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PRESENTACION DE CASO

Sindrome de Currarino incompleto. Presentacidon de un caso
Incomplete Currarino syndrome. Case presentation
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Resumen Abstract

El sindrome de Currarino es una enfermedad Currarino syndrome is a hereditary disease with a
hereditaria y de baja incidencia, compuesta por una low incidence, composed of a triad: anal stenosis,
triada: estenosis anal, malformacién sacro coccigea sacrococcygeal malformation and presacral mass. It
y masa presacra. Puede cursar desapercibido hasta can go unnoticed until adulthood and generate
la adultez y generar subdiagndsticos. Se describe un subdiagnoses. A 75-years-old male, black-skinned,
paciente de 75 afios, masculino, piel negra, de urban origin patient with a history of arterial
procedencia urbana y con antecedentes de hypertension is described, who attended the hospital
hipertension arterial, quien acudié al hospital por presenting hematuria, pain in the left lumbar fossa,
presentar hematuria, dolor en fosa lumbar izquierda and constipation. Radiological studies such as
y estrefiimiento. Se realizaron estudios ultrasound, abdominal tomography and lumbosacral
imagenoldgicos, como ultrasonido, tomografia de magnetic resonance were performed, which led to
abdomen y resonancia magnética lumbosacra, los the diagnosis of a renal tumor, incomplete Currarino
cuales condujeron al diagndstico de tumor renal, syndrome (given by two elements of the triad:
sindrome de Currarino incompleto (dado por dos sacrococcygeal malformation and presacral mass)
elementos de la triada: malformacién sacro coccigea associated with another spinal cord malformation
y masa presacra) asociado a otra enfermedad disease, tethered cord. There are few cases reported
malformativa raquimedular, médula anclada. Son in the world (almost 300), so it is considered a rare
pocos los casos reportados en el mundo (casi 300), entity, but easy to diagnose due to new imaging
por lo que se considera una entidad rara, pero de technologies.
facil diagndstico debido al advenimiento de las
nuevas tecnologias en el campo de la imagenologia. Key words: Kidney diseases, anorectal
malformations, meningocele, neural tube defects
Palabras clave: Enfermedades renales,
malformaciones anorrectales, meningocele, defectos
del tubo neural
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INTRODUCCION

El sindrome de Currarino es descrito por Guido
Currarino en 1981, compuesto por una triada de
malformacién ano rectal, masa presacra y
alteraciones sacras, aunque Kennedy en 1926 ya
habia registrado esta asociacién.”

Constituye un trastorno congénito muy poco
comun.”® Es una enfermedad autosdmica
dominante con penetrancia variable ligada al gen
HLXB9 en la regién 7936, ademas de presentar
genotipo y fenotipo mdltiples.® Se manifiesta de
manera esporadica en un 30 % de los casos.”

La incidencia de este anémalo sindrome se
desconoce. La bibliografia reporta menos de 300
casos, discurriendo que muchos de ellos
transitan desapercibidos, sin ser diagnosticados.®

Los adultos que padecen la enfermedad se
comportan generalmente asintomaticos; se les
detecta de manera incidental al realizar
ecografias, resonancia magnética de columna y
tomografias de abdomen.®

En el presente trabajo se describe el caso de un
paciente diagnosticado incidentalmente con un
sindrome de Currarino incompleto en el curso de
estudios por una tumoracién renal, cuyo valor
cientifico radica en la baja frecuencia de su
aparicion y la poca sintomatologia referida por el
paciente en el trayecto de su vida.

PRESENTACION DEL CASO

Se comenta el caso de un paciente de 75 afios,
masculino, piel negra, de procedencia urbana y
con antecedentes de hipertensién arterial (HTA)
con seguimiento. Acudi6 al Hospital Universitario
Dr. Gustavo Aldereguia Lima, de Cienfuegos, por
presentar hematuria, dolor en fosa lumbar
derecha yestrefiimiento cronico.

