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Resumo

Na sindrome de nutcracker (sindrome de quebra-nozes) ocorre compressao da veia renal esquerda entre a aorta abdominal e
a artéria mesentérica superior. Na maioria dos casos é assintomatica, mas pode ocorrer hematuria, proteindria, dor lombar e/
ou abdominal e varizes periuretéricas ou gonadais.

Apresentam-se trés casos clinicos de sindrome de nutcracker, todos em adolescentes. Em dois a forma de apresentagdo foi
proteinuria e no outro hematuria macroscopica no contexto de atividade fisica. O exame objetivo e a avaliagdo laboratorial
podem ndo revelar alteragdes. Todos realizaram Doppler renal, que mostrou sinais compativeis com sindrome de nutcracker. A
angiotomografia confirmou o diagndstico. Em todos se adotou uma atitude expectante.

A sindrome de nutcracker tem expressao clinica variavel e inespecifica, mas deve ser considerada no diagnéstico diferencial de
hematuria e/ou proteinuria. Muitas criangas tém uma evolugdo clinica favoravel, estando descritos casos de resolugdo espon-
tanea com o crescimento.
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Abstract

Introducao

Nutcracker syndrome results from the compression of
the left renal vein between the aorta and the superior
mesenteric artery. The disease is most commonly
asymptomatic, but haematuria, proteinuria, abdominal
and/or lumbar pain and ureteral or gonadal vein varico-
sities may occur.

Three cases of nutcracker syndrome are described, all
in adolescents. Two presented with proteinuria and the
other with macroscopic haematuria associated with
physical activity. Physical examination and complemen-
tary evaluation were normal. All cases underwent renal
Doppler ultrasonography, which revealed findings sug-
gestive of nutcracker syndrome. Computed tomography
angiography confirmed the diagnosis. All patients un-
derwent conservative management.

The manifestations of nutcracker syndrome are varied and
nonspecific, but this condition should always be considered
in the differential diagnosis of haematuria and/or proteinuria.
The outcome is mostly favourable and there are several
reported cases of spontaneous resolution in children.
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A proteindria e a hematuria sdo achados frequen-
tes em pediatria. O seu significado clinico é variavel,
podendo traduzir situagdes benignas ou outras poten-
cialmente graves. A avaliacdo diagndstica cuidadosa,
apoiada numa detalhada histdria clinica e exame fisico,
permite orientar a selecdo de exames complementares
de diagndstico.

A sindrome de nutcracker (SN), na sua forma mais fre-
quente (nutcracker anterior), associa-se a compressdo
da veia renal esquerda (VRE) entre a aorta abdominal
e a artéria mesentérica superior (AMS), que se asse-
melham aos “bracos” de um quebra-nozes.! Na maioria
dos casos traduz uma variante anatdmica, clinicamente
assintomatica, o fendmeno de nutcracker.>* Por vezes,
a diminuicdo do angulo aorto-mesentérico (AAM) pode
ocasionar compressao variadvel da VRE e traduzir-se cli-
nicamente por hematuria micro ou macroscopica, pro-
teinuria ortostatica (que pode ser nefrética), dor lombar
e/ou no flanco esquerdo ou hipogastro e varizes periu-
retéricas ou gonadais.*™? A hematuria ndo glomerular é
o sintoma mais frequente, sendo atribuida a rutura de
varizes de paredes finas para os cdlices renais adjacen-
tes.>>%1113 A maioria das perdas sdo autolimitadas e sem
tradugdo hemodindmica.*®”!* Em alguns casos, a sin-
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tomatologia pode ser intensa e persistente, sobretudo
em idade pos-pubertdria, com intolerancia ortostatica
grave (oclusdo da VRE em 70%), sindrome de fadiga cro-
nica, dor pélvica crénica associada a sindrome de con-
gestdo pélvica nas mulheres e varicocelos a esquerda
nos homens (5-9,5% dos casos).>”1! A sintomatologia
pode agravar com a atividade fisica intensa. 24510113 A
revisdo da literatura sugere que apesar de uma preva-
|éncia desconhecida, podera ser frequente em pediatria
encontrando-se subdiagnosticada.>>”*® Na presenga de
hematuria ou proteinuria de etiologia ndo esclarecida
torna-se necessdrio evocar o diagndstico, destacando-
-se 0 papel essencial de um exame ndo invasivo como a
ecografia renal com Doppler (eco-Doppler) no diagnés-
tico da mesma.

