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RESUMEN

Introduccion: El sindrome de cascanueces es una anomalia vascular poco buscada y
diagnosticada, por su baja incidencia y por la dificultad de sospecharla ante manifestaciones
clinicas frecuentes.

Objetivo: Examinar las caracteristicas clinicas e imagenologicas de los pacientes
diagnosticados con el sindrome de cascanueces.

Método: Estudio descriptivo retrospectivo y prospectivo en pacientes atendidos en el Hospital
Pediatrico Universitario “William Soler” entre enero de 2013 - diciembre de 2017. Cuando se
sospechd el sindrome se realizo ultrasonido buscando la dilatacion de la vena renal izquierda
y el &ngulo de salida de la arteria mesentérica superior. En 7 de los pacientes se realizé angio-
TAC. Se revisaron variables epidemioldgicas, clinicas, de laboratorio e imagenoldgicas.
Presentacion de los casos: Del total de 9 pacientes en que se diagnosticé la anomalia vascular,
6 (66,7 %) pertenecen al sexo masculino. La edad media al diagnéstico fue 11,4 afios (rango:
7-15). Se diagnostico cascanueces anterior en 7 (77,7 %), posterior en 1 (11,1 %) y sindrome
de Wilkie con fendmeno cascanueces asociado en 1 (11,1%). En el 100 % de los casos hubo
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dolor abdominal o lumbar, asociado a hematuria en 4, orinas espumosas en 4 y varicocele
izquierdo en 2 de los 6 varones (33,3 %).

Conclusiones: El sindrome de cascanueces debe buscarse en los pacientes que presentan dolor
abdominal, lumbar o en flanco izquierdo en forma recurrente, episodios de hematuria
recurrente o proteinuria ortostatica. En el varon con varicocele izquierdo debe descartarse esta
posibilidad. El fendmeno cascanueces, puede diagnosticarse cuando se investiga al paciente
por causa no relacionada.

Palabras clave: sindrome de cascanueces; fendmeno cascanueces; sindrome de la arteria

mesentérica superior; sindrome de Wilkie; diagnostico imagenologico.

ABSTRACT

Introduction: Nutcracker syndrome (NCS) is a vascular anomaly which is rarely searched
and diagnosed due to its low incidence and because of the difficulty to suspect on it among
other frequent clinical manifestations.

Objective: To examine clinical and imaging characteristics of patients diagnosed with NCS.
Methods: Descriptive, retrospective and prospective study in patients admitted in “William
Soler” University Pediatric Hospital in the period from January, 2013 to December, 2017.
When it was suspected the presence of the syndrome, it was made an ultrasound looking for
dilation of the left renal vein and the output angle of the superior mesenteric artery. In 7
patients it was made an angio-TAC. The epidemiologic, clinical, laboratory and imaging
variables were reviewed.

Presentation of cases: From the total of 9 patients diagnosed with a vascular anomaly;

6 (66,7%) were males. The mean age was 11,4 years (range 7-15 years). It was diagnosed
front NCS in 7 patients (77.7%), back NCS in 1 patient (11.1%) and Wilkie syndrome with
associated NCS in 1 patient (11.1%). 100% of the cases presented abdominal or lumbar pain
related to hematuria (4 patients), foaming urine (4 patients) and left varicocele in 2 of the male
patients (33.3%).

Conclusions: Nutcracker syndrome should be searched in patients presenting frequent
abdominal, lumbar or left side pain, recurrent hematuria or orthostatic proteinuria episodes.
In males with left varicocele should be discounted this possibility. Nutcracker phenomenon

can be also diagnosed when the patient is being investigated due to not related causes.
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Introduccion

Las estructuras vasculares intrabdominales pueden comprimir o ser comprimidas por
estructuras adyacentes.’) Estas compresiones pueden cursar asintomaticas o producir
sintomas. Este es el caso del atrapamiento de la vena renal izquierda entre la aorta abdominal
y la arteria mesentérica superior (AMS) cuando existe una emergencia anormal de esta
arteria,®34 descrito por De Schepper en 1972,®) y que lo denominé “cascanueces”.

