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Casos Clinicos

Sindrome de Quebra-nozes:
A propésito de um caso clinico
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Resumo

Introducao: A Sindrome de Quebra-nozes é geralmente causada pela compressao da veia
renal esquerda pela artéria mesentérica superior contra a aorta. Do fenémeno resulta
hipertensao da veia renal esquerda e a sindrome habitualmente manifesta-se por dor lom-
bar esquerda e abdominal, com ou sem hematuria macroscépica, microscépica ou pro-
teindria.

Material e Métodos: Apresentamos o caso de uma mulher de 24 anos, referenciada a nossa
consulta por micro-hematuria com 3 anos de evolugao.

Resultados: Apos estudo, foi diagnosticado um Sindrome de Quebra-nozes anterior e
decidido manter-se atitude expectante e de vigilancia.

Conclusées: A doente encontra-se aos 5 anos de follow-up sem queixas e sem agravamento
da sua micro-hematuria.

Palavras Chave Sindrome de quebra-nozes, compressio mesoaértica; veia renal es-

querda, hematuria.

Abstract

Introduction: The nutcracker syndrome is usually caused by the compression of the left
renal vein between the aorta and the superior mesenteric artery. This results in left renal vein

hypertension and often the clinical manifestations of left flank pain and abdominal pain with
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Introducao

A sindrome de compressao da veia renal esquerda
entre aartéria mesentérica superior e aaorta abdominal
foi inicialmente descrito por El Sadr em 1950', mas foi
De Schepper quem nomeou este fenémeno Sindrome
de Quebra-nozes (SQN), descrevendo o caso de um
doente com hematuria macroscépica e compressao
mesoadrtica da veia renal esquerda.”

O angulo entre a artéria mesentérica superior
(AMS) e a aorta abdominal é de aproximadamente 90°,
de modo que a AMS tem um curso de 4-6 mm em direc-
cao ventral antes de se dirigir caudalmente. O arranjo
anatémico em | invertido previne normalmente a com-
pressio da veia renal esquerda (VRE) pela AMS.* Pelo
contrario, quando a emergéncia da AMS se faz em angu-
lo agudo pode haver compressao da VRE, originando a
chamada SQN Anterior.’

Na Literatura Mundial, também se encontram des-
critos casos de SQN em associacdo com o curso retro-
aértico da VRE e consequente compressao da veia entre
a aorta e coluna vertebral® (SQN Posterior), e sindro-
mes associados a duplicacdo da VRE, onde a tributaria
anterior é comprimida entre a AMS e a aorta, e a tri-
butéria posterior é comprimida entre a aorta e a coluna
vertebral’ (SQN Combinado).

Para além destas anomalias arteriais e/ou venosas,
alguns investigadores sugeriram a implicagdo e contri-
buicdo de outros factores na etiologia da sindrome,
como a ptose posterior do rim esquerdo com estira-
mento secundario da VRE, ou um percurso anormal-
mente alto da VRE.?

O aumento da pressao venosa na circulacdo renal
promove o desenvolvimento de mecanismos compen-
sadores, com o aparecimento de colaterais venosos. Na
pelve renal, a ruptura das finas paredes destes vasos
adjacentes ao sistema colector traduz-se clinicamente
em micro-hematuria ou hematuria macroscépica, com

9,10,11 .
Outros sintomas

ou sem dor lombar esquerda.
frequentes, também decorrentes do estabelecimento
duma circulagdo colateral através das veias ovarica,
adrenais e lombares, incluem varicocelos a esquerda em
rapazes ou, em mulheres, um complexo de sintomas
denominado sindrome de congestao pélvica e que pode
incluir sintomas como dismenorreia, dispareunia, dor
pés-coital, dor abdominal, disuria e varizes pélvicas, vul-
vares, gluteas ou dos membros inferiores.'”"” Em adoles-
centes e criangas, pode verificar-se o aparecimento de
sintomas sistémicos e de disfuncdo autonémica como
cefaleias, cansaco croénico, sincopes e taquicardias. A
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proteindria ortostatica pode ser uma manifestacdo
. 14,15
ocasional.
E importante realcar que, apesar de ser uma anoma-
lia primariamente vascular, as suas manifestagoes clinicas

sdo sobretudo uroldgicas e ginecoldgicas.

