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Resumo: A doenca de Crohn é uma doenca inflamatdria intestinal crdnica e idiopatica na qual um
dos sinais mais comuns pode ser a perda ponderal. A sindrome de Wilkie é, geralmente, observada
em doentes submetidos a cirurgia com subsequente alteracao da anatomia ou com perda de peso
rapida e severa. Nenhuma correlacao entre as duas entidades foi estabelecida, mas a sindrome de
Wilkie com ou apds o diagndstico de doenca inflamatdria intestinal, devido a perda de peso, tem
sido reportada. Um diagndstico simultdneo pode ser complexo e critico dadas as implicagdes na
abordagem terapéutica e progndstico destes doentes. Dada a escassez de informacao na literatura
torna-se pertinente a sua discussao, ilustrada por um caso clinico que evidencia o desafio clinico na

abordagem destes doentes.

Objetivos: Com o objetivo de reunir e sistematizar o conhecimento mais atual no ambito da doenca
de Crohn e sindrome de Wilkie, procede-se a exposicdo e discussdo de um caso clinico real,
ilustrativo da raridade de dois diagndsticos em simultdneo. Com a finalidade de debater a possivel
associacdo entre as duas doencas cujo diagndstico de ambas é dificultado atendendo a partilha e
inespecificidade de muitos dos seus sintomas. Através deste estudo de caso, evidencia-se a marcha
diagndstica e a possivel abordagem terapéutica multidisciplinar a adotar perante estes quadros
clinicos, tdo escassos na literatura.

Neste sentido, foi realizada uma breve revisdo bibliografica, a fim de reunir e clarificar a informagao
mais atual sobre o tema, sistematizando-a e permitindo aumentar o seu conhecimento para uma

adequada gestdo clinica.

Métodos: Procedeu-se ao estudo do caso clinico realizando uma andlise e discussdo critica de
informaces como dados demograficos, histéria clinica, exames complementares de diagndstico,
intervencdes e tratamentos realizados, sendo assegurado o anonimato e confidencialidade. Toda a
informacdo constante advém da consulta do registo médico eletrdnico (Sclinico e SECTRA) do
Centro Hospitalar Universitario do Porto.

A discussdo do caso clinico foi integrada com o conhecimento reunido apds revisao da literatura
sobre o tema, servindo de enquadramento tedrico do mesmo. Para isso, foram selecionados para
analise artigos de investigacdo, relatos de caso (case reports) e revisdes no ambito, sem limitagdo
temporal, mas privilegiando a informagdo mais atual. Os artigos foram pesquisados com recurso a
base de dados online Medline-Pubmed, recorrendo as seguintes palavras-chave (MeSH do Index
Medicus): “crohn’s disease”, “wilkie’s syndrome”, “superior mesenteric artery syndrome”,

” o«

“nutcracker syndrome”, “treatment”.



Conclusdes: O caso clinico reportado apresenta a associacao de duas doencgas raras, a doenga de
Crohn e a sindrome de Wilkie. Atendendo a morbimortalidade da sindrome de Wilkie associada a
um diagndstico tardio e tratamento inadequado, este caso demonstra novamente a sua
importancia como diagndstico diferencial perante a suspeita de uma obstrucdo intestinal proximal,
especialmente, no contexto de perda de peso severa e recente num doente com doenca de Crohn.
Conclui-se que na literatura atual existem poucas descricdes acerca desta coexisténcia e a

necessidade de investigacdo no que diz respeito a gestdao simultdnea das duas entidades clinicas.

Palavras-Chave: Doenca de Crohn; Sindrome de Wilkie; Sindrome da Artéria Mesentérica Superior;

Sindrome de Nutcracker; Tratamento.



Abstract: Crohn's disease is a chronic and idiopathic inflammatory bowel disease in which one of
the most common signs may be weight loss. Wilkie's syndrome is usually seen in patients who have
undergone surgery with subsequent changes in anatomy or with rapid and severe weight loss. No
correlation between the two entities has been established, but Wilkie's syndrome with or after the
diagnosis of inflammatory bowel disease, due to weight loss, has been reported. A simultaneous
diagnosis can be complex and critical, given the implications for the therapeutic approach and
prognosis of these patients. Given the lack of available information in the literature, the discussion
is pertinent, illustrated by a clinical case that highlights the challenge in management of these

patients.

Aim: To gather and systematize the most current knowledge in the field of Crohn’s disease and
Wilkie’s syndrome, we report a real clinical case illustrating the rarity of two diagnoses
simultaneously. Additionally, we discuss the possible association between the two diseases whose
differential diagnosis is difficult given the sharing and nonspecificity of many of their symptoms.
Through this case study, we make evidence of the diagnostic gait and the possible multidisciplinary
therapeutic approach to be adopted in these clinical conditions, which are so rare in the literature.
In this context, a brief literature review was carried out, whose aim is to gather and clarify the most
recent information on the subject, systematizing it, and allowing to increase its knowledge for an

adequate clinical management.

Methods: The clinical case study was carried out by performing an analysis and critical discussion
of information such as demographic data, clinical history, complementary tests, interventions, and
treatments performed, ensuring anonymity and confidentiality. All clinical information was
obtained by consulting the electronic medical record of Centro Hospitalar Universitario do Porto
(Sclinico and SECTRA).

The discussion of the clinical case was integrated with the knowledge gathered after reviewing the
literature on the subject, serving as a theoretical framework. For this, there were selected for
analysis investigation articles, case reports and reviews under the theme, without temporal
limitation, but favoring more current information. The articles were researched using medline-
pubmed online databases, according to the following keywords (MeSH of Index Medicus): “crohn’s
disease”, “wilkie’s syndrome”, “superior mesenteric artery syndrome”, “nutcracker syndrome”,

“treatment”.



Conclusions: The reported clinical case presents an association of two rare diseases, Crohn’s
disease and Wilkie’s syndrome. Given the morbidity and mortality of Wilkie’s syndrome associated
with late diagnosis and inadequate treatment, this case demonstrates again its importance as a
differential diagnosis when suspected of a proximal bowel obstruction, especially in the context of
severe and recent weight loss in a patient with Crohn’s disease. In the current literature there are
few descriptions about this coexistence and it’s necessary to investigate how to manage the two

clinical entities simultaneously.