Se le realizé una ecografia abdominal donde se
observé el riidn derecho aumentado de tamafio
y de superficie irregular, hallazgos que
condujeron a plantear la presencia de un tumor
renal. Asimismo, se visualiz6 una masa en
hipogastrio, a predominio ecollcida, que
comprimia a la vejiga.

Todo lo anterior llevé a la realizacién de una
tomografia de abdomen simple y contrastada
(Fig. 1), la cual mostré las evidencias siguientes:
masa hiperdensa de mds o menos tres
centimetros, lobulada en el polo inferior del rifidn
derecho que capta en densidad ligeramente
después de estudio endovenoso (EV) en relacién
con un tumor renal. Se observd, ademas, la
presencia una gran masa hipodensa de densidad
quistica presacra, bien delimitada, que
contactaba con conducto espinal, acompafiada
de una malformacién sacra tipo IV o sacro “en
cimitarra”, hemisacro subtotal unilateral; todos
los segmentos sacros presentes en el lado
izquierdo, y solo parte de ellos en el contralateral.
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Fig. 1- TAC de abdomen. Masa quistica pre sacra que contacta con
conducto espinal y malformacion sacra. agenesia parcial. tipo IV o sacro
“en cimitarra”. Tumor renal derecho.

En la resonancia magnética (RM) lumbosacra (Fig. rectal anteriormente en relacién con
2) se evidencié presencia de voluminosa masa meningocele sacro anterior. Terminacion del
presacra con sefal alta similar al liquido filum terminal con una médula anclada a nivel de
cefalorraquideo, que desplazaba la ampolla L3-L4.
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Fig. 2

- Besonancia magnética (EM) hunbosacra

G

(secuencia

sagital coronal, mielo resonmancia v axial). Tl: proceso
expansivo hipointenso en pelvis. T2: hiperintenso, que dependia
de saco dural a través de un defecto; meningocele sacro antenor
asociado a médula anclada.

Por todos los hallazgos imagenolégicos
detectados, se planted el diagndstico de tumor
renal, sindrome de Currarino incompleto (dado
por dos elementos de la triada: malformacion
sacro coccigea y masa presacra), asociado a otra
enfermedad malformativa raquimedular, médula
anclada.

Al paciente se le realizdé una nefrectomia. La
biopsia informé tumor de células claras. Se
encuentra con buen estado de salud con
seguimiento por consulta.

DISCUSION

Se presentd el caso de un paciente que acudié a
consulta por signos y sintomas de un tumor renal,
cuya presencia y diagndstico se basaron en

estudios de imdgenes; e incidentalmente, un
sindrome de Currarino incompleto, conformado
solo por dos componentes de la triada,
malformacién sacra tipo IV o sacro “en cimitarra”
y tumoracion presacra que correspondié con un
meningocele sacro anterior, sin que se
visualizara malformacién anorrectal.
Generalmente, el sindrome de Currarino
completo se diagnostica desde el nacimiento, y
el incompleto se revela en la edad adulta, como
el caso en cuestién.”®

Cursa de forma asintomatica en gran cantidad de
pacientes. El sintoma primordial y mas frecuente
resulta el estrefiimiento croénico, en
correspondencia con lo expuesto por el paciente.”

Existen varias formas de presentacién del
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sindrome, desde la completa o incompleta, hasta
la malformacién aislada del sacro. Se propone
una clasificacién de acuerdo con la presencia de
las alteraciones y caracteristicas: 1) Sindrome de
Currarino completo cuando existe la presencia de
hemisacro, malformacién anorrectal y masa
presacra; 2) Sindrome de Currarino incompleto
cuando esta presente el hemisacro y una de las
otras alteraciones; y 3) Sindrome de Currarino
minimo cuando solo el hemisacro estd presente.”

La masa presacra puede ser un teratoma, un
quiste dermoide, una duplicacién rectal u otro
tumor no comun, y el meningocele sacros
anterior,® este Ultimo fue la modalidad que se
presentd en el paciente.