Caso Clinico

Uma mulher de 24 anos foi referenciada a nossa
consulta por micro-hematdria persistente com 3 anos
de evolucao.

A sua histéria médica e familiar eram irrelevantes. O
exame fisico revelou-se normal, assim como todos os
exames laboratoriais sanguineos levados a cabo, incluin-
do hemograma, bioquimica e estudo sumario da coagu-
lacdo. O sedimento urinario revelava micro-hematdria
sem dismorfias eritrocitarias.

Foi efectuada uma uretrocistoscopia, que nao mos-
trou qualquer anomalia uretral ou intravesical. Os mea-
tos ureterais nao apresentavam alteragcdes morfolégicas
aparentes e ejaculavam urina macroscopicamente lim-
pa.

Uma ecografia renal sugeria dilatacdo da VRE, o que
levantou a hipétese de compressao mesoadrtica da
VRE. Foi realizada uma Tomografia Computorizada
(TC) abdomino-pélvica e um estudo por Ressonancia
Magnética (RM) dirigido as areas renais, que confirma-
ram a existéncia de compressao da VRE entreaAMS e a
aorta, estabelecendo o diagnéstico de SQN anterior
(figuras I,2e3).

Optou-se por terapéutica conservadora com
vigilancia clinica, mantendo-se a doente ao fim de 5 anos
de seguimento assintomatica e sem resolucao ou
agravamento da sua micro-hematuria.

Discussao

Arevisao da literatura parece indicar que esta é uma
condicao relativamente rara, ainda que provavelmente
subvalorizada. Parece haver uma distribui¢ao bimodal
dos casos. A maioria dos doentes com queixas de hema-
turia e dor lombar (que pode estar associada a passagem
de coagulos intra-ureterais) sao adolescentes ou jovens
adultos que tendem a ser longilineos. Ha um segundo
pico de incidéncia em mulheres de meia-idade, que se
apresentam maioritariamente com sindromes de con-
gestdo pélvica.”

O diagndstico da sindrome é essencialmente clinico,

imagiolégico e necessariamente de exclusdo. A sequén-
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Figura |: TC abdominal mostrando dilatagao da VRE (seta branca)

e estreitamento do espago aorto-mesentérico (seta negra)

Figura 2: TC abdominal mostrando pequenas varizes
peripélvicas, traduzindo o estabelecimento de circulacao
colateral compensadora

Figura 3: Reconstrugao 3D de RM abdominal, mostrando a

emergéncia da AMS formando um angulo agudo com a Aorta
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cia diagnéstica deve variar conforme a apresentagio
clinica. Sintomas classicos de hematuria unilateral e dor
lombar requerem investigacdo direccionada para o esta-
belecimento causal da hemattria. Os casos sem mani-
festagdes uroldgicas requerem habitualmente testes
orientados para esclarecimento da anomalia vascular. A
compressao da VRE pode ser confirmada por US com
Doppler, TC, RMN ou venografia renal selectiva com
determinacdo de gradientes de pressao renoca-

34,16
va.

Alguns autores consideram fundamental a deter-
minacao da importancia hemodinamica da compressao,
através de gradientes de pressao. Contudo, ndo parece
haver consenso sobre os valores de cut-off para o diag-
néstico da sindrome e ha grande sobreposicao de
valores entre doentes e individuos normais.*'*

O tratamento da SQN tem evoluido ao longo das
Ultimas décadas, mas ainda é controverso. As opgdes
passam por vigilancia clinica ou procedimentos cirtrgi-
cos, que visam, quase todos, o alivio da pressao da VRE.

