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RESUMEN

El sindrome renal del cascanueces es una enfermedad rara, mas frecuente en
mujeres entre la tercera y cuarta décadas de la vida. Consiste en la compresion de
la vena renal izquierda, entre la arteria mesentérica superior y la aorta abdominal,
gue provoca un aumento en el gradiente presion de la vena renal izquierda y
produce hematuria renal unilateral izquierda. Se presenta una paciente de 55 afios
de edad con antecedentes patoldgicos personales de hipertension arterial hace 15
afos, que comienza con cuadro de dolor lumbar izquierdo, asociado a hematuria
microscépica y leucocituria. Se interpreta como infeccion del tracto urinario, recibio
tratamiento antibiotico por 10 dias, aunque con persistencia de la hematuria, sin
otra manifestacion clinica. Se le realizdé angio-TAC (fase simple, arterial, venosa,
excretora) que mostrd arterias Unicas y normales. Existe ligera compresion de la
vena renal izquierda, por disminucion del angulo aorto mesentérico (angulo 25°),
compatible con sindrome renal del cascanueces. Se presenta este caso, dado lo
poco frecuente del reporte de este sindrome en Cuba.
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ABSTRACT

Nutcracker syndrome is a rare disease, more frequent in in women between the
third and fourth decades of life. It consists of the compression of the left renal vein
between the superior mesenteric artery and the abdominal aorta, causing an
increase in the pressure gradient of the left renal vein and producing left unilateral
renal hematuria. We present a 55-year-old patient with a personal pathological
history of arterial hypertension for 15 years, who began with left lumbar pain,
associated with microscopic hematuria and leukocyturia. It was interpreted as a
urinary tract infection, the patient received antibiotic treatment for 10 days,
although hematuria continued, until now, with no other clinical manifestation. The
patient underwent a angio-CT (simple, arterial, venous, excretory phase) that
showed single and normal arteries. There is slight compression of the left renal
vein, due to reduction of the mesenteric aorto angle (angle 25°), compatible with
renal nutcracker syndrome. We present this case since this syndrome is rare in
Cuba.
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INTRODUCCION

El sindrome renal de cascanueces (Nutcracker Syndrome en inglés) fue descrito por
primera vez en 1950 por E/ Sadr y Mina. Chait describié que la aorta y la arteria
mesentérica superior forman los dos brazos del "cascanueces" y que pueden
potencialmente comprimir la vena renal izquierda. Este fendmeno fue denominado
en 1972 "sindrome del cascanueces", por De Schepper.t:?3

No se conoce la prevalencia exacta. La mayoria de los pacientes sintomaticos se
presentan en la tercera y cuarta décadas de la vida, y la afectacidon es mas
frecuente en mujeres que en hombres. Los pacientes suelen ser de una constitucion
asténica, con estura normal. Consiste en la compresién de la vena renal izquierda
entre la arteria mesentérica superior y la aorta abdominal, que provoca aumento en
el gradiente de presién entre la vena renal izquierda y la vena cava inferior, de
hasta 3 mm Hg (el valor normal se situa por debajo de 1 mm Hg).* Los delgados
septos entre las venas y el sistema colector de los fornix renales se rompen, con la
consiguiente hematuria renal unilateral izquierda.

El sindrome se presenta con sintomas uroldgicos o ginecoldgicos. Las
manifestaciones uroldgicas incluyen dolor abdominal en el lado izquierdo,
hematuria macroscdpica o microscépica, varicocele o varices en las extremidades
inferiores. Los sintomas ginecoldgicos a los que se hace referencia con el nombre
de «sindrome de congestion pélvica» se caracterizan por sintomas de dismenorrea,
dispareunia, dolor poscoital, dolor abdominal bajo, disuria, varices pélvicas,
vulvares, de gluteos o de muslos, y trastornos emocionales.®
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El diagndstico debe plantearse ante un paciente con dolor lumbar y hematuria. Los
examenes de diagnostico deberian incluir un analisis de orina, ecografia y/o
urografia intravenosa, cistoscopia y uretero-renoscopia, doppler color, tomografia
axial computadorizada o angiografia por resonancia magnética nuclear, flebografia
de la vena renal izquierda y manometria.> Se debe mantener una vigilancia especial
en el caso de pacientes durante la pubertad -ya que podrian experimentar remisién
espontanea con el desarrollo fisico- y en pacientes con sintomas insignificantes,
hematuria microscopica o hematuria significativa intermitente e indolora con un
hemograma normal.®

Se publica este caso por lo infrecuente de la entidad nosoldgica en Cuba.

