Relato de Caso

Hematuria levando ao diagnéstico de duas
condi¢oes singulares na pratica clinica - sindrome de
quebra-nozes e traco falcémico: um relato de caso

Hematuria leading to the diagnosis of two singular conditions in clinical
practice - renal nutcracker syndrome and sickle cell trait: a case report
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RESUMO

A hematuria é definida como o achado de mais que duas hemacias por campo de aumento na analise microscopica
de urina coletada por jato médio. Na sua forma macroscopica, caracteriza-se por sua coloragdo tipica (avermelhada
ou marrom), acompanhada pela presenca de mais de 10¢ hemacias/ml na sedimentoscopia. E uma condicdo que
necessita de investigagdo da causa e apresenta-se com prevaléncia incerta e definigdo as vezes imprecisa, mas com
vasto diagndstico diferencial. Dentre as possiveis causas, encontramos a presenga do trago falciforme, aparente-
mente subdiagnosticado, e a sindrome de quebra-nozes, possibilidade mais rara. No caso relatado a seguir, foram
diagnosticadas simultaneamente as duas causas acima citadas, descobertas apds a investigacdo do primeiro episddio
de hematuria macroscdpica em uma mulher jovem previamente higida. Com o objetivo de chamar a atengdo para a
concomitancia de duas possiveis e incomuns causas de hematuria numa mesma paciente, relatamos o caso a seguir.
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ABSTRACT

Hematuria is defined as the finding more than two red blood cells per field of analysis in the microscopic analysis of
the urine collected by the medium jet. In its macroscopic form, it is characterized by its typical coloration (reddish
or brown), accompanied by the presence of more than 10° red cells/ml in urinary sediment. It is a condition that
needs investigation and it presents itself sometimes with imprecise definition, but with vast differential diagnosis.
Among the possible etiologies, there is the presence of the sickle cell trait, apparently underdiagnosed, and the
renal nutcracker syndrome, a rarer possibility. In the case reported below, these two findings were diagnosed si-
multaneously, following an investigation of the first episode of macroscopic hematuria in a young and previously
healthy woman. In order to draw attention to the simultaneous presence of two unusual causes of hematuria in the
same patient, we report the following case.
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INTRODUGAO

A hematuria é uma queixa frequente nos
ambulatérios de clinicos, pediatras, nefrologistas e
urologistas. Pode se apresentar na sua forma mi-
croscopica, quando a contagem € superior a duas
hemacias por campo de grande aumento, sendo
muitas vezes um achado incidental no exame de
urina, ou vir na forma macroscépica, caracterizada
pela coloragao avermelhada ou marrom, acompa-
nhada por mais de 10° hemacias/ml na sedimen-
toscopia. A prevaléncia da hematuria microscépica
€ estimada entre 0,9% a 18% da populagdo adulta.
Na forma macroscodpica, sua prevaléncia correspon-
de a 2,5% da populacgdo!-3. A definicdo etioldgica da
hematuria representa um grande desafio diagnosti-
co devido as suas inumeras causas, as quais variam
com a idade. Dentre as mais comuns, destacam-
-se as litiases, as infeccGes, as glomerulopatias e
as neoplasias do trato urinario. Quando ocorre em
criangas, de forma isolada, geralmente é transitoria
e sem grandes consequéncias. Em adultos, princi-
palmente acima de 50 anos de idade, ha mais risco
de estar relacionada a neoplasia maligna®.

O objetivo deste relato foi descrever um caso
em que a sindrome de quebra-nozes e o trago falci-
forme foram concomitantemente diagnosticados em
uma mulher jovem apéds o primeiro episédio isolado
de hematuria macroscépica. Este estudo descritivo
foi desenvolvido de acordo com a Resolucao 466/12
do Conselho Nacional de Saude e foi aprovada pelo
Comité de Etica em Pesquisa em Humanos da Uni-
versidade Federal do Vale do S&o Francisco com o
numero CAAE 99734118.8.0000.5196.

APRESENTAGCAO

Paciente do sexo feminino, 30 anos, parda,
solteira, procedente de Juazeiro, estado da Bahia,
procurou o ambulatério de Nefrologia do Hospital
Universitario da Universidade Federal do Vale do
Sdo Francisco com queixa de hematuria macrosco-
pica de surgimento subito e como primeiro episé-
dio, com inicio ha quatro dias. Negou disuria, dor
abdominal ou febre associada ao quadro. Negou
uso regular de qualquer medicacdo, exceto anti-
concepcional oral combinado. Negou traumas ou
exercicios fisicos intensos. Negou tabagismo ou
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qualquer outro vicio. Sem antecedentes obstétri-
cos. Na anamnese, negou doenga renal ou relato
de hematuria na familia, porém chamou atencdo a
historia do trago falciforme descoberto em sua irma
em circunstancia de doacdo de sangue. Ao exame
fisico, ndo foi encontrada nenhuma alteragdo digna
de nota. Pressdo arterial de 100 x 70 mmHg e fre-
quéncia cardiaca de 92 batimentos/minuto.

