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RESUMEN

SINDROME DEL CASCANUECES. A PROPOSITO DE UN CASO Y REVISION DE LA LITERATURA
El sindrome del cascanueces esta causado por una compresion de la vena renal entre la aorta

y la arteria mesentérica superior. Este fenomeno resulta en una hipertensiéon de la vena renal

izquierda, varices en la vena gonadal izquierda y hematuria unilateral.

Comunicamos un caso tipico de sindrome de cascanueces y se lleva a cabo una revision de la

literatura reciente para tratar de explicar esta patologia.

PALABRAS CLAVE: Sindrome cascanueces. Hematuria. Revision.

ABSTRACT

NUTCRACKER SYNDROME. A CASE REPORT AND REVIEW OF THE LITERATURE
Nutcracker syndrome is caused by compression of left renal vein between the aorta and the

superior mesenteric artery. This phenomenon results in left renal venous hypertension, left gona-

dal vein varices and unilateral hematuria.

We report a typical case of nutcracker syndrome and we review the literature in an effort to

explain this pathology.

KEY WORDS: Nutcracker syndrome. Hematuria. Review.

1 sindrome del cascanueces constituye una

rara causa de hematuria procedente del sis-
tema colector izquierdo secundario a compresion
de la vena renal izquierda entre la arteria mesen-
térica superior y la aorta.

Puede aparecer en ambos sexos, su prevalen-
cia no se conoce ya que normalmente se trata de
un cuadro asintomatico.

Presentamos el caso clinico y hacemos una
revision reciente de la literatura.
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CASO CLINICO

Un varén de 18 anos fue hospitalizado por
hematuria persistente de 2 meses de evolucion.
No tenia historia personal relevante (no colicos
renoureterales, no infecciones urinarias o del
tracto respiratorio superior, no ingesta de farma-
cos nefrotéxicos, y sin antecedentes de cirugia o
trauma abdominal), ni antecedentes familiares de
enfermedad renal. La exploracion fisica fue rigu-
rosamente normal.
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Los examenes iniciales que incluyeron siste-
matico, bioquimica y coagulaciéon sanguinea fue-
ron normales. El sistematico de orina revelo
abundantes eritrocitos por campo de gran
aumento con una excrecion de proteinas entre
0,5 y 1 g/dl. La citologia urinaria fue negativa
para malignidad y la cistoscopia evidenci6é san-
grado procedente del uréter izquierdo.

Los anticuerpos antinucleares, anti-DNA y
anti-citoplasma neutrofilo (ANCA) fueron negati-
vos. Los niveles séricos de IgA, 1gG e IgM, la con-
centracion de complemento, la velocidad de
sedimentacion, ASLO y el factor reumatoide fue-
ron normales, asi como también la ecografia
abdominal, la urografia intravenosa y la arterio-
grafia.

La tomografia axial computerizada evidencié
una compresion de la vena renal izquierda por
la pinza aorto-mesentérica (Fig. 1) y la venogra-
fia una dilatacién de la vena renal izquierda,
con un gradiente de presion entre la vena renal
izquierda y la vena cava inferior de 4 mmHg,
siendo diagnosticado de sindrome del cascanue-
ces (Fig. 2).

Posteriormente se realiz6 una ureteroscopia
rigida y flexible con bomba de perfusion, aplican-
dose una hiperpresion de la via urinaria. Tras
doce meses de seguimiento el paciente no ha
vuelto a presentar episodios de hematuria macro
ni microscopica.

FIGURA 1. CT abdomen con c.i.v. afilamiento de vena
renal izquierda en su trayecto a través de la pinza aorto-
mesentérica. Vena lumbar izquierda prominente.
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FIGURA 2. Flebografia de vena renal izquierda. Se obser-
van venas de drenaje prominentes hacia la regiéon lum-
bar. Se realizan medidas de presion en vena renal
izquierda y vena cava obteniéndose un gradiente de 4
mm de Hg.

DISCUSION

El sindrome o fenémeno del cascanueces fue
descrito inicialmente por De Schepper en 1972,
que lo denominé como "sindrome de atrapamien-
to de la vena renal izquierda"l. Constituye una
causa rara de hematuria procedente del sistema
colector izquierdo secundaria a compresion de la
vena renal izquierda entre la arteria mesentérica
superior y la aorta. Esta compresion se traduce
en una hiperpresion del sistema venoso renal
izquierdo, con el posterior desarrollo de varicosi-
dades a nivel de la pelvis renal y uréter, que pue-
den comunicarse con la via excretora y dar lugar
a episodios de hematuria.