CASO CLINICO

Paciente femenina de 55 afios de edad con antecedentes patoldgicos personales de
hipertension arterial, desde hace 15 afios. Comenzd hace aproximadamente 6 afos,
con cuadro de dolor lumbar izquierdo, asociado a hematuria microscépica y
leucocituria que se interpreté como una infeccion del tracto urinario. Recibié
tratamiento antibiodtico por 10 dias, sin otra manifestacién clinica que no fuera la
persistencia de hematuria. Se realizé morfologia de hematies, que arrojé hematuria
microscoépica, con hematies no dismorficos.

Examen fisico: presion arterial 130/80 mmHg, frecuencia cardiaca 84 latidos/
minuto, afebril, sin adenopatias, examen cardiopulmonar dentro de limites
normales, abdomen sensible a la palpacién en ambos flancos y epigastrio, sin
masas ni visceromegalias. Puntos pielo-reno-ureterales posteriores,
costomusculares y costovertebrales positivos, puntos pielo-reno-ureterales
anteriores negativos y maniobra de pufiopercusion negativa.

Examenes complementarios: Hemograma, pruebas de coagulacion, perfil
bioguimico y hepatico fueron normales. Eritrosedimentacion 12 mm/ hora.

Radiografia de téorax, normal. Ultrasonido renal, normal, doppler renal, normal. Se
realizé angio-TAC (angiotomografia computadorizada; fase simple, arterial, venosa
y excretora) y se evidenciaron ambos rifilones de ecoestructura y tamano normal.
Arterias Unicas y normales. Venas renales Unicas con ligera compresién de la vena
renal izquierda, por disminucion del angulo aorto mesentérico (angulo 25°). Es
decir, la vena se encontraba comprimida por la arteria mesentérica superior, que
ocasiona ligera dilatacién pre-compresiva, compatible con sindrome renal del
cascanueces anterior.

A continuacion, se muestran figuras con estudios imagenoldgicos realizados (Fig.).
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Fig. Angio-TAC que demuestra la compresidon de la vena renal izquierda entre la aorta v la
arteria mesentérica superior, con dilatacidn de la parte distal de la vena renal izquierda.

COMENTARIOS

La causa de esta rara enfermedad es hereditaria y autosdémica dominante.! Se han
definido tres tipos de sindrome renal del cascanueces: el anterior, el posterior y el
combinado. Normalmente la arteria mesentérica superior y la aorta estan
separadas por un angulo de 90°. La vena renal izquierda se encuentra delante de la
aorta en la horquilla entre la arteria mesentérica superior y la aorta.

En el sindrome renal del cascanueces anterior, la arteria mesentérica superior
forma un angulo agudo con la aorta, que comprime la vena renal izquierda en la
estrecha hendidura asi formada, lo que provoca una hipertension venosa renal
izquierda.

En el sindrome renal del cascanueces posterior, la vena renal izquierda se situa
detras de la aorta y queda comprimida entre esta y la columna vertebral.

En el caso del sindrome renal del cascanueces combinado, la rama anterior de la
vena renal izquierda duplicada, queda comprimida entre la aorta y la arteria
mesentérica superior, mientras que la rama posterior queda atrapada entre la aorta
y la columna vertebral.”

Ademas de las manifestaciones clinicas, los exdmenes de diagnostico deberian
incluir un analisis de orina, ecografia y/o urografia intravenosa, cistoscopia y
uretero-renoscopia, Doppler color, tomografia axial computadorizada o angiografia
por resonancia magnética nuclear, y flebografia de la vena renal izquierda con
manometria.

El sindrome renal del cascanueces es relativamente mas frecuente en mujeres. La
mayoria de los casos se dan entre la tercera y cuarta década de la vida. Se ha
observado distension de la vena renal izquierda en las tomografias computarizadas
y ecografias, en un 72 % de los pacientes sometidos a esta prueba. La compresion
asintomatica meso adrtica de la vena renal izquierda es relativamente prevalente,
sin embargo, la incidencia exacta del sindrome del cascanueces es desconocida.??
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El sindrome se manifiesta por dolor en la fosa renal y dolor abdominal, con o sin
hematuria macroscdpica o microscépica unilateral. Incluso si el hallazgo mas
importante es la presencia de microhematuria, el diagndstico del sindrome del
cascanueces se realiza solo por exclusion de todas las causas.82:10

Se debe enfatizar que la primera herramienta diagndstica deberia ser la exploracion
fisica. Si el paciente tiene sintomas de congestién pélvica y hematuria, la asociacion
de dolor en el flanco izquierdo con irradiacion al area glutea, malestar pélvico y
varices pélvicas en la mujer o varicocele en el varén, constituyen una fuerte base
en el diagndstico. Una resonancia magnética con contraste o una tomografia axial
computarizada suelen ser el siguiente paso diagndstico.!!

