractament conservador; uns exemples serien la
col-locacio d’'un stent intravascular a la vena renal en
el cas de la ST, la transposicié vascular en el cas de la
SAMS, la col-locacié laparoscopica de stents extravas-
culars, cirurgies de derivacio intestinal com duodeno-
jejunostomies a la SMAS, entre altres & 82,

Per tant, és important coneixer la SAMS i la ST perque,
en molts casos, el diagnostic és d’exclusié i dirigit. Com
que la coexistencia de les dues sindromes és molt in-
freqlent, no hi ha un protocol de diagnostic, de tracta-
ment o de seguiment d'aquests pacients i el maneig
multidisciplinari és incondicional. No obstant aixo,
I'inici del tractament conservador amb dietes hiperca-
lorigues sembla una bona opcid, amb bons resultats
en la literatura.
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