Dentre os exames laboratoriais, os seguintes
resultados merecem destaque: Hemograma e co-
agulograma sem anormalidades; Creatinina sérica
de 0,8 mg/dL; Sumario de urina: hemoglobina 3+;
proteina 1+; numerosas hemacias por campo;
3 pidcitos por campo; nitrito negativo. Pesquisa
de dismorfismo eritrocitario negativa. Realizada
urocultura que ndao mostrou crescimento bacteria-
no. Realizou ultrassonografia do aparelho urinario
que ndo evidenciou anormalidades. Cistoscopia
foi realizada quando a hematuria macroscopica ja
tinha cessado, entretanto foi importante porque
ndao mostrou calculos, tumoragdes ou qualquer
anomalia estrutural da bexiga. Tomografia compu-
tadorizada (TC) de abdome com contraste veno-
so demonstrou dilatacdo da veia renal esquerda
e compressdao da mesma pelas artérias mesenté-
rica superior e aorta. O angulo formado pela ar-
téria mesentérica superior e a aorta foi de 25,20
(Figura 1), promovendo ingurgitamento da veia
renal esquerda (Figura 2).

Figura 1: Corte sagital da TC de abdome evidenciando
angulo entre a aorta e a artéria mesentérica superior menor
do que 35°, conforme apontado pela seta vermelha (medido
25, 2°). Fonte: banco de imagens do setor de radiologia do
Hospital Universitario da UNIVASF.
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Figura 2: Corte axial da TC de abdome mostrando compres-
sdo da veia renal esquerda (seta amarela) entre a artéria
mesentérica superior (seta azul) e a aorta (seta vermelha).
Fonte: banco de imagens do setor de radiologia do Hospital
Universitario da UNIVASF.

Devido histéria familiar da presenca do tra-
co falcémico, foi solicitada a eletroforese de hemo-
globina sérica que mostrou hemoglobina A1 e S
no percentual de 55,2% e 41%, respectivamente,
confirmando o achado do tracgo falciforme até entdo
desconhecido pela paciente.

Em relagdo a conducdo da paciente, foi op-
tado por manejo conservador € a mesma evoluiu
com melhora espontanea da hematuria apds uma
semana do inicio do quadro. Atualmente, a paciente
segue acompanhamento no ambulatério de nefro-
logia sem apresentar novos episddios de hematuria
macroscopica ou qualquer outra sintomatologia nos
ultimos 12 meses.

DISCUSSAO

A hematuria é um sinal comum presente em
diversas doencas, sendo muito frequente na popu-
lacdo geral. Quando macroscopica, proporciona an-
siedade e procura imediata por atendimento médico
ja que pode ser o sintoma inicial de tumores urolé-
gicos ocultos. A sua investigagdo requer anamnese
e exame fisico detalhados, bem como utilizacdo de
exames complementares adequados, sejam labora-
toriais ou de imagem*.

Excluidas as causas mais comuns de hema-
turia, deve-se pensar em possibilidades mais in-
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comuns. Dentre tais, a sindrome de quebra-nozes
(SQN) é uma causa rara e de dificil diagndstico, em
que ha a compressdo da veia renal esquerda (VRE)
pela artéria mesentérica superior (AMS) em sua
passagem entre esta e a aorta abdominal. Docu-
mentada pela primeira vez em 1950, a sua preva-
Iéncia exata é desconhecida devido a variabilidade
dos sintomas e da auséncia de diagndstico precoce,
mas tende a ser ligeiramente maior nas mulheres,
apesar de alguns estudos mostrarem igualdade de
distribuicdo entre os sexos. A hematuria € uma de
suas principais manifestacdes, mas outros achados
podem ser encontrados (Tabela 1)57.

