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Introduzione

La sindrome di nu t c ra cker è una ra ra entità cl i n i c a
c a rat t e ri z z ata dalla compressione della vena renale di
s i n i s t ra tra l’aorta addominale e l’art e ria mesenteri c a
s u p e ri o re (angolo aort o - m e s e n t e rico) (1-3). Il quadro cl i-
nico di questa sindrome può essere carat t e ri z z ato da

m a c ro e m at u ria intermittente (4, 5 ) , va ricocele sinistro o
s i n d rome venosa ova rica (6), e dolori addominali aspeci-
fic i , s ebbene il ri s c o n t ro occasionale di una dilat a z i o n e
a s i n t o m atica della vena renale sinistra è ev i d e n z i abile in
c o rso di To m ogra fia Assiale Computeri z z ata (TAC) e
U l t ra s o n ogra fia (USG) in una percentuale va ri abile di
s ogge t t i .
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N u t c ra cker syndro m e : A difficult case of re c u rrent gross hemat u ri a

Background. The Nutcracker Syndrome (NS) is an uncommon clinical condition caused by compression and entrapment
of the renal vein (LRV) as it passes through the angle between the superior mesenteric artery (SMA) and the aorta (meso-
aortic angle). Intermittent macrohematuria, left peripelvic and gonadal vein varices and aspecific abdominal pain may be
common manifestations of this syndrome.
Case-report. A 15-year-old white boy developed recurrent macrohaematuria in June 2002. He had a history of upper res-
piratory infection prior the first episode of gross hematuria followed by 4 other episodes of macrohematuria “sine
causa”. Blood pressure and renal function were normal. Routine laboratory tests showed only an increase in serum LDH
levels (901 IU/L) with negative Coombs’ test, both direct and indirect, and absence of schistocytes in the blood smear. 
Renal ultrasonography showed normal kidneys while an intravenous pyelography showed a “minus” in the right ureter.
For this reason, a cystoscopy and a retrograde pielography were performed but resulted normal. A renal biopsy was car-
ried out because of the presence of one episode of post-infective macrohaematuria, but light microscopy and immunofluo-
rescence examinations were found to be normal. Renal ultrasonography and Color Doppler ultrasonography (CD-USG)
oriented our diagnosis towards NS. An abdominal computerised tomography (CT) scan confirmed that the LRV was com-
pressed between the aorta and the SMA.
Conclusions. NS cannot be diagnosed with routine diagnostic methods. Endoscopic and radiological methods may pro-
vide some clues for the presence of NS, while CD-USG may be considered to be the first level non-invasive method for
diagnosis. The sensitivity and specificity of this test for diagnosing NS is reported as being 78% and 94%, respectively.
The best treatment available for this syndrome is still being debated. (G Ital Nefrol 2004; 21: 288-92)
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Caso Clinico

I D, m a s chio di 15 anni, è arrivato alla nostra at t e n z i o n e
nel giugno 2002 per macro e m at u ria ri c o rre n t e. Nel-
l’anamnesi il paziente ri fe riva un episodio di infezione delle
vie aeree superi o ri a maggio del 2002 antecedente al pri m o
episodio di macro e m at u ri a , al quale erano seguiti altri 4 ep i-
sodi di macro e m at u ria “sine causa”. L’anamnesi pat o l ogi c a
del paziente prima di questi episodi era negat iva. A l
momento del ri c ove ro sono state ri l evate una PA nella
n o rma (120/70 mmHg), una frequenza cardiaca di 77 bpm
ed una temperat u ra corp o rea di 36.5 °C. L’esame obiettivo
e ra completamente negat ivo; la manov ra di Giordano era
n egat iva bilat e ra l m e n t e, così come erano assenti dolori
a ddominali. Gli indici di funzionalità renale erano nella
n o rma e l’esame del sedimento uri n a rio non mostrava nu l l a
di ri l eva n t e. Il paziente non ri fe riva alcuna allergia e non
aveva fatto uso di fa rmaci. I test di lab o rat o rio mostrava n o
un incremento dell’LDH (901 UI/L) (Domanda n° 1). La
p resenza di anemia emolitica è stata esclusa con il test di
Coombs diretto ed indiretto ri s u l t ati negat ivi. Lo stri s c i o
p e ri fe rico non mostrava la presenza di schistociti. I va l o ri di
LDH ri t o rn avano nella norma dopo 4-5 gi o rni dalla re m i s-
sione dell’emat u ria. Inoltre, d u rante gli episodi di macro-
e m at u ria non vi era riduzione dei livelli di emog l o b i n e m i a
ed emat o c rito e i test della coagulazione (PT, P T T, Te m p o
di Ivy) erano nella norma. La ri c e rca di bacilli tuberc o l a ri
nelle urine ri s u l t ava negat iva (Domanda n° 2) .

