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PALABRAS CLAVE Resumen

Hematuria; Antecedentes: El sindrome de cascanueces es una entidad rara y en la mayoria de los casos es
Sindrome de el resultado de la compresion extrinseca de la vena renal izquierda a su paso entre la arteria
cascanueces; mesentérica superior y la aorta, asociada a estenosis funcional.

Tratamiento Objetivo: Presentamos el caso de una paciente de 19 afos sin antecedentes patologicos impor-
endovascular; tantes, a quien se le confirmd diagnostico de sindrome de cascanueces que se resolvid con
Colocacién de stent terapia endovascular.

Caso clinico: La paciente presenté hematuria macroscopica de 6 meses de evolucion y fue refe-
rida al Servicio de Cirugia Vascular después de descartar otras etiologias. Una angiotomografia
reveld la compresion de la vena renal izquierda. A la paciente se le coloco un stent expandible
por baldn de 12 x 16 mm de manera exitosa, con inmediata mejoria angiografica, reduccion de
gradientes de presion y la progresiva resolucion de la hematuria. A un afo de la intervencion,
continua libre de sintomas.

Conclusion: El sindrome de cascanueces es una entidad poco frecuente que requiere un alto
indice de sospecha. La hematuria macroscopica es una manifestacion clinica no siempre pre-
sente. En nuestro caso, la colocacion de un stent demostro ser efectiva en la resolucion de
sintomas a 12 meses de seguimiento. Ademas, en este articulo presentamos una breve revision
de la literatura.
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Macroscopic hematuria secondary to nutcracker syndrome and successful
endovascular treatment

Abstract

Background: Nutcracker syndrome is a rare entity, and in the majority of cases is the result of
extrinsic compression of the left renal vein between the superior mesenteric artery and the
aorta, associated with functional stenosis.

Objective: To present the case of a 19-year-old female with no significant medical history with
confirmed diagnosed of nutcracker syndrome treated successfully by endovascular means.
Clinical case: She was referred to the Vascular Surgery Department with a 6-month history
of macroscopic haematuria, after other aetiologies were ruled out. Abdominal computed
tomography angiography revealed compression of the left renal vein; the patient underwent
endovascular treatment, and a 12 x 16 mm balloon expandable stent was placed with imme-
diate angiographic improvement, decreased pressure gradients and progressive resolution of
haematuria. At one year, she remains symptom-free.

Conclusion: Nutcracker syndrome is uncommon, and a high index of suspicion is needed.
Macroscopic haematuria is not always present, and in our case stent placement demonstra-
ted effectiveness in the resolution of symptoms at 12 months’ follow-up. We also present a
brief review of the literature.

© 2016 Academia Mexicana de Cirugia A.C. Published by Masson Doyma México S.A. This is an
open access article under the CC BY-NC-ND license (http://creativecommons.org/licenses/by-
nc-nd/4.0/).

Antecedentes Fue descrito inicialmente en la década de los 30 por Grant,
quien describid la caracteristica anomalia anatémica?. Sin
El sindrome de cascanueces es una entidad raray enlamayo- ~ €mbargo, no fue hasta 1950 cuando se reporté el primer

ria de los casos es resultado de la compresion sintomatica de
la vena renal izquierda (VRI), cominmente entre la arteria
mesentérica superior (AMS) y la aorta abdominal (fig. 1).

Vena renal

Vena
testicular
u ovarica

Figura 1  Esquema que representa la compresion de la vena
renal izquierda entre la arteria mesentérica superior y la aorta,
que produce ectasia, tortuosidad de la VRI y gonadal (testicular
u ovarica).AMS: arteria mesentérica superior; Ao: aorta; VCI:
vena cava inferior.

paciente con manifestaciones clinicas asociadas®, aunque la
compresion de la vena que pudo ser demostrada por fle-
bografia no ocurri6 hasta 2 décadas mas tarde®. El término
de «cascanueces» fue introducido por Chait, si bien todavia
es frecuente encontrar en la literatura que se le acredita
a Schepper®. La compresion extrinseca de la VRI produce
hipertension venosa que se traduce en insuficiencia y varices
de la vena gonadal izquierda, congestion pélvica, desarrollo
de varicosidades alrededor de la pelvis renal y del uréter’.
Clinicamente se caracteriza por dolor abdominal en flanco
y fosa iliaca izquierda; la hematuria es un signo poco fre-
cuente. Generalmente es diagnosticada una vez que se han
descartado otras causas de dolor pélvico o hematuria®.