Keywords: Crohn’s Disease; Wilkie’s Syndrome; Superior Mesenteric Artery Syndrome;

Nutcracker’s Syndrome; Treatment.
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Introdugao

A doenca de Crohn (DC) é uma doenga inflamatdria intestinal (DII) crénica e idiopatica,
caracterizada por periodos de remissado e atividade inflamatdria, que pode afetar qualquer area do
trato gastrointestinal, desde a boca até ao anus, com um predominio no ileo terminal e cdélon

proximal, podendo também cursar com manifestacdes extra-intestinais.’™®

A apresentacao clinica pode ser aguda ou insidiosa e é, normalmente, inespecifica e determinada

sobretudo pela localizac3o da inflamac3o intestinal.>™*

Até a data, ndo existe um gold-standard para o diagnéstico de DC e, por isso, é crucial ter em
conta a informacdo obtida na avaliacdo clinica em associacdo com achados endoscdpicos,

histoldgicos, radioldgicos e bioquimicos.>48

Na generalidade, o tratamento da DC é individualizado, dependente da localizacdo da doenca e
do comportamento da mesma (inflamatdria, estenosante ou penetrante).>”*'! Os principais
objetivos da terapéutica sdo evitar as complicacdes da doenca e preservar a qualidade de vida dos
doentes. O controlo precoce da doenga e a monitorizagdo apertada sdo a Unica maneira de mudar

o seu curso.>!

A prevaléncia da DC esta a aumentar, sendo na maioria diagnosticada entre os 20 e os 40 anos.
Tendo em conta o seu carater altamente recidivante e, consequente, elevado numero de
hospitalizagGes e tratamentos necessarios, é essencial o diagndstico precoce e uma abordagem

terapéutica adequada a fim de diminuir a morbilidade.?

A sindrome de Wilkie (SW), também designada por sindrome da artéria mesentérica superior, é
uma etiologia rara de obstrucdo do intestino delgado proximal secundaria a compressao vascular
extrinseca da terceira porgdo do duodeno (D3) entre a artéria mesentérica superior (AMS) e a aorta
abdominal que se pensa estar associada, principalmente, a uma reduc¢do do tecido adiposo

mesentérico em condi¢des de uma perda de peso répida e pronunciada.!?™8

Maioritariamente, o diagndstico clinico pode ser dificil devido a sintomatologia inespecifica,
sendo necessario um alto indice de suspei¢c30.121%2° Por este motivo, a identificacdo desta sindrome
é, frequentemente, um diagndstico de exclus3o, atendendo a sua baixa prevaléncia.'*1>182122 Desta

forma, este é baseado na interpretac3o da clinica em associacdo com os exames imagioldgicos.'®%”



No que se refere a abordagem terapéutica, a mesma é ditada pela gravidade da apresentagao
sintomatica, consistindo num tratamento conservador preferencialmente ou, em ultima instancia,

intervenc3o cirurgica.’6%

A associacdo destas duas doengas, a DC e a SW, faz com que o diagndstico de ambas seja
dificultado, atendendo a partilha e inespecificidade de muitos dos seus sintomas. Além disso,
considerar o tratamento cirdrgico dirigido na SW em doentes com DC gera riscos acrescidos,

devendo o tratamento destes doentes ser equacionado individual e multidisciplinarmente.

Deste modo, sera apresentado um caso clinico pouco comum da coexisténcia destas duas
entidades — Doenca de Crohn e Sindrome de Wilkie — referente a um doente seguido no servico de
Gastrenterologia do Centro Hospitalar Universitario do Porto (CHUP), para o qual a literatura

existente é escassa.



Métodos

A informacao bibliografica foi recolhida através da selegdo e andlise critica de artigos cientificos,
incluindo relatos de casos clinicos (case reports) acerca do tema, acedidos através da base de dados

informatizada Medline-PubMed.

A selecdo de artigos de interesse foi feita recorrendo as seguintes palavras-chave (MeSH do Index
Medicus): “Crohn’s disease”, “Wilkie’s syndrome”; “Superior mesenteric artery syndrome”;

“Nutcracker syndrome”; “Treatment”.

Assim, foram analisados titulos e abstracts, autores, ano e jornal/revista de publicacdo, tendo

apenas como base artigos nos idiomas inglés e portugués.

Em termos temporais, ndo foram aplicadas restricdes ou filtros, porém foi dada primazia aos

artigos mais recentes e em conformidade com o estado da arte.

Adicionalmente, foram pesquisadas manualmente as bibliografias e referéncias dos artigos

compativeis com a sele¢do para um melhor enquadramento.

A informacdo clinica do caso reportado foi obtida através da consulta dos registos médicos
eletréonicos constantes no processo clinico eletronico do CHUP apds aprovacdo prévia pela

Comiss3o de Etica CHUP/ICBAS. Foram utilizadas as aplicacdes eletrénicas Sclinico e SECTRA.

Durante a redagao do trabalho, foi usado o programa Zotero® para organiza¢ao das referéncias

bibliograficas



Caso Clinico

Doente do sexo masculino, 33 anos, caucasiano, engenheiro informatico, natural e residente em
Oliveira de Azeméis. Apresenta antecedentes de rinite alérgica e corre¢ao cirdrgica a um varicocelo
aos 16 anos. Sem outros antecedentes patoldgicos pessoais ou familiares relevantes. Sem alergias
ambientais, alimentares ou medicamentosas conhecidas. Sem histéria de habitos alcodlicos e

tabagicos.

Em agosto de 2019 foi referenciado para a consulta de Gastrenterologia do CHUP por um quadro
iterativo de dejecGes diarreicas (fezes pastosas, cor amarelada, sem sangue ou muco, com uma
frequéncia de 2 a 3 vezes por dia) acompanhadas de 19% de perda ponderal com 2 anos de
evolugdo. Concomitante, apresentava dor abdominal difusa em cdlica, sem fatores precipitantes ou
atenuantes como o transito intestinal ou a ingestdo alimentar. De notar, auséncia de febre, suores

noturnos nem adenopatias.

Ao exame objetivo encontrava-se normotenso, normocardico, eupneico e apirético com mucosas
coradas e hidratadas. Auséncia de distensdo abdominal, massas palpaveis, organomegalias ou
pontos dolorosos a palpacdo superficial e profunda do abdédmen. Auséncia de edemas periféricos
ou outros sinais inflamatdrios. Sem palpacdo de adenopatias supraclaviculares, axilares ou

inguinofemorais. Exame proctoldgico sem alteracées.

No que se refere a antropometria, encontrava-se emagrecido com um indice de massa corporal

(IMC) de 18.98 kg/m? (Altura: 190 cm e Peso Atual: 68.5 kg). O seu peso habitual era 85kg.

Relativamente aos métodos complementares de diagndstico realizados no exterior, no ano de
2017, apresentava uma enterografia por ressondncia magnética (entero-RM) que demonstrou um
“discreto espessamento parietal circunferencial associado a um hiper-realce da mucosa de um
curto segmento do ileo terminal posicionado no quadrante inferior direito do abdémen, muito

proximo da valvula ileocecal, que ndo excede os 3 cm” (Figura 1).

Além disto, uma ileocolonoscopia na qual se observou uma “Ulcera Unica de 5 a 6 mm, superficial,
na parte distal do ileo. N3do se identificaram outras lesGes. Sem descrigdo das bidpsias efetuadas”,

tendo sido colocada a hipdtese de uma DC ileal (Figura 2).