Es un cuadro clinico analogo al "sindrome de
la arteria mesentérica superior”, en el que la ter-
cera porcion duodenal es comprimida entre la
arteria mesentérica superior y la aorta, dando
lugar a un cuadro obstructivo intestinal.
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Aparece por igual en ambos sexos, y dado que
muchas veces se trata de un cuadro asintomati-
co, su verdadera prevalencia no se conoce®.
Aparece en aquellos individuos en los que en
angulo entre la arteria mesentérica superior y la
aorta esta disminuido. De esta forma, aquellos
pacientes con ptosis renal, con escasa grasa
perirrenal y lordosis lumbar acentuada presen-
tan una predisposicion anatémica. Del mismo
modo, puede presentarse durante el embarazo, y
ademas puede empeorar durante el tercer tri-
mestre®7,

La presencia de fistulas arteriovenosas intra-
rrenales que se acompanan de un aumento de
flujo a nivel de la vena renal, con hiperpresion de
la misma, pueden originar lo que se denomina
"pseudonutcracker effect', que también puede
aparecer asociado a una vena renal izquierda
retro-aortica® o a una fistula aorto-vena renal
izquierdal©,

Clinicamente puede permanecer silente o
manifestarse como episodios de hematuria macro
o microscopicall-13, que se puede acompanar de
dolor en fosa renal izquierda y/o dolor abdomi-
nal. Caracteristicamente, la hematuria (y el dolor
si esta presente) es mas intensa con el ortostatis-
mo, al aumentar la presion de la columna de san-
gre a nivel de la vena renal izquierda (sindrome
doloroso de la vena gonadal) y con el ejercicio!®.

También se ha relacionado con episodios de
proteinuria recurrente en jovenes!® que se
incrementa con el ortostatismo!®, asi como con
el sindrome de fatiga crénica, que debe sospe-
charse en aquellos ninos con desordenes psico-
somaticos, hipotension ortostatica, taquicardia
postural u otros sintomas de disfuncién auto-
némical?.

Puede cursar con varicocele izquierdo y vari-
ces lumbares!®, debido a que el incremento de
presion a nivel de la vena renal izquierda se
transmite de modo retrogrado por la vena gona-
dal del mismo lado. Esto produce un incremento
de presion a nivel del plexo pampiniforme, tribu-
tario de la vena gonadal, con el desarrollo de vari-
cocele izquierdo en diferentes grados. Esta obs-
truccién al flujo gonadal también se relaciona
con sintomas congestivos pelvianos. Scultetus et
al. estudiaron 9 mujeres con sintomas congesti-
vos pelvianos (dolor pélvico crénico, dispareunia,
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disuria y dismenorrea) y hematuria diagnostica-
das de sindrome del cascanueces con gradientes
renocavos mayores de 4 mmHg (normal de O a 1
mmHg). La colocacién de stents externos en 2
pacientes, internos en 1 y la realizacion de un by-
pass gonadocavo en tres mejor6 la hematuria en
el 100% de los pacientes y se consigui6 un alivio
del dolor (de acuerdo con una escala numeérica)
del 90%19.

Existen casos de pacientes con fenémeno de
cascanueces complicados con nefropatia IgA, en
cuyo caso presentan empeoramiento de la hema-
turia tras infecciones del tracto respiratorio supe-
rior?%, sin que pueda establecerse ninguna rela-
cion entre ambos procesos.

Se trata de una patologia dificil de diagnosti-
car mediante métodos rutinarios. Inicialmente
debe realizarse un estudio de hematuria para
descartar otras causas mas frecuentes. La cistos-
copia nos informara de la emisién de orina hema-
turica por el meato ureteral izquierdo.

La flebografia constituye la técnica de elec-
cién puesto que nos permite llevar a cabo cal-
culos de gradientes de presion entre la porcion
distal de la vena renal y la vena cava inferior.
No obstante el calculo de este gradiente no es
imprescindible para el diagnéstico pudiendo
presentarse variaciones del mismo en funcion
del grado de circulacion colateral existente. De
esta forma, en fases muy precoces, nos pode-
mos encontrar con una vena renal dilatada con
hiperpresion, y en fases mas avanzadas, una
vez que se desarrolla la circulacion colateral
nos podemos encontrar una vena dilatada con
un gradiente normal. La distincién entre una
vena dilatada normal o una dilatacion asociada
a un sindrome de cascanueces en pacientes con
una hipertension minima puede ser muy com-
pleja. Por otro lado, la presencia de una dilata-
cion de la vena renal asociada a una hiperten-
sion de la misma en el seno de un sindrome de
cascanueces nos informa que se trata de un
proceso no compensado, por el contrario si
existe una normopresion el proceso estara com-
pensado?!.