Presentamos el caso de una paciente joven con 6 meses
de hematuria macroscopica, la cual fue tratada con tera-
pia endovascular exitosa. Adicionalmente, realizamos una
breve revision de la literatura.

Caso clinico

La paciente es una joven de 19 anos de edad sin anteceden-
tes personales patologicos, quirdrgicos ni heredofamiliares
de importancia, quien en marzo de 2014 experimento un epi-
sodio de hematuria macroscopica de inicio subito. Ella negd
antecedente traumatico y la presencia de otra sintomatolo-
gia como fiebre, pérdida de peso, dolor pélvico o abdominal.
A la exploracion fisica sus signos vitales eran normales, el
abdomen, sin alteraciones. Inicialmente fue estudiada por el
Servicio de Urologia. En los analisis de laboratorio, como bio-
metria hematica, quimica sanguinea incluyendo acido urico,
urea y creatinina, los resultados se encontraron en rangos
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Figura 2 Angiotomografia abdominal. A) Vista axial en la cual la fecha negra sefala la compresion extrinseca de la vena renal
izquierda (VRI) entre la aorta abdominal y la arteria mesentérica superior (AMS) y la dilatacion de la vena renal. B) En la vista lateral
izquierda se observa, senalado por la flecha roja, el angulo agudo de la AMS menor a 20° que produce compresion extrinseca de la

VRI.

normales. El examen general de orina confirmo la presencia
de proteinuria y hematuria. Posteriormente, se realizd un
ultrasonido doppler renal bilateral. En este estudio no fue-
ron identificadas anormalidades ni lesiones en los rifones
ni en la vejiga, y se descartd la presencia de reflujo ure-
teral. Una angiotomografia computada demostrd un riiidon
izquierdo con dimensiones de 12 x 5.1 x 4.9 cm, una arte-
ria renal Unica con un diametro de 5mm y una VRI Unica
con ectasia en la porcion intra- y extrarrenal, se observd
ademas la vena ovarica ectasica y tortuosa y la formacion
de colaterales. En una vista axial y lateral se podia apre-
ciar la obstruccion extrinseca ocasionada por la AMS y la
aorta (fig. 2A, B). Se consideré como posible diagndstico el
sindrome de atrapamiento de la VRI o «cascanueces».

Los hallazgos fueron discutidos con la paciente y sus
familiares, a quienes se les presentaron las opciones tera-
péuticas. Se les propuso inicialmente una flebografia con el
objetivo de medir los gradientes de presion y, de ser posi-
ble, tratarla con la colocacion de un stent. La paciente
fue llevada a la sala de hemodinamia. Se obtuvo acceso
a través de ambas venas femorales comunes; por el lado
izquierdo se coloco un catéter en la vena cava inferior,
mientras que el segundo catéter canalizo selectivamente
la VRI a través de la vena femoral comun derecha. La
inyeccion de contraste confirmé la estenosis extrinseca y
se document6 un gradiente cavo-renal de 10 mmHg. Pos-
teriormente se coloco un introductor largo de 9 F, en la
ingle derecha y se decidi6 realizar angioplastia y coloca-
cion de stent expandible por baldon (Palmaz, Cordis, Miami
Lakes, Fla, EUA) de 12 x 16 mm (fig. 3). Se observo inmedia-
tamente la reduccion significativa de la circulacion colateral
y finalmente se evalué el gradiente medio cavo-renal que
se redujo a 1mmHg. La paciente tolero el procedimiento
sin complicaciones y se dio de alta al dia siguiente. La
hematuria se resolvio gradualmente y a un ano de la inter-
vencion la paciente niega molestias, su funcion renal es
normal y no existe evidencia de hematuria ni proteinuria en
examen general de orina. En tomografia, el stent se iden-
tifica permeable y la descompresion de la VRI es evidente
(fig. 4).