Se han descrito tres variantes anatomicas de este fenomeno: cascanueces anterior (el mas
frecuente), cascanueces posterior y una forma muy rara que se ha denominado “cascanueces
invertido”.(7:89):

La forma maés tipica del sindrome de cascanueces consiste en la compresion de la vena renal
izquierda entre la aorta abdominal y la AMS (cascanueces anterior). Menos frecuentemente
la vena renal izquierda retroadrtica o circunadrtica puede ser comprimida entre la aorta y un
cuerpo vertebral, lo que se conoce como cascanueces posterior.19 y el cascanueces invertido
que se produce por la persistencia de una vena cava inferior izquierda, que es una forma muy
rara de presentacion.

Este sindrome, casi siempre producido por una anomalia vascular congénita, puede asociarse
a causas adquiridas como ptosis renal izquierda, disminucién de la grasa perirrenal, lordosis
lumbar acentuada y también presentarse en el embarazo. Algunos autores refieren que el
sindrome se presenta con mayor frecuencia en mujeres jovenes, pero puede manifestarse en
ambos sexo0s.G4

Desde el punto de vista clinico, la compresion de la vena renal izquierda puede ser
asintomatica (fenOmeno cascanueces) o presentar sintomas relacionados (sindrome de

cascanueces). En una revision de los casos publicados hasta 2014 se sefialan como
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manifestaciones mas frecuentes la hematuria macro- o microscopica, el dolor lumbar o
abdominal y la proteinuria.*? También pueden aparecer otros sintomas como la congestion
pelviana (por obstruccion del flujo venoso gonadal). EI dolor y la hematuria pueden
exacerbarse con el ortostatismo y el ejercicio y ademas se describen el sindrome de fatiga facil
y el varicocele izquierdo y varices lumbares.“? Su verdadera incidencia se desconoce debido
a que en multiples ocasiones la anomalia es asintomatica y frecuentemente el diagnostico se
realiza después de haber descartado otras causas mas frecuentes de hematuria y dolor
lumbar.®?)

Inicialmente, el sindrome de la arteria mesentérica superior (SAMS) o sindrome de Wilkie se
considerd una variante del sindrome de cascanueces, pero presentan sintomas que pueden
confundirlos y diferenciarlos. Este sindrome es la compresion extrinseca del duodeno que
cruza por delante de la vena renal izquierda entre la aorta y la arteria mesentérica superior.®®
Sus sintomas mas frecuentes son los trastornos posprandiales cronicos o vagos, como dolor
en epigastrio, distension abdominal, nauseas, vomitos, sensacién precoz de saciedad y pérdida
de peso y se han notificado casos de asociacion con el fendmeno o sindrome de
cascanueces. 41516

Partiendo de sintomatologia tan variada, después de descartarse las causas mas frecuentes, se
buscd mediante ultrasonografia la dilatacion por compresién de la vena renal izquierda y el
angulo de salida de la AMS, con la finalidad de caracterizar este sindrome.

Los pacientes que se presentaron con la sintomatologia referida en la literatura, después de
descartar sus causas mas frecuentes, fueron sometidos a ultrasonido para buscar dilatacion de
la vena renal izquierda por compresion y el angulo de salida de la AMS vy si se encontrd
dilatacion venosa o un angulo de salida anormal, los pacientes se estudiaron atendiendo a su
sintomatologia. En algunos pacientes se realizé angio-TAC.

Cuando la anomalia se detectd en pacientes que presentaban sintomas se clasificé como
sindrome de cascanueces; si la anomalia se diagnosticd incidentalmente en pacientes sin
sintomas relacionados se identifico como fendGmeno cascanueces.

Para el estudio de los pacientes se obtuvo el consentimiento de los padres, después de
ofrecerles una explicacion detallada, también a los pacientes, del proceder a realizar y los
objetivos de las investigaciones. Se analizo el sexo, la edad de presentacion de los sintomas,

el tipo de sintomas y el tiempo transcurrido entre su aparicién y el diagndstico de la anomalia.
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El estudio fue aprobado por el Comité de Etica para la Investigacion en Salud y por el Consejo
Cientifico del Hospital. El objetivo de ese estudio es examinar las caracteristicas clinicas e

imagenoldgicas de los pacientes diagnosticados con el sindrome de cascanueces.

