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Resumo

A obstrugdo duodenal congénita, secundaria a atresia ou estenose, tem tipicamente apresentagdo no periodo neonatal com
sinais de oclusdo intestinal alta. Todavia, uma apresentagdo mais tardia e diversa pode ocorrer nos raros casos de obstrugdo
parcial do duodeno devido a presenca de uma membrana duodenal perfurada, colocando sérios desafios no seu diagndstico.
Reportam-se trés casos clinicos de obstrugdo duodenal congénita com apresentagdo apods o periodo neonatal. Os trés casos
partilham uma histéria de vomitos recorrentes e ma progressao ponderal com inicio apés a diversificagdo alimentar. A identifi-
cagdo de achados radiolégicos especificos, tais como os sinais de dupla bolha e de wind sock, foi determinante para o diagnds-
tico. A obstrucdo duodenal congénita devido a presenca de uma membrana duodenal perfurada é uma entidade rara e o seu
reconhecimento nem sempre imediato. Uma histéria clinica minuciosa, aliada a achados radioldgicos especificos, constitui a
chave para um diagndstico atempado dos casos de obstrugdo duodenal congénita com apresentacdo tardia.
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Abstract

Congenital duodenal obstruction, due to either atresia or
stenosis, typically presents in the neonatal period with
clinical signs of upper intestinal obstruction. However, a
later and more varied presentation can occur in the rare
cases of partial obstruction secondary to a perforated
duodenal web, posing significant diagnostic challenges.
We report three cases of congenital duodenal obstruc-
tion that presented after the neonatal period. The three
cases share a history of recurrent vomiting and failure
to thrive with onset after the introduction of solid foo-
ds. Specific radiological signs, such as the double bubble
and windsock signs, were key to the diagnosis.

In conclusion, congenital obstruction of the duodenum
due to a duodenal membrane is a rare entity and is often
overlooked. A detailed clinical history, along with specific
radiological signs, are the key to a prompt diagnosis and
repair of congenital duodenal webs presenting later in life.
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Introducao

obstrucdo intestinal no recém-nascido.! A obstrucdo
duodenal causada por um defeito intrinseco (atresia ou
estenose) ou por uma lesdo extrinseca (p. ex. pancreas
anular), corresponde a cerca de 50% de todos os casos
de obstrugdo intestinal congénita.>® A sua incidéncia é
de um caso por cada 5000-10000 nados vivos e associa-
-se a outras malformacgdes congénitas em mais de 50%
dos casos.™* Os defeitos intrinsecos parecem resultar de
uma faléncia no processo de recanalizacdo do duodeno
fetal entre a oitava e a 102 semanas de gestagdo. A atre-
sia duodenal condiciona uma obstrugdo completa do
duodeno e manifesta-se pouco depois do nascimento
com sinais de oclusdo intestinal alta, permitindo que o
diagndstico e a correcgdo cirurgica sejam feitos precoce-
mente. Os raros casos de obstrucdo parcial do duodeno
devido a presenga de uma membrana duodenal perfu-
rada podem ter uma apresentagdao mais tardia e diversa,
dificultando o diagndstico que, ocasionalmente, apenas
é feito na idade adulta.® Neste trabalho relatam-se trés
casos clinicos de obstrugdo duodenal congénita com
apresentacdo e diagnostico tardios e faz-se uma revisdo
da literatura acerca desta entidade clinica.

Casos Clinicos

Os defeitos congénitos relacionados com a continui-
dade do intestino sdo uma das causas mais comuns de

Caso clinico 1
Uma crianga de 17 meses de idade, do sexo feminino,
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foi levada ao servigo de urgéncia devido a um quadro de
vomitos biliosos incoerciveis. Era relatada uma histdria
de vomitos recorrentes desde a introdugdo de alimen-
tos sdlidos, acompanhada de ma progressdo ponderal
desde os 9 meses de idade. Entre os antecedentes
pessoais salientavam-se ecografias pré-natais descritas
como normais e o diagnéstico pds-natal de sindrome de
Down. Na admissdo, a crianga apresentava-se letargica,
palida e desidratada, com semiologia abdominal sem
alteragBes. A avaliagdo laboratorial revelou aumento
da ureia (205 mg/dL) e creatinina (1,5 mg/dL). Na
radiografia simples de abdémen era visivel um sinal de
dupla bolha (Fig. 1) e a ecografia abdominal documen-
tou sinais de obstrucdo intestinal na segunda porgao
do duodeno. Apds estabilizagdo clinica, foi realizada
laparotomia, observando-se franca dilatagdo do esto-
mago e porg¢do proximal do duodeno. Foi identificada
uma membrana perfurada entre a segunda e terceira
porc¢do do duodeno. Realizou-se duodeno-jejunostomia
latero-lateral e a crianga teve alta ao 102 dia de pds-
-operatodrio, clinicamente bem.