Casos Clinicos

Caso Clinico 1

Adolescente de 17 anos, género masculino, referen-
ciado para a consulta de nefrologia pediatrica apds
episodio Unico de hematuria macroscopica total (san-
gue vermelho vivo), precedida de dor tipo célica no
flanco esquerdo, no contexto de atividade fisica. Ndo
tinha queixas urindrias, nem histéria de traumatismo
ou contexto infeccioso prévio. Nao havia repercussao
hemodinamica. Tinha antecedentes de criptorquidia
esquerda operada e orquidoepididimite esquerda aos
11 anos. Os antecedentes familiares eram irrelevantes.
O exame objetivo era normal, com um indice de massa
corporal de 18,8 kg/m? (percentil 15) e apresentava-
-se normotenso. A avaliagdo laboratorial (hemograma,
coagulagdo, fungdo renal, proteinas totais, imunoglobu-
linas, autoimunidade, complemento, exame sumdrio de
urina) ndo revelou alterages. A ecografia renal e vesical
ndo evidenciou altera¢cdes morfoldgicas. O estudo eco-
-Doppler foi sugestivo de SN, apresentando dilatagdo

Figura 1. Eco-Doppler: Redugdo do angulo aorto-mesentérico
(AAM), condicionando compressdo da VRE (*). Artéria mesenté-
rica superior (—=>), aorta (m).

do segmento proximal da VRE (9,8 mm) e diminuicdo
do calibre da VRE entre a aorta e a AMS (1,6 mm de
didmetro antero-posterior), por diminuicio do AAM
(33 graus) (Fig. 1). A angiotomografia computorizada
(angio-TC) confirmou o diagndstico, além de demonstrar
duplicacdo da artéria renal esquerda. Passado um ano,
o adolescente mantinha-se em vigilancia clinica com
queixas intermitentes de dor lombar ligeira, de curta
duragdo, em contexto de exercicio fisico mais intenso, e
sem novos episddios de hematuria.

Caso Clinico 2

Adolescente de 12 anos, género feminino, referenciada
para a consulta de nefrologia pedidtrica para estudo de
proteinuria detetada numa analise de rotina. O exame
objetivo era normal, com um indice de massa corporal
de 16,3 kg/m? (percentil 15) e apresentava-se hormo-
tensa. Os antecedentes familiares eram irrelevantes.
Na investigacdo etioldgica confirmou-se proteinuria
ortostatica - proteindria em repouso 2,6 mg/m?*/h e
em ortostatismo 15,3 mg/m?/h - e a restante avaliagdo
(hemograma, funcgdo renal, proteinas totais e albumina,
imunoglobulinas, complemento, autoimunidade) foi
normal. A ecografia ndo evidenciou alteragées morfo-
I6gicas renais ou vesicais, mas o estudo eco-Doppler foi
sugestivo de SN, demonstrando dilatagdo do segmento
proximal da VRE (11 mm) e redugdo do calibre da VRE
entre a aorta e a AMS (3 mm de didmetro antero-pos-
terior), por diminuicdo do AAM (28 graus). A angio-TC
confirmou o diagndstico (Fig. 2). Apds seis meses de
seguimento, a adolescente mantinha-se assintomatica.
Continua em vigilancia.

Figura 2. Tomografia computorizada abdominal: Veia renal
esquerda (*) dilatada no segmento proximal e com estenose do
segmento pré-adrtico (—=), por compressdo da artéria mesen-
térica superior (—=>).