Segun Beinart et al. presiones en la vena renal
superiores a 1 mmHg indican hipertension a
nivel de la vena renal??. Nishimura et al. por el
contrario, estudiaron nueve sujetos sanos apre-
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ciandose gradientes de hasta 3 mmHg23. Por
dicho motivo, Takebayashi et al. clasifican estos
gradientes de presion como normales (< 1
mmHg), borderline (1-3 mmHg) e hipertension de
vena renal izquierda (> 3 mmHg)?!.

No obstante, la flebografia es una prueba
invasiva y por ello se estudian métodos menos
agresivos como son la ecografia, la ecografia-dop-
pler, el TAC y la MR.

Okada et al. estudiaron mediante ecografia
125 nifnos divididos en tres grupos que incluian
23 con hematuria macroscépica, 52 con hematu-
ria microscépica y 50 controles. Los criterios de
exclusion fueron la presencia de nefritis, litiasis o
tumor. Calcularon el ratio entre el diametro de la
parte dilatada de la vena renal izquierda con la
parte estrecha de la misma y el diametro aértico
respectivamente, asi como la diferencia de dia-
metros entre la vena renal izquierda y derecha.
Los puntos de corte establecidos fueron de 3.7,
0.75y 1.7 mm, estableciéndose el diagnostico de
sindrome de cascanueces cuando al menos dos
de estos parametros se encuentran por encima
del punto de corte?4,

La ecografia doppler nos permite determinar el
diametro y velocidad maxima de flujo en las por-
ciones proximal y distal de la vena renal izquier-
da, aunque en la primera de ellas su determina-
cién es complicada debido al artefacto de la arte-
ria mesentérica superior y de la aorta. Un ratio
distal/proximal >5 es diagnéstica de sindrome de
cascanueces, aunque pueden perderse aquellos
pacientes con un sindrome de larga evolucion en
los que la vena renal no esta distendida?®.

Takebayashi et al. compararon la ecografia
doppler con la venografia en 44 pacientes con
sindrome del cascanueces, estableciendo una
sensibilidad y especificidad de la ecografia dop-
pler para el diagnostico del mismo en el 78 y
100% respectivamente?!,

Dada la utilidad de la ecografia doppler y su
inocuidad, algunos autores consideran que
puede tratarse de una herramienta util en el
screening de la proteinuria ortostatica para eva-
luar si la causa es un sindrome del cascanue-
ces?S.

El CT aporta informaciéon anatémica sobre la
relacion de la vena renal izquierda con la aorta y
la arteria mesentérica superior pudiendo estable-
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cer el diagnostico de sindrome de cascanue-
ces?728, Algunos autores han sugerido que si el
cociente entre el diametro de la vena renal
izquierda proximal y distal al angulo aortomesen-
térico es igual o superior a 1,5 se trata de un
fenomeno de cascanueces. No obstante Zerin et
al., estudiaron 39 pacientes con edad media de
10,6 anos sin hematuria, encontrando que 22
(51,3%) presentaban un cociente superior a 1,5,
por lo que este valor no puede ser utilizado como
referencia pues se trata de una variante de la
normalidad?®.

Menor experiencia existe actualmente con la
RM para el diagnéstico del sindrome de casca-
nueces, aunque podria tratarse de una prueba
valida para el diagnoéstico30-32,

El tratamiento del sindrome del cascanueces
depende de la severidad del sangrado. Aquellos
pacientes que presentan hemorragias intermiten-
tes sin anemizacion no requeriran ningun tipo de
tratamiento, excepto suplementos orales de hie-
rro si fuese preciso. Aquellos casos que se acom-
panien de dolor en flanco izquierdo incapacitante,
hematuria macroscépica frecuente o anemizacion
pueden requerir un tratamiento mas agresivo que
incluye técnicas quirurgicas; dentro de las cuales
cabe citar el autotransplante?”-33y la trasposicion
de la vena renal izquierda3#35. Ahora bien, en el
segundo caso, en aquellos pacientes en los cua-
les ya se haya establecido un shunt entre la vena
renal y el sistema colector la hematuria puede
persistir tras la intervencion.

Se ha investigado la realizacion de angioplas-
tias con balén3® o la implantacion de stents37:38,
con resultados favorables y menor morbilidad,
aunque su eficacia y seguridad debe ser compro-
bada a largo plazo.

La ureteropieloscopia en el diagnéstico dife-
rencial de hematuria del tracto urinario supe-
rior de etiologia desconocida juega un papel
importante349; no obstante su utilidad en el
sindrome del cascanueces no esta establecido.
En el caso que se presenta, tras la realizacion de
una ureteroscopia flexible con bomba de perfu-
sion, creando una hiperpresion de la via urina-
ria, ceso el cuadro hematurico. No obstante se
requieren mas estudios para determinar la exis-
tencia de una posible relacién entre ambos fené-
menos.
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