Figura3 Angiografia que demuestra la colocacion exitosa del
stent expandible por balon (flecha roja) y la restauracion del
flujo de la vena renal izquierda a la vena cava inferior. La hema-
turia se resolvio progresivamente después de la colocacion del
dispositivo endovascular.

Figura 4 Angiotomografia abdominal (corte axial) a un ano
del procedimiento, que demuestra el sitio del stent, asi como
la permeabilidad y descompresion de la vena renal izquierda.



Tabla 1 Resumen de las caracteristicas clinicas y resultados de las series de casos en la literatura
Autor Aho Numero de  Edad Género Signos/sintomas RCPG/VR/DR  Tratamiento Seguimiento Resultados
pacientes
Shaper 1994 5 21-35 M: 2 HM, DF I: 5 >3 mmHg Transposicion VRI: 3 7-36 meses Hematuria resuelta: 4
et al."? F:3 Varicocele I: 1 Venolisis de vena Hematuria ocasional: 1
A + transposicion vena
B: 1
Lisis VRI +injerto
gor-tex: 1
Nefropexia: 5
Scultetus 2001 9 28-46 F:9 HM, DL I, SCP: 4-14cm H,0  Stent PTFE VRI 12-72 meses Escala de mejoria: 0-10
etal.” 9 externa: 2 media: 36 Stent externo: 9
Stent Palmaz VRI: 1 meses Stent interno: 8.5
Embolizacion con coils Bypass gonadocaval: 5-6
IIV tributarias y bypass Observacion: 5
gonadocaval: 3
Hohenfellner 2002 8 23-58 M: 4 HM: 8, Hm: 1, 8-14cm Transposicion VRI 41-136 meses Hm, HM y DF resolvio en
et al.™ F: 4 DF I: 2, AN: 8 H,0, media: 66.4 7 de 8 pacientes en 4-7
media12.8 semanas
Hematuria persistente
en 1 de 8 pacientes
Ali-El-Dein 2003 11 Media: 31.5 NA DF I: 9, HM: 5, Media: Autotrasplante renal: 6 12-120 meses DF resuelto: 7/8
et al.” Hm: 3, AN: 3 9.5cm H,0 Transposicion VRI: 1 media: 56 operados
Venolisis y meses Hematuria resuelta: 6/8
empaquetamiento del Hematuria con mejoria:
omento: 1 2/8
Observacion: 3 DF | resuelto: 7/8
NA: 3
Hartung 2005 5 Media: 34.7 F: 5 SCP: todos 4-5mmHg Stent de pared 4.2-26.5 meses Asintomatico: 2
etal.' DF I: 3 media: 4.3 VRI media: 14.3 Recurrencia: 2
Hm: 2 meses (migracion del stent)
Dolor pélvico diferente:
1 (endometriosis)
Migracion del stent: 3
Zhang 2007 20 17 -41 M: 16 HM: 18 VR media: Transposicion AMS: 3 0.5-6 anos HM resuelta y Hm
etal.” media: 25 F: 4 DF y mareo: 14 17 Transposicion VRI: 2 media: 2 anos relacionada al ejercicio:
Disfuncion DR media: Stent VRI: 15 2 (transposicion AMS: 1,
renal: 2 8.1 Palmaz: 1 stent: 1)

