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Resumen: El sindrome de cascanueces es una anomalia vascular en la que se comprime la vena renal
izquierda en su paso entre la union de la aorta y la arteria mesentérica superior. Este sindrome es mas
frecuente en las mujeres y se caracteriza por sintomas como dolor abdominal, lumbar, hematuria y
proteinuria. En el presente trabajo se describen dos casos de adolescentes, uno de sexo masculino y otro
femenino, quienes fueron a una consulta ambulatoria de nefrologia, por presentar sintomas inespecificos
(polaquiuria y dolor abdominal) acompafados de hematuria macroscépica y hematuria microscopica
persistente. Por este motivo, se requirieron estudios complementarios y se hizo el diagndstico de sindrome
de cascanueces. En conclusidn, se presentan estos dos casos por ser una patologia de baja prevalencia, lo cual
hace que sea dificil sospecharla ante manifestaciones clinicas frecuentes y, por este motivo, debe conocerse,
detectarse y tratarse oportunamente.
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Abstract: Nutcracker syndrome is a vascular abnormality in which the left renal vein is compressed as it
passes between the junction of the aorta and the superior mesenteric artery. This syndrome is more common
in women and is characterized by symptoms such as abdominal pain, low back pain, hematuria, and
proteinuria. This paper describes two cases of adolescents, one male and the other female, who attended a
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nephrology outpatient clinic due to non-specific symptoms (pollakiuria and abdominal pain) accompanied by
gross hematuria and persistent microscopic hematuria. For this reason, complementary studies were
required and the diagnosis of nutcracker syndrome was made. In conclusion, these two cases are presented
because they are a pathology of low prevalence, which makes it difficult to suspect it in the face of frequent
clinical manifestations and, for this reason, it must be known, detected and treated promptly.

Key words: Nutcracker Syndrome, Renal, Hematuria, Renal Vein. Source: MeSH.

INTRODUCCION

El sindrome de cascanueces es una enfermedad
poco usual que puede afectar tanto a nifios como a
adultos. Se caracteriza por la compresion
extrinseca de la vena renal izquierda (VRI), mas
comunmente, entre la aorta (Ao) y la arteria
mesentérica superior (AMS). Dicha compresion
frena el drenaje normal de la vena renal izquierda
en la vena cava inferior y provoca un aumento de
la presion venosa renal. Por este motivo, se genera
congestion venosa y se produce una serie de
sintomas como hematuria, proteinuria ortostatica,
dolor abdominal o lumbar, varices pélvicas y en los
miembros inferiores (1, 2, 3). Cabe sefalar que,
este sindrome ocurre con mayor frecuencia en
mujeres entre los treinta y cuarenta afios de edad.

Ahora bien, para su diagnostico se requieren,
aparte de la historia clinica y el examen fisico,
estudios imagenoldgicos como la ecografia
Doppler, la  angiografia  por tomografia
computarizada (TAC), la resonancia magnética
nuclear (RMN), entre otros. No obstante, para
establecer el diagndstico resulta ser de mayor
utilidad la ecografia Doppler de la vena renal
izquierda y la angiografia por tomografia
computarizada (TAC) (2, 3).

Con respecto al tratamiento, este puede ser
conservador o quirurgico segun la gravedad de los
sintomas y la reversibilidad esperada por la edad
del paciente y el estadio del sindrome.

METODOLOGIA
Para realizar esta investigacién se cont6 con el
consentimiento informado previo del

representante legal de los pacientes, asi como la
autorizacién del comité de ética médica con
registro No. 237. Asimismo, se realizé Ila
recoleccion retrospectiva de la informacién
registrada en la historia clinica disponible en la
Fundacion Clinica Infantil Club Noel de Cali,
Colombia.

RESULTADOS

CASO CLINICO #1

Paciente de 13 afios y sexo masculino, remitido de
consulta externa al servicio de nefrologia
ambulatoria por presentar polaquiuria, dolor
abdominal de larga data y, en ocasiones, dolor
testicular. Ademas, con un uroanalisis se evidencio
hematuria microscépica, habito miccional de 3 a 4
veces al dia, evento de incontinencia de urgencia y
urgencia miccional. No presentd historia personal
de infeccién urinaria, ingesta de medicamentos o
cirugia, tampoco historia familiar de enfermedad
renal u otras patologias.

