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Manejo endovascular da sindrome de quebra-nozes: relato de caso
Endovascular management of nutcracker syndrome: case report

Manejo endovascular del sindrome del cascanueces: reporte de un caso

Thailena Silva Lima'*, Jodo Edison de Andrade Filho!, Frederico Augusto de Carvalho Linhares
Filhot.

RESUMO

Objetivo: Descrever um caso diagnosticado de uma doencga rara conhecida como Sindrome de Quebra-nozes
(SQN) ou Nutcracker, tratado por via endovascular, apresentando eficacia satisfatoria na técnica.
Detalhamentos de Caso: Paciente do sexo feminino, 22 anos, apresentando dor pélvica crdénica com
irradiacdo para flanco esquerdo e episodio de hematdria. Realizou tomografia computadorizada que
evidenciou compresséo da veia renal esquerda, dilatacdo da veia gonadal esquerda e presenca de varizes
pélvicas bilaterais, tendo diagndstico da doenga. Foi submetida a angioplastia com stent em veia renal
esquerda. Recebeu alta hospitalar com melhora dos sintomas. Durante seguimento, evoluiu com
complicacBes pos-operatorias, sendo tratadas adequadamente. Realizou tomografia de controle mostrando
perviedade do stent em veia renal esquerda. Estd em acompanhamento ambulatorial com a cirurgia vascular
e a urologia. Consideracgdes finais: O tratamento da doencga € discutivel e de acordo com a sintomatologia,
embora a técnica endovascular com implante de stent tenha obtido excelentes resultados, sendo considerada
segura, eficaz, menos invasiva e com menor morbimortalidade.

Palavras-chave: Sindrome do quebra-nozes, Dor pélvica, Hematuiria, Stents.

ABSTRACT

Objective: To describe a diagnosed case of a rare disease known as Nutcracker Syndrome (SQN) or
Nutcracker, treated endovascularly, showing satisfactory effectiveness in the technique. Case Details: Female
patient, 22 years old, presenting chronic pelvic pain with irradiation to the left flank and hematuria episode.
Computed tomography scan showed compression of the left renal vein, dilation of the left gonadal vein and
the presence of bilateral pelvic varices, diagnosing the disease. She underwent angioplasty with a left renal
vein stent. He was discharged from hospital with improvement of symptoms. During follow-up, she evolved
with postoperative complications, being treated appropriately. Control tomography was performed showing
patency of the stent in the left renal vein. He is being followed up on an outpatient basis with vascular surgery
and urology. Final considerations: The treatment of the disease is debatable and according to the symptoms,
although the endovascular technique with stent implantation has obtained excellent results, being considered
safe, effective, less invasive and with less morbidity and mortality.

Keywords: Renal nutcracker syndrome, Pelvic pain, Hematuria, Stents.

RESUMEN

Objetivo: Para describir un caso diagnosticado de una enfermedad rara conocida como Sindrome del
Cascanueces (SQN) o Cascanueces, tratada endovascularmente, mostrando una efectividad satisfactoria en
la técnica. Detalles del Caso: Paciente de sexo femenino, 22 afios, que presenta dolor pélvico crénico con
irradiacion en flanco izquierdo y episodio de hematuria. La tomografia computarizada mostré compresion de
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la vena renal izquierda, dilatacién de la vena gonadal izquierda y presencia de varices pélvicas bilaterales,
diagnosticando la enfermedad. Fue sometida a angioplastia con stent en vena renal izquierda. Fue dado de
alta del hospital con mejoria de los sintomas. Durante el seguimiento evolucioné con complicaciones
postoperatorias, siendo tratada adecuadamente. Se realiza tomografia de control que muestra la
permeabilidad del stent en la vena renal izquierda. Esta en seguimiento de forma ambulatoria con cirugia
vascular y urologia. Consideraciones finales: El tratamiento de la enfermedad es discutible y acorde a la
sintomatologia, aunque la técnica endovascular con implante de stent ha obtenido excelentes resultados,
considerandose segura, eficaz, menos invasiva y con menor morbimortalidad.