Caso Clinico 3
Adolescente de 14 anos, género masculino, referenciado
para a consulta de nefrologia pediatrica para estudo de
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proteindria. O exame objetivo era normal, com um
indice de massa corporal de 18,2 kg/m? (percentil
15-50). Os antecedentes pessoais e familiares eram irre-
levantes. Na investigacdo etioldgica (hemograma, fun-
¢do renal, proteinas totais e albumina, autoimunidade,
exame sumario de urina, proteindria em repouso e em
ortostatismo) foi documentada proteinuria ortostatica
- proteindria em repouso ndo dosedvel e em ortosta-
tismo 10,2 mg/m?2/h. A ecografia mostrou uma ligeira
dilatagdo piélica bilateral, sem alteragées morfoldgicas
renais ou vesicais e o eco-Doppler foi sugestivo de SN,
estando dilatado o segmento proximal da VRE (6,3 mm)
e diminuido o calibre da VRE entre a aorta e a AMS
(1,8 mm de diametro antero-posterior) (Fig. 3). Nao foi
possivel medir o AAM por interposi¢ao gasosa. Realizou
angio-TC, que confirmou diagndstico, além de demons-
trar duplicacdo da artéria renal direita e colateralizagdo
perirrenal incipiente. Em sete meses de seguimento,
mantinha-se assintomatico. Continua em vigilancia.

Discussao

A sindrome de nutcracker foi descrita pela primeira
vez em 1950.1° A prevaléncia exata é desconhecida,
referindo-se um ligeiro predominio no género femi-
nino.*® Habitualmente manifesta-se entre a terceira e
guarta décadas de vida, mas pode ocorrer em qualquer
idade.>*810 Associa-se mais frequentemente a estatura
elevada e constituicdo asténica.»® O indice de massa
corporal baixo correlaciona-se positivamente com a SN,
atribuindo-se a diminuigdo da gordura retroperitoneal e
consequente diminuicdo do AAM, como verificado nos
casos relatados.>! Outras teorias sobre a etiopatogenia
desta sindrome incluem a ptose renal posterior, trajeto
anormalmente elevado da VRE e a origem anormal da
AMS da aorta.>*#1112 A histdria clinica é importante para

Figura 3. Ecografia: Veia renal esquerda (*) dilatada no segmento
proximal e com estenose no segmento pré-adrtico ( ——=), por
compressdo da artéria mesentérica superior ( —=> ). Veia cava
inferior (@)
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o diagndstico e avaliagdo do grau de impacto funcional.?
A ecografia renal com Doppler é o exame ndo invasivo
de primeira linha na suspeita diagndstica e é util tam-
bém no seguimento.”%'* A sensibilidade e especifici-
dade do eco-Doppler sdo de 69-90% e 89-100%, respe-
tivamente.?31° Avalia-se o didmetro antero-posterior e
a velocidade de pico (alteragdes no fluxo) da VRE no hilo
renal e entre a aorta e a AMS.*¥'?2 A redugdo do AAM
diminui o didametro e aumenta a velocidade de pico na
VRE, com gravidade variavel.'>** Segundo alguns auto-
res, uma diminuicdo de cinco vezes no diametro antero-
-posterior da VRE na passagem aorto-mesentérica em
relacdo ao hilo renal, assim como um aumento de
cinco vezes na velocidade de pico (velocidade maxima
do fluxo) entre a passagem aorto-mesentérica e o hilo
renal sdo sugestivos de SN.»*>#° Apenas no adolescente
de 17 anos a reducdo do didametro da VRE foi superior
a cinco vezes. Em dois estudos, um com criangas com
proteinuria ortostatica e outro com hematuria macros-
copica, foi sugerido um cut-off inferior.***> Em criangas
saudaveis o angulo da AMS com a aorta varia entre 28
e 71 graus.2 Angulos menores foram associados com
a SN - menor do que 41 graus em decubito e menor
do que 21 graus em posicdo vertical, 2%*!2 sendo que a
medicdo do AAM na posicdo vertical tem maior sensibi-
lidade e especificidade no diagnéstico e a sua medicdo
pode ser usada como critério adicional.®> Em todos
os casos clinicos apresentados, a ecografia renal com
Doppler foi realizada em decubito, sendo o AAM inferior
a 41 graus nos dois casos em que foi possivel medi-lo.
A presencga de circulagdo colateral, nomeadamente na
veia gonadal esquerda, ao traduzir o grau de evolugao
da doencga deve ser sempre pesquisada durante a reali-
zacdo da ecografia com Doppler. Em nenhum dos casos
descritos havia ainda presenca de circulacdo colateral
importante.812