Control «<smart»: 15

No hematuria: 18
Disfuncion renal resuelta
2/2

Migracion del stent a
auricula derecha: 1
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Tabla 1 (continuacion)
Autor Aho Nimero de  Edad Género Signos/sintomas RCPG/VR/DR  Tratamiento Seguimiento Resultados
pacientes
Reed et al.'® 2009 11 16- 43 M: 4 DF: 10 2-6 mmHg Transposicion VRI: 11 11-149 meses Reintervencion: 3/11
media: 26 F:7 Hematuria: 7 media: 4 media: 70 Ligacion de linfaticos: 1
Varicocele I: 3 meses Stent VRI: 1
Reimplantacion VGI: 1
Stent VGI: 1
DF resuelto/mejoria:
9/10
Hematuria resuelta 7/7
Varicocele resuelto 1/3
Recurrencia de
varicocele: 2/3
Wang et al.”” 2009 7 14-55 M: 3 HM: 6 5-12 mmHg Transposicion VRI 24-84 meses Sin evidencia de
media: 26.9 F: 4 AN: 2 enfermedad: 6
PTN: 1 Dolor pélvico sin
hematuria: 1
Chen'"" 2011 61 26 M: 45 HM, PTN, DF NR Colocacion de stent Media: 60 Resolucion: 20
F: 16 meses
Wang et al.?> 2015 13 25.6 M: 1 HM 12 NR Colocacion Media: 32.6 Resolucion 10
F:3 PTN 4 extravascular de stent meses Mejoria: 2
DF 3 por via laparoscopica No resuelto 1

a: anterior; AMP: acetato de medroxiprogesterona; AMS: arteria mesentérica superior; AN: anemia; ASA: acido acetil salicilico; DA: dolor abdominal; DF: dolor en flanco; DR: diametro
anteroposterior de vena renal; Hm: hematuria microscopica; HM: mematuria macroscopica; I: izquierdo; NA: sin informacion; NR no reportado; P: posterior; PTN: proteinuria; SCP:

sindrome de congestion pélvica; VGI: vena gonadal izquierda; VR: pico sistdlico de velocidad en vena renal; VRI: vena renal izquierda.
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Discusion y revision de la literatura

Los términos de sindrome y fendmeno de «cascanueces»
son frecuentemente intercambiables en la literatura, sin
embargo, la anatomia andémala caracteristica del cascanue-
ces no siempre es asociada a manifestaciones clinicas y
puede representar una variante anatomica’'. La etiologia de
esta entidad puede ser comprendida si se conoce la ana-
tomia de la region. La VRI drena en la vena cava inferior.
Tipicamente, la porcion distal de la vena renal cursa anterior
a la aorta yuxtarrenal y posterior al segmento proximal de la
AMS. La VRI cursa posterior a la aorta en aproximadamente
el 3% de los casos e, inclusive, una doble vena renal puede
ser encontrada hasta en el 0.5 a 0.7% de los individuos’®.
Por otra parte, la AMS corre ventralmente por unos 5mm
en una configuracion rectangular y luego caudalmente; su
origen se encuentra a una distancia de 2 a 4mm de la VRl y
la distancia entre la aorta y la AMS es de aproximadamente
0.6-2.6cm.

Etiopatogenia

Con relacion a su etiopatogenia se han propuesto varias teo-
rias para explicar este sindrome: todas implican anomalias
en la VRI o la AMS, aunque raras veces el «cascanueces»
puede ocurrir cuando la tercera porcion del duodeno cursa
frente a la VRI. El sindrome de cascanueces posterior se pre-
senta cuando la vena corre retroadrtica y existe compresion.
Factores que pueden contribuir a la expresion clinica inclu-
yen la constitucion fisica del individuo, la presencia de grasa
retroperitoneal, la cual puede causar estrechamiento del
angulo aorto mesentérico o un estiramiento de la VRI. La
compresion generalmente se agrava cuando el paciente se
encuentra de pie: este fendomeno provoca un incremento de
la presion venosa proximal al sitio de compresion extrinseca
que induce la formacion de varices y circulacion venosa cola-
teral. El gradiente de presion es de 1 mmHg en condiciones
normales, que puede elevarse hasta 14 mmHg y conducir a
la rotura de los septos delgados entre las venas pequefas y
el sistema colector, lo que resulta en hematuria’.