Una flebografia retrégrada y una video angiografia con determinacién del gradiente
de presion reno-cava se aceptan como el estandar ideal para establecer el
diagnéstico final del sindrome renal del cascanueces.?

La video angiografia permite visualizar el punto de compresién de la vena renal
izquierda con el cruce meso-aortico y mostrar los colaterales venosos perirrenales y
periureterales, con reflujo en las venas suprarrenal y gonadal, asi como el
estancamiento de contraste en la vena renal.!?

El gradiente medio de presién normal entre la vena renal y la cava suele oscilar
entre 0 y 1 mm de Hg. El gradiente de presion entre la vena renal izquierda y la
vena cava inferior debe ser superior a 0,3 mm de Hg para sospechar el
diagndstico.!3

El manejo del sindrome del cascanueces ha ido evolucionando en las ultimas
décadas. Diferentes opciones terapéuticas han sido propuestas:

Procedimientos quirlrgicos abiertos: nefropexia medial;'? baipas de la vena renal;!3
transposicion de la vena renal izquierda;* auto-trasplante de rifidon izquierdo®>y
estents intravasculares.

Zhang y otros'® compararon los resultados de tres pacientes que fueron sometidos
a una transposicion de la arteria mesentérica superior con tres que fueron
sometidos a la colocacion de una endoprétesis vascular (Wallstent) en la vena renal
izquierda bajo control angiografico, con seguimiento de 4 a 5 meses. Todos los
pacientes estaban libres de sintomas como dolor, hematuria y vértigo. Las
complicaciones como la hiperplasia muscular, resultado de la migraciéon proximal o
de la embolizacién, son posibles.

Se deberian esperar los resultados a largo plazo antes de decidir colocar estents
intravasculares. Los estents extravasculares utilizan un anillo reforzado de PTFE
(politetrafluoroetileno) y fueron descritos por primera vez por Barnes y otros en
1988.1°> Este procedimiento fue realizado por via abierta.

Scultetus y otros han realizado la colocacion del estent extravascular por via
laparoscépica, con excelentes resultados a corto plazo.®

Cauterizacién quimica intrapélvica: para casos con ocasional dolor en el flanco
izquierdo, y/o moderada microhematuria, la actitud expectante es la estrategia
preferida. En particular, esta actitud expectante debe tomarse en aquellos casos de
pacientes en la pubertad, por su mayor probabilidad de remisiéon espontédnea debido
a la posibilidad del desarrollo fisico. Por el contrario, dolores severos incontrolados
y/o hematuria significativa son indicadores para intervencion.
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La conducta con esta paciente se correspondid con la primera opcion terapéutica
(vigilancia). Su sintomatologia era muy vaga e incluso la hematuria no condujo a
anemia. Actualmente no presenta dolor lumbar izquierdo.

La visualizacién mediante tomografia axial o resonancia magnética de la
compresion de la vena renal izquierda, debe alertar al profesional de la medicina
para considerar su diagndstico. Si los sintomas aparecen, un video angiografia
retrégrada con determinacion del gradiente reno-cava debe realizarse en todos
estos pacientes. El gradiente es un parametro importante para documentar la
gravedad de la obstruccién y monitorizar los resultados terapéuticos. La colocacion
de un estent en la vena renal, tanto interno como externo, asi como un baipas del
tipo génado-cava, son métodos terapéuticos efectivos en el sindrome del
cascanueces.!’

La colocacion de un estent extravascular obtiene mejores resultados que otros
procedimientos sin la colocacion de catéteres, pero son necesarios periodos de
observaciéon mas largos. Los pacientes deben someterse a medicacion anti-
agregante durante periodos largos de tiempo. Las indicaciones para la intervencion
quirargica o procedimientos intervencionistas, deben ser guiadas por especialistas
clinicos y las pruebas minimamente invasivas.!”
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