Presentacion de casos

Los resultados del estudio de esta pequefia serie de casos, se muestran con una breve historia
de cada paciente y después se presenta tabla para analizar caracteristicas del grupo en su
totalidad.

Paciente 1: sexo masculino de 14 afios que es remitido a nefrologia por proteinuria. Fue
atendido en la consulta de gastroenterologia por dolor abdominal recurrente desde los 3 afios
de edad y hematuria microscopica intermitente a partir del afio de edad. A su ingreso a los 14
afos se clasifica como delgado en la valoracion nutricional y se diagnostica proteinuria
ortostatica. Despueés de varias investigaciones sin precisarse causa de la proteinuria se realizd
ultrasonido buscando la anomalia y se detectd disminucion del angulo de salida de la AMS
(aproximadamente 23°y dilatacion de vena renal izquierda) (Fig. 1) y se realiz6 angio-TAC
que confirmd el diagnostico. A los 15 afios desaparecieron los episodios de dolor abdominal,
alos 17 lamicrohematuriay a los 18 afios la proteinuria ortostatica en dos controles evolutivos

con intervalo de 6 meses.
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Fig. 1 - Paciente 1: sindrome de cascanueces anterior (emergencia anormal de la mesentérica
superior con &ngulo aortomesentérico aproximadamene de 23 grados y dilatacion de la vena renal
izquierda).

Paciente 2: adolescente masculino de 13 afios de edad y antecedentes de hipercalciuria e
hipertension arterial diagnosticada a los 12 afios, remitido a la consulta de nefrologia por
hematuria macroscopica, astenia y dolor abdominal recurrente a partir de los 10 afios. Al
examen se encuentra varicocele izquierdo. Por su evaluacion nutricional clasifica como
delgado. El indice calcio-creatinina en orina fue de 0,21 y el ultrasonido plantea el diagnéstico
que se confirma mediante angio-TAC.

Paciente 3: varon de 9 afios que acude al servicio de urgencias por adenopatias cervicales y
axilares de 4 meses de evolucidn, pérdida de peso y astenia. La biopsia de ganglio cervical
confirma proceso inflamatorio sin malignidad. En los antecedentes se recoge dolor abdominal
recurrente de 4 meses de evolucion. Se valoré nutricionalmente como delgado. En el
ultrasonido en busca de adenopatias intrabdominales se detecté la anomalia vascular y se
confirmé como un fendmeno cascanueces mediante angio-TAC. En el seguimiento de este
paciente no se han presentado sintomas del sindrome de cascanueces.

Paciente 4: adolescente masculino de 15 afios que consulta por dolor abdominal recurrente de
4 meses de evolucidn y orinas espumosas. Al examen se detecta varicocele izquierdo. Por su
valoracion nutricional clasifica como eutréfico. En su estudio se comprueba proteinuria
ortostatica. La ultrasonografia plante6 el diagnéstico que se confirma mediante angio-TAC

como un sindrome de cascanueces posterior) (Fig 2).

(@) e |

Esta obra estad bajo una licencia https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es ES




Revista Cubana de Pediatria. 2020;92(4):e1085

Fig. 2 - Paciente 4: cascanueces posterior: La vena renal izquierda pasa por detras de la aorta
(retroadrtica). La vena es comprimida entre la aorta y los cuerpos vertebrales y se produce ectasia de
la vena renal.

Paciente 5: escolar de sexo masculino y 7 afios de edad que consulta por hematuria
macroscopica y dolor lumbar izquierdo recurrente. El ultrasonido plantea el diagndstico que

se confirma mediante angio-TAC.

Paciente 6: masculino de 12 afios de edad que se estudia por dolor lumbar izquierdo recurrente
desde los 9 afios. El estudio detecta proteinuria ortostatica y su valoracion nutricional lo
enmarca como eutrofico. La ultrasonografia plantea el diagnostico que se confirma mediante
angio-TAC.