No estudo anatomopatoldgico verificou-se “Mucosa de tipo cdlon-reto sem alteragdes
valorizaveis; mucosa de tipo entérico com alterag¢Bes inflamatdrias e sinais de actividade focal,
notando tecido linféide de tipo reativo no cdrion. Ndo se identificam granulomas epitelidides — a

integrar no contexto clinico-endoscépico”.



O doente efetuou em 2019, previamente a referenciacdo para o CHUP, novos exames para
investigacdo etiolégica dada a persisténcia da clinica na qual analiticamente era de realgar a
auséncia de anemia, trombocitose, de eleva¢do da proteina C reativa ou da calprotectina fecal,
assim como, auséncia de défices de ferro, vitamina B12 ou acido félico. De salientar apenas uma

velocidade de sedimentagdo ligeiramente aumentada, 28mm/hora (valor de referéncia <13).

Na endoscopia digestiva alta (EDA), realizada para estudo do emagrecimento acentuado, ndo

foram demonstradas alteracdes (Figura 3).

Repetiu também a ileocolonoscopia com bidpsias com o objetivo de avaliacdo e vigilancia de uma

possivel DIl na qual ndo foram observadas alterac6es endoscdpicas ou histolégicas (Figura 4).

Deste modo, na consulta no CHUP, para esclarecimento adicional do quadro clinico e achados
previamente obtidos foi requisitada a realizacdo de novo estudo analitico e video-capsula

endoscdpica (VCE) e nao foi instituida terapéutica.

Nas reavalia¢cOes subsequentes, num periodo de 2 meses, mantinha periodos de alternancia do
transito gastrointestinal com predominio de diarreia com fezes amareladas e moldadas,
diariamente (Escala de Bristol 2-6) e novos periodos de dor abdominal em célica na fossa iliaca
direita acompanhada de sensa¢do de moedeira nos quadrantes superiores, que agravava com a
flexdo do tronco. Sem relacdo com as refeicdes. Nocdo de enfartamento com nauseas e vomitos
alimentares apds o término das refeicdes. Sem aumento do peso e auséncia de dispneia, febre ou

sudorese.

Dos métodos complementares de diagndstico pedidos na consulta externa de Gastrenterologia,
analiticamente observou-se auséncia de anemia, trombocitose, de elevagdo dos parametros
inflamatérios, hipoalbuminemia e, ainda, auséncia de défice de ferro, vitamina B12 ou acido félico

(Tabela ).

Na VCE verificou-se “ao longo do jejuno, mucosa com 4 Ulceras com cerca de 4mm e cerca de 15
a 20 erosdes. {leo proximal sem alteracdes relevantes. Na metade distal do ileo multiplas erosdes
com halo congestivo e eritematoso, sendo que no ileo mais proximo da valvula ileocecal existem
Ulceras mais numerosas e de dimensdes até 7mm. Exame de video-capsula endoscdpica completo,
com atingimento do polo cecal as 5h18min de exame — interpretacdo do endoscopista - Provavel

doenca de Crohn do intestino delgado” (Figura 5).

Perante os achados clinicos e imagioldgicos anteriormente mencionados, apesar da histologia
previamente descrita pouco informativa, e apds rastreio infecioso, nomeadamente coproculturas

negativas, foi assumido provavel diagnéstico de DC. Nesta altura foi pedida nova ileocolonoscopia



com bidpsias e iniciado ciclo de budesonido 9mg durante 8 semanas devido a manutengao da
clinica, perspetivando-se orientacdo para provavel terapéutica combinada com azatioprina e

inibidores do fator de necrose tumoral alfa.

Em Outubro de 2019, atendendo a desproporcionalidade entre a clinica (diarreia, dor abdominal
e sobretudo perda de peso) e os achados laboratoriais e endoscépicos foi requisitada tomografia
computorizada (TC) toraco-abdomino-pélvica. Adicionalmente, foi pedida avaliacdo nutricional

com inicio de suplementacdo entérica pela desnutricdo proteico-caldrica evidenciada.

A TC toraco-abdomino-pélvica revelou uma “reducdo do angulo entre a emergéncia da artéria
mesentérica superior e aorta abdominal com reducdo da distancia aortomesentérica (6mm ao nivel
de D3). Estes achados condicionam uma compressdo da veia renal esquerda e duodeno (D3),
designada pinga mesentérica, traduzindo uma provavel sindrome de Nutcracker e sindrome de
Wilkie concomitantes, podendo explicar os antecedentes de varicocelo e queixas abdominais
referidas. Relativamente as ansas intestinais, apesar de ndo se encontrarem adequadamente
distendidas para uma correta avaliacdo, ndo se identificaram areas de espessamento parietal

anormal nos segmentos distendidos, densificacdo da gordura ou ingurgitamento vascular” (Figura

6).

Na sequéncia destes achados, foi adicionalmente realizado o diagndstico de SW e sindrome de

Nutcracker associado a provavel DC.

Desta forma, o doente foi inscrito em consulta multidisciplinar para discussdo da abordagem

terapéutica conjuntamente com a radiologia, cirurgia vascular e gastrenterologia.

Posteriormente, em fevereiro de 2020, solicitou-se novo estudo analitico para auxiliar na
caracterizagdo do quadro, cujos resultados verificados na reavaliacdo subsequente se encontram
listados na tabela Il. E de realcar apenas a elevacdo da calprotectina fecal. Além disto, foi também
requisitada uma EDA pelos achados na TC toraco-abdomino-pélvica e o doente continua a aguardar
a realizacdo da ileocolonoscopia previamente descrita para aquisicio de nova informagao

histolégica dos achados observados na VCE.

Observou-se uma boa resposta ao budesonido com atingimento de 1 dejecao a cada 2 dias de
fezes moldadas e resolucdo da dor abdominal. Manutencdo de alguns episédios de nduseas,
principalmente com a flexdo do tronco, sem vomitos. Por ultimo, verificou-se um aumento de peso

gradual de 4kg, com peso atual de 73kg.



Na EDA é de salientar, ao nivel do duodeno um bulbo dilatado, sem lesbes da mucosa até D3. Em
D3 observada diminuicdo da distensibilidade luminal, com limen em fenda, associado a

abaulamento pulsatil (Figura 7).

A data do inicio da redagdo desta tese o doente apresentava-se inscrito numa reunido
multidisciplinar com gastrenterologia e cirurgia vascular. No entanto, devido a pandemia por SARS-
CoV-2 e as reorganizagGes logisticas dos servicos, a atual data aguarda-se a realizacdo da ultima
ileocolonoscopia requisitada de forma a firmar a atividade e o diagndstico de DC e discutir a
indicacdo terapéutica por parte da cirugia vascular conjuntamente com a reunidao multidisciplinar

de gastrenterologia/doenca inflamatdria intestinal.

Atendendo a que a DC ndo apresenta um gold-standard para o seu diagndstico entende-se com
os achados clinicos, imagioldgicos, laboratoriais e endoscépicos apresentados um diagndstico

muito provavel de DC.