L’ e c ogra fia renale mostrava reni normali per dimensio-
n i , fo rma e morfo l ogia. Il rene sinistro misurava 108 mm
di diametro longitudinale mentre il rene destro 100 mm;
a n che l’ecogra fia vescicale non mostrava alcuna altera z i o-
ne degna di nota. Successivamente è stata eseguita una
u rogra fia endovenosa con posa minzionale che metteva in
evidenza un’immagine di m i nu s al terzo medio dell’ure t e-
re destro. Per tale ragione è stata eseguita una cistogra fia
con pielogra fia re t rograda entrambe ri s u l t ate negat ive
(Domanda n° 3).  

Avendo escluso cause emolitiche e uro l ogi ch e, la pre-
senza anamnestica di una macro e m at u ria post-infe t t iva ,
p o n eva l’indicazione ad eseg u i re una agobiopsia re n a l e
p e rc u t a n e a : l’esame dei frammenti bioptici in micro s c o p i a
ottica ed immu n o flu o rescenza non ev i d e n z i ava alcuna
p at o l ogia re n a l e.

A questo punto, s o rgeva il sospetto di una sindrome di
nu t c ra cke r. Pe rt a n t o , è stato eseguito un eco color Doppler
d e l l ’ a o rta addominale e dei vasi renali con va l u t a z i o n e
dell’indice di Okada; tale esame ev i d e n z i ava una dilat a-
zione della vena renale sinistra con un indice di Okada
p a ri a 3 che dep o n eva per una diagnosi di sindrome di nu t-
c ra cker (Fi g. 1). Al fine di ottenere una diagnosi di cert e z-
za è stata eseguita una angi o - TAC dei grossi vasi add o m i-
nali che ev i d e n z i ava una compressione della vena re n a l e
di sinistra da parte del tronco dell’art e ria mesenteri c a
s u p e ri o re (Fi g. 2a-b).

Discussione

La sindrome di nu t c ra cker è una ra ra condizione cl i n i c a
d ovuta alla compressione della vena renale sinistra nel-
l ’ a n golo aort o - m e s e n t e rico fo rm ato dall’aorta add o m i n a l e
e dall’ori gine dell’art e ria mesenterica superi o re (1-3). Ciò
d e t e rmina un’ipertensione della vena renale sinistra e,
c o n s eg u e n t e m e n t e, lo sviluppo di circoli venosi collat e ra l i
con va ricosità intra e peri - renali che causano emat u ria in
s eguito alla ro t t u ra dei sottili setti tra le vene e il sistema
c o l l e t t o re caliceale (2, 7). Clinicamente tale sindrome è
c a rat t e ri z z ata dalla comparsa di macro e m at u ri a , s p e s s o
dopo sfo r zo fis i c o , a s s o c i ata o meno a dolori add o m i n a l i
d i ffusi o localizzati al fianco sinistro. Può essere pre s e n t e
va ricocele sinistro o sindrome venosa gonadica; sono stat i
d e s c ritti casi di sindrome di nu t c ra cker carat t e ri z z ati da
p ro t e i nu ria ort o s t atica (8, 11). Il caso clinico ri p o rt ato sug-
ge risce che essa debba essere sempre sospettata nel caso
di macro e m at u rie ri c o rrenti sine causa e in part i c o l a re
dopo sfo r zo. La diagnosi non immediata del nostro caso
può essere ricondotta alla pre s e n z a , nella storia anamnesti-
ca del paziente, di un m i nu s u re t e rale all’urogra fia endove-
nosa e di una macro e m at u ria intra i n fe t t iva , elementi ch e
l a s c i avano ipotizzare in prima istanza la presenza di lesio-
ne espansiva endoure t e ra l e, e s clusa con la pielogra fia
a s c e n d e n t e, e in seconda istanza una sospetta glomeru l o-
n e f rite a depositi di IgA, e s clusa con l’esame istologi c o .

