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INTRODUCCION

El sindrome de Nutcracker («cascanueces») es una causa
rara de hematuria macroscopica persistente del rifnén iz-
quierdo, y fue descrito por primera vez en 1972 por De
Schepper como la compresion de la vena renal izquierda en
la bifurcacién formada a la salida de la arteria mesentérica
superior en la aorta, produciendo hipertension de la vena
renal y hematuria macroscépica.' La compresion de la vena
renal izquierda se produce comunmente por anomalias vas-
culares, primariamente de naturaleza venosa como: vena re-
nal izquierda retroadrtica, vena cava inferior izquierda per-
sistente, vena renal izquierda circunadrtica y otras anomalias
de la vena renal izquierda.? También, arterias renales abe-
rrantes y variaciones en el origen y trayecto de la arteria go-
nadal izquierda se han sugerido como mecanismos de hi-
pertension de esta vena renal izquierda. Otra teoria postula
gue la ptosis posterior del rifién izquierdo puede producir
estrechamiento y compresion de la vena renal izquierda so-
bre la aorta, con la consecuente hipertension de la vena.?

CASO CLIiNICO 1

Paciente varén de 16 afios de edad, con cuadro clinico de
seis meses de evolucién, caracterizado por hematuria
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macroscopica roja rutilante persistente asociada con el ejer-
cicio, sin dolor. Al examen fisico, paciente pélido, en mal
estado general, con pufiopercusiéon lumbar negativa. El pa-
ciente necesito transfusiones sanguineas por disminucion
del hematocrito que llegd hasta el 15%. La funcion renal,
pruebas de coagulacion, ecografia renal y vias urinarias,
UroTac y urografia excretora fueron normales. Teniendo en
cuenta la persistencia de la hematuria, el estado clinico del
paciente, el antecedente de nefropatia IgA en una familiar
de segundo grado y la normalidad de los estudios antes
mencionados, se considerd pertinente realizar biopsia renal
para descartar una glomerulopatia como causa del cuadro
clinico del paciente, resultando normal.

La tomografia contrastada de abdomen (figura 1) mostré
pinzamiento de la vena renal izquierda entre la arteria aor-
ta y la mesentérica superior, hallazgos sugestivos de este
sindrome, por lo que se realizé cavografia y venografia re-
nal izquierda, confirmando los hallazgos tipicos del sindro-
me de Nutcracker, debido a la persistencia de hematuria
grave que lo comprometia hemodinamicamente a pesar
de las transfusiones sanguineas, el paciente fue sometido
a terapia endovascular consistente en colocaciéon de stent
en el sitio de plicatura, con mejoria de la hematuria ma-
croscopica a las dos semanas postratamiento.

CASO CLIiNICO 2

Paciente de 17 afos con historia de tres afios de evolu-
cién consistente en dolor lumbar y hematuria macrosco-
pica después del ejercicio, con necesidad de transfusio-
nes en cuatro ocasiones por anemia secundaria,
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B Figura 1

Tomografia contrastada de abdomen, fase arterial tardia. Se observa
disminucion marcada del calibre de la vena renal izquierda en su
recorrido entre la arteria mesentérica superior y la aorta debido a la
disminucion en el dngulo aortomesentérico causando pinzamiento.

llegando a tener hemoglobinas de 6,5 g/dl. Se realizan
pruebas de coagulacién, funcion renal, proteinuria y
ecografia renal, con resultados normales; biopsia renal
que muestra cambios sugestivos de membrana basal
delgada; en abril de 2008 se realiza tomografia contras-
tada de abdomen que muestra compresién de la vena
renal izquierda entre la arteria mesentérica superior y la
aorta, hallazgo sugestivo de sindrome de Nutcracker que
se confirma con la realizacion de cavografia y venogra-
fia renal, donde muestran area de compresiéon extrinse-
ca en el tercio medio de la vena renal izquierda con dre-
naje colateral a través de la vena gonadal generando
varicocele (figura 2). La manometria intravascular revela
gradiente cavo renal de 5 mmHg. Con estos resultados,
se decide manejo endovascular mediante colocacion de
stent en la vena renal izquierda. Durante el seguimiento
del paciente, la hematuria macroscépica desparecio a las
seis semanas postratamiento.