Discussdo

Doencga de Crohn

A DC é uma doenga inflamatdria intestinal crdnica e idiopatica, caracterizada por periodos de
remissdo alternados com periodos de agudizacdo, que pode afetar qualquer area do trato
gastrointestinal, desde a boca até ao anus, com um predominio no ileo terminal e célon proximal,
sendo o envolvimento do reto raro.t™’

E uma entidade rara, cuja prevaléncia é maior na Europa (0,322%), Canada (0,319%) e nos Estados
Unidos da América (0,214%).3Segundo Molodecky NA et al, a incidéncia e a prevaléncia da DC estdo
a aumentar a nivel mundial, sendo superior nos paises desenvolvidos comparativamente aos paises
em desenvolvimento, assim como, em areas urbanas.® A DC afeta de igual modo a populac3o
masculina e feminina.>?*?* As idades de diagndstico mais frequentes estdo compreendidas entre a
segunda e quarta décadas de vida,**%24 como é o caso do nosso doente, com um pico de incidéncia
menor descrito entre a quinta e sexta década.>®

A etiologia da DC ainda ndo se encontra completamente esclarecida, contudo pensa-se que o risco
de desenvolvimento e progressdo da doenca resulta da interacdo entre a suscetibilidade genética,
os fatores ambientais e a flora bacteriana entérica, levando a desregulagdo imunoldgica e, por sua
vez, a inflamacg3o crénica.’™

O tabagismo é um dos fatores de risco ambientais mais evidente na literatura, conferindo um
risco duas vezes superior de DC em comparac¢do com os ndo fumadores.?? A disbiose intestinal, que
consiste num desiquilibrio da microbiota entérica com diminui¢do da capacidade de absorgdo dos
nutrientes, é uma caracteristica da DC.%?

A associagdo com a genética estd documentada, tendo sido identificados mais de 200 locis
genéticos relacionados com a doenca.? De destacar o NOD2, também denominado CARD15,

descoberto em 2001,%%>2¢

considerado um dos fatores genéticos mais importantes para a DC
ileal.>?” Cerca de 12% dos doentes possuem histéria familiar de DC?® e é reconhecida a
hereditariedade desta doenca, com taxas de concordancia entre gémeos monozigdticos de
aproximadamente 50%.% O nosso doente ndo apresentava histéria familiar de DIl nem pessoal de

tabagismo.

Apresentagdo Clinica
A DC é caracterizada por uma apresentacao clinica inespecifica, determinada sobretudo pela
localizacdo da inflamac3o intestinal.>® A presenca de diarreia crénica, dor abdominal e perda de

peso, num adulto jovem, constituem o quadro clinico mais comum pressupondo este diagndstico.?



Além de que, outros sintomas constitucionais como febre, fadiga e anorexia podem também
integrar a apresentacdo inicial.™’ Nos casos em que ha atingimento predominante do cdlon, as

1347 Num contexto de envolvimento

retorragias sdo consideradas um achado frequente.
gastroduodenal pode-se verificar a ocorréncia de nduseas e vomitos.?

Considerando a cronicidade desta patologia e o seu envolvimento transmural, as complicacdes
sdo provaveis. Um terco dos doentes pode desenvolver complicacGes perianais como abcessos,
fissuras ou fistulas as quais, frequentemente, corroboram a possibilidade de se tratar de uma DC.*"
> Habitualmente, doentes com envolvimento ileal, ileocélico ou gastroduodenal apresentam uma
propensao significativamente maior no que se refere a progressao para complicacdes intestinais,
em comparagdo com a doenca limitada ao célon.®

O exame fisico raramente demonstra sinais especificos sugestivos de DC a excec¢do da patologia
perianal pelo que é crucial a realizacdo do exame proctolégico.**®

As manifestagcbes extraintestinais, igualmente importantes, também contribuem para o
diagnéstico de DC o que salienta o seu necessario reconhecimento através da anamnese e exame
fisico cuidadosos.! Segundo a literatura, o envolvimento de outros érgdos pode, por vezes, preceder
o aparecimento da sintomatologia gastrointestinal e estar associado 3 atividade da doenca.?® Além
disso, é mais comum na DC com atingimento célico.”

Perante a suspei¢do clinica de DC o recurso a meios complementares de diagndstico é
imprescindivel, ndo sé na exclusao de outras etiologias mas, sobretudo, no diagndstico definitivo e

na avaliacdo da atividade e gravidade da doenca.*

Achados Laboratoriais

As alteracGes laboratoriais, nem sempre presentes, isoladamente ndo permitem afirmar o
diagnéstico de DC, mas sdo importantes na monitorizacdo da doenga e das suas possiveis
complicacdes.*

A anemia por défice de ferro, défice vitamina B12 e/ou acido félico, a trombocitose, a elevacdo
dos pardmetros inflamatdrios, como a proteina C reativa e a velocidade de sedimentacdo, ou a
hipoalbuminemia s3o frequentemente observados.>*”? A hipoalbuminemia e as deficiéncias
vitaminicas estdo sobretudo presentes no contexto da DC com extenso envolvimento do intestino
delgado.?

A proteina C reativa é um reagente de fase aguda na qual se constata uma eleva¢do dos niveis
séricos perante atividade inflamatéria.>*’ N3o obstante, é de notar que cerca de 33% dos doentes
com DC, segundo Vermeire et al, podem ter valores normais apesar da presenca de doenca ativa.?®

Adicionalmente, a calprotectina e a lactoferrina fecal sdo, igualmente, marcadores de inflamacgdo

intestinal neutrofilica com uma elevada sensibilidade e especificidade no diagndstico de DII, sendo
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gue a calprotectina é o parametro standard na avaliagdo e monitorizacado da atividade inflamatdria
da doenca.’™ Além disso, apresenta um valor preditivo negativo no diagndstico diferencial entre a
DIl e a sindrome do intestino irritdvel.>2?® De acordo com alguns estudos realizados em doentes
selecionados, como por exemplo aqueles na qual possa existir alguma dificuldade na distincdo entre
as duas entidades clinicas previamente mencionadas, a medicao da calprotectina fecal é atil na

decis3o de avancar para a investigacdo endoscépica.?

Serologia

Em relacdo a serologia, as orientacdes internacionais mencionam que as concentragdes séricas
dos anticorpos anti-Saccharomyces cerevisiae (ASCA) e anti-citoplasma de neutréfilos (ANCA),
especificamente o p-ANCA, podem ser utilizadas como estudos adjuvantes para a distin¢do entre
DC e colite ulcerosa (CU).”