Palabras clave: Sindrome de cascanueces renal, Dolor pélvico, Hematuria, Stents.

INTRODUCAO

A Sindrome de Quebra-nozes (SQN) ou Nutcracker é uma doenca, que acomete mulheres entre 20 e 40
anos. De diagnéstico dificil e geralmente tardio, resulta de um conjunto de sinais e sintomas secundarios a
compressédo da veia renal esquerda (VRE), mais comumente situada entre a artéria mesentérica superior
(AMS) e a aorta (AA). O angulo aortomesentérico normal é de 90°; porém, quando é agudo, ocorre a
compressédo da VRE anteriormente, na maioria dos casos. Quando a veia renal esta situada retroadrtica, a
compressdo acontece posteriormente pela aorta e pelo corpo vertebral. A prevaléncia e incidéncia da
patologia ainda permanecem desconhecidas por ser rara e apresentar variabilidade dos sintomas, sendo
frequentes a dor abdominal e hematuria, podendo ser agravados com a atividade fisica intensa (JUNIOR JRC,
et al., 2013; DE MACEDO GL, et al., 2018; BELCZAK SQ, et al., 2020).

Importante causa de dor pélvica crénica que traz impacto na qualidade de vida e custos para 0s servigos
de saude uma vez que a doenc¢a, na maioria das vezes, acaba sendo subdiagnosticada e subvalorizada. A
Sindrome Nutcracker pode estar relacionada a nefroptose ou escassez de gordura retroperitoneal,
acarretando um alongamento da veia renal e uma diminuicdo do angulo aortomesentérico, respectivamente.
A hipertensdo da veia renal esquerda ocasiona refluxo venoso, que resulta varizes pélvicas, sendo
responsavel por um quadro clinico de dor em flanco esquerdo e dor pélvica crénica, apresentando graus
variados de dor e associando-se a congestédo pélvica nas mulheres e varicocele nos homens (AGLE CG, et
al., 2019; TEIXEIRA EL, et al., 2016; MARQUES GL, et al., 2012).

O diagnastico é feito através de uma anamnese detalhada, exame fisico rigoroso e com base na exclusdo
de outras causas mais prevalentes, usando métodos de imagem como o doppler, angiotomografia e
venografia retrograda. Este ultimo é o exame padrdo ouro, embora invasivo, e 0 mais informativo, realizado
em pacientes com sintomas graves. A cistoscopia € (til para identificar hematuria de origem ureteral esquerda
(DE MACEDO GL, et al., 2019; MACHADO M, et al., 2018; GULLEROGLU K, et al., 2014).

A investigacao diagnostica inicia-se com o exame ecodoppler, por ser de facil acesso e permitir o estudo
din&mico do fluxo venoso. O gradiente venoso entre a veia renal e a cava inferior =2 3 mmHg, o Doppler com
aumento > 5 vezes na velocidade do fluxo na passagem pela artéria mesentérica superior em relacdo ao hilo
renal e a angiotomografia ou angiorressonancia com angulo < 45° sdo critérios sugestivos para o diagnéstico
da Sindrome de Nutcracker (DE ALMEIDA R, et al., 2010; GALEGO GN, et al., 2015).

O tratamento da patologia é discutivel, de acordo com a gravidade dos sintomas e sua reversibilidade
esperada em relacdo a idade do paciente e ao estagio da sindrome. Nos casos de pacientes com sintomas
leves e toleraveis, € recomendado o manejo conservador com analgesia, suplementacdo de ferro e
antiagregacgado plaquetaria se necessaria. No entanto, a cirurgia esta indicada para sintomas graves e medidas
conservadoras ineficazes ap0s 24 meses em pacientes com idade inferior a 18 anos e apés 6 meses em
adultos. A abordagem endovascular pode ser uma opc¢éao terapéutica menos invasiva, e eficaz para solugéo
do problema através da colocacao de stent, realizacdo de angioplastia com baldo ou embolizacdo (CALADO
R, etal., 2011; ANANTHAN K, et al., 2017; GULLEROGLU K, et al., 2014).

