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CASO CLINICO

Apresentacao atipica de estenose hipertrofica do piloro

Marta Moniz, Anténio Figueiredo, Maria de Lurdes Torre

Hospital Prof. Dr. Fernando Fonseca, EPE, Amadora

Resumo

A estenose hipertréfica do piloro (EHP), no pequeno lactente,
¢ uma causa conhecida de vémitos ndo biliosos que se apre-
senta habitualmente entre a terceira e sexta semana de vida.
Com o desenvolvimento dos métodos de imagem a apresenta-
¢ao cldssica tornou-se rara.

E apresentado o caso de um lactente de quatro meses internado
por md progressdo ponderal e vémitos intermitentes, nao bilio-
sos desde a segunda semana de vida. Apresentava alcalose
metabdlica hipoclorémica e excrecao urindria de potdssio ele-
vada, o que levou a considerar outros diagndsticos, para além
de EHP excluida aos dois meses por ecografia abdominal nor-
mal. Este caso relembra que embora rara, a EHP deve ser con-
siderada em lactentes com mais de seis semanas de vida.
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Atypical presentation of infantile hypertrophic
pyloric stenosis

Abstract

Infantile hypertrophic pyloric stenosis (IHPS) is a well-known
cause of non-bilious vomiting between the third and sixth week
of life. With the development of imaging modalities the classi-
cal presentation is becoming rarer.

The case of a four-month boy, referred to the hospital for eva-
luation of failure to thrive and intermittent non-bilious vomi-
ting since the second week of life vomiting is reported. The
laboratory evaluation revealed a hypochloremic metabolic
alkalosis and an elevated urinary potassium excretion. IHPS
was first excluded at two months after a normal abdominal
ultrasound. This case highlights that although rare IHPS has
to be considered in infants older than six weeks.
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Introducao

A estenose hipertréfica do piloro (EHP) tem uma incidéncia de
2,5/1000 nados vivos, predominando no sexo masculino'?.
Classicamente apresenta-se entre as trés e seis semanas de vida,
raramente depois das doze, com vOmitos em jacto, pds-pran-
diais, nao biliosos e que podem levar a alcalose metabdlica
hipoclorémica. Actualmente, com o desenvolvimento dos exa-
mes complementares de imagem, o seu diagnéstico € feito pre-
cocemente pelo que a idade média de apresentacdo diminuiu e
os lactentes jd ndo desenvolvem os sinais fisicos e as alteracdes
electroliticas que ocorriam no passado. A ecografia é o exame
de escolha para o diagnéstico dado que permite a visualizacio
directa do musculo pilérico, evitando a radiacdo ionizante. Os
valores de referéncia, nao aplicdveis aos prematuros, mais uti-
lizados para o diagnéstico sdo: espessura da parede muscular
(>3-4 mm), comprimento do canal pilérico (15-19 mm) ou dia-
metro do canal pilérico (10-14 mm)> O transito eséfago-gas-
trico-duodenal pode estar indicado quando se pretendem
excluir outras patologias como malformagdes do tracto gastro-
intestinal e refluxo gastro-esofagico.

Relato de Caso

Lactente de quatro meses, do sexo masculino, caucasiano,
segundo filho de pais sauddveis, ndo consaguineos que foi
levado servico de urgéncia (SU) do Hospital Fernando Fonseca
por vomitos e md progressao ponderal.

Tratou-se de uma gravidez de termo vigiada, sem intercorrén-
cias. O parto foi eutdcico, com indice de Apgar 9 e 10, ao pri-
meiro e quinto minuto, e peso ao nascer de 3540 gramas (p50).
Foi alimentado com leite materno, exclusivo nas duas primeiras
semanas de vida, altura em que iniciou episédios de vomitos
intermitentes, pos-prandiais, ndo biliosos e em pequena quanti-
dade. Por aconselhamento do médico assistente iniciou alimen-
tacdo com leite hipoalergénico, sem melhoria significativa.