Segundo Mitsuyama K. et al, verifica-se uma percentagem ASCA positiva de 60 a 70% em doentes
com DC versus 10 a 15% na CU. Por outro lado, demonstrou-se que o p-Anca é detetado em 60 a
70% dos casos de CU e em 10 a 15% na DC. Deste modo, verificou-se que a razdo ASCA positivo/p-
ANCA negativo apresenta um valor preditivo para DC de 95%. No entanto, apesar destes anticorpos
poderem contribuir para a diferenciagao entre os dois tipos de DI, a sua baixa sensibilidade e a
existéncia de doentes com DC e p-ANCA positivo exibindo, frequentemente, um fenétipo clinico
semelhante a CU torna a sua utilidade na pratica clinica limitada ndo sendo recomendados por

rotina.®

Endoscopia e Imagiologia

Uma vez que todos os aspetos previamente mencionados sdo insuficientes para o diagndstico
definitivo, o préximo passo na marcha diagndstica consiste na realizacdo de uma ileocolonoscopia
com bidpsia.} %3931 De entre as lesdes mais comuns, consideradas critérios que permitem
corroborar a hipdtese de DC, macroscopicamente temos a presenca de erosdes aftdides e Ulceras,
com padrdo em “pedra da calcada”. As ulceras, normalmente longitudinais, podem ter uma
apresentacdo superficial ou profunda, constituindo um dos critérios de gravidade da DC.?
Histologicamente, inflamacdo transmural descontinua, irregularidade focal das criptas, arquitetura
irregular das vilosidades (no ileo terminal) e granulomas epitelidides sem necrose caseosa.?>7-232

A enterografia por tomografia computorizada (entero-TC) ou por ressonancia magnética (entero-
RM) é util, nomeadamente, perante a suspeita de envolvimento do intestino delgado, permitindo
avaliar a extensdo e atividade da doenca, o fendtipo (inflamatdria, estenosante ou penetrante),

bem como, a ocorréncia de complicagBes intestinais (abcessos, estenoses, fistulas). A sua

importancia reside no facto de esta ser uma area que se encontra frequentemente afetada na DC
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e permitir a detecdo de inflamacdo gastrointestinal em locais de dificil acesso endoscépico. Os
achados especificos que constituem critérios de diagndstico sdo: a capta¢do de contraste com
hiper-realce da mucosa; o espessamento da parede intestinal; o sinal do pente (comb sign) que
corresponde ao ingurgitamento dos vasa recta associado a inflamacao intestinal; o sinal do halo
gue diz respeito a um componente de gordura mesentérica de densidade aumentada em relagdo a
gordura subcutanea e retroperitoneal e formacdo de uma pseudocdpsula que a delimita, dando a
essa estrutura um aspeto de anel; estenoses e fistulas com dilatacdo a montante, ulceracdes e
aumento da gordura mesentérica focal com separacdo das ansas intestinais afetadas. A entero-TC
é um exame com uma maior disponibilidade e menor duracdo, no entanto, quando disponivel, a
entero-RM é preferivel dado reduzir o risco de exposicdo cumulativa a radia¢do, principalmente
nos jovens. 35731

Se os exames anteriormente mencionados ainda ndo sao explicativos do quadro clinico e existe
uma elevada suspeita de DC, o proximo passo sera o recurso a VCE, sendo o teste mais sensivel
para a detecdo de doenca no intestino delgado. De salientar que a VCE ndo permite efetuar
bidpsias.t™>733

A maioria dos doentes com DC apresentam lesGes localizadas no ileo terminal acessiveis através
da ileocolonoscopia, permitindo-nos iniciar a terapéutica sem investigacao do delgado. Contudo, é
fundamental ndo esquecer que podem também existir lesGes no jejuno nao observadas através da
endoscopia convencional.*®

Por outro lado, a EDA com bidpsia é essencial em doentes com sintomas do trato gastrointestinal

superior como dispepsia, nauseas, disfagia e perda de peso.>™>’

Classificagdo de Montreal

Gasche et al, introduziu a classificacdo de Vienna, em 2000, numa tentativa de classificar os
diferentes fendtipos da DC baseando-se na idade de diagndstico (A), na localizagdo (L) e no
comportamento da doenca (B).3* Atualmente, a caracterizacdo fenotipica da DC tem por base a
classificacdo de Montreal de 2005.3°> De acordo com Silverberg et al, foi introduzida uma nova
categoria no parametro A, a idade de diagndstico inferior ou igual a 16 anos, uma vez que as
criangas possuem usualmente fendtipos e gendtipos distintos dos verificados em adultos. Desta
forma, a classificagdo de Montreal descreve a idade ao diagndstico em A1l (inferior a 16 anos), A2

).3> Além disso, os autores propuseram a co-

(entre os 17 e os 40 anos) e A3 (acima dos 40 anos
classificacdo da localizacdo L4 (envolvimento do trato gastointestinal proximal) com L1 (ileo
terminal) e L3 (ileocdlico), perante a sua ocorréncia em conjunto. A localizacdo limitada ao célon é

designada L2.% Por ultimo, no comportamento da doenca verificou-se também a inclusdo de um
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modificador para a doenca perianal, representado pela letra “p” adicionada a B1 (inflamatdria), B2
(estenosante) ou B3 (penetrante). Deste modo, esta ndo deve ser considerada apenas como uma
manifestacdo da doenca penetrante, uma vez que a sua ocorréncia é independente do
comportamento da DC.%*

Embora a localizacdo possa permanecer estdvel, o comportamento da DC evolui ao longo do

tempo, com um nuimero crescente de doentes progredindo de B1 para B2 ou B3.%

Tratamento e Progndstico

O tratamento da DC é individualizado e dependente da localizacdo da doenca e do seu
comportamento (inflamatdrio, estenosante ou penetrante) sendo recomendada uma terapéutica
de inducdo da remissdo e de manutenc¢do da mesma.l341!

O algoritmo proposto para o tratamento desta DIl baseia-se numa estratégia “treat to target”,
sendo fundamental a estratificacdo do doente, a introducdo precoce de imunossupressores e
rapida escalada para agentes bioldgicos (estratégia step-up) ou a introdugdo precoce de terapéutica
combinada (estratégia top-down) tendo em conta fatores de prognéstico do doente associado a
um controlo rigido e frequente da atividade inflamatdria e, consequente, ajuste do tratamento para
atingimento do alvo terapéutico.>*°

Deste modo, perante uma doenga ligeira introduz-se o budesonido (na ileite ou ileocolite) ou
corticoides sistémicos (na colite). Se doenca moderada sem fatores de mau progndstico ou
complicagdes da DIl utilizam-se corticoides juntamente com imunomoduladores, como as
tiopurinas ou o metotrexato. Por ultimo, no caso de doen¢a moderada associada a fatores de mau
progndstico ou complicacdes, bem como, DC severa recomendam-se, inicialmente, os agentes
bioldgicos com ou sem associacdo a imunomoduladores.®°

Os corticoides sdo utilizados, sobretudo, nos periodos de agudiza¢do da doenca para controlo dos
sintomas durante a transicdo para terapéuticas com uma maior eficacia, nomeadamente agentes
imunomoduladores e/ou bioldgicos, visto que a corticoterapia se associa a efeitos adversos perante
a sua utilizacdo de longa duragdo.>!