Figura 1. Radiografia simples do abdomen com sinal de dupla
bolha — sdo visiveis duas estruturas preenchidas por ar, com
escasso ar distal. As bolhas grande e pequena representam a dis-
tensdo gasosa do estdmago e duodeno proximal, respetivamente.

Caso clinico 2

Uma crianca de 4 anos de idade, do sexo feminino,
natural de S3o Tomé e Principe e residente em Portugal
ha um ano e meio, foi levada ao servigo de urgéncia por
vémitos incoerciveis. Apresentava uma histéria de vomi-
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tos biliosos intermitentes e ma progressdao estaturo-
-ponderal desde os 6 meses de idade, com inicio conco-
mitante com a diversificagdo alimentar. O aleitamento
materno exclusivo até essa idade tinha decorrido sem
problemas. Nao foram realizadas ecografias pré-natais.
Na admissdo destacava-se o aspeto desnutrido, com
palidez, sinais de desidratacdo e palpacdao abdominal
difusamente dolorosa. A avaliagdo laboratorial revelou
aumento da ureia (90 mg/dL) e creatinina (1,1 mg/dL).
A radiografia simples do abdémen mostrou um sinal de
dupla bolha. O estudo baritado do trato gastrointesti-
nal superior documentou uma obstrucdo na segunda
por¢do do duodeno, com progressao do contraste em
forma de wind sock (Fig. 2). A endoscopia digestiva alta
peri-operatdria demonstrou a presenga de uma mem-
brana perfurada, localizada entre a primeira e a segunda
porcdo do duodeno. Procedeu-se a duodenotomia com
excisdo da membrana. O periodo pds-operatorio decor-
reu sem intercorréncias e a crianga teve alta sete dias
apds a cirurgia.

Figura 2. Estudo baritado do trato digestivo superior que docu-
menta marcada distensdo gastrica e do duodeno proximal, com
sinal de wind sock — a linha fina radiotransparente (seta) repre-
senta a membrana duodenal intraluminal que prolapsa distal-
mente e limita a progressdo do contraste.
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Caso clinico 3

Uma lactente de 5 meses de idade, com diagndstico
pos-natal de sindrome de Down, foi admitida por um
quadro de vomitos persistentes e ma progressdo pon-
deral com um més de evolugdo, de inicio coincidente
com a introducdo de alimentos solidos. Ndo se tinham
registado intercorréncias durante a gravidez. Da obser-
vagdo inicial salientavam-se sinais de desnutricao e
distensdo epigastrica. O estudo baritado do trato gas-
trointestinal superior revelou uma significativa disten-
sdo do estébmago e duodeno proximal, com progressao
filiforme do contraste (Fig. 3). Foi realizada laparotomia,
identificando-se uma membrana duodenal perfurada na
segunda por¢do do duodeno. Procedeu-se a duodeno-
-duodenostomia latero-lateral e a lactente teve alta
clinicamente bem, ao quinto dia de pds-operatorio.

Discussao

A obstrugdo duodenal congénita resulta de uma inter-
rupgao no normal desenvolvimento fetal do trato gas-
trointestinal, classificando-se em intrinseca ou extrin-
seca, de acordo com o mecanismo subjacente. As causas
intrinsecas incluem a atresia e a estenose duodenal,
esta ultima devido, por exemplo, a um estreitamento na
camada muscular ou a presenc¢a de uma membrana no
duodeno. Nas causas extrinsecas incluem-se o pancreas
anular, a duplicacdo duodenal, a veia porta pré-duode-
nal, a malrotacdo intestinal e bandas de Ladd.>*®5’

Figura 3. Estudo contrastado do trato digestivo superior que
revela dilatagdo do estdbmago e duodeno proximal, com progres-
sdo filiforme do contraste (seta).