Manifestaciones clinicas y diagnostico

La presentacion clinica clasica es en paciente del sexo
femenino en la segunda o tercera décadas de la vida con
peso promedio y constitucion delgada’. La severidad de
los sintomas varia desde hematuria microscopica hasta sin-
tomas de dolor abdominal en flanco izquierdo y pélvico
asociado a congestion de los vasos. El dolor se acentla al
sentarse, al ponerse de pie o caminar. La hematuria macros-
copica no esta presente en todos los casos, pero en nuestra
paciente fue la Unica manifestacion clinica y el sindrome de
cascanueces finalmente pudo demostrarse en estudios de
imagen.

El diagnostico suele ser dificil y, como se menciond, es
usualmente de exclusion: un alto indice de sospecha es nece-
sario por parte del médico tratante. Entre las enfermedades
que deben descartarse se incluyen la litiasis renal, infeccio-
nes, neoplasias y malformaciones arteriovenosas. Una vez
que se sospecha el sindrome de cascanueces, el estudio ini-
cial no invasivo es la utrasonografia con doppler, seguido

por angiotomografia o resonancia magnética con contraste
en fase venosa. Una vez que este sindrome se ha considerado
como posibilidad diagnoéstica, una flebografia retrograda es
el «estandar de oro» y cuando existe un gradiente de presion
mayor a 3 mmHg es confirmatorio. En nuestro caso, se pudo
comprobar un gradiente muy elevado que se normalizé con
la colocacion del stent.

El tratamiento esta indicado en pacientes sintomaticos
y se individualiza de acuerdo con la severidad, el posible
resultado anticipado y la edad del paciente. Se suele realizar
vigilancia cercana en pacientes menores de 18 anos debido
a la posibilidad de remision espontanea. Este manejo con-
servador se debe mantener por lo menos 6 meses antes de
considerar un tratamiento invasivo.

Tratamiento endovascular y quirurgico

El tratamiento endovascular se ha utilizado desde 1996
cuando Neste’ publicé el primer caso; desde entonces
multiples autores han reportado series de casos. El tra-
tamiento quirdrgico abierto incluye reconstrucciones tales
como transposicion de la VRI, derivacion de la vena renal o
gonado-caval. El autotrasplante renal es también una alter-
nativa e, inclusive, abordajes arteriales como transposicion
de la AMS.

En la tabla 1, resumimos las series de casos mas extensas
disponibles en la literatura, intervenidos por cirugia abierta
y terapia endovascular. El tratamiento quirdrgico, aunque
no libre de morbilidad significativa y complicaciones, ha
sido satisfactorio en pacientes con gradientes superiores a
3 mmHg. Por otra parte, el uso de la terapia endovascular y
la colocacion de stents se ha expandido en los Ultimos afios
y actualmente centros con experiencia significativa lo reco-
miendan como la primera opcién de tratamiento'®'". En el
caso aqui descrito, la colocacion de stent demostré ser efec-
tiva para la resolucion de la hematuria. Se recomiendan una
estrecha vigilancia y el seguimiento a largo plazo.

Conclusion

El sindrome de cascanueces es una entidad poco frecuente
que requiere un alto indice de sospecha y cuyo tratamiento
se basa en la severidad de los sintomas. La cirugia abierta
y, particularmente, la transposicion de la VRI es el estandar
de oro; sin embargo, la creciente experiencia en terapia
endovascular presenta resultados similares en cuanto a la
resolucion de sintomas, aunque todavia no se tienen datos
de la permeabilidad a largo plazo. La hematuria macrosco-
pica es una manifestacion clinica no siempre presente. En
nuestro caso clinico, la colocacion de un stent ha demos-
trado ser efectiva en la resolucion de esta a 12 meses de
seguimiento.

Responsabilidades éticas
Proteccién de personas y animales. Los autores declaran

que para esta investigacion no se han realizado experimen-
tos en seres humanos ni en animales.
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