Quando a ecografia renal com Doppler é elucidativa e
a sintomatologia ligeira, a angio-TC e a angiografia por
ressonancia magnética ndo sao imprescindiveis. Estes
exames sdo Uteis quando ha duvidas no diagndstico e
na orientacdo do tratamento cirdrgico quando indicado,
permitindo uma melhor defini¢do da relagdo anatémica
entre a VRE e a aorta e AMS, e esclarecer a presenca
de varizes e circulagdo colateral.»*® A venografia (fle-
bografia retrégrada) é considerada o gold standard no
diagnéstico definitivo da SN.%*>79101315 permite medir
o gradiente de pressdo entre a VRE e a veia cava infe-
rior, sendo o valor normal igual ou inferior a 1 mmHg.
Admite-se a existéncia de hipertensdo na VRE quando é
igual ou superior a 3 mmHg.257891415 Apesar do valor
diagndstico da venografia, trata-se de um procedimento
invasivo, com elevada exposicdo a radiagdo, limitagGes
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na medicdo de pressdo e interpretacdo em idade pedi-
atrica. A maioria dos pacientes apresenta sintomas
ligeiros, tal como nos casos descritos, pelo que ndo se
considerou a sua realizagdo em nenhum até a data.’*?®
A abordagem terapéutica depende da gravidade e per-
sisténcia dos sintomas. Em menores de 18 anos estd
descrita a resolugcdo espontdnea com o crescimento
e aumento do indice de massa corporal (em 75%
dos casos), por alteragdo de fatores hemodinamicos
renais.’13 Recomenda-se sempre a evicgdo de exerci-
cio fisico intenso.?

A vigilancia clinica esta indicada nos casos assintoma-
ticos ou com sintomas ligeiros (como dor esporadica,
hematuiria microscdpica ou macroscopica intermitente,
proteinuria ligeira sem alteragcdes da funcdo renal,
auséncia de repercussdo hemodindmica). Os inibidores
de angiotensina podem melhorar a proteindria ortos-
tatica.>* O acetato de medroxiprogesterona e fracdo
flavonoica purificada micronizada foram usados no tra-
tamento de sindrome de congestdo pélvica.?

A terapéutica cirurgica na SN estd recomendada nos
casos de dor cronica grave, hematuria maciga, insu-
ficiéncia renal e auséncia de resposta ao tratamento
conservador por mais de 24 meses.>®#101113 Q objetivo é
diminuir a pressdo na VRE.?>° Pode ser realizada por lapa-
rotomia (transposi¢do da VRE e autotransplante renal)
ou laparoscopia com colocagdo de stent extravascular.
A morbilidade é maior na corregdo cirdrgica aberta.’
A transposicdo da VRE e o autotransplante associam-
-se a melhores resultados.?® Como alternativa pode
recorrer-se ao cateterismo (colocacdo de stent intravas-
cular e/ou angioplastia com baldo),“*#1° com resultados
satisfatorios, podendo vir a tornar-se o tratamento de
escolha.»®% No entanto, os resultados a longo prazo em
pacientes jovens, associados a maior probabilidade de
complicagOes (como trombose, hiperplasia fibromuscu-
lar, erosdo, migracdo ou embolizacdo da prétese), ndo
sdo conhecidos.”®® E necessdria anticoagulacdo pelo
menos até que ocorra a endotelializagdo do stent (dois
a trés meses).?’

-
O QUE ESTE CASO ENSINA

e A SN é provavelmente uma entidade clinica subdiagnosticada em
idade pediatrica.

* Deve ser considerada no estudo da hematuria e proteinuria.

¢ A ecografia renal com Doppler é o exame de primeira linha na
suspeita diagndstica de SN.

e O diagndstico de SN pode evitar a realizagdo de procedimentos
mais invasivos no decurso da investigacdo etioldgica destas
criangas.

L * Amaioria dos casosemidade pediatricaresolve espontaneamente.J
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