O presente trabalho tem por objetivo descrever um caso diagnosticado de Sindrome de Quebra-nozes
(SQN), tratado por via endovascular, apresentando eficacia satisfatéria na técnica.
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DETALHAMENTO DO CASO

Paciente do sexo feminino, 22 anos, branca, procedente de Fortaleza, apresentando dor pélvica com
irradiagdo para flanco esquerdo ha cerca de 1 ano. Procurou atendimento médico, sendo solicitado ultrassom
(US) transvaginal que mostrou presenca de varizes pélvicas e US abdominal em fevereiro/2019 que
evidenciou nefrolitiase a esquerda. Procurou o servigo de urologia e foi optado por conduta conservadora,
fazendo uso de analgésicos e anticoncepcional combinado continuo. Porém, evoluiu com persisténcia de dor
em flanco esquerdo, disuria, esforgo miccional e sensacao de esvaziamento incompleto.

Realizou uma tomografia computadorizada (TC) sem contraste em maio/2019 mostrando auséncia de
litiase renal e sinais de compressao da veia renal esquerda entre a aorta e a artéria mesentérica superior com
ectasia da veia gonadal esquerda de aspecto varicoso compativel com Sindrome de Nutcracker.

Paciente foi encaminhada ao ambulatério de cirurgia vascular de um hospital publico, nivel terciario, do
municipio de Fortaleza/CE. Apresentava intensa dor em flanco esquerdo que ndo cessava com analgésicos
potentes.

Foi internada para analgesia endovenosa e realizacdo de tomografia com contraste (julho/2019) que
mostrou compresséo da veia renal esquerda entre a artéria mesentérica superior e a aorta, dilatacao da veia
gonadal esquerda e presenca de varizes pélvicas bilaterais, tendo como diagnéstico a Sindrome de quebra-
nozes.

Durante internamento, apresentou hematudria macroscépica. Apos medidas clinicas, evoluiu com melhora
dos sintomas, recebendo alta hospitalar para aguardar chegada do material para tratamento endovascular
(Figura 1).

Figura 1 - TC realizada antes do tratamento mostrando a
compressédo da veia renal esquerda (apontada pela seta) entre a
aorta e a artéria mesentérica superior.

Fonte: Lima TS, et al., 2020.

Em outubro/2019, referiu piora do quadro algico. O procedimento endovascular foi realizado sob anestesia
geral, sendo puncionada a veia femoral direita, introduzida uma bainha curta 6F e feito a cateterizacdo
seletiva da veia renal esquerda sob guia rigido, com realizagéo de flebografia pré-procedimento mostrando
compresséo da veia renal esquerda, dilatacéo significativa de veia ovariana e presenca de circulacao colateral
com enchimento para veia gonadal esquerda.
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Procedeu-se com a passagem de cateter baldo over-the-wire 5mm x 100mm no ponto de pingamento da
veia renal esquerda e angioplastia do mesmo. Ocorreu a troca do introdutor pelo de bainha longa 10F. Foi
realizado o implante de stent autoexpansivel Wallstent® — 14 mmx60 mm em veia renal esquerda com o
cuidado de manter area de fixagé@o proximal e distal para evitar migracéo para a cava (Figura 2).

Figura 2 - Flebografia pré-angioplastia.

Fote: Lima TS, et al., 200.

Foi puncionada a veia femoral esquerda com introdugdo de bainha curta 5F para flebografia de controle,
apresentando corre¢do satisfatoria da compressédo da veia renal esquerda. Realizada a retirada do sistema e
a compressao dos sitios de puncao (Figura 3).

Figura 3 - Flebografia de controle mostrando stent
(destacado pela seta) implantado em VRE.

Fonte: Lima TS, et al., 2020.
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A paciente evoluiu no pés-operatério imediato com dor lombar, nauseas e vomitos. Apds medidas clinicas,
houve remissdo do quadro. Recebeu alta hospitalar apés 4 dias da internagdo com prescricdo de AAS 100
mg/dia e clopidogrel 75 mg/dia. Apés 1 més do procedimento, na consulta ambulatorial, relatou sangramento
transvaginal e dor em flanco esquerdo, sendo encaminhada para ginecologista e solicitados exames
laboratoriais, sumario de urina, US transvaginal e de vias urinarias.