Tabela 1
ManifestacGes clinicas da sindrome de quebra-nozes®’

Hematuria

Dor pélvica
Dor em flancos
Dispareunia
Varicocele
Dismenorreia

Fadiga crénica

O diagndstico confirmatério da SQN é reali-
zado por exame de imagem. Apesar da venografia
com afericdo de gradiente de pressao da veia renal
ser o método padrdo-ouro, ndo é feita de rotina de-
vido ao seu carater invasivo. Assim, a TC abdomi-
nal com contraste tem se destacado como primeira
opgdo diagndstica devido a sua boa acuracia, além
de possibilitar avaliagdo de outros diagndsticos di-
ferenciais®. Para diagnosticar a SQN, o dngulo entre
AMS e aorta abdominal precisa ser inferior a 45°
quando medido no plano sagital, sendo considerado
o diagnostico definitivo quando o angulo é menor
que 3597, A cistoscopia pode ser util quando evi-
dencia hematuria no orificio ureteral esquerdo, na
auséncia de qualquer outra patologia detectavel, le-
vantando a suspeita diagndstica. Entretanto, o exa-
me pode ser normal se realizado num momento em
que ndo esteja ocorrendo o sangramento, situagao
vivenciada com nossa paciente®.

O tratamento da SQN permanece controver-
so e requer bastante prudéncia quanto a medida
terapéutica a ser adotada ja que a doenca possui
gravidade e apresentagdo bastante variavel. Para
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os pacientes com diagndstico de SQN e que apre-
sentam hematuria ou sintomas leves e toleraveis,
indica-se manejo conservador. Tratamento cirdrgico
é indicado para pacientes com hematuria macrosco-
pica recorrente ou para sintomas graves, incluindo
dor abdominal, anemia, comprometimento renal,
formagdo de varicocele ou para aqueles em que as
medidas conservadoras foram ineficazes apods dois
anos de seguimento em pacientes com idade infe-
rior a 18 anos e apos 6 meses em adultosé”,

Outra causa incomum de hematuria e frequen-
temente subdiagnosticada é a presenca do trago fal-
ciforme. No mundo, estima-se que existam 300 mi-
Ihdes de pessoas com heterozigose do gene mutante
falcémico, em que o outro alelo é normal (HbAS).
No Brasil sua prevaléncia apresenta distribuigdo he-
terogénea, sendo maior nos estados que possuem
maior proporcdo de afrodescendentes. A Bahia, esta-
do de procedéncia da paciente, é o que apresenta a
maior frequéncia de individuos com o trago falcémico,
chegando a atingir cerca de 5,3% da populagao®!.

Embora descrita como assintomatica, alguns
estudos relatam que a presenca do traco falcémico
pode estar associada a algumas manifestagées cli-
nicas, sendo a hematuria, de longe, a apresentagao
mais frequente dessa hemoglobinopatia (Tabela 2).
A hematuria pode ter origem em qualquer um dos
rins, embora seja observada a preponderancia do
sangramento renal do lado esquerdo. Frequente-
mente o sangramento remite espontaneamente,
porém, pode recorrer em até 50% dos casos. Ra-
ramente a hematuria vai requerer multiplas trans-
fusGes ou serd uma ameacga a vida e, por isso, o
tratamento conservador (repouso) é recomendado
em todos os casos!?13,

Tabela 2
Envolvimento renal no trago falciforme?!? 13

Hematuria

Necrose de papila renal
Infarto esplénico

Infarto renal

Carcinoma medular renal
Albumindria

Aumento do risco de rabdomidlise
induzida por exercicio fisico

Doenga renal crénica
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O caso descrito chama a atengao dos profis-
sionais para duas possibilidades subdiagnosticadas
que precisam ser lembradas apds exclusdo das cau-
sas mais comuns de hematuria. O achado de tra-
co falciforme pode ter sido um fator com potencial
para causar o sinal apresentado pela paciente. Sa-
be-se que a hipodxia, desidratacdo ou acidose pro-
piciam a falcizacdo das hemacias. Assim, é possivel
que a compressao da VRE entre as AMS e aorta, le-
vando a congestdo e possivelmente hipdéxia renal a
esquerda, pode ter criado o ambiente propicio para
surgimento da hematuria da paciente!4. Entretanto,
a SQN isoladamente pode levar a sangramento uri-
nario, o que ndo nos permite afirmar, com certeza,
que a presenga do traco falciforme tenha contribui-
do como fator causal da hematuria.

CONCLUSAO

Nesse caso relatado, os dados da anamne-
se foram fundamentais para o diagndstico de trago
falciforme uma vez que a histéria familiar positiva
direcionou a investigagdo. Logicamente, essa des-
coberta ndo conclui uma investigacao de hematuria,
mas auxilia nas situagdes em que foram descartadas
todas as outras possiveis causas. De fato, a inves-
tigagdo etiolégica de um quadro de hematuria deve
seguir as mesmas etapas que ocorrem num paciente
sem hemoglobinopatias, ndo prescindindo da reali-
zacao de exames de imagem ou laboratoriais, sendo
o traco falciforme um diagndstico de exclusdo.
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