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Introducio

Resumo

A Stndrome de Nutcracker resulta da compressio da veia renal esquerda no seu trajeto entre a aorta abdominal e a artéria
mesentérica superior, podendo manifestar-se com dor abdominal, sobretudo no flanco, hematiiria e sindrome de congestio
pélvica. A hipertensio arterial é uma manifestacdo clinica rara desta entidade.

Descreve-se o caso de uma mulher de 36 anos, com hipertensio arterial com 9 anos de evolucdo, de inicio na primeira
gravidez, observada para estudo de causas secunddrias de hipertensdo. Foi identificada uma alteragdo na anatomia da
vasculatura renal compativel com Fenomeno de Nutcracker, considerando-se a relagio deste achado com a hipertensio
arterial da doente, uma vez que nao foram reconhecidas outras causas secunddrias de hipertensio. O controlo da tensio
arterial foi conseguido com ajuste da terapéutica farmacoldgica.

Este caso assinala a importincia do diagndstico de causas raras de hipertensio arterial, tendo em conta o impacto que tem
em termos de tratamento e morbilidade.

Abstract

Nutcracker syndrome is a clinical entity that derives from the compression of the left renal vein between the abdominal aorta
and the superior mesenteric artery, which may manifest with abdominal or flank pain, hematuria and pelvic congestion
syndrome. Arterial hypertension is a rare clinical manifestation of this entity.

We describe the case of a 36-year-old woman with a history of arterial hypertension lasting 9 years, diagnosed during her
forst pregnancy, that was evaluated for exclusion of a secondary cause of hypertension. An alteration in renal vasculature
anatomy compatible with Nutcracker phenomenon was identified, which leads us to consider the relationship between the
patient’s arterial hypertension and this finding, since no other secondary causes of hypertension were recognized. Blood
pressure control was achieved with medication adjustment.

This case highlights the importance of diagnosing rare causes of hypertension, given its impact on treatment and morbidity.

trajecto entre a aorta abdominal e a artéria mesentérica

A Sindrome de Nutcracker (SNC), também conhecida
como Sindrome do aprisionamento da Veia Renal
Esquerda (VRE), é uma condi¢io clinica rara que obteve
a sua primeira descri¢do anatémica em 1937, tendo a sua
designagio sido homologada em 1972 por um radiologista
belga'. Caracteriza-se pela compressio da VRE no seu

superior, que condiciona uma obstrugio ao fluxo sanguineo
e consequentemente hipertensio vascular’. Esta altera¢io
pode ser assintomaitica, correspondendo apenas a uma
variante anatdmica, denominando-se Fendmeno de
Nutcracker (FNC), ou manifestar-se clinicamente na
sequéncia da hipertensio na VRE. As manifestagdes
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mais comuns sdo hematdria macroscépica, dor lombar e
no flanco esquerdo e varizes periuretéricas ou gonadais.
A hipertensio arterial (HTA) ¢ uma manifestagio e uma
forma de apresentacio rara da SNC**.

A descri¢io do presente caso assinala a importincia do
diagnéstico de causas raras de HTA, tendo em conta o
impacto que tem em termos de tratamento e morbilidade.

Caso Clinico

Descreve-se o caso de uma mulher de 36 anos, raca
caucas6ide, referenciada a consulta hospitalar para
exclusdo de causas secunddrias de HTA. A doente tinha
antecedentes pessoais de HTA, diagnosticada aos 27 anos,
durante a primeira gravidez, controlada com medicagio
até 3 meses antes da consulta. Tinha histéria de pré-
eclaimpsia nas 3 gravidezes aos 27, 31 e 33 anos e de
Doenga de Graves, diagnosticada aos 18 anos, submetida
a terapéutica com iodo radioactivo. A data da consulta
encontrava-se eutiroideia sob levotiroxina 100 pg id. Além
de hormona tiroideia, estava medicada com nifedipina 30
mg de libertagio prolongada id, bisoprolol 2,5 mg id e um
contracetivo oral progestativo. Ndo era fumadora, negava
habitos etilicos e consumo de drogas e tinha um estilo de
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vida sedentdrio.