Em termos de progndstico, na maioria dos doentes, os sinais e sintomas sdo crénicos e
intermitentes. De acordo com o conhecimento cientifico existente, cerca de 20% apresentam uma
remissdo prolongada contrariamente a um numero significativo de doentes nos quais a doenca

progride. Os fatores identificados como preditivos da progressao sdo: idade <40 anos, o tabagismo,

o envolvimento perianal ou retal e a necessidade de glucocorticoides na abordagem terapéutica.*
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Sindrome de Wilkie

A SW, também designada por sindrome da AMS, é uma causa rara de obstrucdo do intestino
delgado proximal secunddria a compressdo vascular extrinseca de D3 entre a AMS e a aorta

abdominal que se pensa estar associada a uma reduc3o do tecido adiposo mesentérico.1?1836

%' 14,15,18,21,22

E uma entidade rara com uma baixa prevaléncia entre 0,013 e 0,3 pelo que a sua

identificac3o é feita, frequentemente, por diagndstico de exclusdo.!%*>-17

Afeta mais a populacdo feminina, num récio 3:2,'>2%22 e as idades de diagndstico mais frequentes
estdo compreendidas entre os 10 e os 39 anos,**>?! enquadrando-se este ultimo ponto no nosso
caso clinico.

Segundo alguns autores, esta sindrome foi descrita, principalmente, em duas populacoes de
doentes. Por um lado, em individuos submetidos a intervengdes cirdrgicas que culminaram com
perda da normal gordura retroperitoneal, tais como a cirurgia de ressecdo intestinal, cirurgia
bariatrica, cirurgia de correcdo de escoliose ou de aneurisma da aorta abdominal. Por outro lado,
em doentes com uma perda de peso rapida e pronunciada subsequente a existéncia de outras
patologias como a DC, ma absorcdo, anorexia nervosa, doengas neoplasicas, queimaduras e
sindrome da imunodeficiéncia adquirida.'*":37
Além disto, pensa-se que a existéncia de variantes anatdmicas como uma insercdo superior do

ligamento de Treitz ou uma origem baixa da AMS podem resultar numa diminui¢cdo do angulo

aortomesentérico com consequente compressdo duodenal.**

Apresentagdo Clinica

Maioritariamente, o diagndstico clinico pode ser dificil, uma vez que a apresentagdo clinica é

13-15,17

pouco identificativa e patognomodnica da doenca. De acordo com a literatura, a

sintomatologia pode ser aguda ou insidiosa, sendo em ambas as situagdes consistente com uma
obstrucdo duodenal proximal.®

Perante uma obstrucdo ligeira os doentes podem expressar apenas dor epigastrica e
enfartamento pds-prandial, assim como, saciedade precoce ao passo que um quadro obstrutivo
acentuado é caracterizado por nduseas e vdmitos intensos, anorexia e perda de peso'® pelo que um

diagnéstico tardio desta sindrome pode resultar em desnutricdo, desiquilibrio hidroeletrolitico e

desidratacdo.B
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Constata-se que estes sintomas sdo agravados comumente pela ingestdo alimentar e o decubito
dorsal,? verificando-se uma melhoria com o decubito ventral ou lateral esquerdo devido a
diminuicdo da tensdo aortomesentérica.l#1621

Além disto, o refluxo gastroesofdgico pode também integrar as queixas do doente, observando-
se esofagite e/ou gastrite, na endoscopia, associadas a estase e obstruc¢do crdnica.}**’

Ao exame fisico, os achados, habitualmente, sao inespecificos, incluindo distensdao abdominal e

IMC diminuido aquando do diagndstico.'17

Diagndstico

No que diz respeito ao diagndstico, este é baseado na interpretacdo dos sintomas em associacao
com 0s exames imagioldgicos que permitem a sua confirmac3do.®’

Um dos métodos de imagem tradicionais consistia no estudo contrastado com bario do trato
gastrointestinal superior na qual se verificava uma dilatacdo gastrica e duodenal proximal com um
atraso da passagem do contraste além de D3.%172L38 N3o obstante, em contextos de obstruc¢io
severa, este ndo deve ser usado.'*

Além disto, a ecografia abdominal permite, por vezes, a avaliagdo da anatomia da AMS e a
identificagdo de alteragdes ao nivel do angulo aortomesentérico, principalmente, se usadas
manobras posicionais.638

Tendo em conta o conhecimento cientifico atual, a TC com contraste é considerada o gold-
standard para a confirmag¢do diagndstica na qual os achados caracteristicos sdo: uma dilata¢do a
montante de D3 e ligeira distensdo gastrica, a diminuicdo da distancia aortomesentérica para um
valor £<8mm e o estreitamento do 4ngulo aortomesentérico com um valor £252,16%7

Apesar da TC permanecer como método de imagem padrdo, Cicero et al menciona que a entero-
RM, jd incluida no algoritmo para o diagndstico de DIl, pode ser util num reconhecimento precoce
da SW durante a avaliacdo das lesdes da DC.»°

Por ultimo, na arteriografia convencional também é possivel observar a reducdo deste angulo.
Tendo em consideragdo a sua disponibilidade limitada e o facto de ser um exame invasivo, o recurso

a este exame destina-se as situagdes na qual o diagndstico permaneca duvidoso.'®

Tratamento

Relativamente a abordagem terapéutica, a mesma é ditada pela gravidade da apresentacdo

sintomatica. Numa fase inicial o tratamento conservador é preferencial com o intuito de aliviar os
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sintomas obstrutivos e reverter fatores precipitantes, como a perda ponderal.l® Este inclui a
ressuscitacdo com fluidos; correcdo dos disturbios hidroeletroliticos subsequentes, tais como
hipocalémia e alcalose metabdlica; insercdo de sonda nasogdstrica para descompressao gastrica no
caso de vémitos incoerciveis e nutricdo entérica ou parentérica total. O suporte nutricional por
meio da hiperalimentagdo é conotado com grande relevancia na tentativa de aumentar o tecido
adiposo mesentérico e, consequente aumento do angulo e distancia aortomesentérica com
melhoria dos sintomas.12-14.16:21,38

Em ultima instancia, o doente pode ser submetido a tratamento cirdrgico na presenca de uma
condicdo clinica grave ou por falha do tratamento médico.? 4162138 pargnte uma anatomia
alterada, a probabilidade de sucesso do tratamento médico é baixa.’® Existem trés opcdes
cirdrgicas, nomeadamente o procedimento de Strong, a gastrojejunostomia e a
duodenojejunostomia, sendo a Ultima o procedimento padrdo, principalmente por via
laparoscépica, 1214162138

A duodenojejunostomia confere um baixo risco de aderéncias pds-operatérias e possui uma
elevada taxa de sucesso entre 80 a 100%, estando descrito que se verificam resultados superiores

em comparag¢do com os outros procedimentos mencionados.!*1®

Associagdo entre Doenga de Crohn e Sindrome de Wilkie

Na literatura, por pesquisa em base de dados indexada como a Medline-PubMed, verifica-se que
a evidéncia cientifica acerca da associa¢cdo entre a DC e a SW é escassa.