AAS e clopidogrel foram suspensos. Paciente retornou uma semana depois relatando parada do
sangramento, persisténcia de dor e presenca de disuria. Trouxe US de vias urinarias mostrando perviedade
do stent em veia renal esquerda.

US transvaginal ndo mostrava alteragdes. Foi ao ginecologista que descartou causas ginecologicas acerca
do sangramento. Sumario de urina mostrava leucocitlria, e hemoglobina com niveis dentro da normalidade.
Iniciada antibioticoterapia oral, porém, a mesma retornou a consulta com dor intensa em flanco esquerdo e
ao exame fisico apresentava sinal de Giordano positivo.

Internou-se para investigacao diagnostica. Durante internamento, relatou hematuria macroscépica, sendo
diagnosticada pielonefrite. Fez uso de antibioticoterapia venosa. Realizou nova tomografia em
novembro/2019 que evidenciou descompressado adequada da veia renal esquerda, perviedade do stent e
trombose de veia gonadal esquerda.

Solicitado parecer da urologia que orientou tratamento conservador. Paciente evoluiu com cessacgéo da
hematdria e melhora da dor, recebendo alta apés 16 dias de internacdo. No momento, encontra-se em
acompanhamento ambulatorial com a cirurgia vascular e a urologia (Figura 4).

Figura 4 - Tomografia de controle apds tratamento mostrando a
perviedade do stent (conforme aponta a seta).

Fonte: Lima TS, et al., 2020.

DISCUSSAO

Em 1950, El Sadr descreveu pela primeira vez a sindrome de compresséo da veia renal esquerda pela
aorta e artéria mesentérica superior, sendo denominada, em 1972, por De Schepper, como “sindrome de
Quebra-nozes” (Nutcracker). Tal patologia é diagnosticada quando ocorre reducao do calibre da VRE maior
gue 50%, ao cruzar a aorta abdominal. Esta situacdo provoca uma variabilidade de manifestacfes clinicas
desde o estado assintomatico até sintomas graves como hematUlria macica associada a anemia severa
(JUNIOR JRC, et al., 2013; MARQUES GL, et al., 2012).
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O tratamento ainda continua controverso e varia de acordo com a gravidade dos sintomas do paciente.
Tem como opc¢des: manejo conservador, cirurgia convencional, incluindo desde nefropexia, bypass da veia
renal, transposi¢cdo da VRE, transposicdo da AMS, autotransplante renal, derivagdo renocaval, bypass
gonadocaval até nefrectomia, e a terapéutica endovascular que envolve a colocacdo de stent externo ou
intravascular e embolizacdo. O tratamento clinico é indicado nos casos poucos sintomaticos e toleraveis. Ja
o cirlrgico e endovascular, sdo recomendados nos casos com sintomas severos. A intervencao e escolha do
método devem ser adaptadas ao paciente individual e suas condi¢des particulares (DENCHEV B, et al., 2018;
MACHADO M, et al., 2018; BELCZAK SQ, et al., 2020).

A cirurgia, nos casos graves, se faz necessaria para evitar a piora da funcao renal bem como a dilatagédo
permanente da veia gonadal e trombose da veia renal. A transposi¢éo da veia renal foi realizada pela primeira
vez em 1982 e se mostrou eficaz. E a cirurgia mais frequente e tem sido padrdo-ouro para tratamento da
doenca. Alguns pacientes, apesar do sucesso desse procedimento, mantém hematdria e necessitam efetuar
uma intervencdo cirdrgica complementar. O autotransplante renal é a técnica mais invasiva e apresenta riscos
como tempo de isquemia renal, anastomoses de artéria renal e ureter e necessidade de grande exposi¢ao
cirdrgica. A derivagdo renocaval é um procedimento de experiéncia limitada e resultados a longo prazo. A
nefrectomia é o mais radical, sendo indicada em casos refratarios a diferentes abordagens terapéuticas, os
métodos cirlrgicos convencionais associam-se a uma maior morbidade, quando comparados aos métodos
menos invasivos, devido ao longo periodo de congestao renal, a necessidade de anastomoses adicionais e a
extensa dissec¢éo (DE MACEDO GL, et al., 2018; AGLE CG, et al., 2019).

