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RESUMEN

El fendmeno cascanueces es una compresion de la vena renal izquierda, lo mas
frecuente es el angulo formado por la arteria aorta y la mesentérica superior, por una
emergencia anormal de la mesentérica. Cuando aparecen sintomas derivados de esta
anomalia se le denomina sindrome de cascanueces. Este sindrome puede producir
sintomas y signos muy variados, pero entre ellos, la hematuria, la proteinuria
ortostética, el varicocele, la congestion pélvica croénica, el dolor abdominal y en flanco,
y la intolerancia ortostatica son los mas frecuentes. La hematuria y la proteinuria
ortostatica son 2 manifestaciones que frecuentemente tienen que enfrentar el médico
general integral y el pediatra, y es necesario tener en cuenta al sindrome de
cascanueces en el diagnéstico diferencial de estas alteraciones. La hematuria es muy
frecuente y la proteinuria ortostatica tiene como causa principal el sindrome
cascanueces. Por tal motivo consideramos importante esta breve revision del tema,
para poder enfrentar estas situaciones teniendo en cuenta todas sus posibilidades
diagndsticas.

Palabras clave: hematuria, proteinuria ortostatica, fenémeno cascanueces, sindrome
de cascanueces.

ABSTRACT

Nutcracker phenomenon is left renal vein compression, more frequently in the angle
formed by the aorta artery and the superior mesenteric artery due to abnormal
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emergency of the mesentery. When symptoms derived from this anomaly occur, this
situation is called nutcracker syndrome. It may cause very varied symptoms and
signs such as hematuria, orthostatic proteinuria, varicocele, chronic pelvic congestion,
abdominal pain and flank pain, and orthostatic intolerance as the most common ones.
Hematuria and orthostatic proteinuria are two frequent manifestations that the family
physician and the pediatrician must face, so it is necessary to take the nutcracker
syndrome into account for the differential diagnosis of these alterations. Hematuria is
more frequent and orthostatic proteinuria is mainly caused by the nutcracker
syndrome. Therefore, we consider that this brief review on this topic is important to
cope with these situations and to bear in mind all their diagnostic possibilities.

Key words: hematuria, orthostatic proteinuria, nutcracker phenomenon, nutcracker
syndrome.

INTRODUCCION

Como fendmeno cascanueces se describe a la compresion de la vena renal izquierda,
lo mas frecuentemente entre la arteria aorta y la mesentérica superior, con
disminucién del flujo sanguineo e hipertensién en la vena renal, que en ocasiones se
acompafa de dilataciéon de la porcién distal de la vena. El sindrome de cascanueces es
el equivalente clinico del fendmeno, con un complejo sintomatico de variaciones
sustanciales. Como puede asociarse a sintomas muy variados, el diagnéstico de
sindrome de cascanueces es por lo general dificil y demorado, y pueden enfrentarlo
diferentes especialidades médicas. Los criterios diagndsticos y terapéuticos no estan
bien definidos, y su historia natural no es bien comprendida.*

La primera descripcidon anatdémica de este fendmeno fue hecha por el anatomista
Grant en 1937,2 pero el primer reporte clinico se debe a El-Sadr y Mina, en 1950.° El
término cascanueces (nutcracker) por lo general se le acredita a De Schepper, que lo
utilizé en un trabajo escrito en holandés en 1972,* aunque Chait y otros lo utilizaron
un afio antes.”

Shin y Lee enfatizan que la anatomia del cascanueces no siempre esta asociada con
sintomas clinicos, y que algunos de los sintomas sugestivos del cascanueces pueden
representar una variante normal o pueden encontrarse en otra condicion clinica.® Por
lo tanto, el término sindrome debe reservarse para el paciente con manifestaciones
clinicas caracteristicas asociadas con alteraciones demostrables del cascanueces.*

Se han descrito 3 variantes anatémicas de este fenémeno. El mas tipico, la
compresion de la vena renal izquierda entre la arteria aorta y la mesentérica superior,
al que se le ha denominado cascanueces anterior. Menos frecuentemente, la tercera
porcion del duodeno cruza por delante de la vena renal izquierda entre la aorta y la
mesentérica superior (sindrome de Wilkie), y cuando la vena renal retroadrtica y
circunadrtica puede ser comprimida entre la aorta y un cuerpo vertebral, conocido
como cascanueces posterior.*

No existe consenso en la severidad de los sintomas para llamarle sindrome o
fendmeno, o hasta dénde los diferentes hallazgos pueden representar distintas etapas
del proceso. Debido a esto algunos autores enfocan las caracteristicas anatomicas y
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hallazgos hemodinamicas, refiriéndose a ellos como fendmeno cascanueces en vez de
sindrome de cascanueces.’