El examen fisico, realizado durante la primera
consulta, determiné que se trataba de un paciente
delgado, con un peso de 42 kg y una talla de 1,63
m. Luego de un afio de seguimiento, su peso
aumentd a 50 kg, su talla, a 1,68 m y se hall6 un
indice de masa corporal (IMC) de 17,8; asimismo,
presentd dolor durante la palpacion abdominal y
no se encontr6 ningdn signo de irritacion
peritoneal. Los andlisis iniciales de orina revelaron
los siguientes datos: proteinas: 150 mg/dL;
hemoglobina: 50 mg/dL; creatinina: 0,55 mg/dL;
tasa de filtracion glomerular Bedside: 122
ml/min/1,73m?2; BUN: 7,50 mg/dL; proteina de la
orina: 243 mg/dL; sedimento eritrocitario
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dismoérfico en un 70 %, eumorfo en un 30 % y se
detectd funcion renal normal. Por otra parte, la
ecografia renal muestra que el rifién derecho mide
9 cm y el rindn izquierdo, 9,4 cm. También, se
evidenci6 una pelvis de 25 mm, significativo de
hidronefrosis izquierda y se descart6 obstruccion.
A su vez, se toma la Tomografia axial
computarizada (UroTAC) y la Renograma MAGS3,
las cuales salen sin alteraciones. De igual manera,
se realizaron algunos estudios adicionales:
antigeno nuclear extraible (ENAS), anticuerpos
anti-ADN de doble cadena y anticuerpos
antinucleares (ANAS). Los resultados de los tres
estudios fueron negativos y la concentracién de los
niveles séricos de IgA, IgG e IgM resultaron
normales.

Por otra parte, se decidi6 tomar otra ecografia
renal con Doppler dada la hematuria microscépica
persistente glomerular con sedimento, el hallazgo
de eritrocitos dismorficos, la proteinuria en rango
leve y la carencia de otros hallazgos en el examen
fisico. En esta segunda ecografia con estudio
Doppler se evidenci6 un incremento en la
velocidad hiliar izquierda hasta de 295 cm/s. Por
este motivo, se comenzo a sospechar del sindrome
de cascanueces.

Finalmente, se realiz6 una tomografia de vasos
renales que mostr6 una marcada compresion
sobre la vena renal izquierda, especificamente en
el paso entre la aorta y la arteria mesentérica
superior, con marcado efecto compresivo vy
dilatacion anterior a la compresion (Ver Figura
No. 1 y 2). Con ello, se diagnosticé sindrome de
cascanueces y se recomenddé una conducta
conservadora, que consiste en la vigilancia de la
intensidad de los sintomas, del indice de masa
corporal, de la presencia de hematuria y
proteinuria, ademas de la valoracién por medio de
una cirugia vascular.

CASO CLINICO #2

Paciente de 14 afios y sexo femenino, remitida de
pediatria al servicio de nefrologia ambulatoria por
presentar antecedentes de calculo renal en la

unién ureterovesical de 3 mm sin presencia de
hidronefrosis, ni patrén obstructivo. Ademas de lo
ya mencionado, present6 una discreta dilatacién
del uréter izquierdo y un cuadro consistente de
dolor abdominal intermitente, asociado a la
presencia de hematuria macroscépica con una
frecuencia de, aproximadamente, 5 a 6 veces al
mes sin coagulos y de color rojo escarlata de
predominio matutino.

Figura No. 1. Dilatacion de la vena renal izquierda
(flecha blanca)

<VRT Rang" >
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Figura No. 2. Compresion y dilatacidon de la vena
renal izquierda (flecha roja).

Revista electrdnica publicada por el Departamento de Farmacologia de la Escuela de Medicina de la Universidad de
Licensed under a Creative Commons Unported License.

Costa Rica, 2060 San José, Costa Rica.

@ @ @ |Conta'ctenos al email: rev.med.ucr@gmail.com Tel: (506) 25-11 4492.




Revista Médica de la Universidad de Costa Rica. Volumen 17, niimero 1, articulo 5 | 2023

La paciente no presenté historia personal de
infeccion wurinaria o cirugia, ni tampoco un
antecedente familiar de enfermedad renal u otras
patologias.

