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SINDROME DE NUTCRACKER
Hematuria sem diagnostico?

Rita CALADO, Ménica BRAZ, Luisa LOBO, Carla SIMAO

RESUMO

A Sindrome de Nutcracker associa-se a compressio da veia renal esquerda no seu trajecto entre
aaorta abdominal e artéria mesentérica superior. Este fenomeno pode ocasionar hipertenso da
veia renal esquerda manifestando-se por dor abdominal, hematuria e sindrome de congestio
pélvica. O diagnostico € essencialmente clinico e imagioldgico mas necessariamente de exclu-
sdo. A revisdo da literatura sugere que ocorre com uma prevaléncia razoavel em criangas que
se apresentam com hemattria isolada mas ¢ habitualmente subdiagnosticada. Descrevem-se
dois casos clinicos de criangas com hemattiria cuja investigacdo conduziu ao diagndstico de
Sindrome de Nutcraker. Na presenga de hemattiria de etiologia ndo esclarecida torna-se neces-
sario considerar esta entidade, destacando-se o papel essencial de um exame ndo invasivo como
a ecografia renal com Doppler no diagndstico da mesma.
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INTRODUCAO

A Sindrome de Nutcracker (SNC) foi descrita
pela primeira vez em 1950'. A sua prevaléncia embora
desconhecida parece ser ligeiramente superior no sexo
feminino, podendo manifestar-se na infancia ou na
idade adulta sobretudo na segunda e terceira décadas
de vida®. Caracteriza-se pela compressdo da veia renal
esquerda (VRE) no seu trajecto entre a aorta abdominal
(AA) e a artéria mesentérica superior (AMS), causada
pela diminui¢cdo do angulo entre estes dois vasos. Tal
compressdo pode causar obstrugdo em grau variavel ao
fluxo da VRE e consequentemente originar hipertensdo
vascular'”. Esta situagdo pode representar uma variante
do normal, assintomatica, ou pode originar manifestacdes
clinicas significativas resultantes da hipertensdo da
VRE, manifestando-se por hematiria macroscopica,
proteinuria, dor lombar, no flanco esquerdo ou hipogastro
e varizes periuretéricas ou gonadais, em pacientes jovens e
previamente saudaveis®. Mais raramente pode manifestar-
se por sintomas de congestdo pélvica (dismenorreia,
dispareunia, dor pélvica e disuria), aparecimento de
varicocelo e varizes vulvares, pélvicas ou glateas, por
desenvolvimento de circulagdo colateral secundaria a
hipertensdo, sobretudo em idade pos-pubertaria'>. A
sintomatologia pode ser intensa e persistente, agravando
com a actividade fisica®. Presume-se que a hematuria resulte
do fenomeno de compressao e hipertensdo no territorio da
VRE, associando-se a alteragdes hemodindmicas que
condicionam a ruptura de pequenos vasos sanguineos com
o consequente aparecimento deste sinal.

A venografia combinada com medi¢ao do gradiente
de pressdo entre VRE e veia cava inferior ¢ o método
de eleigdo para o diagndstico de SNC. No entanto, por

Figs.1 e 2 — Ecografia e Doppler. Corte transversal retroperitoneal.
Redugdo do calibre da veia renal esquerda no seu trajecto entre a aorta e
artéria mesentérica superior, com ectasia venosa do segmento a montante.
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ser um método invasivo, ¢ pouco utilizado na populacao
pediatrica, sendo preferivel recorrer a ecografia renal com
Doppler da VRE como exame de primeira escolha®’. O
acompanhamento subsequente destes pacientes requer
vigilancia clinica e eventualmente recurso a terapéutica
médica ou cirtirgica®1°.

CASOS CLINICOS

Caso 1: Crianga do sexo masculino, 10 anos de
idade, sem antecedentes familiares e pessoais relevantes,
com histéria de episoddios recorrentes de hematuria
macroscopica isolada (quatro episddios em 21 meses),
sem hematiria microscopica no intervalo das crises. Esses
episodios foram inicialmente interpretados como possiveis
infecgdes urindrias, no entanto as uroculturas foram sempre
negativas. No intervalo destes episddios esteve sempre
assintomatico e normotenso. A avaliagdo laboratorial
efectuada (hemograma, estudo da coagulacdo, provas de
fun¢do renal, doseamento de frac¢cdes do complemento)
nao revelou alteracdes. A ecografia renal e vesical ndo
evidenciou alteracdes morfoldgicas. O estudo com Doppler
demonstrou reducdo do calibre da VRE condicionada
pela sua passagem entre a AA e a AMS, achado sugestivo
de SNC (Figuras 1 e 2). Nao foi instituida terapéutica,
mantendo-se vigilancia clinica.

Caso 2: Crianca do sexo masculino, cinco anos,
sem antecedentes familiares relevantes, que surge com
distria e hematdria microscopica aos dois anos de idade,
interpretadas como infec¢do urindria baixa, mas sem
isolamento de agente em urocultura. Aos cinco anos teve
um episodio de hematuria macroscépica total e isolada. A
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Fig. 3— Ecografia. Corte transversal retroperitoneal. Redugdo do calibre
da veia renal esquerda na sua passagem entre a artéria mesentérica
superior e a aorta abdominal, com ectasia a montante.

avaliagdo clinica e laboratorial ndo evidenciaram
alteracdes. A ecografia morfoldgica renal e vesical foi
considerada normal. A repeticdo da ecografia renal com
realizacdo de Doppler evidenciou alteracdo do calibre
da VRE por ectasia distal, condicionada por aparente
compressao entre a AA e a AMS, achado compativel
com SNC (Figuras 3-5). Este caso mantém-se igualmente
em vigilancia clinica ndo se tendo iniciado terapéutica
farmacologica nem efectuado proposta cirurgica.