O desenvolvimento do duodeno tem inicio na quarta
semana de gesta¢do. Ao longo da quinta e sexta sema-
nas, o epitélio prolifera rapidamente, obliterando tem-
porariamente o limen intestinal. A degenera¢do das
células epiteliais ocorre durante a 112 semana de ges-
tacdo e permite a recanalizagdo do limen, restituindo a
sua paténcia. Um insulto embriondrio que comprometa
este processo pode conduzir a qualquer um dos meca-
nismos intrinsecos de obstru¢cdo duodenal acima men-
cionados. As causas extrinsecas resultam de defeitos no
desenvolvimento intrauterino das estruturas vizinhas do
duodeno, tais como o pancreas e a veia porta.® Adicio-
nalmente, tém sido descritas situacdes em que lesGes
extrinsecas e intrinsecas coexistem em combinagGes
variadas.®°

As membranas duodenais (também designadas por
“diafragmas”) constituem uma causa particular de este-
nose congénita do duodeno. A sua presenca resulta de
uma faléncia no processo de recanalizagdo, que deixa
ficar no limen duodenal uma fina membrana composta
apenas por mucosa e submucosa. Existem dois tipos
diferentes de membranas duodenais>>**13:

— As membranas intactas, que provocam uma obstrugdo
completa do duodeno (também designada por atresia
tipo |1);

— As membranas perfuradas, que tém um orificio central
ou excéntrico e condicionam uma obstrugdo parcial do
duodeno.

Este Ultimo tipo de membranas é raro, constituindo
2% de todas as anomalias congénitas do duodeno.” A
localizagdo e o niumero de membranas variam. Habi-
tualmente, ocorrem em numero Unico na segunda
por¢do do duodeno, perto da ampola de Vater, em
direcdo isoperistaltica. O efeito das ondas peristalticas
e a crescente pressdo a montante podem provocar
progressivamente um estiramento e balonizacdo da
membrana, adquirindo uma conformacdo em wind
sock.>®#'* Ao contrario da atresia duodenal que, ao
induzir uma obstrugdo completa, provoca um qua-
dro de intolerancia digestiva logo apds o nascimento,
as membranas duodenais perfuradas podem ter uma
apresentacdo mais variada e tardia, colocando sérios
desafios no seu diagndstico e corre¢do. Devido a natu-
reza incompleta da obstrugdo, os recém-nascidos e
lactentes podem tolerar a alimentagdo em pequenas
quantidades, apresentando-se mais tardiamente com
uma histdria de vémitos recorrentes e ma progressdo
ponderal. O diagndstico de obstrugdao duodenal, neste
contexto, é poucas vezes considerado, uma vez que o0s
vémitos constituem um sintoma frequente em lactentes
e criangas, que facilmente invoca outros diagndsticos
mais comuns (estenose pildrica, refluxo gastroesofagico,
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infecdo, excesso de aporte, entre outros).”** Contudo,
a natureza recorrente e progressiva dos vémitos, com
inicio apds a introdugdo de alimentos sdlidos, é frequen-
temente a chave do diagndstico.* Um atraso no reco-
nhecimento do mesmo pode resultar em desnutri¢do e
desidratacdo graves, com alteracGes do equilibrio hidro-
electrolitico.’” O diagndstico diferencial deve ser feito
com outras malformagdes, nomeadamente pancreas
anular, malrotagdo intestinal e veia porta pré-duodenal.?
Alguns casos raros de diagndstico ja na idade adulta
tém sido descritos, geralmente apds uma histéria de
longa duragdo caracterizada por nduseas, vomitos, dor
abdominal, perda ponderal, pancreatite recorrente e/
ou hemorragia digestiva.*>**'” Os trés casos aqui repor-
tados partilham uma histéria de vomitos recorrentes,
com inicio pouco depois do comego da diversificagdo
alimentar, que conduziu a ma progressao ponderal e
lesdo renal aguda.