Tale sindrome non può essere diag n o s t i c ata mediante i
c o muni metodi diag n o s t i c i , p e rtanto frequentemente essa
rimane non diag n o s t i c ata (12-14). L’ u rogra fia endove n o s a
p o t rebbe mostra re dei segni indiretti di va ricosità (15); la
c i s t o s c o p i a , i nve c e, p o t rebbe rive l a re un sanguinamento
d a l l ’ o ri fizio ure t e rale sinistro; la TAC potrebbe mostra re la
c o m p ressione della vena renale sinistra tra aorta add o m i-

Fig. 1 - Eco color Doppler dell'aorta addominale e dei vasi renali: riscon-
tro di dilatazione della vena renale sinistra.
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nale e l’art e ria mesenterica superi o re e la coesistenza di
c i rcoli venosi collat e rali anormali (16, 17). L’ a n gi o - TAC ,
la risonanza magnetica e l’angi o - R M N, ad oggi , sono gli
s t rumenti diagnostici più ap p ro p ri ati (18).

A l t ra metodica diagnostica non inva s iva è l’eco color
Doppler che permette la misurazione in mm dei diametri
delle porzioni ri s t retta e dilat ata della vena renale sinistra ,
della vena renale destra e dell’aorta add o m i n a l e. Da questi si
d e d u c o n o , secondo i cri t e ri di Okada, i seguenti para m e t ri :

- Il rap p o rto tra la porzione dilat ata e quella ri s t re t t a
della vena renale sinistra (D/N rat i o )

- Il rap p o rto tra la porzione dilat ata dell’art e ria renale e
l ’ a o rta (D/A rat i o )

- La diffe renza tra il diametro del segmento dilat at o

della vena renale sinistra e quello della vena re n a l e
d e s t ra (RV D ) .

Ad og nuno di questi tre para m e t ri viene at t ri buito un
punto in base al superamento di un va l o re sog l i a : la dia-
gnosi di sindrome di nu t c ra cker è posta quando ve n go n o
a s s eg n ati almeno due punti (11, 1 9 , 2 0 ) .

Secondo alcuni autori , questa metodica per la diag n o s i
di sindrome di nu t c ra cker av rebbe una sensibilità ed una
s p e c i ficità ri s p e t t ivamente del 78% e del 94% (1). Nel
n o s t ro caso, è stato l’esame che ha ori e n t ato la diag n o s i ,
s u c c e s s iva m e n t e, c o n fe rm ata con l’angi o - TAC .

A n che la ve n ogra fia e la misurazione delle pre s s i o n i
venose sono metodiche utilizzabili nella diagnosi di sindro-
me di nu t c ra cke r, s ebbene la misurazione delle pre s s i o n i
venose risente della posizione del paziente e della pre s e n z a
dei circoli venosi collat e rali (21, 22) (Domanda n° 4).

Il trattamento della sindrome di nu t c ra cker va ria a
seconda della gravità dei sintomi (23). Nei casi di emat u-
ria modesta è consigliata la terapia conservat iva , m e n t re la
t e rapia ch i ru rgica è indicata per le fo rme di emat u ria seve-
ra accompag n ate ad anemizzazione e dolori add o m i n a l i .
In questi casi si interviene mediante nefropessi con escis-
sione dei circoli collat e rali peri - re n a l i , by-pass o tra s p o s i-
zione della vena renale sinistra (24-26). 

L’autotrapianto del rene sinistro rappresenta un tratta-
mento alternativo che proteggerebbe il rene dai fenomeni
ischemici (27). Inoltre, si può considerare la possibilità
di posizionare uno stent intravascolare mediante tecnica
mini-invasiva (28-30). Non bisogna, comunque, dimenti-
care che alcune volte, la macroematuria ricorrente va in
remissione spontanea. Infatti, il nostro paziente dal set-
tembre 2003, non ha più presentato episodi di macroe-
maturia.

Attualmente il paziente segue un programma di fo l l ow -
up clinico. È intere s s a n t e, i n fin e, n o t a re che la re m i s s i o n e
d egli episodi di macro e m at u ria è coincisa con un aumento
s t at u rale di 5 cm che il paziente ha pre s e n t ato nell’arco di
un anno.

TABELLA I - CRITERI DI OKADA PER LA DIAGNOSI
ULTRASONOGRAFICA DELLA SINDROME
DI NUTCRACKER.  UN PUNTEGGIO ≥  2
INDICA LA PRESENZA DI UNA SINDROME
DI NUTCRACKER.

Rapporti Risultati Punteggio

D/N Ratio > 3.7 1

≤ 3.7 0

D/A Ratio > 0.75 1

≤ 0.75 0

RVD > 1.7 1

≤ 1.7 0

Fig. 2 - A) AngioTAC dei grossi vasi addominali: Compressione della vena
renale sinistra da parte del tronco iniziale dell'arteria mesenterica superiore.
B) AngioTAC dei grossi vasi addominali (stratigrafia): La vena renale
sinistra decorre al di sotto del compasso aorto-mesenterico.