DISCUSION

La hematuria es la presencia de sangre en la orina, pro-
veniente del rindén o de las vias urinarias, ocasionada por
enfermedades parenquimatosas renales, de las vias ex-
cretoras o de la vasculatura renal. En ocasiones, puede
aparecer en el curso de enfermedades sistémicas, y pue-
de ser macroscopica y/o microscopica.* Por constituir la
hematuria una de las circunstancias clinicas mas frecuen-
tes por la que un nifio es investigado en busqueda de
una enfermedad renal o extrarrenal, y ser ésta, ademas,
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un motivo de consulta frecuente en Pediatria, tiene mu-
cha importancia que los Servicios encargados del mane-
jo de este tipo de pacientes analicen aspectos diversos
de esta manifestacién, como son su incidencia, etiolo-
gia, forma de presentacion, evolucion de la misma, asi
como cualquier otro elemento clinico o paraclinico que
contribuya a establecer un diagnostico preciso y oriente
el pronoéstico en cada caso. Aunque es una causa rara
de hematuria, el sindrome de Nutcracker debe tenerse
en cuenta como posible etiologia de este signo clinico.
Este sindrome, también denominado sindrome de atra-
pamiento de la vena renal izquierda, se caracteriza por
la compresion de esta vena entre la arteria mesentérica
superior y la aorta.

Normalmente, la vena renal izquierda se ubica anterior a
la aorta en un angulo formado entre la aorta abdominal
y la arteria mesentérica superior. Esta arteria se origina de
la aorta abdominal en forma rectangular con un trayecto

B Figura 2

Venografia renal con técnica de sustraccion digital. Se observa marcada
dilatacion de la vena gonadal y el plexo pampiniforme izquierdo
secundario a compresion de la vena renal causada por la arteria
mesentérica superior, causando insuficiencia venosa.
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de 4 a 5 mm en direccién ventral, para luego iniciar un
descenso caudal dando como resultado la configuracion
de J invertida.

Esta anatomia generalmente previene la compresién de la
vena renal izquierda por la mesentérica superior. Es im-
portante anotar que el angulo generado entre la aorta ab-
dominal y la mesentérica superior es de 90°, pero en el
sindrome anteriormente descrito este angulo disminuye
facilitando la compresion de la vena renal izquierda.®

El gradiente de presién normal entre la vena renal izquier-
da vy la cava inferior es menor a 1 mmHg.® Cuando este
gradiente aumenta por encima de 3 mmHg por la presion
ejercida por la arteria mesentérica superior, se produce
ruptura de la pared delgada del tabique entre las peque-
fias venas y el sistema colector en el fornix renal,” produ-
ciendo hematuria. Esta también puede producirse por la
comunicacion entre los senos dilatados y los célices rena-
les adyacentes.®

El sindrome de Nutcracker puede tener multiples manifes-
taciones clinicas, que son mas frecuentes en mujeres. La
edad de aparicion se encuentra entre la tercera y cuarta
década de la vida, con pocos casos observados entre ado-
lescentes.® Las manifestaciones mas frecuentes son dolor
abdominal en flanco izquierdo con o sin hematuria, la
cual puede ser micro o macroscopica.” Otro modelo de
presentacion es el sindrome de congestion pélvica, carac-
terizado por: dismenorrea, dispareunia, dolor poscoital,
dolor abdominal bajo, varices pélvicas, vulvares, y en el
caso de los hombres, varices y dolor escrotal y en mus-
los;"" también se puede presentar proteinuria. En nuestro
caso, el dolor abdominal, siendo de los mas frecuentes,
estuvo ausente durante toda la evolucion, siendo mas ca-
racteristica la hematuria macroscopica.

