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RESUMO: A Sindrome deWilliams é uma doenca genética rara, atribuida a delecdo do gene da elastina nontossomo 7. E
caracterizada por estenose de aorta, diverticulos de bexiga, constipacdo, retardo mental leve, facies dismorfica, fraqueza da
parede da bexiga e do célon que levam ao surgimento de diverticulos. Relata-se um caso de diverticulite aguda em paciente de 18
anos, o esultado do tratamento clinico durante 5 anos e o diagndéstico diésrcial de abdome agudo nesta doenga.indicacao de
colectomia eletiva é discutida, considerando o pouco conhecimento da histéria natural da diverticulite nesta sindrome.

Descritores:Diverticulite, abdome agudo, adolescente, Sindrome de Williams.

INTRODUCAO causar erro ou confusao diagnoéstica, importando ao
médico conhecé-la para permitir o adequado acom-
E uma sindrome congénita, de causa descopanhamento.

nhecida e caracterizada por alteracdes craniofaciais, Os autores apresentam um caso de diverticulite
cardiovasculares, cognitivas, musculoesqueléticasaguda em um paciente de 18 anos com @W vem
urolégicas e gastroenteroldgicas, além de hipercalcemiaendo tratado clinicamente ha cinco anos. Obijetiva-se
infantil e constipacdo crénitaAs complicacbes ainda discutir o dificil diagnéstico diferencial de abdo-
uroldgicas séo frequentes, principalmente relacionadame agudo nesta doenc¢a, quando ocorre na adolescén-
a diverticulos de bexiga, mas sintomas decorrentes deia, além das possibilidades terapéuticas para a
diverticulos de c6lon sdo menos comuns, havendo poudiverticulite associada, considerando o pouco conheci-
cos relatos na literatura de diverticulite em adolescenmento da sua histdria natural.
tes com tal sindrome

A sindrome d&Villiams (SW) ocorre predo- RELATO DE CASO
minantemente de forma esporadica em um a cada
20.000 recém-nascidos vivos, havendo baixo risco Em dezembro de 2003, um adolescente de 18

de recorréncia, sendo extremamente rara a detemnos de idade, apresentou um quadro de dor no
minacdo familiat. Por ser rara, essa doenca podehipogastrio e polacilria por 12 horas, sendo diagnosticada
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infeccdo urinaria a partir da interpretacdo do sumaridbexiga, cujo quadro tomogréfico foi classificado como
de urina. Isto foi corroborado com o relato dos familia- diverticulite aguda Hinchey Assim, o paciente foi

res de que o paciente era portador da &@die pode- internado com a seguinte conduta: hidratacdo, suspen-
ria desenvolver diverticulos na bexiga, predispondo ssdo da dieta por via oral, analgésico e antibiético
sintomas urinérios baixos. Neste primeiro episéddio, oparenteral, sendo substituido ciprofloxacin por
tratamento foi realizado com sucesso em ambiente doseftriaxona e metronidazol.

miciliar, usando ciprofloxacin. Nos quatro primeiros dias de internamento hos-

O paciente ja possuia o diagndstico da SW despitalar, houve boa evolugdo do quadro clinico, com
de um ano de idade através do tefiteofescence in  melhora da dor e da distensdo abdominal. Foi iniciada
situ hybridization” (FISH) quando foi realizada ci- dieta liquida por via oral, havendo aceitagéo satisfatoria
rurgia cardiaca para correcdo de comunicacaae progressiva. Os exames laboratoriais, inclusive o
interventricularNa ocasido, houve orientacdo médica leucograma, tornaram-se normais.
para as possiveis ocorréncias relacionadas. Apbs dois meses, os diverticulos foram confir-

Em junho de 2004, seis meses apés, ocorreumados através de enema opaco (Figura 2). No mo-
recidiva do quadro clinico ja descrito, sendo acrescidanento, o paciente esta assintomatico e vem recebendo
de hemograma com leucocitose e desvio a esquerdacompanhamento especializado de geneticista,
O sumario de urina foi normal e ndo houve melhora dacardiologista, urologista e proctologista, fazendo uso de
dor abdominal trés dias apés o inicio de ciprofloxacindieta laxante e com suplemento de fibras.
oral.A radiografia simples do abdome néo apresenta- No seguimento de cinco anos, o paciente apre-
va alteragBes significativas, mas a ultrassonografissentou trés episoédios de dor em fossa iliaca esquerda,
mostrava imagem tubular no hipogastrio, proximo a
bexiga, sugestiva de apendicite aguda.

A tomografia axial computadorizada, com con-
traste iodado por via oral, mostrou pequenas imagen
saculiformes na espessa parede do sigmoide (Figu
1). Nao foi identificado abscesso e nem fistula para 4

:u:m:m/m_._r,h& e

Figura 1 — Tomografia de abdome com contraste mostrando pe-
guenas imagens saculiformes, espessamento do sigmdide e bexig@ggura 2 —Enema opaco mostrando célon espastico e diverticulos
sem diverticulos. de Ostio estreito restritos ao sigmaide.