El meningocele sacro anterior se debe a una
herniacion de la duramadre a la pelvis, el
retroperitoneo y espacio intraperitoneal,
mediante defectos en los agujeros sacros o
fordmenes de conjuncién. Son mas frecuentes
entre los 20 a 39 afios y en el sexo femenino.® El
caso descrito correspondia a un paciente
masculino mayor de 60 afos.

La tomografia computarizada y la RM son los
estudios imagenoldgicos que permiten el
diagndstico. El primero facilita detalles dseos,

mientras que la RM constituye el examen de
eleccion.*® Los meningoceles sacro anterior en
las secuencias en RM se describen como una
lesién quistica con sefial de LCR, rodeado de una
fina pared perceptible.”

Pueden acompafiarse de otras malformaciones
diferentes, como las uroldgicas (doble uréter,
doble rifién, reflujo vesicoureteral, rifidn
displasico o hipospadias), genitales (Utero
bicorne, vagina septada, genitales ambiguos y
clitoris bifido), y del sistema nervioso central
(malformacion de Arnold Chiari tipo | y médula
anclada; esta Ultima presente en el paciente
reportado).®*?

La agenesia sacra (AS) se refiere a la ausencia
total o parcial del sacro, pudiendo ser como
forma aislada, o generalmente formando parte
de un sindrome conocido como el Sindrome de
Regresién Caudal (SRC) o secuencia de regresién
caudal, siendo una malformacién congénita a
nivel de la parte mas caudal de la columna
vertebral."? Es una patologia poco frecuente, al
documentarse su incidencia entre 0,01 y 0,05 por
cada 1000 nacidos vivos.™

Pang™ elabord una clasificacién descriptiva mas
extensa y detallada, publicada en 1993: (Tabla
1).
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Tabla 1- Agenesia sacra (clasificacion de Pang).

Tipo I: Agenesia sacra total con carencia de alguna
vertebra lumbar.

Tipo II: Agenesia sacra con todas las vértebras lumbares
presentes.

Tipo III: Agenesia sacra parcial. al menos S1 esta
presente, pero con ausencia de alguno de los segmentos
caudales.

Tipo IV: Hemisacro.

Tipo V: Agenesia coccigea

['W-El hueso iliaco se articula con los lados de la ultima
vertebra  lumbar, mantiene el didametro pélvico
transverso normal.

IN- El hueso iliaco se articula o fusiona con el
contralateral, debajo de la iltima vértebra lumbar, hay
una disminucion del didmetro transverso pélvico e
inestabilidad espino-pélvica.

[TW- El hueso iliaco se articula con las carillas
articulares de L5 manteniendo el didmetro transverso
pelvico normal.

[IN- El hueso iliaco se articula o fusiona con el
contralateral por debajo de L5, con acortamiento severo
del didmetro pélvico transverso e inestabilidad espino -
pélvica.

[Va- Hemisacro total; ausencia de todos los segmentos
sacros de un lado, presentan severa escoliosis.

[Vb- Hemisacro subtotal unilateral, todos los segmentos
sacros estdn presentes en un lado v solo parte de ellos
estan el contralateral.

IVc- Hemisacro subtotal bilateral; ausencia de
segmentos sacros en ambos lados en diferente magnitud.

Va. - Total.
Vb. - Subtotal.

Elaboracion propia a partir de: Pang D. Sacral agenesis and caudal spinal cord malformations. Neurosurgery. 1993;32(5):755-78.

El sindrome de Currarino se refirié hace poco
mas de 40 afos, por lo que el subdiagnéstico en
las formas incompleta o minima debe ser alto. Se
describe un caso de una entidad rara, pero de
facil diagnostico, mas aun en la actualidad, con
el advenimiento de nuevas tecnologias, en
particular las relacionadas con estudios
imagenodlogicos, que son fundamentales para
detectar esta entidad.
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