DISCUSSAO

A SNC ¢ uma situacdo pouco frequente, sub-
-valorizada na pratica clinica e cujo diagndstico pode ser
feito de forma ndo invasiva através da ecografia renal

Fig. 4 e 5 - Eco-Doppler. Corte transversal retroperitoneal.
Documentag¢do com Doppler a cor da veia renal esquerda (fig.4) e
respectivo tragado venoso no Doppler pulsado (fig.5)

com Doppler. A sua expressao clinica ¢ variavel devendo
ser considerada na presenca de queixas persistentes
de hematuria, proteintiria ou dor lombar de etiologia
desconhecida. O diagnostico € de exclusdo obrigando a
investigagdo prévia de outras causas mais frequentes e/ou
mais graves de hematuria na crianga, tais como: infecgao,
litiase, malformacao arterio-venosa e neoplasia do trato
urindrio*.

Os sintomas/sinais nao sao especificos desta entidade
0 que torna o seu diagndstico mais dificil, sobretudo na
auséncia de dor abdominal ou sindrome de congestio
pélvica como aconteceu nos casos descritos, exigindo por
isso um elevado grau de suspeigao clinica*.

A hematuria macroscopica recorrente isolada (ou
microscopica recorrente persistente) ¢ o achado mais
frequente?. A presenca de proteinuria em pacientes com
hipertensdo da veia renal pode ser secundaria a lise de
eritrécitos na urina*. E necessério excluir outros sintomas/
sinais de envolvimento do aparelho urinario bem como
a presenca de hemattrria associada a patologia de outros
orgdos ou sistemas para admitir clinicamente este
diagnostico. Laboratorialmente a hematuria e proteinuria
na analise citoquimica da urina sdo os Unicos elementos
identificaveis.

A ecografia renal com Doppler ¢ o método de
diagnostico de escolha, permite a demonstracio anatémica
da compressao da VRE e evidencia as caracteristicas
hemodinamicas do fluxo, com a vantagem de ser uma
técnica facilmente exequivel, econémica e ndo invasiva
para a crianga. As suas limitacdes relacionam-se com a
experiéncia do operador, alteracdes dos fluxos renal e
mesentérico, grau de inspira¢do (manobra de valsalva)
durante a realizagdo do exame, bidtipo e colaboragdo
do examinado® e ainda outros factores que dificultem
ou impossibilitem a correcta avaliagdo dos diametros

www.actamedicaportuguesa.com



Rita CALADO et al, Sindrome de Nutcracker, Acta Med Port. 2011; 24(S3): 695-698

e aferi¢do dos espectros de velocidade’. A tomografia
computorizada helicoidal e a ressonancia magnética podem
também demonstrar compressao da VRE no angulo aorto-
mesentérico’, embora raramente seja necessario recorrer
a estes métodos.

Admitem-se como critérios de diagndstico desta
entidade s3o a existéncia de um gradiente venoso entre
a VRE e a veia cava inferior > 3 mmHg, aumento de
cinco vezes na velocidade maxima do fluxo na VRE na
passagem aorto-mesentérica em relacdo ao hilo renal e
angiotomografia ou angiorresonancia com angulo inferior
a45%,

Nos casos descritos revelou-se fundamental o
conhecimento da sindrome para a sua suspeicao e posterior
confirmacao, evitando a realizagao de procedimentos mais
invasivos, nomeadamente a realizag¢do de bidpsia renal.

A abordagem terapéutica em idade pediatrica deve ser
conservadora pois pode haver remissdo espontanea dos
sintomas (75% casos) durante o processo de crescimento,
por alteragdes da anatomia vascular (estabelecimento de
circulagao colateral, aumento do tecido adiposo ou fibroso
ou outras alteragdes que levem a redugdo da compressao
da VRE), sendo necessario manter vigilancia da evolugao
da situag¢dao®!!. Optou-se nestes casos por este tipo de
abordagem tendo em conta a benignidade dos sintomas e
o pequeno grau de interferéncia na qualidade de vida das
criangas.

A terapéutica médica preconiza-se nos casos em
que se imponha controlo sintomatico da dor (analgesia),
da anemia (suplementagdo de ferro), do sindroma de
congestao pélvica ou se houver necessidade de efectuar
antiagrega¢ao plaquetaria (acido acetilsalicilico) por risco
aumentado de fendémenos tromboticos’. A terapéutica
cirargica contempla diferentes solu¢des dependendo da
experiéncia de cada centro (transposi¢cdo da VRE, bypass
VRE-VCI; autotransplante do rim esquerdo, entre outras
técnicas)’. A abordagem endovascular, realizada por
via percutinea, pode ser uma opg¢do terapéutica menos
invasiva e eficaz para solu¢do do problema através da
colocagao de stent, realizagdo de angioplastia com baldo
ou emboliza¢do®®. O pequeno niimero de casos descritos
e a escassez de revisdes sobre o tema e seguimento destes
doentes ¢ uma limitagdo actual.

www.actamedicaportuguesa.com

698

CONCLUSAO

A SNC ¢ uma condig¢do rara mas certamente
subdiagnosticada. Deve ser considerada em doentes com
dor no flanco esquerdo ou lombar e hemattria (isolada),
sindroma de congestdo pélvica, ou ambos. Em pediatria
a doenga sintomatica pode remitir espontaneamente com
o crescimento. A ecografia renal com Doppler deve ser o
exame de primeira escolha porque ¢ muito informativo,
nao invasivo e reproductivel, embora outros exames
imagioldgicos nomedamante a venografia selectiva possam
ser essenciais para confirmar o diagnostico e orientar a
terapéutica cirrgica, quando necessario.
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