89



Rev bras Coloproct Diverticulite em Adolescente com Sindrome de Williams: Relato de Caso Vol. 29
Janeiro/Margo, 200 Josemberg Marins Campos e Cols. Ne 1

sendo presumido o diagndstico de diverticulite agudaSW e que apresentem dor aguda em hipogastrio e/ou
nao complicada e realizado tratamento com antibiéticdfossa iliaca esquerda. No paciente atual, houve dificul-
oral, além de orientagdo higienodietética em ambientelade em se estabelecer o diagndstico definitivo de
domiciliar. diverticulite, o qual foi confirmado somente diante do
. achado tomografico.
DISCUSSAO Doenga diverticular € incomum em jovens abai-
xo de 40 anos, que constitui entre 5 e 7% dos adultos
Esta sindrome foi descrita inicialmente por abaixo de 40 anos, sendo rara em adolescente. Quan-
Williams et al, em 1962 Consiste em defeito molecular do presente em pacientes abaixo de 18 anos, pode-se
caracterizado pela diminui¢éo de elastina, secundariassociar a desordens do tecido conectivo como a
a exclusédo da copia do gene desta proteina em 90%indrome de Marfan ou uso de esterdides
dos pacientes, que é mapeado na banda.Zg 4o Em 2005, Deshpande et aklatam um caso de
cromossomo #*. O diagndstico é feito de maneira ra- um adolescente de 17 anos com Sindronvillams e
pida e eficaz através do teste FISH, usando sonda edgor abdominal interpretada como infeccdo urinaria e
pecifica para o gene da elastina; todavia, em 5 a 10%astrenterite, que também foi submetido a apendicectomia.
dos casos, pode nao ocorrer delecdo da elastiha A tomografia de abdome possibilitou o diagndstico dife-
paciente desse relato teve o diagnéstico confirmadaencial entre diverticulite e colite isquémica. Nao houve
com um ano de idade através do teste de FISH. resposta a antibidticos e o paciente realizou uma
A histéria natural das alteracBes simoidectomiaa Hartmann, ocorrendo ébito devido a he-
gastroenteroldgicas, no primeiro ano de vida, indica di-morragia pulmonar Este caso difere do presente relato
ficuldade de alimentacéo devido aos vomitos, colicaga que vem ocorrendo boa resposta ao uso de antibidticos
intestinais, constipacao, irritabilidade e choro excessi-e ndo houve diverticulite complicada.
Vo, resultando em retardo de crescimento. Estas alte- A indicagdo de colectomia de urgéncia se im-
racdes decorrem da hipercalcemia secundaria ao digde nos casos em que ha diverticulite com complica-
tirbio do metabolismo do célcio, que tende a melhoraig&o grave, como peritonite purulenta difusa e peritonite
na adolescénciaNo entanto, a constipacdo pode per- fecal (Hinchey 3 e 4). Ha também uma tendéncia a
sistir e na auséncia de elastina, pode levar ao surgimense indicar colectomia eletiva nos casos complicados
de diverticulos de colon e diverticutiteEm nosso caso, com abscesso localizado e que foram tratados clinica-
conforme relato dos familiares, a evolucgéo clinica foi mente na fase agutfaPorém, quando ha diverticulite
semelhante ao descrito acima, resultando emaguda ndo complicada e com boa resposta ao trata-
diverticulite numa fase precoce da vida. mento medicamentoso, mesmo apds recidivas, € possi-
Adolescente que recebe atendimento médicovel realizar tratamento clini&é.
de urgéncia por dor abdominal localizada e sinais de Como 0 nosso paciente obteve boa resposta
irritag@o peritoneal em hipogéastrio apresenta quadrao tratamento ndo cirurgico e evoluiu sem complica-
clinico bastante sugestivo de apendicite aguda, uma vegbes, optou-se por acompanhamento mais rigoroso, com
gue esta € a principal causa de abdome agudo cirargavaliagdes clinicas periddicas em menor intervalo de
Co nesta faixa etafiaTodavia, em portadores da tempo. Os trés episédios de dor abdominal que ocorre-
Sindrome d#Villiams, deve-se insistir no diagndstico ram em 5 anos melhoraram apds curto periodo de uso
diferencial, através de investigagdo complemeéntar de antibioticos, dispensando atendimento hospitalar
Nesses pacientes, a possibilidade de afec¢éo urologica Partsch et &, em 2005, apresentaram 10 paci-
ou relacionada a presenca de diverticulos colonicos éntes com diverticulite e SWom idade entre 17 e 39
real e deve ser afastada. anos. Houve alta taxa de complicacdo e oito pacientes
Assim, nessa sindrome ndo é adequado indi-evoluiram com doenca complicada, sendo submetidos a
car apendicectomia baseado apenas no quadro cliniamdltiplas cirugias.A terapia conservadora foi bem su-
e no diagndstico ultrassonografico, o que é aceitavetedida apenas em dois pacientes com diverticulite.
para a maioria dos adolescentes sem esta sindrome, Contudo, ainda ha escassa literatura a respeito
guando é frequente a ocorréncia de apendicite Agudado tema;**e pouco conhecimento sobre a histéria na-
A tomografia de abdome com contraste torna-tural da diverticulite nessa sindrorAgsim, a terapéu-
se um exame essencial na avaliacdo de pacientes catica conservadora pode ser uma conduta prudente.
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ABSTRACT: The Syndrome ofWilliams is a rare genetic iliness, attributed the deletion of the gene of the elastin in cnnosome

7. Itis characterized by aortic stenosis, bladder diverticula’s, constipation, light mental retardation, dysmorphic facies, weakness
of the wall of the bladderand colon that they lead to the spruting of diverticula. A case of acute diverculitis in patient of 18 years

is told, the result of the clinical treatment during 5 years and the differential diagnosis of acute abdomen in this illness. The
indication of elective colectomy is argued, considering the unfamiliarity of the natural history of the diverticulitis in the

syndrome.

Key words: Diverticulitis, acute abdomen, adolescent, Williams Syndrome.
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