El examen fisico, realizado durante la primera
consulta, determiné que se trataba de una paciente
con un peso y una talla adecuados, especificamente
con un IMC de 23,06. Adicionalmente, la paciente
sentia dolor en el flanco derecho, pero sin signos
de irritacion peritoneal ni presencia de masas o
megalias durante la palpacion abdominal. No
obstante, durante los controles posteriores, la
paciente tuvo una mejoria del dolor abdominal ,los
andlisis de orina evidenciaron hematuria y
presencia de cristales, ademas presentaba pruebas
de funcién renal estable.

Por otra parte, se llevaron a cabo algunos estudios
complementarios en los que se hall6 el hemograma
sin alteraciones; electrolitos séricos y urinarios
normales; proteinas en 243 mg/24 horas (6,7
mg/m?/h) durante 24 horas y en rango
significativo; uroanalisis con proteinas en 25
mg/dl, y eritrocitos en 110 x campo (eumorfo).
Finalmente, se tomaron complementos C3 y C4,
que resultaron normales.

Asimismo, se descartaron causas reumatologicas e
inmunologicas. Posteriormente, se decidid realizar
una ecografia Doppler, en la que se evidencid
asimetria en el grosor de la vena renal izquierda
con flujo turbulento; es decir, un signo del
sindrome de cascanueces.

Con los anteriores hallazgos (la hematuria
microscopica y la proteinuria en rango
significativo), se decidié tomar la angioresonancia
renal. Esta mostré que la paciente presentaba una
disminucion del calibre a nivel de la region
aortomesentérica en el lado izquierdo y, por lo
tanto, se confirmo el diagnostico antes mencionado
(Ver Figura No. 3 y 4).

En consecuencia, se opt6 por un tratamiento
conservador, en el cual se brind6 acompafiamiento
y recomendaciones sobre el cuidado.

Figura No. 3. Dilatacién vena renal izquierda
(flecha roja izquierda) y varices rodeando la pelvis
(flecha azul derecha).

SON COROCEA

DISCUSION

El sindrome de cascanueces (SCN) se caracteriza
por la compresion de la vena renal izquierda (VRI)
entre la arteria mesentérica superior y la aorta
abdominal, debido a un angulo muy cerrado entre
ambas arterias que provoca un aumento en el
gradiente de presiéon de la VRI y la vena cava
inferior (1, 3).
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Este sindrome fue descrito por el anatomista Grant
en 1937 de la siguiente manera: “la vena renal
izquierda, tal como se encuentra entre la aorta y la
arteria mesentérica superior, se asemeja a una
nuez entre las fauces de un cascanueces” (3). No
obstante, el primer reporte clinico se debe a De
Schepper un radidlogo belga que, en El-Sadr
(1950) y Mina (1972), nombré al trastorno como el
sindrome del cascanueces o sindrome de
nutcracker (5, 6).

La prevalencia de este sindrome es desconocida,
aunque se han descrito casos con mayor frecuencia
en mujeres que en hombres, entre la tercera y la
cuarta década de edad (2, 3, 4). En el caso de los
pacientes de este articulo, la edad de presentacion
fue la adolescencia. Por otro lado, diversos textos
han planteado que, debido al rapido desarrollo de
los cuerpos vertebrales durante la pubertad, se
genera un ensanchamiento del angulo entre Ao y
AMS, por lo que se ha podido documentar un pico
de prevalencia entre la segunda y tercera década
de vida (4, 6).

Ahora bien, se conocen tres variantes anatémicas
de este sindrome. La mas tipica es la anterior que
consiste en la compresion de la vena izquierda
entre la aorta abdominal y la AMS. Por otro lado,
las variantes menos frecuentes se presentan
cuando la vena renal izquierda retroadrtica o
circunaortica es comprimida entre la aorta y un
cuerpo vertebral, mientras que el cascanueces
invertido se produce por la persistencia de una
vena cava inferior izquierda (8). Otras variantes
descritas incluyen la duplicacion de la VR,
compresion de la VRI entre la AMS y la arteria
renal derecha, compresion de la VRI por vena cava
inferior izquierda dilatada y el SCN del lado
derecho (9).