A doente referia cefaleias ocasionais que coincidiam com
periodos de descontrolo tensional mas negava outros
sintomas ou sinais, incluindo hematdria, dor lombar
e sintomas de congestio pélvica. No exame objetivo
realizado na primeira consulta, a sua tensio arterial (TA)
era de 162/90 mmHg (HTA sistodiastélica grau II), ndo
apresentando outras alteragdes. A frequéncia cardiaca
registada era de 70 batimentos por minuto e o indice de
massa corporal era de 22,4.

Na consulta foi ajustada terapéutica medicamentosa
(Figura 1) e iniciou estudo complementar para exclusio
de causas secundarias de HTA (Tabelas 1 e 2). No estudo
imagiolégico realizado identificaram-se alteragdes na
ecografia renal com doppler, melhor esclarecidas com
angioTAC renal, que revelou redugio do calibre de
segmento da VRE com cerca de 3mm, no trajecto entre a
aorta e a mesentérica superior, condicionando compressao
extrinseca pela artéria mesentérica superior, devido a
diminui¢do do angulo aorto-mesentérico. Verificava-se
dilatacio da VRE proximalmente & estenose referida,
com calibre méximo de 12 mm, apresentando drenagem
acessoria para veia com trajeto para-vertebral (Figuras 2 e

Figura 1: MAPA realizado apds primeira consulta e ajuste terapéutico, sob nifedipina 60 mg libertagio prolongada
id e bisoprolol 2.5 mg id. Conclusdes: HTA sisto-diastélica de grau II com padrio nio dipper.
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Tabela 1: Resultados de exames complementares laboratoriais

Exames de Laboratério Resultado
Hemoglobina (N 12.0-16.0 g/dL) 13.7 g/dL
Ferritina (valores referéncia 6-320 ng/mL) 30 ng/dL
Ureia (N 15-38 mg/dL) 19 mg/dL
Creatinina (N 0.52-1.04 mg/dL) 0.81 mg/dL
Creatinafosfoquinase (N < 145 U/L) 88 U/L
Desidrogenase latica (N 125-220 U/L) 176 U/L

Sumaria de urina II

Negativa para proteinas; Sedimento: 3

eritrocitos / campo

Microalbuminuria (< 30 pg/ml) 10 pg/ml
Colesterol total (N <201 mg/dL) 197 mg/dL
Colesterol HDL (N 35-65 mg/dL) 64 mg/dL

Triglicerideos (N < 149 mg/dL) 88 mg/L

TSH (N 0.4-4.0 uUI/ml) 1.3 uU/mL
T4 livre (N 0.8-1.6 ng/dL) 1.2 ng/dL
Renina (N 7-76 UU/L) 27 UU/L
Aldosterona (N 40-310 pg/mL) 183 pg/mL
Indice aldosterona/Atividade de renina 8.08
Metanefrina plasmatica (N < 60 pg/mL) 359
Normetanefrina plasmatica (N < 120 312
pg/mL)
Cortisol plasmatico (N 5-25 ug/dL) 33 ug/dL
Cortisol urinario (N 10-80 ug/dL) 9.0 ug/dL

3), sendo estes achados compativeis com FNC.

Tendo em consideragio o resultado do MAPA realizado,
foi proposto estudo de patologia do sono a doente, tendo
esta recusado. No entanto com ajuste da terapéutica
farmacolégica e auxilio de cronoterapia, introduzindo-
se anti-hipertensor ao jantar, conseguiu-se melhoria do
padrio tensional, apresentando no momento padréo dipper
em segundo mapa realizado.

Através da optimizagio da terapéutica farmacoldgica, foi
atingido controlo do perfil tensional. A doente actualmente
encontra-se assintomatica, com perfil tensional melhorado
e estabilizado (TA entre 120-130/80-85 mmHg) na
monitorizagdo ambulatorial, sob terapéutica habitual com
azilsartan + clorotalidona 40 mg + 12.5 mg id de manh,
bisoprolol 5 mg id ao almogo e rilmenidina 1 mg id ao
antar.

Discussio

Apesar de 0 FNC e a SNC serem reconhecidos hd muitos
anos, a variabilidade da apresentagio clinica e a auséncia
de critérios de diagndstico bem definidos, tornam a
prevaléncia exacta destas entidades desconhecida, sabendo-
se, no entanto, que sdo mais frequentes em mulheres™.

