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Nutcracker syndrome as an explanation for intermittent macroscopic
hematuria: Review of a case report
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RESUMEN

El Sindrome del Cascanueces es una patologia poco frecuente que se caracteriza por la compresion de la vena renal
izquierda entre la aorta abdominal y la arteria mesentérica superior, generando un aumento de presién vascular en
la vena renal izquierda. La presentacidn clinica en su forma tipica o renal suele presentarse con hematuria, dolor
en flanco izquierdo y varicocele, sin embargo, no suele tener clinica especifica, la cual puede presentarse desde
la infancia hasta la séptima década de vida. Un adecuado seguimiento en poblacion pedidtrica, y tratamiento
quirurgico en ciertos pacientes es importante para evitar trombosis de vena renal o injuria renal. Presentamos el
caso de un paciente masculino de 7 afilos que acude a nuestra institucion por presentar episodios de hematuria
macroscopica intermitente aparentemente no asociada a otra sintomatologia y que resuelve espontaneamente.
En el periodo de hospitalizacion se realiza el diagndstico de Sindrome del Cascanueces, pudiendo establecer un
seguimiento adecuado. Realizamos una revision de la literatura al respecto de esta patologia.
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ABSTRACT

Nutcracker syndrome is a rare pathology characterized by compression of the left renal vein between the abdominal
aorta and the superior mesenteric artery, generating an increase in vascular pressure in the left renal vein. The
clinical presentation in its typical or renal form usually presents with hematuria, left flank pain and varicocele,
however, does not usually have specific clinical presentation, which can occur from infancy to the seventh decade
of life. Adequate follow-up in the pediatric population, and surgical treatment in certain patients is important to
avoid renal vein thrombosis or renal injury. We present the case of a 7-year-old male patient who came to our
institution with episodes of intermittent macroscopic hematuria apparently not associated with other symptoms
and which resolved spontaneously. During the hospitalization period, a diagnosis of Nutcracker Syndrome was
made and an adequate follow-up was established. We made a review of the literature on this pathology.
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Introduccion

El Sindrome de Cascanueces es una causa
poco frecuente de hematuria, caracterizada por la
compresidn de vena renal izquierda por el angulo entre
aorta y arteria mesentérica superior! El incremento
consecutivo de presidon venosa dentro de la circulacion
renal favorece el desarrollo de varices de la pelvis renal
y del uréter, explicando la hematuria asociada.

En la poblacion escolar la hematuria tiene una
prevalenciaentre 3-4%, sinembargo, sélo latercera parte
tendrdhematuriapersistente (6 mesesdeintervalodesde
primera determinacion).? Ademas, cerca del 60% de
episodios de hematuria macroscdpica son secundarios
a patologias facilmente detectables (infeccidn urinaria,
traumatismos, litiasis, glomerulonefritis agudas),®*
mientras que el resto corresponde al diagndstico
diferencial, incluyendo hipercalciuria, defectos de
membrana basal o malformaciones vasculares.

La prevalencia de este sindrome es poco conocida
debido en gran parte a la ausencia de criterios
diagnodsticos y a la variedad de presentaciones clinicas.
Sin embargo, la deteccidén ha ido aumentando debido al
mayor acceso a multiples métodos de diagndsticos.>®
Ademas, un conocimiento adecuado de esta patologia
es importante para mejorar el prondstico de estos
pacientes y evitar complicaciones. Por este motivo
presentamos el caso de un paciente vardon con el
diagndstico de Sindrome de Cascanueces y realizamos
una revision de bibliografia sobre este sindrome.

Caso Clinico

Presentamos a un paciente varén de 7 afos,
que acude al servicio de emergencias de Pediatria
refiriendo Hematuria Macroscdépica de dos dias de
evolucién, notando orina de coloraciéon marrdn oscura,
aparentemente sin sintomatologia asociada mas que
uncuadroinfeccioso viralhace un mes. Ademas, refiere
presentar un cuadro similar hace aproximadamente 6
meses con resolucidn espontanea. Al examen fisico
cursa sin alteraciones, mientras que los examenes
de laboratorio impresiona perfil lipidico dentro de
pardmetros normales (colesterol total de 207 mg/dl,
HDL: 48.83 mg/dl, LDL: 139.97 mg/dl vy triglicéridos:
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91 mg/dl), el examen Bioquimico fue de proteinas
totales 7.05g/dl, creatinina en suero 0.36 mg/dl,
albumina: 4.43 g/dl y urea 24 mg/dl.

Adicionalmente se realiza un examen de orina
con tira reactiva, donde impresiona proteinas: 1+,
negativo para cuerpos cetdnicos, urobilindgeno,
pigmentos biliares, nitritos, cilindros hialinos vy
cilindros patoldgicos; leucocitos 58.08 /uL y hematies
>1800.00/uL, confirmando el diagndstico de
hematuria. Se realiza una ecografia de vias urinarias
con riflones de adecuado grosor y ecogenicidad
parenquimal, sin litiasis ni hidronefrosis. Con estos
resultados se decide la hospitalizacion del paciente
con el objetivo de evaluar la causa de hematuria.