La etiologia no es clara, pero puede ser congénita o
relacionarse con la compresion por linfadenopatia
adyacente o malignidad, lordosis severa, embarazo,
malrotacién intestinal y pérdida de peso rapida
(10). De hecho, el sindrome puede ocurrir en
pacientes altos y con peso corporal bajo, pues se
cree que la disminucién de la grasa retroperitoneal

y mesentérica contribuye a estrechar el angulo
entre la aortay la AMS (10). Por ejemplo, el primer
paciente del presente articulo contaba con una
talla alta, pero sin alteracion en el IMC.

Otra causa es la ptosis renal, una condicién en la
que el rindn desciende dentro del retroperitoneo al
cambiar de posicién de supino a vertical. Por este
motivo, se genera el "estiramiento” del VRI sobre la
aorta y la congestion venosa subsiguiente. Ademas,
la falta de grasa retroperitoneal de soporte en
estos pacientes puede contribuir al “descenso”
renal (11).

Como consecuencia de la compresién de la vena
renal izquierda entre la aorta y la arteria
mesentérica superior, se produce una elevaciéon de
la presidn retrograda en el sistema venoso renal
izquierdo. Esto provoca una hipertensiéon venosa
renal izquierda con desarrollo de venas colaterales
dentro del sistema colector, varicosidades
periureterales y peripélvicas, el rompimiento del
tabique de paredes delgadas entre las venas
pequefias y el sistema colector renal, lo que
desencadena una hematuria macroscépica o
microscoépica (12).

Por otra parte, la hematuria es una de las
manifestaciones mas frecuentes observadas en
esta patologia. En la revision de Orczyk et al. (9),
de 112 casos se report6 hematuria en un 78,57 %,
seguido por dolor abdominal o en el flanco en un
38,39 % de los casos (en ocasiones se irradia a la
region posterolateral del muslo y la nalga),
proteinuria en un 30,7 %, varicocele en un 35,7 %,
y anemia en un 13,39 % (9, 13). Esta dltima ocurre
mas a menudo en pacientes adultos, mientras que
el varicocele en paciente jévenes (14). Por otro
lado, las mujeres pueden presentar dolor pélvico,
dismenorreas, venas varicosas agrandadas vy
tortuosas en las extremidades inferiores, o varices
vulvares y pélvicas (15).

Ademas, se han descrito otra gran variedad de
manifestaciones asociadas a este sindrome, como,
por ejemplo, la hipertension arterial. Con respecto
a sintomas mas inespecificos se han evidenciado la
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taquicardia, fatiga, proteinuria ortostatica, astenia
y debilidad (16).

Cabe resaltar que, algunos de los pacientes con
sindrome de cascanueces no presentan
sintomatologia clinica. Asimismo, en determinados
casos, su hallazgo puede deberse a un diagndstico
incidental o puede darse después de descartar
otras causas mas frecuentes de hematuria y dolor
lumbar (8).

No existen criterios clinicos para la valoraciéon
médica de esta enfermedad. Por este motivo, los
pacientes generalmente son sometidos a varios
procedimientos y pruebas antes de un diagnéstico,
ya que este sindrome presenta una gran variedad
de signos y sintomas, que pueden indicar muchos
diagnosticos diferenciales. (18). En la actualidad,
se cuenta con estudios de laboratorio que pueden
confirmarse con estudios imagenoldgicos.

En primer lugar, los andlisis de orina pueden
mostrar proteinuria ortostatica o hematuria, la
cual, en la mayoria de los casos, es microscdpica
(12,17, 19).

En segundo lugar, el estudio mas utilizado es la
ecografia Doppler renal. Esta es una prueba no
invasiva que se utiliza para ver los vasos renales,
las principales ramas y las caracteristicas del flujo.
También, tiene una alta sensibilidad de 69 % a 90
%, ademas de una especificidad entre 89 % y 100
% (11).

En tercer lugar, la TAC y la RMN determinan con
mayor precision las estructuras abdominales,
tamano de la masa, relaciones anatomicas,
localizacion y extension. A pesar de ser no invasiva,
conduce a la exposicion a radiaciéon y no mide con
precision la velocidad y la direccidn del flujo. Sin
embargo, la TAC se ha considerado el mas preciso
con el "signo del pico" y la relacion del diametro de
la vena renal izquierda (hiliar-aortomesentérica)
de 24,2 a 5 (especificidad: 100 %), la cual es
motivo de diagndstico positivo a sindrome de
cascanueces (12, 18, 19).