O SNC tem vindo a ser elencado no grupo de causas
renovasculares de HTA*’, apesar desta ser uma
manifestagdo pouco comum nesta sindrome. Do ponto
de vista fisiopatoldgico, a obstru¢do venosa renal ocasiona
aumento da pressdo renal intersticial, levando & redugio
da taxa de filtragio glomerular e 4 diminui¢do do fluxo
sanguineo intrarenal, com aumento da producio de
renina, condicionando HTA®®. No presente caso, foram
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Tabela 2: Resultados de exames complementares imagiolégicos

Exames de Imagem Resultado

“Rins de normal topografia e dimensdes. Contornos regulares e
espessura do parénquima conservado bem como a normal diferenga
parenquimo-sinusal. Observa-se aumento do calibre da artéria renal
Ecografia renal com esquerda comparativamente a contralateral. Individualiza-se

doppler posteriormente a vertente proximal da artéria, imagem de
morfologia sacular com fluxo no interior com baixo indice de
resisténcia e morfologia espectral do tipo parvus tardus

(aneurisma?)”

“Reducao do calibre de segmento da veia renal esquerda com cerca
de 3mm, no trajecto entre a aorta e a mesentérica superior,
condicionando compressdo extrinseca pela artéria mesentérica

] superior, devido a diminui¢do do angulo aorto-mesentérico. Ha
Angio TC Renal ] ] ] ]
dilatagdo da veia renal esquerda proximalmente a estenose referida,
com calibre maximo de 12 mm, apresentando drenagem acessoria
para veia com trajeto para-vertebral. Pancreas, baco e supra renais

sem alter¢oes referenciaveis”

Ecografia cardiaca . o
Exame sem alteragdes morfologicas ou funcionais

transtoracica
Ritmo de base sinusal, com morfologia normal. Sem disritmias
Holter das 24h ) )
supraventriculares e ventriculares.
TC cerebral Sem alteragdes a referir

Figura 2: Imagens de TC no plano axial apés administragdo de contraste evidenciando redugio da
distancia aorto-mesentérica (cerca de 5 mm, sendo o normal entre 10-28 mm), condicionando afilamento
da veia renal (a), ectasiada (12 mm) a montante deste ponto (b).
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Figura 3: Imagem de TC no plano sagital ap6s administragio
de contraste evidenciando redugio do éangulo aorto-
mesentérico (cerca de 25 mm, sendo o normal entre 38-65
mm), condicionando afilamento da veia renal neste ponto.

identificados valores normais no doseamento de renina e
de aldosterona, ndo validando o diagnéstico de SNC, o que
se pode dever ao facto de a compressio identificada ter uma
pequena extensio (3 mm), ao contrdrio de outros casos
descritos de HTA hiperreninémica secundédria ao FNC”3.
Apesar disso, as alteragbes imagioldgicas identificadas,
sublinham a necessidade de vigilancia clinica destes
doentes.

A orientagio dos doentes com diagnéstico de SNC depende
da severidade dos sintomas apresentados e tem evoluido
bastante ao longo das tdltimas 4 décadas*"#!°. Doentes
com sintomatologia ligeira, como por exemplo hematuria
discreta, deverdo ser tratados de forma conservadora,
com terapéutica médica. Doentes com sintomas severos,
como hematdria persistente, dor incapacitante e alguns
casos de hipertensdo arterial deverdo ser encaminhados
para tratamento endovascular (colocagio de stent) ou
cirirgico (nefrectomia, nefropexia, auto-transplante)*”1°,
No caso descrito, optou-se por optimizagio de terapéutica
médica. Para o efeito, apés o diagnéstico, a doente iniciou
um bloqueador dos receptores da angiotensina II, tendo-

se atingido o controlo do perfil tensional. Realga-se a
necessidade de manter vigilincia clinica regular para
melhor detecgdo de perdas de controlo tensional e revisao
de opgio terapéutica se justificado.

Conclusao

Apesar de nio se ter conseguido provar causalidade direta
do FNC para a HTA da doente, o relato deste caso alerta
para uma possivel causa rara de HTA. A SNC é considerada
uma condi¢do clinica pouco comum mas seguramente
subdiagnosticada. A inespecificidade e variabilidade dos
sinais e sintomas caracteristicos desta sindrome exigem
suspeita clinica para que seja feito o diagndstico.

A SNC pode ser diagnosticada por métodos acessiveis e
ndo invasivos, factor decisivo na orientagio e tratamento do
doente, que tem impacto na sua morbilidade.
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