Aungue no sea tan frecuente esta anomalia, puede provocar 2 hallazgos frecuentes en
el nifio, hematuria y proteinuria, por lo que consideramos de interés su revision para
mejor conocimiento de los pediatras generales y médicos que ejercen en la Atenciéon
Primaria de Salud.

DESARROLLO
PATOFISIOLOGIA

Las teorias para explicar el sindrome son: salida anormal de la arteria mesentérica
superior, ptosis renal posterior y curso anormalmente alto de la vena renal izquierda.®

La hematuria se produce cuando el aumento de la presién venosa ocasiona pequefias
rupturas del fino tabique que separa las venas del sistema colector.® EI mecanismo
patogénico de la proteinuria ortostatica no ha sido bien establecido, pero las
modificaciones hemodinamicas intraglomerulares se plantean como la causa de la
mitad de los casos.*

El fendmeno cascanueces es mas prominente en posicion erecta, debido a la proptosis
visceral y cambios en el angulo aortomesentérico, es decir, el angulo formado entre la
aorta y la arteria mesentérica superior.' Los Gltimos estudios reportan que el angulo
normal entre aorta y mesentérica superior es alrededor de los 90° en los individuos
sanos, y el angulo es menor de 45° en el fenémeno cascanueces.>®

MANIFESTACIONES CLINICAS

Las manifestaciones clinicas pueden aparecer a cualquier edad, pero la mayoria de los
pacientes sintomaticos estan en la segunda o tercera décadas de la vida.'*

Clinicamente el sindrome de cascanueces puede diferenciarse en 3 cuadros
diferentes: sangrado renal idiopatico, proteinuria ortostatica masiva (> 400 mg/dL) e
intolerancia ortostatica severa que afecte las actividades de la vida diaria.’
Clinicamente la severidad del sindrome varia, desde una simple hematuria, hasta una
severa congestion pélvica.”*? Los sintomas pueden agravarse por la actividad fisica, y
frecuentemente incluyen: hematuria, dolor o sindrome de la vena gonadal, varicocele,
proteinuria ortostatica e intolerancia ortostatica.>*3*

La hematuria macroscoépica o microscoépica es la manifestacion clinica mas frecuente
del sindrome de cascanueces.'® Después de la hematuria, el sintoma mas frecuente
es el dolor abdominal o en el flanco, que en ocasiones se irradia a la region
posterolateral del muslo y la nalga.*® Se ha comprobado que la compresion de la vena
renal izquierda es la causa del 50 al 100 % de los varicoceles, manifestacion
frecuente del sindrome de cascanueces.>!’ La proteinuria ortostatica se presenta en el
14 % de los casos,’ y su grado varia en dependencia de los cambios posturales.'® En
los casos de reflujo venoso con formacion de colaterales, el sindrome de cascanueces
puede ser una causa de congestion pélvica.*>*? En estos casos el dolor pélvico crénico
estd asociado con dispauremia, disuria, dismenorrea, y aumento de la frecuencia de
cambios poliquisticos en los ovarios.*®
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DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO

Para el diagnéstico, cuando se sospecha el sindrome en un paciente, se han utilizado
la ultrasonografia simple,?° el ultrasonido Doppler,?* la tomografia computarizada
(TAC),?*? |a angiografia renal,® la angiografia con sustraccion digital,?* la resonancia
magnética estandar y la resonancia magnética con angiografia,?>® y algunos
proponen la cavografia y venografia renal midiendo gradiente de presion, que debe
ser mayor o igual a 4 mmHg para el diagnoéstico,?’?® pero otros consideran que este
proceder invasivo debe evitarse, sobre todo, en la proteinuria ortostatica, debido a su
invasividad y exposicion a radiaciones.?®

Para su tratamiento se han propuesto y realizado numerosas técnicas: transposicion
de la vena renal izquierda,*°3! autotrasplante renal,®>? nefrectomia laparoscépica,®?
bypass de vena renal izquierda, transposicion de la arteria mesentérica superior,
bypass gonadocaval y nefrectomia, y mas recientemente, se ha descrito la colocacion
endovascular de stent como la propuesta de eleccién, y se han reportado casos
tratados satisfactoriamente con esta técnica.?>**3% En pacientes menores de 18 afios,
la mejor opcidn es la observacion conservadora por lo menos durante 2 afios, porque
alrededor del 75 % de los pacientes pueden tener resolucién completa de la
hematuria.®*® Los inhibidores de la enzima convertidora de la angiotensina pueden
ayudar a mejorar la proteinuria ortostatica.***3"