Por dltimo, la ecografia intravascular Gold
estandar puntuia el gradiente de presién de la vena
renal y tiene una especificidad del 90 %, que es
superior al 62 % de la venografia. No obstante, es
una técnica invasiva que muchas veces es
innecesaria (11, 21).

Si bien las mejores opciones para el diagnéstico
son la TAC, la RMN o la ecografia Doppler, en cada
uno de los casos se debe individualizar, evaluar el
costo, las urgencias a tener en cuenta, las
reacciones adversas y otras posibilidades de
diagnéstico (23-25, 28).

Ananthan et al. (3) proponen un esquema
diagnéstico de acuerdo con la presentacion clinica
y las respectivas consideraciones de los examenes
invasivos y no invasivos (3,19). Los pacientes del
presente trabajo se abordaron inicialmente con
ecografia Doppler y para la confirmacion
diagnéstica se cont6 tanto con el TAC como con la
RMN, siendo ambos estudios no invasivos, de gran
utilidad y precisiéon confirmatoria.

El manejo del sindrome de cascanueces es
controvertido, ya que se puede dividir en
tratamiento conservador y en tratamiento
intervencionista o quirdrgico. Segun diversos
estudios, se ha evidenciado una tasa de remision
de hasta un 75 % en los pacientes con sintomas
minimos y menores de 18 afios. (11, 18). Por esta
causa, De Macedo et al. (26) proponen un
algoritmo de tratamiento, en el que se recomienda
el método conservador para pacientes con
sintomas leves y hematuria discreta durante 6
meses para adultos y 24 meses para pacientes
menores de 18 afios (22, 26).

Las medidas conservadoras estan constituidas por
el aumento moderado de peso en los pacientes
delgados, la compresién con vendaje elastico y los
inhibidores de la angiotensina en los que
presentan proteinuria ortostatica. En caso de tener
anemia, suplir con hierro oral o, en caso severo, se
sugiere llevar a cabo una transfusién y, durante la
endotelizacion del stent, una terapia
anticoagulante y antiplaquetaria (21-23).
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En otro orden de ideas, el tratamiento quirtirgico
puede estar indicado para los pacientes con
hematuria importante, afectacion de la funcion
renal y dolor intenso en la pelvis o el flanco. El
abordaje quirurgico abierto mas utilizado en este
caso es la transposicion de la VRI, seguida del
autotrasplante renal y la colocacion de stent
endovascular (23, 26, 27).

Con la transposicion VRI se ha conseguido una tasa
alta de resolucion del dolor en el costado y de la
hematuria. Con esta ultima, existe el inconveniente
de que el shunt entre la vena renal y el sistema
colector pueda persistir a pesar de la intervencién
quirurgica, por lo cual existiria la posibilidad de
que la hematuria no desaparezca (18, 21, 22).
Mientras que, en los ultimos afios, la colocacion de
stent endovascular ha tenido buenos resultados en
la solucién a largo plazo de los sintomas. Algunas
de las complicaciones del procedimiento incluyen
el desprendimiento del stent, migracién, y
trombosis o reestenosis (27, 29, 30).

CONCLUSION

En conclusion, el sindrome de cascanueces es una
enfermedad de poca prevalencia que requiere de
un alto indice de sospecha clinica. Asimismo,
alcanza a manifestarse en una serie amplia de
signos y sintomas, que pueden ir desde un cuadro
silente hasta uno severamente sintomatico. El
diagnostico se realiza después de haber descartado
otras causas mas frecuentes de hematuria y dolor
lumbar. Por lo tanto, los estudios imagenologicos
son fundamentales a la hora de confirmar el
diagnostico de este sindrome. Ademas, es
necesario tener en cuenta que se puede intervenir
tanto desde una conducta expectante como desde
la implementacion de técnicas quirdrgicas mas
agresivas. Es relevante conocer la existencia de
este sindrome, identificar las caracteristicas
clinicas y clasificarlo oportunamente después de
descartar otras etiologias, con el objetivo de
realizar las correcciones oportunas en el manejo
de los pacientes.
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