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Makroskopik Hematurinin Nadir Bir Nedeni:

Nutcracker Sendromu

A Rare Cause of Macroscobic Hematuria: Nutcracker Syndrome
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Ozet

Abstract

Sol renal venin aort ve Ust mezenterik arter arasinda
sikismasindan kaynaklanan Nutcracker sendromu nadir rastlanan
bir anatomik-patolojik durumdur. Hastalar hematdri, proteindiri,
sol yan agrisi gibi bulgular gésterir. Bu yazida, makroskopik
hematuri ile basvuran 13 yasindaki bir hastayr sunduk. Hematdriyi
arastirmak icin yapilan laboratuvar testleri normal bulundu. Batin
tomografisinde sol renal venin aort ve superior mezenterik arter
arasinda sikismis oldugu gorilerek Nutcracker sendromu tanisi
kondu. Sonug olarak hematlrinin ayirici tanisinda Nutcracker
sendromu akla getirilir ise radyolojik bulgular ile kolaylikla taniya
ulasilabilmektedir. (Haseki Tip Bulteni 2015, 53: 101-3)

Anahtar Sozciikler: Cocuk, hematiri, nutcracker sendromu,
renal ven

Nutcracker syndrome caused by compression of the left renal
vein between the abdominal aorta and the superior mesenteric
artery is a rare anatomo-pathological condition. The patients
have symptoms such as hematuria, proteinuria, and left flank
pain. In this paper, we report a 13-year-old boy who presented
with macroscopic haematuria. Routine laboratory tests for the
evaluation of hematuria were normal. Abdominal computed
tomography revealed that the left renal vein was compressed
between the aorta and the superior mesenteric artery. A diagnosis
of nutcracker syndrome was established. If Nutcracker syndrome
is considered in the differential diagnosis of haematuria,
it is easily diagnosed by imaging techniques. (The Medical
Bulletin of Haseki 2015, 53: 101-3)
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Giris

Nutcracker sendromu ya da fenomeni tipik olarak
sol renal venin aort ve superior mezenterik arter (SMA)
arasinda sikismasi nedeni ile bu seviyede sol renal vende
darlik, dncesindeki renal ven segmentinde ise dilatasyon
olarak tanimlanmaktadir (1). Literatlrde Nutcracker
fenomeni ve sendromu genellikle es anlamli olarak
kullanilsa da ilkinde yalnizca anatomik bir varyant olarak sol
renal vende semptom vermeyen bir dilatasyon saptanirken
ikincisinde anatomik bozuklugun yani sira klinik yakinma
ve bulgular da gozlenir (2-4).

Olusmasindaki nedenler olarak renal pitoz, sol renal
venin ylksek ¢ikimi ya da SMA'nin anormal dar agili
aortik ¢ikimi duslnildr. Ancak pankreas kitlelerini ve

lenfadenomegalileri de etyolojisinde gbz 6niine almak
gerekir (1).

Nutcracker sendromlu hastalar hematlri, ortostatik
proteindri, pelvik konjesyon, solda varikosel, yan agrisi gibi
yakinma ve bulgular gdsterir (2-4). Kadinlar erkeklerden
daha cok etkilenir. Genellikle hastalar yasamlarinin Gglinct
ya da dordlnct dekatinda ilk belirtileri gdsterir (2,4).
Egzersiz semptomlarin acida ¢ikmasini kolaylastirir (5).

Bu yazida bir ¢ocuk olgu makroskopik hematdrinin
nadir bir nedeni olarak Nutcracker sendromuna dikkat
cekmek amaci ile sunulmustur.

Olgu
On (¢ yasindaki erkek olgu iki glindir devam eden
koyu renkli idrar yapma, ates, kusma, karin agrisi ve her
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iki bacak Ust kisminda agrn yakinmalariyla klinigimize
basvurdu. Ates nedeniyle iki kez parasetamol surup
verilmisti. Ozgecmisinde zor dogum &ykiisii oldugu, mor
dogdugu ve (g yill 6nce menenjit gecirdigi belirtildi. Soy
ge¢misinde 6zellik yoktu. Fizik bakida, agirlik: 43 kg (25-50
p), boy: 165 cm (75-90 p), kalp tepe atimi: 80/dak, vicut
sicakhigr: 36 °C, kan basinci: 100/65 mmHg bulundu. Genel
durumu iyi olan hastada sistem muayenelerinde patolojik
bulgu saptanmadi.