Mais de 50% dos casos de atresia ou estenose duodenal
associam-se a outras anomalias congénitas.**®!° Tem
sido descrita a coexisténcia de cardiopatia, pancreas
anular, coledococelo, malrotagdo intestinal, atresia eso-
fagica, anus imperfurado, doenca de Hirschprung, omfa-
locelo e anomalias renais.''%!*® A associacdo entre
malformacd@es do trato intestinal e o sindrome de Down
é bem conhecida. Aproximadamente 30% dos doentes
com atresia ou estenose duodenal tém esta sindrome.
Ainda que o diagnéstico definitivo de uma membrana
duodenal apenas possa ser feito intra-operatoriamente,
alguns achados radioldgicos podem auxiliar na investi-
gacdo pré-operatéria e no diagndstico diferencial. Um
sinal radioldgico caracteristico de obstrugdo intestinal
proximal é o sinal de dupla bolha, que traduz a distensdo
gasosa do estbmago e duodeno proximal, com pouco
ou nenhum ar distal. A anomalia duodenal subjacente
determina o aspeto e exuberancia deste sinal. Nos casos
de obstrucdo parcial devido a presenca de uma mem-
brana duodenal perfurada, geralmente ha passagem de
algum ar distal ao local de obstrugao, produzindo um
sinal de dupla bolha menos proeminente do que aquele
que é observado nos casos de atresia duodenal com
obstrucdo completa. Este sinal é reprodutivel noutras
técnicas imagioldgicas, nomeadamente na ecografia e
estudo contrastado do intestino.'® A identificagdo deste
sinal nas ecografias obstétricas, junto com outros sinais
como hidramnios, distensdo de ansa intestinal, hipe-
recogenicidade intestinal e ascite, deve levantar pre-
cocemente a suspeita de atresia intestinal, permitindo
intervir logo apds o nascimento.%

O estudo contrastado do trato digestivo superior pode
mostrar a presenga do sinal de wind sock. Este sinal
constitui um achado patognomédnico de uma mem-
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brana duodenal intraluminal que prolapsa distalmente,
em diregdo ao intestino distal, como resultado da a¢do
continua da peristalse ao longo do tempo. O sinal con-
siste numa estrutura em forma de saco, preenchida por
contraste, localizada no duodeno e limitada por uma
fina linha radiotransparente que marca o local de obs-
trugdo.>?°

Diferentes abordagens cirurgicas tém sido utilizadas
para a corregdo de membranas duodenais, nome-
adamente duodeno-duodenostomia, duodenostomia,
duodenotomia com incisdo ou excisdo da membrana,
duodeno-jejunostomia e duodenoplastia.?! Ainda que
a abordagem cirurgica seja, tradicionalmente, a base
do tratamento destas situagdes, as técnicas de cor-
re¢do endoscopica tém sido cada vez mais utilizadas
nos ultimos anos, mostrando resultados satisfatorios
e obviando, simultaneamente, a necessidade de uma
intervencgdo cirurgica.?»*? A estabilizacdo é uma etapa
importante no tratamento destas criangas — sempre
que necessario, a corregdo cirurgica pode ser prote-
lada de forma segura para permitir, numa fase inicial,
a descompressao gastrica e restituicdo do equilibrio
hidroeletrolitico.” As taxas de sobrevida sdo superiores
a 90% e a recuperagdo cursa, habitualmente, sem inter-
corréncias.!

Em conclusdo, este artigo reporta trés casos raros de
diagndstico tardio de obstrugdo duodenal devida a
presenca de uma membrana congénita. Os autores pre-
tendem realgar que os doentes com anomalias congé-
nitas do duodeno podem apresentar-se apds o periodo
neonatal (ou até mesmo apds a infancia) com clinica
de vémitos recorrentes e ma progressao ponderal, que
pode ndo ser prontamente associada a este diagndstico.
Um elevado indice de suspeicdo é, assim, necessario
nestes casos, cujo diagndstico tardio pode condicionar
estados de desnutricdo e disturbios hidroeletroliticos
graves. Uma histdria clinica detalhada, com enfoque no
timing de inicio dos sintomas e na sua associagdo com
a diversificagdo alimentar, em conjugagao com achados
radioldgicos especificos, constitui a chave para um diag-
néstico e corregao precoces, prevenindo complicages
futuras.
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