O manejo endovascular tornou-se popular nos ultimos anos como uma alternativa minimamente invasiva
para o tratamento de doencgas obstrutivas do sistema venoso. Segundo a literatura, foram relatadas taxas de
paténcia priméria de 66% em 3 anos e taxas de complicacdes menores que 2% (MACHADO M, et al., 2017).
Essa abordagem vem substituindo progressivamente a cirurgia convencional para tratamento da sindrome de
Quebra-nozes por apresentar eficacia satisfatéria na técnica e menor morbimortalidade. Além disso, traz
excelente beneficio na evolugao clinica do paciente (MACHADO M, et al., 2018; WANG X, et al., 2012).

O implante de stent endovascular € usualmente preferivel a cirurgia aberta, pois este Ultimo método
apresenta mais complicagfes e necessidade de extensa disseccao. Além disso, o tratamento endovascular
permite a realizacdo simultdnea de embolizacdo da veia gonadal e/ou esclerose com polidocanol diretamente
nas varizes pélvicas durante o procedimento caso sejam necessérias. O stent ideal tem que ter alta forca
radial, boa conformabilidade e pouco encolhimento no comprimento. Os mais frequentemente utilizados séo
autoexpansiveis como o Wallstent, e a recomendacgdo é de que seja usado um dispositivo de 6 ou 8cm de
comprimento, posicionando-o na primeira porcdo da veia renal esquerda (AGLE CG, et al.,, 2019; DE
MACEDO GL, et al., 2018). Apés o tratamento, 0os pacientes necessitam usar medicamento anticoagulante e
antiagregante plaquetario por 2 a 3 meses. O esquema recomendado consiste em 3 dias de heparina de baixo
peso molecular, 30 dias de clopidogrel e 3 meses de aspirina (DE MACEDO GL, et al., 2018).

O método endovascular tem apresentado excelentes resultados no tratamento de doencas de obstrugéo
venosa e vem sendo indicado mais frequentemente, embora ainda ndo existam estudos suficientes na
literatura mostrando acompanhamento a longo prazo de pacientes tratados, tornando-o ainda limitado. As
técnicas mais utilizadas sé@o a colocacao do stent e embolizacdo da veia gonadal esquerda. Apesar de ter
baixos indices, suas complicacdes incluem principalmente migracdo do stent, fratura e oclusdo venosa,
exigindo cautela e experiéncia por parte do cirurgido vascular. Espera-se que, no futuro, haja mais
conhecimentos tedricos que comprovem a seguranca e eficacia da terapéutica para que essa abordagem seja
considerada primeira escolha no tratamento de portadores da Sindrome de Nutcracker (DE MACEDO GL, et
al., 2018; WANG X, et al., 2012; JUNIOR JRC, et al., 2013).

Contudo, a técnica endovascular € uma alternativa excelente, eficaz e segura, que tem sido cada vez mais
utilizada, embora permanega uma possibilidade de desenvolver hiperplasia fiboromuscular da intima e levar a
trombose venosa (FENG KK, et al., 2013; CORREIAT, et al., 2007; AVGERINUS AD, et al., 2013).

Conclui-se que a Sindrome de Quebra-nozes é uma doencga rara e subdiagnosticada, sendo importante o
conhecimento da patologia para a realizagdo do diagndstico precoce e 0 manejo adequado do paciente.
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Dentre os métodos de tratamento, o endovascular tem se mostrado seguro, eficaz, menos invasivo, com
menor risco de complicagbes e menor morbimortalidade, contudo, ainda ndo ha consenso na literatura acerca
dessa terapéutica na Sindrome de Nutcracker, sendo necessério trabalhos cientificos com acompanhamento
a longo prazo.
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