Aos dois meses foi levado, novamente, ao SU do hospital da
drea de residéncia por persisténcia dos vomitos, mais frequen-
tes do que o habitual. A observagdo ndo apresentava alteragoes.
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Foi realizada uma ecografia abdominal que revelou um mus-
culo pilérico com 13 mm de comprimento ¢ 8 mm de dia-
metro do canal pilérico. Por suspeita de refluxo gastro-esofa-
gico foi inicado leite anti-refluxo e manteve acompanhamento
no médico assistente, que aos quatro meses, por persisténcia
dos vomitos com as mesmas caracteristicas e perda ponderal
importante o referenciou ao SU, sendo internado para investi-
gacdo etioldgica.

A entrada apresentava-se hemodinamicamente estavel, muito
emagrecido (peso <p5) (Figura 1), com palidez mucocutinea
e sem sinais de desidratacdo aparentes; sem movimentos de
reptacdo visiveis ou massas abdominais palpaveis e restante
exame objectivo sem alteragdes. Laboratorialmente salien-
tava-se alcalose metabdlica hipoclorémica (pH 7,48; pCO,
45,6mmHg; HCOjz 33,4mmol/L; EB 8,9mmol/L; HA
9,4mmol/L), potassio 3,3mmol/L, cloro 96,1mmol/L e s6dio
139mmol/L. As proteinas totais e albumina séricas assim
como a fungdo renal estavam normais. A andlise de urina
revelou: pH 7,5, densidade 1.018, sedimento sem alteragdes e
ionograma com hipercalidria (K* 100mmol/L, Na* 36mmol/L
e CI' 36mmol/L).
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Figura 1 — Grafico de curvas de percentis mostrando evolugéo ponde-
ral nos primeiros quatro meses de vida, com peso inferior ao percentil
5 (p5) aos 4 meses, altura do diagndstico de estenose hipertréfica do
piloro (informagéo retirada do boletim de saude infantil e juvenil).

Foi iniciada fluidoterapia endovenosa para correc¢io
hidro-electrolitica.

Em funcdo de uma ecografia abdominal prévia considerada
normal, ponderaram-se outras hipdteses de diagnéstico,
nomeadamente Sindrome de Bartter, patologia malformativa
gastrointestinal e alergia as proteinas do leite de vaca.
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Foi realizado doseamento sérico de renina, aldosterona, iono-
grama de urina de 12 horas, IgE total e especifica para as
proteinas do leite de vaca evidenciando resultados normais.

O exame radioldgico gastro-esofagico com contraste, revelou
estomago distendido, hipercinético e com multiplas ondas
peristélticas ineficazes, sem passagem de contraste através do
piloro, que se encontrava alongado e com calibre diminuido,
sugerindo EHP (Figura 2). A repeti¢do da ecografia abdo-
minal mostrou espessamento da parede muscular de 6,4mm.
Foi submetido com sucesso a piloromiotomia de Ramstedt.

Figura 2 — Estudo radioldgico contrastado do transito gastro-esofa-
gico: estdbmago distendido e hipercinético com auséncia de passagem
de contraste para o duodeno.

Discussao

A EHP ¢ responsavel por aproximadamente 30% dos episo-
dios de vémitos ndo biliosos que ocorrem em criangas com
menos de um ano de vida’. A sua etiologia é provavelmente
multifactorial, contribuindo factores genéticos e ambientais.
Algumas teorias sobre o seu desenvolvimento tém sido pro-
postas entre as quais destaca-se um défice localizado de 6xido
nitrico sintase, alteragdes na enervacdo muscular e uma
expressdo alterada de marcadores neuronais*®. Roger IM pro-
pds um mecanismo dindmico de hiperacidez géstrica induzido
por niveis de gastrina p6s-prandiais aumentados’.

No diagndstico diferencial de EHP devem considerar-se
outras causas de obstrugcdo géstrica distal, pilérica ou duo-
denal (habitualmente designadas de Gastric Outlet Obstruc-
tion). Estas podem ser congénitas (EHP do pequeno lactente,
atrésia pilérica, duplicacio gastroduodenal ou pancreas hete-
rotdpico) ou adquiridas (tlcera péptica, ingestdo caustica,
neoplasia, gastrenterite eosinofilica®.
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Com o advento da ecografia, associado a uma maior suspeita
clinica, a idade média e a forma de apresentag@o clinica tém-se
alterado. Papadakis et al mostrou que em 1975 a idade média
de diagnéstico era de 5,4+3 semanas, mais tardia que em 1995
(3,4x1,3 semanas). Nesta casuistica 88% dos lactentes ndo
apresentavam alteracdes metabdlicas’.