Teniendo en cuenta que este sindrome no es muy comun
y que pocas veces se sospecha, cuando estudiamos pa-
cientes con las manifestaciones clinicas descritas en los
que es dificil aclarar la causa de la hematuria, es preciso
recurrir a imagenes diagnosticas de acuerdo a la presen-
cia o no de dolor. Si existe dolor y hematuria, se realiza
ecografia renal y/o urografia excretora. Si esto es negati-
vo, cistoscopia. Si el estudio no es concluyente, se hace
uso a la ecografia renal doppler color que tiene una sen-
sibilidad del 78% y una especificidad del 100% para sin-
drome de Nutcracker, ya que permite medir el didametro
anteroposterior y la velocidad pico del plano transverso
de la vena renal izquierda a nivel del hilio renal y poste-
rior al sitio de pinzamiento.” A todos los pacientes con
una ecografia sugestiva de este sindrome se debe realizar
una angiorresonancia que nos ayudara a definir la anato-
mia en forma precisa con la ventaja de menos irradia-

nefroPLUS « 2009 = Vol. 2 « N.° 1/ CASOS CLINICOS / SINDROME DE NUTCRACKER COMO CAUSA DE HEMATURIA EN ADOLESCENTES: I -

cion.™ Sin embargo, la prueba de oro es la venografia re-
trégrada, que permite definir el punto de compresion de
la vena renal izquierda y demuestra la presencia de vasos
colaterales que refluyen en las venas adrenales y gonada-
les con el estancamiento del medio de contraste en la
vena renal. Cuando el gradiente de presion entre la vena
renal y la cava inferior sobrepasa los 3 mmHg, confirma
este diagndstico.™

En cuanto al tratamiento, podemos recurrir a cinco estra-
tegias: el manejo conservador, la terapia endovascular, los
procedimientos quirdrgicos abiertos y la cauterizacion qui-
mica. El tratamiento conservador se reserva para pacien-
tes asintomaticos en los que la enfermedad no causa de-
masiada morbilidad y consiste en reposo, hidratacion y
seguimiento con ecografia renal doppler color. En estu-
dios de seguimiento a pacientes con dicho diagnostico,
ademas se ha demostrado que el aumento en el Indice de
Masa Corporal (IMC) se relaciona con aumento del angu-
lo entre la arteria mesentérica superior y la aorta, al pare-
cer por aumento de la grasa abdominal.’™

En algunos pacientes ha sido efectiva la terapia con an-
tiagregantes plaquetarios tipo Acido Acetilsalicilico (AAS),
con resultados a largo plazo.' La terapia endovascular
consiste en la colocacién de un dispositivo expandible
(stent) que evite la compresion de la vena renal izquier-
da."” Series de casos con quince pacientes mostraron que
siete fueron manejados con terapia endovascular, con re-
solucion de los sintomas en promedio a los 36 meses. '

Los procedimientos quirtrgicos abiertos fueron la técnica
utilizada inicialmente como tratamiento de esta entidad
gue no se realizan en la actualidad, ya que se han despla-
zado por los procedimientos de radiologia intervencionis-
ta. La cauterizacion quimica sélo se ha mostrado en una
mujer en China en el afio 2003, utilizando una terapia
con nitrato de plata al 0,1% instilado mediante ureteros-
copia a la pelvis renal, con una mejoria de los sintomas a
los 16 meses.™

CONCLUSIONES

La hematuria es un signo clinico que puede involucrar
multiples etiologias de la via urinaria alta y baja, algunas
menos frecuentes que otras. Pero ante la duda etiologica,
en pacientes adolescentes no olvidemos como posible
causa el sindrome de Nutcracker, que a pesar de contar
con pocos casos en la literatura mundial, puede diagnos-
ticarse si se realiza una adecuada historia clinica, examen
fisico y hacemos un uso adecuado de los métodos diag-
nosticos con los que contamos actualmente. La secuencia
de estudios mas pertinente cuando sospechamos esta en-
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tidad es la realizacion de una ecografia doppler con me-
dicion de gradiente, seguida de estudios tomograficos y
angiorresonancia y, finalmente, una venografia con medi-
cion de presiones que confirma el diagnostico.

Tras haber sido diagnosticado, se debe evaluar el compromiso
y la morbilidad causada al paciente para determinar un ade-
cuado manejo. Actualmente, los métodos de radiologia inter-
vencionista se consideran como terapias de primera elecciéon
por la escasa invasion y su buen prondéstico a largo plazo.
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