Parece ser unanime que doentes com apenas micro-
-hematuria ou curtos periodos intermitentes de hema-
tUria macroscoépica assintomatica, com hemograma nor-
mal e dor lombar insignificante, podem ser seguidos de
forma conservadora.*"*'*"

Das modalidades cirtrgicas possiveis, a mais fre-
quentemente relatada na literatura ¢ a transposicao da
VRE, com ou sem interposicao de enxerto de Politetra-
fluoroetileno (PTFE) e reanastomose a face anterior da

veia cava inferior (VCI). *"**

A auto-transplantacdo do
rim esquerdo para a fossa iliaca ipsilateral também foi
descrita com resultados satisfatérios. A nefropexia com
excisdo de colaterais venosos nao é recomendada, por
nao corrigir a patologia primaria. A transposicdo da AMS
foi também abandonada em virtude das possiveis compli-
cacbes catastroficas relacionadas com a intervencio.”"*"

Acompanhando a tendéncia generalizada para abor-
dagens minimamente invasivas, tém-se verificado avan-
cos no tratamento laparoscépico e endovascular da
SQN. A aplicacdo de uma prétese circular externa de
PTFE, envolvendo a veia renal e evitando a sua com-
pressao, embora inicialmente executada por via trans-
peritoneal, ja foi realizada por laparoscopia.”’ Permane-
cem por definir os riscos de erosiao de estruturas
adjacentes e de deslocamento da prétese.

Da mesma forma, a aplicacdo endovascular de pro-
teses metalicas tem sido efectuada com frequéncia cres-
cente. Complicacdes desta abordagem incluem a mi-
gracdo e deslocamento das préteses e a trombose
retrégrada com embolizacio proximal.” Faltando rela-
tos de seguimento a longo prazo, permanece uma

possibilidade o desenvolvimento de hiperplasia fibro-
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muscular da intima, levando a trombose venosa. Outro
aspecto a ter em conta nestes procedimentos é a terapia
anticoagulante poés-operatéria. Nao havendo linhas
orientadoras definidas, a duracdo da terapéutica com
heparinas de baixo peso molecular (HBPM), associadas
ou ndo a outros antiagregantes plaquetarios, é decidida
empiricamente e pode variar entre meses aanos. "’

A titulo de curiosidade, encontra-se na literatura a
descricao dum caso de tratamento da SQN com ins-
tilagdes bissemanais de nitrato de prataa 0, |% na pelve
renal através de ureterorrenoscépio.” Nao ha contudo
relatos do seguimento a longo prazo deste doente, nem

provas concretas da sua eficacia.

Conclusao

Do reduzido nimero de casos descritos na literatu-
ra, parece poder concluir-se que esta ndo é uma condi-
cao frequente. A sua manifestacao clinica classica com-
preende dor lombar, hematuria micro ou macroscépica
unilateral e varizes pélvicas ou genitais. O seu diagnés-
tico baseia-se essencialmente na histéria clinica e exame
fisico, estudo analitico basico, cistoscopia e ureteros-
copia para excluir outras causas possiveis de hematuria.
Permanece portanto como um diagnéstico de exclusao,
apenas possivel mantendo um alto grau de suspeita

A sequéncia de exames imagiolégicos pode ser
estratificada por Ecografia com estudo Doppler, Angio-
-tomografia computorizada ou Angio-ressonancia mag-
nética e finalmente Flebografia com determinacao de
gradientes de pressao.

No caso por nés apresentado, com manifestacoes
sintomaticas discretas, a vigilancia clinica é a atitude mais
acertada. As intervencdes cirdrgicas abertas, embora
eficazes, estdo associadas a grande morbilidade. A alter-
nativa da aplicacdo intra ou extra-vascular de proéteses é
promissora. Se os resultados a longo prazo se mantive-
rem tao bons como os relatados a curto prazo, entao as
préteses vasculares poderao vir a tornar-se o tratamen-
to de escolha desta sindrome no futuro.
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