Cicero et al abordou pela primeira vez em 2018 a possibilidade de existir uma correlagao entre
estas duas entidades raras, através da discussdo de dois casos nos quais se diagnosticou uma SW,
em duas doentes de 23 e 27 anos, com DC estabelecida. Segundo os autores, é fundamental o
conhecimento desta coexisténcia a fim de diminuir os sintomas e prevenir terapéuticas
inadequadas ou agressivas.?®

Desta forma, numa das doentes verificou-se uma histéria de diarreia, dor epigastrica pds-prandial
recorrente, nauseas, vomitos e uma perda ponderal de 8kg, com 8 meses de evolucdo, ao passo
gue a outra apresentava fadiga acompanhada de dor epigastrica e enfartamento pds-prandial,
saciedade precoce, vomitos intermitentes e uma desnutricio grave (IMC=14,02 kg/m?), com 10
meses de evoluc¢do.®®

Conforme se encontra mencionado, perante a suspeita de uma obstrugdo intestinal proximal foi
realizada uma entero-RM através da qual se observaram critérios consistentes com o diagndstico
de SW, nomeadamente uma dilatacdo do duodeno proximal com compressdo abrupta em D3 e

distensdo gdstrica ligeira, espessamento da parede intestinal e diminuicdo da distancia
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aortomesentérica (4mm). Posteriormente, na doente mais jovem realizaram uma EDA, a fim de
excluir a presenca de estenoses ou ulceragdes, que demonstrou uma compressdo pulsatil de D3,
corroborando ainda mais a hipdtese supracitada.’®

Em ambas, além do controlo da atividade da DC com corticoides e bioldgicos, o tratamento
consistiu em hiperalimentacdao com utilizacdo, num dos casos, de uma sonda pés-duodenal, com
alivio parcial dos sintomas. Nao estd descrito o recurso a terapéutica cirdrgica em nenhuma das
doentes.?

Além destes, esta retratado na literatura um outro caso de uma doente de 36 anos na qual o
diagndstico de SW também foi efetuado por entero-RM numa DC gastroduodenal jd estabelecida,
apds um periodo de perda de peso severa. Relativamente as manifestacGes clinicas, apresentava
vomitos pds-prandias recorrentes, saciedade precoce e perda ponderal de 22% (IMC=17 kg/m?),
com 6 meses de evolugdo. Em termos de abordagem terapéutica realizou apenas tratamento para
controlo da atividade da DC com corticoides e imunomoduladores, com resolugdo sintomatica.

Mais uma vez sem necessidade de recurso a cirurgia.?

Comentadrio Integrado ao Caso Clinico Apresentado

Reporta-se o caso de um adulto jovem com um quadro inicial de diarreia crénica, dor abdominal
pos-prandial e perda ponderal que motivou a investigagdo considerando uma provavel DC. A
inexisténcia de doenca perianal, que constitui um dos sinais especificos da DC,*?® foi suportada por
um exame proctoldgico normal.

No que diz respeito aos parametros laboratoriais, é de salientar que o doente apenas apresentou
uma ligeira elevagdo da velocidade de sedimentacdo no primeiro estudo efetuado em 2019, com
posterior normalizacao.

Relativamente a calprotectina fecal, segundo a literatura, um valor normal, inferior a 50 pg/g
FEZES, torna a hipdtese de DIl menos provavel ao passo que uma elevagdo acima dos valores de
referéncia conduz a execucdo de exames endoscdpicos, nomeadamente ileocolonoscopia com

428 o que corrobora aquilo que foi realizado no caso

bidépsia para confirmacdo do diagndstico
descrito, dado que se verificaram niveis anormais de calprotectina fecal nos estudos analiticos
efetuados.

Uma vez que a semiologia e os achados laboratoriais sdo insuficientes para um diagndstico
definitivo, o préximo passo na marcha diagndstica consiste na realizagdao de uma ileocolonoscopia

com bidpsia.l7-283031
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Deste modo, fazendo uma andlise do caso reportado, aquando da sua apresentagao na primeira
consulta de gastrenterologia do CHUP, ja tinha efetuado previamente varios exames
complementares de diagndstico que ndo demonstraram alteragdes relevantes que permitissem
juntamente com os outros dados clinicos confirmar a hipdtese de uma DC.

Na tentativa de visualizar todo o intestino delgado e esclarecer a incerteza de se tratar ou ndo de
DC, a nossa marcha diagndstica prosseguiu com a realizacdo da VCE que demonstrou inUmeras
erosdes e Ulceras jejunoileais, constituindo mais um ponto a favor da DIl abordada.

Todos os fatores até entdo referidos favorecem a hipdtese de uma DC muito provavel, pelo que
foi decidido repetir novamente a ileocolonoscopia com bidpsia das lesées documentadas na VCE
ao nivel do ileo terminal e valvula ileocecal para confirmacao diagnéstica, visto que ndo devem ser
esquecidos os possiveis diagndsticos diferenciais da DC, tais como a doengca de Behget, a
tuberculose intestinal e o linfoma intestinal,> na qual a sua ocorréncia tornaria a abordagem
terapéutica completamente diferente. Atendendo a situacdo pandémica por SARS-CoV-2 e ao
consequente atraso da atividade médica programada, o doente ainda estd a aguardar a realizagdo
do exame.

A EDA integrou também o leque de métodos complementares de diagndstico efetuados na
abordagem do caso apresentado devido as nduseas, vodmitos e enfartamento pds-prandial que
integraram em determinada altura a clinica do doente. Todavia, a auséncia de altera¢des
relacionadas com a DC exclui essa possibilidade como fonte da sintomatologia descrita.

E de realcar a inexisténcia de retorragias, bem como, evidéncia imagioldgica ou endoscépica de
acometimento do célon que diminuem a probabilidade de se tratar de uma DC com atingimento
predominante do mesmo.

Assim sendo, com base na classificacdo de Montreal previamente caracterizada, foi assumida a
hipétese de uma DC A2L1B1 muito provavel.

Na abordagem terapéutica inicial do doente, o budesonido 9mg por dia, que segundo alguns
autores é o0 esquema proposto para a induc¢do da remissdo na DC ileocdlica ligeira,”*! foi o farmaco
iniciado ao qual se verificou uma resposta favoravel com melhoria da clinica.

Tendo como base os casos clinicos documentados por Cicero et al'®> e Lourenco et al,? assim
como, a escassez de literatura sobre a possivel coexisténcia entre a DC e a SW, torna-se util a
discussdo do caso apresentado na qual apds a realizagdao de uma TC com o objetivo de investigar
outros diagnésticos diferenciais, como as neoplasias, que justificassem a sua perda ponderal severa
de 19%, foi descoberta incidentalmente a presenca desta sindrome dada a diminuigao da distancia
(6mm) e angulo aortomesentéricos.