Laboratuvar degerlerinde beyaz kire sayisi 17930/
mm3, hemoglobin 13,9 g/dL, MCV 86,3 fL, trombosit
246,000/mm3 olarak bulundu. idrar tetkikinde gérinim
cay rengi, pH 5, dansite 1030, protein (+) olarak saptand.
idrarin mikroskopik incelemesinde bol eritrosit ve I5kosit
belirlendi. Olgunun gunlik idrar miktar oliglri sinirinin
Ustlinde bulundu. Biyokimyasal tetkikleri normal sinirlar
icinde idi (Ure: 32,8 mg/dL, kreatinin: 0,54 mg/dL, Urik
asit: 3,89 mg/dL, glikoz: 114 mg/dL, Na: 135 mEql/L,
K: 3,74 mmol/L, ALT: 18 U/L, AST. 27 U/L, Ca: 9,8 mg/
dL, kolesterol: 209 mg/dL, trigliserid: 142 mg/dL, CK:
53,83 U/L, protein 6,61g/dL, albumin 3,96 g/dL total
bilirubin: 1,25 mg/dL). Creaktif protein (CRP: 75) ve anti-
streptolizin O (ASO: 642 [U/mL; N: <200 IU/mL) dizeyleri
ylUksek bulundu. Olgunun kanama profili (PT: 11,57 sn,
APTT: 20,3 sn, INR: 0,88) normaldi. Eritrosit cokme hizi:
12 mm/saat, serum C3 dulzeyi 119 mg/dL ( N: 90-180
mg/dL), C4 40,0 mg/dL (N: 10-40), IgA 167,3 (N: 70-
400), 1gG 796,9 (N: 700-1600), IgM 68,3 (N: 40-230)
olarak normal sinirlar icindeydi. Anti DNA, Anti ds DNA,
Anti fosfolipid 1gG, Anti fosfolipid IgM, Anti kardiyolipin
IgG, Anti kardiyolipin IgM, Anti nikleer antikor (ANA),
MPO ANCA, c-ANCA negatif bulundu. iki kez yapilan 24
saatlik idrarda protein dlzeyi sirasiyla 4900 ve 3112 mg/
glin olarak bulundu. Renal biyopsi planlandi ancak Gg¢linci
kez yapilan 24 saatlik idrarda protein dizeyi 12,95 mg/
glne gerileyince ertelendi. Alport hastali§i agisindan
yapilan kulak burun bogaz ve g6z muayenesinde &zellik
saptanmadi. PPD testi ve viral seroloji negatif olarak
degerlendirildi. Hastanin anne, babasi ve kardeslerinin
idrar tetkikleri normaldi. Renal ultrasonografide (USG) sag
bobrek parenkim ekosunun grade 1 parenkimal hastalikla

Resim 1. Aort ve SMA agisinda daralma ve renal ven distalinde darlik
Oncesi dilatasyon

uyumlu olarak artmasi disinda patolojik bulgu yoktu. Batin
bilgisayarli tomografisinde (BT) her iki bébrek parankim
dansitesi, toplayici sistemleri dogal bulundu. Aort ve SMA
acisi daralmis olup sol renal ven bu seviye distalinde dilate
gorinimdeydi (Resim 1). Klinik ve radyolojik bulgular
ile hastaya Nutcracker sendromu tanisi kondu. Egzersiz
kisitlamasi ve nefroloji polikliniginden kontroll énerilerek
taburcu edildi.

Tartisma

Sol renal venin aort ve superior mezenterik arter (SMA)
arasinda sikismasi ile olusan Nutcracker sendromu bazi
yazarlar tarafindan anterior tip olarak adlandiriimaktadir. Sol
renal vende sikisma nadiren de sirkumaortik veya retroaortik
seyirli sol renal venin aort ile vertebra korpusu arasinda
sikismasina bagl olarak da meydana gelebilir. Bu tip ise
posterior Nutcracker sendromu olarak tanimlanmistir (2).