Una vez hospitalizado y en observaciéon, se
constata la persistencia de orina de coloracion
marrén oscura, ademas de un examen fisico normal,
ninguna sintomatologia asociada y presidon arterial
dentro de rangos normales durante la estancia
hospitalaria, con valores maximos de 116/84 mmHg
(percentil 76 para su talla). Debido a esto se decide
obtener un examen de orina en 24 horas donde
se encontré diuresis adecuada (98.3 cc/m¥/h),
Creatinina de 732 mg (normal), Microalbuminuria
de 6.6 mg/dL, Hematies de 628.32 /uL, leucocitos
de 10.56 /uL, lo cual representaba una disminucion
de hematies y leucocitos en comparacion al estudio
previo. Adicionalmente, se reporta que a lo largo
de la recoleccién de orina para realizar el examen
se evidencia un cambio de coloracién de la orina,
pasando de forma progresiva a una coloracion
amarillenta hasta ser transparente. En otras palabras,
similar al episodio previo, resalta una resoluciéon
espontanea de la hematuria descrita.

Durante el segundo dia de hospitalizacidén se
realiza tomografia computada de abdomen vy
pelvis (Figura 1) en donde se halla disminucién
de calibre de la vena renal izquierda a nivel de la
pinza aortomesentérica, hallazgo conocido como el
Fendmeno del Cascanueces, llegando de esta forma
al diagndstico de una presentacion tipica o renal del
Sindrome de Cascanueces.
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Figura 1. Tomografia Axial Multicorte en corte axial llama la
atencion calibre prominente de venarenalizquierda (@) de 8.5mm,
con disminucion de calibre a nivel de pinza aortomesentérica
entre aorta abdominal () y arteria mesentérica superior (II) ,
con didmetro anteroposterior de 3.6 mm

Discusion

Presentamos el caso de un paciente sano de 7 aflos sin
antecedentes de importancia, que acude a emergencia
por segundo episodio de hematuria macroscopica
asintomatica, aparentemente sin desencadenante y que
resuelve espontdneamente, ambos episodios con meses
de diferencia, en el cual se pudo realizar el diagnodstico
y se encuentra actualmente en seguimiento por la
especialidad de nefrologia.

Todos los casos sospechosos de hematuria deben
de confirmarse con exdmenes microscopicos, teniendo
en cuenta que la tira reactiva presenta una sensibilidad
cercana al 100%.” La hematuria en pediatria es
mayormente de origen glomerulorenal, sin embargo
puede deberse a alteraciones en cualquier punto de la
via urinaria, motivo por el cual se debe de establecer un
adecuado proceso diagndstico puesto que la hematuria
puede asociarse a gran variedad de patologias benignas,
potencialmente graves o tumorales, como en este caso
que se pudo llegar al diagndstico del Sindrome de
Cascanueces.

El fendmeno del cascanueces se define como la
compresion de vena renal izquierda ubicada entre
aorta abdominal y arteria mesentérica superior, lo
que conlleva a un impedimento del flujo de salida
desde la vena renal izquierda a la vena cava inferior?
y el término de Sindrome de Cascanueces se utiliza
cuando esta malformacion presenta manifestaciones
clinicas, aunque esta diferenciacién no siempre es
facil de realizar y no siempre se puede aplicar a la
practica clinica, por lo que a veces suelen usarse como
sinébnimos.

La prevalencia del fendmeno de cascanueces
es incierta puesto que es una condicidn rara. Tiene
un pico de presentacién entre la segunda y tercera
década de vida, pero puede presentarse desde la
infancia,® y a pesar de no ser un fendmeno hereditario
se ha reportado casos en hermanos con el mismo
diagndstico.® Suele tener dos presentaciones clinicas
bien diferenciadas: Presentacidon tipica o renal
caracterizada por hematuria, proteinuria ortostatica
y dolor en flancos, mientras que por otro lado existe
la atipica o uroldgica, mas asociada a varicocele,
dispareunia, dismenorrea, fatiga o intolerancia
ortostatica” Por otro lado, se puede evidenciar
sintomas de disfuncion autondmica como hipotensién
y sincope, pero no son frecuentes.®

Se ha reportado que hasta en el 30% de pacientes
menores de 12 afos presentaron hematuria aislada
asociada con el fendmeno del Cascanueces.”? Este
hallazgo tiene un rango de presentacidon que se asocia
directamente al grado de presion de la vena renal
izquierda y formacion de varices dentro del sistema
colector, pudiendo ser desde microhematuria hasta
macrohematuria franca, siendo lo mas frecuente
la microhematuria, usualmente como hallazgo
incidental.? Otras manifestaciones comunes son la
proteinuria ortostatica, principalmente durante la
pubertad, seguido de varicocele.?