HEMATURIA

La hematuria es el sintoma mas frecuentemente reportado, y se atribuye, como se
explicé anteriormente, a la ruptura de las finas paredes varicosas, debido a la elevada
presion venosa dentro del sistema colector.*>3%3° La hematuria puede variar, desde
microhematuria, hasta una hematuria copiosa que produzca anemia con necesidad de
transfusion de sangre,**® pero se ha reportado que la microhematuria es 4 veces
mas frecuente que la hematuria macroscépica.*® Cuando la hematuria es
macroscopica la cistoscopia puede demostrar el sangrado por el uréter izquierdo.?3%%
Como en todas las hematurias extraglomerulares profusas, la orina, por lo general, es
roja, mas bien que carmelita, y puede contener coagulos, los hematies son
eumorficos, y no existen cilindros en el sedimento urinario. El diagnéstico diferencial
hay que establecerlo con otras causas de hematuria no glomerular, tales como,
hidronefrosis, quistes renales (sobre todo la enfermedad poliquistica autosémico
dominante), tumores renales, hipercalciuria idiopatica, portadores de rasgo
drepanocitico, e incluso, con la tuberculosis renal y las uroloitiasis. En el rasgo
drepanocitico el sangrado también puede ser unilateral por el uréter izquierdo. La
literatura reciente destaca la importancia de incluir este sindrome en el diagnéstico
diferencial de una hematuria de etiologia inexplicada.****

PROTEINURIA ORTOSTATICA

Un individuo que excreta una cantidad de proteina cuando esta en posicion erecta y
desaparece en posicion yacente (acostado), se dice que tiene una proteinuria
ortostatica. Es importante destacar que la excrecidon de proteinas en posicién yacente
debe estar dentro de limites normales, porque un paciente con proteinuria constante
por enfermedad renal conocida, puede aumentar la cantidad de proteina excretada
cuando adopta la posicién erecta.*®

En un caso tipico estos criterios pueden obtenerse mediante la simple determinaciéon
de proteinuria en reposo y después en posicién erecta, pero en muchas ocasiones es
necesaria una prueba mas rigurosa para evitar interpretacion errénea. La

concentracion de proteina en una muestra aleatoria de orina puede ser engafosa, si
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no tenemos en cuenta la dilucién y concentracién de la orina. Por eso, es mejor la
prueba en reposo (acostado) y en posicion erecta.*® Se han recomendado 2 medidas
provocadoras: el ejercicio y la lordosis forzada, que parecen inducir la proteinuria mas
facilmente que la mera posicion erecta.*®*’ Solamente la deambulacién (caminar)
debe utilizarse en la prueba de ortostatismo, porque es un fendmeno mas
fisiolégico.*®

La ausencia de proteinuria en una prueba de ortostatismo no excluye el diagndstico.
Poco menos de la mitad de los pacientes con proteinuria ortostatica muestra un
patrén fijo o reproducible, es decir, que la proteinuria se mantiene en todo momento
mientras el sujeto esté en actividad. Los restantes pueden tener un patrén ortostatico
transitorio o intermitente, con prueba positiva solo ocasionalmente.*® La excrecién de
proteinas en los nifios con proteinuria ortostatica varia desde practicamente normal
hasta mas de 0,5 g por hora,*® pero sin pasar de 1,0 g en 24 horas, ya que la
proteinuria disminuye marcadamente aunque el individuo se mantiene en pie y activo,
después de adoptar la posicidon erecta. La prevalencia de todos los tipos de proteinuria
ortostatica es muy baja en los lactantes, pero puede llegar al 10 % en los
adolescentes.*>49%°

Las especulaciones patofisioldgicas no responden las mas importantes cuestiones
¢Cual es el futuro del nifio que tiene proteinuria ortostatica? Estas eran las
preocupaciones planteadas hace 4 décadas. No hay verdaderos estudios a largo plazo
que puedan dar una respuesta definitiva. En los adultos existen evidencias indirectas
gue sugieren que el prondstico a largo plazo es favorable.®* Un estudio prospectivo
prolongado en hombres jévenes con proteinuria ortostéatica fija con seguimiento
durante 10 afios, no mostré progresion a la insuficiencia renal.*® Solamente se han
publicazldo algunos estudios en nifos, y estos indican buen pronéstico entre 1y 6
afios.>?>*

Los estudios con biopsia renal no han sido concluyentes en cuanto al prondstico.
Cuando la proteinuria ortostatica se acompafia de microhematuria, existen ejemplos
en los que este estudio ha descubierto la enfermedad de base,> por lo que debe
valorarse el estudio histolégico cuando coinciden estos 2 hallazgos, pero la alternativa
clinica en el diagnéstico de la proteinuria ortostatica es buscar otros signos por
métodos no invasivos, mediante el examen fisico, analisis de orina, proteinas totales
y creatinina en sangre. Afortunadamente, el riesgo presente y futuro de enfermedad
renal crénica en estos nifios, parece muy ligero.*