A

B
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Test di verifica

1) Quale di queste affe rmazioni è corre t t a :
a. L’ i n c remento dell’LDH sierico non è un marker spe-

c i fico di emolisi intrava s c o l a re
b. L’ i n c remento dell’LDH sierico è un marker specific o

di anemia emolitica.
c. L’ i n c remento dell’LDH sierico indica un infa rto tissutale
d. Nessuna delle precedenti affe rmazioni è ve ra
e. Tutte le precedenti sono ve re.
2) Quale indagine tu eseg u i resti successiva m e n t e ?
a. E c o t o m ogra fia renale e ve s c i c a l e
b. C i s t o s c o p i a
c. P i e l ogra fia re t rogra d a
d. To m ogra fia computeri z z ata dell’add o m e
e. Biopsia re n a l e.
3) Quale indagine tu eseg u i resti successivamente a

questo punto?
a. Eco color Doppler re n a l e
b. A n gi ogra fia re n a l e
c. To m ogra fia computeri z z ata tri d i m e n s i o n a l e
d. A n gi o - t o m ogra fia computeri z z ata dell’add o m e
e. Biopsia re n a l e.
4) Qual è il migliore trattamento per questa sindro-

m e ?
a. Trattamento conservat ivo
b. Au t o t rap i a n t o
c. Stent intrava s c o l a re
d. Transposizione della vena renale destra
e. Il trattamento è ancora dibat t u t o .

Riassunto

I n t ro d u z i o n e. La sindrome di nu t c ra cker (NS) è una
ra ra entità clinica carat t e ri z z ata dalla compressione della
vena renale di sinistra tra aorta addominale e l’art e ri a
m e s e n t e rica superi o re (angolo aort o - m e s e n t e rico). Questa

La risposta corretta alle domande sarà disponibile sul
sito internet www.sin-italia.org/gin e sul prossimo
numero del Giornale cartaceo

s i n d rome può essere carat t e ri z z ata clinicamente da
m a c ro e m at u ria interm i t t e n t e, va ricocele sinistro o sindro-
me venosa ova rica e dolori addominali aspecific i .

Caso cl i n i c o . I D, un paziente maschio di 15 anni, ha svi-
l u p p ato nel giugno 2002 una macro e m at u ria interm i t t e n t e.
Nell’anamnesi il paziente ri fe riva un episodio di infe z i o n e
delle alte vie aeree a maggio del 2002 antecedente al pri m o
episodio di macro e m at u ri a , al quale erano seguiti altri 4
episodi di macro e m at u ria “sine causa”. La pressione art e-
riosa e la funzione renale erano normali. Gli esami di lab o-
rat o rio hanno ev i d e n z i ato un incremento dell’LDH (901
UI/L) con un test di Coombs diretto e indiretto negat ivi e
assenza di schistociti nello striscio di sangue peri fe rico. 

L’ e c ogra fia renale mostrava reni norm a l i , m e n t re l’uro-
gra fia endovenosa ev i d e n z i ava un’immagine di m i nu s a l
t e r zo medio dell’ure t e re destro , per cui ve n ivano eseg u i t e
una cistogra fia con pielogra fia re t rograda entrambe ri s u l t a-
te negat ive. Per la presenza di un episodio di macro e m at u-
ria postinfe t t iva all’anamnesi, ve n iva eseguita una biopsia
renale che ev i d e n z i ava un rene norm a l e.

L’ e c ogra fia renale e l’eco color Doppler hanno ori e n t at o
quindi la diagnosi ve rso una NS. La angi o - TAC dei gro s s i
vasi addominali ha confe rm ato la compressione della ve n a
renale di sinistra da parte del tronco dell’art e ria mesenteri-
ca superi o re.

C o n cl u s i o n i . La NS può non essere diag n o s t i c ata con le
n o rmali indagini di ro u t i n e : le tecniche endoscopiche e ra-
d i o l ogi che possono rive l a re alcuni segni della presenza di
questa sindro m e, m e n t re l’eco color Doppler può essere
c o n s i d e rato l’indagine di primo livello non inva s iva della
d i agnostica della NS. Secondo alcuni studi, la sensibilità e
la specificità di questa metodica ap p l i c ata alla diagnosi di
NS è pari al 78% e al 94% ri s p e t t iva m e n t e. Il miglior trat t a-
mento disponibile per questa sindrome è ancora dibat t u t o .
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