Tanisi glclukle konulan Nutcracker sendromunda en sik
gorilen bulgu hematuridir. Genellikle mikroskopik ve bazen
de makroskopik seyreder. Hematurinin nedeni olarak artan
basing nedeniyle renal kaliksler seviyesindeki ince duvarli
venlerin duvarinda yirtiklar olusmasi gosterilmistir (4).
Okada ve ark.'nin yaptigi bir calismada tani konulamayan
hematurili cocuklarin  1/3'lUnde Nutcracker sendromu
saptanmasi etyolojisi bulunamayan hematdrili hastalarda
akla getirilmesinin  énemini gostermistir (6). Olgumuz
makroskopik hematiiri nedeni ile tetkik edildi. ilk basta
yapllan laboratuvar tetkikleri ile hematirinin sik goérilen
nedenleri Uriner sistem infeksiyonlari, hiperkalsilri ve akut
glomerulonefrit diglandi.

Hastada iki kez nefrotik dizeyde proteindri saptand.
Renal biyopsi planlandi ancak tekrar yapilan Gglincl bir
tetkik de proteindri kayboldu. Nutcracker sendromlu
hastalarda hematiriden daha az gdrilmekle birlikte
ortostatik proteiniiriye %14 oraninda rastlanmaktadr.
Etyolojisi basing artisina bagli olarak kalisiyel sistemden
kacak olmasina baglanmistir (4). Belirsiz yan agrilari,
pelvik konjesyon bulgulari da klinik yakinmalar arasindadir.
Vajinanin sol tarafinda hassasiyet, dizlri, dismenore,
varikosel, gluteal ve alt ekstremitede varikdz venlerin
olusumu, c¢ok az hasta grubunda da karin agrisi ve
gastrointestinal semptomlar saptanmistir (7). Olgumuzda
da karin agrisi, bel agrisi ve uyluklarin Gst kismina vuran
agri yakinmalari vardi.

Klinik olarak uyumlu bir hastada, radyolojik
tetkikler Nutcracker sendromunu da dikkate alarak
degerlendirilmelidir. Kesin tani koymada geleneksel yéntem
olan sol renal venografi invazivdir. Renkli doppler USG,
kontrastl BT, BT anjiyo, manyetik rezonans goriintileme
(MRG) ve MR anjiyo invaziv olmayan seceneklerdir (4,7-9).
Olgumuzda kontrastli BT ile sol renal ven basisi saptanmis
ve Nutcracker sendromu tanisi konmustur (Resim 1).
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Genellikle tedavi endikasyonu olarak anemi olusturan
siddetli hematiri, yasam kalitesini bozan siddetli yan
agrilari gorilmekte, bu derecede agdir bulgular olmayan
hastalarda ise izlem ve konservatif tedavi Onerilmektedir.
Ozellikle cocuklarda yasin ilerlemesi ile birlikte anotomik
bozuklukta dizelme beklenir. Tedavi secenekleri arasinda
gonado-kaval bypass, sol renal ven transpozisyonu, sol
bobredin  oto-transplantasyonu gibi standart cerrahi
girisimlerin yaninda son vyillarda sol renal ven stentlemesi
gibi endovaskdiler girisimler tedavinin ilk basamagi haline
gelmistir. Renal varislerin eksizyonu ile medial nefropeksi
ginimuzde  kullanimamaktadir. ~ Tedavi  yontemleri
konusunda tam bir goris birligi olmasa da acik cerrahi ve
sol renal ven transpozisyonu daha az komplike olmasinin
yani sira daha az bdbrek iskemisi yaratmasi nedeniyle
digerlerinden Ustlndur. Endovaskdiler girisimlerin ise uzun
slire antikoagllan tedavi gerektirmeleri ve uzun dénem
komplikasyonlarinin bilinmemesi dezavantajlaridir (8,10).

Sonug olarak, sendromun nadir olarak
tanimlanmasindaki en 6nemli etkenlerden biri tanisal
incelemelerde akla getirilmemesi olabilir. Hematdri ile
gelen olgularda sik rastlanan tanilar dislandiktan sonra
gorintileme yontemleri ile bu sendromun da arastiriimasi
uygun olacaktir.
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