Actualmente la proteinuria ortostatica es considerada una condicién benigna o
inofensiva,®®™° y la causa mas frecuente de proteinuria ortostatica es el sindrome
cascanueces.®®

CONSIDERACIONES FINALES

El fendbmeno cascanueces puede pasar inadvertido, ya que es asintomatico. El
sindrome de cascanueces puede tener sintomas muy variados, y para el pediatra la
hematuria macroscoépica, la microhematuria y la proteinuria ortostatica, son las
manifestaciones que tiene que enfrentar con mayor frecuencia. Aunque son muchas
las causas de hematuria microscépica persistente o de hematuria macroscépica de
causa no glomerular, cuando no se encuentra una causa que la explique, se debe
tomar en cuenta el sindrome de cascanueces, a no ser en casos de hematurias
copiosas, que entonces no hay necesidad de métodos invasivos para su diagndstico,
ya que la mayoria de las veces los sintomas pueden desaparecer espontaneamente.
En los casos de hematuria macroscépica la cistoscopia puede ser una gran
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orientacion, practicamente diagnodstica, si demuestra sangrado unilateral por el uréter
izquierdo. Los estudios con imagenes pueden hacer el diagnéstico de la anomalia.
Siempre habra que descartar primero las causas de hematuria no glomerular, tales
como hidronefrosis, enfermedad poliquistica, hipercalciuria idiopatica, tumores
renales, e incluso, las litiasis del tracto urinario. En nifios con hematuria y proteinuria
ortostatica, sin una causa aparente, es necesario un alto indice de sospecha y un
apropiado estudio imaginolégico para el diagnéstico del sindrome cascanueces.®%%*

Cuando se trata de una proteinuria ortostatica, se tiene que pensar que puede ser
una expresion del sindrome, ya que se considera su principal causa.®® Para el estudio
de una proteinuria aislada, el primer paso sera su determinacion cualitativa en una
muestra de orina en reposo (primera micciéon del dia). Si esta muestra contiene
proteinas, ya se descarta la proteinuria ortostatica, y entonces el paciente debe ser
sometido a otras investigaciones, porque por lo general se trata de una enfermedad
glomerular. Si la muestra en reposo no contiene proteinas, debe hacerse la prueba de
ortostatismo, prueba que puede hacerse de forma muy sencilla utilizando acido
sulfosalicilico al 20 % o la tira reactiva. El &cido sulfosalicilico puede detectar todo tipo
de proteinas, y la tira reactiva solo identificara la presencia de albimina. Para esta
sencilla prueba solo es necesario orientar al paciente sobre el vaciamiento de la vejiga
después de 1 a 2 horas de acostado, dormir y recoger una muestra de orina al
despertar en la mafiana. Después debe incorporarse y mantenerse de pie o
caminando durante 2 horas, y recoger una segunda muestra de orina, continuar sus
actividades normales, y recoger muestras de orina cada 2 o 3 horas
aproximadamente.

Para la realizacion de la prueba se recomienda utilizar acido sulfosalicilico al 20 %
(una gota por mL de orina). En el caso tipico la primera muestra (reposo) es normal
(no contiene proteinas), la segunda muestra tendra una proteinuria intensa (3 0 4 +),
y en las muestras subsiguientes, la intensidad de la proteinuria debe ir disminuyendo
gradualmente. En algunos casos la proteinuria se mantendra mientras el individuo
esté en actividad (proteinuria ortostatica fija), en otros la proteinuria desaparecera en
el decursar del dia (proteinuria ortostatica intermitente). El elemento diagndstico es la
ausencia de proteinas en la muestra en reposo, y su aparicién cuando se adopta la
posicion erecta.

Para completar el estudio es necesario el examen fisico para descartar edema e
hipertension arterial, realizar un examen de orina en busca de microhematuria y
cilindruria, y determinar niveles de creatinina y proteinas totales y fraccionadas en
sangre, y determinacion de proteinas en orina de 24 horas. Estas investigaciones
deben ser normales, excepto la proteinuria de 24 horas, que no debe pasar de 1 g por
m? de superficie corporal, para poder diagnosticar una proteinuria ortostatica, y
aunque en la gran mayoria de los casos no se logra precisar la causa y la proteinuria
tiende a desaparecer espontaneamente después de la adolescencia, no olvidar que la
causa principal de este tipo de proteinuria es el sindrome de cascanueces.
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