En el caso presentado el unico sintoma identificable
fue la hematuria macroscdpica, sin embargo, se
encuentra dentro de lo esperado que pueda presentar
en un futuro varicocele, cambios tipicos de la pubertad
asociado a disminucion de efecto de compresion
de vena renal izquierda por maduracion de cuerpos
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vertebrales y talla corporal, disminuyendo el dngulo
entre la aorta y la arteria mesentérica superior, motivo
por el cual un seguimiento adecuado es necesario.

El diagndstico del caso se pudo realizar mediante
una Tomografia Computarizada donde se evidencio
un cambio de calibre de vena renal izquierda a nivel
de la pinza aorto-mesentérica (Figura 1), hallazgo que
también podria haberse identificado en la Resonancia
Magnética. Sin embargo, existen otras modalidades
diagnésticas, entre las cuales se encuentra la ecografia
doppler donde se puede evidenciar usualmente
una relacién de velocidad sistélica maxima aorto-
mesentérica a hiliar >4.2 a 57 mientras que una
ecografia intravascular y venografia contrastada
resalta la gradiente de presién reno-cava >1 mmHg.l®
Todos estos métodos cuentan con evidencia similar al
momento de realizar el diagndstico.

El tratamiento de esta patologia es un tema
controversial, pero el manejo conservador suele ser
el de eleccidn en pacientes menores de 18 afios o
que presenten sintomatologia o hematuria leve*® vy
esto se fundamenta principalmente en la posibilidad
de resolucién espontdnea. Adicionalmente, en un
seguimiento promedio de 26 semanas de manejo
conservador con énfasis en ganancia de peso que
incremente el tejido adiposo retroperitoneal, se espera
una resolucion en el 30% de casos, y posterior a mas del
50% antes de los 18 afos.'

Por otro lado, se encuentra el tratamiento quirdrgico
para pacientes mayores de 18 aflos o con sintomatologia
no tolerable. Usualmente el tratamiento de eleccion en
estos casos es la cirugia abierta, incluyendo técnicas
como la nefropexia, autotrasplante renal, bypass
gonado caval y transposicion de Vena Renal Izquierda,
con el objetivo principal de corregir o mejorar el
efecto de compresién en la Vena Renal Izquierda.”® El
tratamiento llega a ser exitoso en hasta 83.3% de los
casos,® puesto que se mantienen asintomaticos mas
alld del seguimiento por dos afos. De forma adicional
existe la opcidn de cirugia laparoscdpica con técnicas
como derivacidn venosa espleno-renal y transposicion
laparoscdpica de vena renal izquierda, que si bien es
cierto cuenta con evidencia limitada, puede tener
desenlaces similares a la cirugia abierta, al igual que
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cirugia laparoscépica robodtica.?%%

Adicionalmente otra opcidén terapéutica es la
colocacion de stent endovasculares, los cuales tienen
buenos resultados al compararlo con la cirugia
abierta,?? con mejoria de sintomatologia en 66 meses de
seguimiento.?® Sin embargo, presenta complicaciones
como la migracion del stent, colocacion incorrecta del
stent, o desprendimiento parcial del mismo.#

La historia natural de la enfermedad todavia no es
totalmente clara, y a pesar de que el manejo conservador
en poblaciéon pediatrica asociado al aumento de peso
suele resolverse espontdneamente,® no es exento de
complicaciones como trombosis de vena renal®® y dafo
renal,?” o incluso requerir transfusidén sanguinea por la
hematuria.?® El uso de nuevas técnicas quirdrgicas con
buenos resultados en casos de seguimiento adecuado
es importante.

Conclusiones

El Sindrome de Cascanueces (Figura 2) suele tener
presentaciones poco especificas, que suele no ser
diagnosticadas precozmente, pero que necesita un
seguimientoy tratamiento oportuno, tanto para prevenir
complicaciones como trombosis de vena renal izquierda
e injuria renal pero también para aliviar sintomatologia.
En el proceso diagndstico existen multiples técnicas,
incluyendo Tomografia Computarizada o Resonancia
Magnética pero también ecografia Doppler y venografia
contrastada/ecografia intravascular. El tratamiento
depende de la edad y la severidad de la sintomatologia,
mientras que en pacientes menores de 18 afios el manejo
suele ser conservador y basado en el seguimiento con
énfasis en la ganancia de peso, en mayores de 18 afios
o sintomatologia severa la cirugia abierta se mantiene
como el método de eleccion, mientras que cirugia
robodtica y laparoscépica se mantienen como opciones
terapéuticas adicionales.
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Figura 2: Resumen de presentacion clinica, modalidades diagndsticas y manejo del Sindrome del Cascanueces
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