A idade de diagndstico mais tardia descrita ¢ 5 meses de
idade” excluindo-se causas adquiridas de obstrugdo géstrica,
entidade com fisiopatologia distinta. Os lactentes prematuros,
com alteragdes na degluticdo (fenda palatina), com antece-
dentes de cirurgia abdominal ou de patologia malformativa
gastrointestinal ou do sistema nervoso podem ter formas de
apresentacdo atipicas. Weinstein et tal descreve cinco lacten-
tes ex-prematuros e dois com patologia abdominal com EHP,
que apresentam perda ponderal, letargia ou vémitos espora-
dicos, e em que sépsis ou aderéncias peritoneais foram pri-
meiramente consideradas no diagnéstico'.

A ecografia é o exame de diagnéstico recomendado, por ser de
facil execucdo, acessivel, evitar a radiacdo ionizante e ter uma
sensibilidade e especificidade aproximadamente de 100%,
dependendo da experiéncia do imagiologista’. Um estdmago
muito distendido, uma apresenta¢do precoce no processo da
doencga, um lactente prematuro ou a inexperiéncia do imagio-
logista sdo causas possiveis de resultados ecograficos falsa-
mente negativos e que devem ser considerados quando existe
uma forte suspeita clinica®.O transito gastro-esofdgico foi, no
passado, considerado o método de elei¢do no diagndstico de
EHP. Actualmente é recomendado para excluir outras enti-
dades, como hérnia esofdgica, patologia malformativa ou
quando a idade do lactente que vomita ja ndo pertence ao inter-
valo habitual da EHP e o indice de suspeita clinica é baixo’.
Pela persisténcia dos vomitos sem etiologia especifica foi rea-
lizado um transito gastro-esofdgico cujos achados radiol6gicos
de ondas peristalticas ineficazes e um estomago distendido
foram sugestivos de uma obstrucio géstrica crénica.

No caso apresentado, aos dois meses de vida ndo existiam cri-
térios ecograficos de EHP. Entre os dois e os quatro meses de
vida, a crianca foi acompanhada no Centro de Satide. O atraso
na referenciac@o pela ma progressdo ponderal contribuiu para
um diagndstico tardio.

Aos quatro meses, face a triade de alcalose metabdlica, hipo-
caliémia e alteragdes do ionograma urindrio, associada a uma
tensdo arterial normal colocou-se como hipétese de diagnds-
tico Sindrome de Bartter. A auséncia de alteracdes na densi-
dade urindria, no ionograma de urina de 12 horas, nos niveis
de renina e aldosterona permitiram excluir este diagndstico’.
Na literatura encontrou-se um caso clinico de EHP que se
apresentou sob a forma de sindrome pseudo-Bartter".
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A alergia as proteinas do leite de vaca foi também considerada
uma vez que pode ter uma apresentacdo inaugural muito
varidvel, com vomitos e ma progressdo ponderal.

Ap6s a correccio da desidratac@o e das alteragdes electroliticas,
a piloromiotomia de Ramstedt é o tratamento de escolha, com
poucas complicagdes e com uma taxa de mortalidade de 0-0,5%".

Com este caso, pretende-se alertar para as apresentacdes ati-
picas de EHP e para o facto de que embora rara numa crianga
com mais de trés meses de vida, deve ser considerada em lac-
tentes com vOmitos ndo-biliosos persistentes, com alcalose
hipoclorémica e/ou melhoria rdpida apds a re-hidratacdo.
Uma ecografia abdominal anterior sem critérios de EHP ndo
deve excluir de forma definitiva o diagndstico. Assim, por ser
uma patologia dindmica, se existir um elevado grau de sus-
peicdo clinica deve repetir-se o estudo ecografico e no caso de
persistirem duvidas relativamente ao diagndstico deve rea-
lizar-se um estudo radioldgico contrastado.
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