Deste modo, o quadro do nosso doente pode ser justificado pela ocorréncia simultanea da DC e

SW, que tém uma apresentacao clinica sobreponivel.
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No caso deste doente verifica-se que a semelhanca do que estd documentado pelos autores

1522 35 nduseas, vomitos e enfartamento pds-prandial apresentados serdo provaveis

supracitados,
manifestacdes da SW por obstrucdo duodenal proximal na decorréncia de um emagrecimento
excessivo, um dos sintomas mais comuns da DC,** corroborando a ideia de existir uma associa¢3o
entre as duas patologias. De salientar que os vOmitos e a intolerancia alimentar subsequente
resultam numa continua perda ponderal o que reduz ainda mais o tecido adiposo mesentérico,***’
levando a exacerbacdo e deterioracdo da sua condicdo clinica.

De acordo com Lourenco et al quando esta doenca surge em relagdo com outras entidades é
necessario um grau de suspeic3o ainda maior.?

Como ja foi exposto anteriormente, o doente encontra-se a aguardar a realizacdo de nova
ileocolonoscopia para a confirmacdo da DC a fim de se decidir em consulta multidisciplinar
(gastrenterologia, cirurgia vascular e radiologia) a melhor abordagem terapéutica a propor. Este
conhecimento é crucial, uma vez que perante a ponderacdo do tratamento cirdrgico para a SW,
mais frequentemente duodenojejunostomia, deve-se primariamente controlar a atividade da DC.
Sabe-se que a criagdo de anastomoses digestivas na DC se encontra associada ao risco de sépsis
intrabadominal (deiscéncia, abcessos), bem como, persisténcia da inflamacdo e ulceras sem
cicatriza¢do ao longo do tempo, acarretando riscos significativos de morbilidade.**

Mais uma vez, constata-se que ndo existem orientagdes internacionais acerca da gestdao
simultanea destas entidades clinicas.

Por consequéncia, o diagndstico tardio e o tratamento inadequado da SW estdo associados a uma
morbimortalidade significativa.*

Além das duas doengas raras mencionadas, constatou-se incidentalmente na TC outra entidade
denominada sindrome de nutcracker que resulta, habitualmente, da compressdo da veia renal
esquerda pela pinca formada entre a aorta abdominal e a AMS.2*4%%1 Uma das manifestacdes
clinicas desta sindrome, nos homens, é o varicocelo,’** tendo sido reportado que a veia renal
esquerda pode estar comprimida em 50 a 100% destes doentes.*! Perante a histéria de corre¢do
cirdrgica de um varicocelo aos 16 anos no doente, postula-se que, provavelmente, as alteracdes
anatomicas aortomesentéricas ja existiam, permanecendo assintomatico e que a perda de peso

marcada subsequente a DC pode ter contribuido para o surgimento da sintomatologia associada a

SW.
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Conclusdo

A doenca de Crohn e a sindrome de Wilkie sdo duas doencas raras com um curso aparentemente
benigno cuja evidéncia cientifica atual da sua coexisténcia é bastante escassa, sendo necessaria

uma maior investigacdo a respeito, com o objetivo de clarificar esta associac¢ao.

Atendendo a partilha e inespecificidade de muitos dos seus sinais e sintomas, o diagndstico de
ambas torna-se dificil, podendo a SW ser muitas vezes um achado incidental no estudo das lesdes

da DC.

Além disso, a ponderacado do tratamento cirurgico para a SW nos doentes com DC acarreta riscos
significativos de morbilidade, sendo necessdrio, primariamente, o controlo da atividade da DIl e,
desta forma, a abordagem terapéutica destes doentes deve ser efetuada de modo individual e
multidisciplinar. Contudo, verifica-se a inexisténcia de orientacdes internacionais claras para uma

gestao em conjunto.

Este caso clinico é reportado com o intuito de alertar para a possivel associacdo destas duas
patologias, principalmente em adultos jovens, implicando uma marcha diagndstica mais defensora

e cautelosa.

Apesar da raridade da SW, a morbimortalidade associada a um diagndstico tardio e tratamento
inadequado leva a que este seja um importante diagndstico diferencial a considerar perante a
suspeita de uma obstrucdo intestinal, especialmente, no contexto de uma perda de peso recente e

pronunciada em doentes com DC.
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Tabelas

Tabela | - Resultados do estudo analitico de 30.09.2019

Calprotectina

Resultado Valores de Referéncia
Hemoglobina 13,7 g/dL 13-17 g/dL
Plaquetas 166 x103/uL 150 - 400 x 103/pL
Ferro 69 pg/dL 53 -167 pg/dL
Vitamina B12 565 pg/mL 191 - 663 pg/mL
Acido Félico 7,7 ng/mL 3,9 - 26,8 ng/mL
Proteina C reativa 0.69 mg/L 0,0-5,0 mg/L
Albumina 4.73 g/dL 3,5-5,0g/dL
28 ug/g FEZES < 50 pg/g FEZES
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Tabela Il - Resultados do estudo analitico de 24.07.2020

Resultado Valores de Referéncia
Hemoglobina 14,7 g/dL 13-17 g/dL
Plaquetas 186 x103/uL 150 - 400 x 103/pL
Velocidade de Sedimentacao 7 mm 0-10 mm
Ferro 77 pg/dL 53-167 pg/dL
Vitamina B12 508 pg/mL 191 - 663 pg/mL
Acido Félico 5,3 ng/mL 3,9 - 26,8 ng/mL
Proteina C reativa 0.74 mg/L 0,0-5,0 mg/L
Albumina 4,90 g/dL 3,5-5,0g/dL

Calprotectina

79 ug/g FEZES

<50 pg/g FEZES
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Figuras

FIGURA 1 - Enterografia por Ressonancia Magnética (corte axial)
demonstrando hiper-realce da mucosa de um segmento do ileo
terminal ao nivel do quadrante inferior direito do abdémen
(setas).
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FIGURA 2 - lleocolonoscopia revelando uma ulcera Unica
superficial de 5 a 6 mm ao nivel do ileo terminal.
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FIGURA 3 — Endoscopia Digestiva Alta com visualiza¢do do esdfago (a), fundo gastrico (b), corpo (c)
e antro (d), duodeno (e) sem alteragGes.
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FIGURA 4 - lleocolonoscopia revelando auséncia de alteragdes no ileo.
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FIGURA 5 - Video-Capsula Endoscopica demonstrando a presenca de erosao jejunal (a),
Ulceras jejunais com cerca de 4mm (b), multiplas erosdes ileais (c), ulceras ileais (d), uma
Ulcera ao nivel do ileo terminal (e) e imagem da valvula ileocecal (f).
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FIGURA 6 - TC toraco-abdomino-pélvica
(Plano Sagital). Redugdo da distancia
aortomesentérica (6mm) com
compressao da terceira porgao do
duodeno (setas).
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FIGURA 7 - Endoscopia Digestiva Alta demonstrando um estreitamento luminal condicionado por
uma compressdo extrinseca de carater pulsatil.
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