Paciente 7: adolescente de sexo femenino y 14 afios de edad que ingresa en el servicio de
nutricion por pérdida de peso, inapetencia, vomitos abundantes y frecuentes, anorexia, astenia
y sensacion precoz de saciedad de dos afios de evolucién. Se valoré como desnutrida (< 3%
percentil). En la ultrasonografia se observd angulo aorto-mesentérico de 16°
aproximadamente (Fig. 3) y dilatacion de la vena renal izquierda. En el estudio contrastado
(eso6fago, estdbmago y duodeno) se observa estdmago grande que casi llega a la excavacion
pélvica (Fig.4) con buena motilidad, sin engrosamiento de pliegues géastricos, buen paso hacia

el duodeno, con marco duodenal normal y dilatacion de primera, segunda y tercera porcion
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del duodeno, con movimientos de vaivén (lucha), aunque se logra el paso de contraste hacia
asas delgadas, las cuales son de aspecto y posicion normal. En vistas tardias (2 horas y media)
se observa retraso en el vaciamiento gastrico. Los estudios de orina fueron normales. La angio-
TAC demostr6 fendmeno cascanueces asociado a sindrome de Wilkie o sindrome de la arteria

mesenteérica superior (SAMS).

Fig. 3 - Paciente 7: marcada disminucion del angulo (16 grados) entre la arteria mesentérica superior
y la aorta.
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Fig. 4 - Paciente 7: sindrome de Wilkie asociado con cascanueces. Se observa estdbmago en “J”
grande que casi lega a excavacion pélvica, con buen paso del contraste hacia el duodeno, el cual se
aprecia dilatado n su Il y Il porcién, con movimiento de vaivén (lucha).

Paciente 8: sexo femenino de 9 afios de edad, que consulta por dolor abdominal recurrente y
hematuria macroscopica que hizo pensar en cdlico renal y se clasifica como delgada en su
evaluacion nutricional. En su seguimiento por consulta la ultrasonografia demuestra angulo
aorto-mesentérico de 30° aproximadamente y dilatacion de vena renal izquierda. No se realizo
angio-TAC.

Paciente 9: sexo femenino de 10 afios de edad que consulta por dolor abdominal recurrente y
orinas espumosas. Se clasifica como delgada y se demuestra proteinuria ortostatica. La
ecografia demuestra angulo aorto-mesentérico en el limite de 30° que produce ectasia de vena
renal izquierda y se diagnostica sindrome de cascanueces anterior, aunque no se realiz6 angio-
TAC.

En la caracterizacion del sindrome en esta pequefia serie, todos los pacientes con sindrome de
cascanueces presentaron dolor abdominal o lumbar, la hematuria se present6 en 4 (50 %),
proteinuria ortostatica en 4 (50 %), pérdida de peso en 2 (25 %) y varicocele izquierdo en 2
de los 6 varones (33,3 %). Predominaron los pacientes delgados (55.5 %). La paciente 7
(sindrome de Wilkie) no presentd sintomas relacionados con la anomalia vascular (fenémeno
cascanueces), que se detecto al estudiarla por sintomatologia no relacionada.

La edad promedio al diagnosticarse el sindrome o fendbmeno cascanueces fue 11,4 afios
(rango: 7-15), pero el tiempo transcurrido entre el inicio de los sintomas y el diagnéstico de
la anomalia vari6 entre 0,4 y 13 afios (media: 4,6). En la tabla se muestran las variantes de la

anomalia (sindrome o fendmeno) encontradas en este estudio.

Tabla - Variantes de cascanueces diagnosticadas por imagenes

Variante No. de pacientes %
Sindrome de cascanueces anterior 7 77.7
Sindrome de cascanueces posterior 1 11.1
Sindrome de Wilkie + fenémeno cascanueces 1 11.1
9
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Discusion
En este pequefio estudio se aprecié que el dolor recurrente (abdominal o lumbar), por lo
general de mas de un afio de evolucidn se presento en 100 % de los casos con el sindrome
seguido por la hematuria macro- o microscopica que se publica en la literatura como el
sintoma de presentacion mas frecuente.*171® Aunque menos frecuente que el dolor
abdominal o lumbar recurrente, la hematuria, principalmente en forma macroscopica
recurrente fue una manifestacion clinica referida y constatada en el 50 % de los pacientes de
este estudio.
La proteinuria ortostatica se detectd en igual proporcién que la hematuria. Bechmann y
Abrams,*9 la sefialan en 30,3 % de los casos, mientras otros autores refieren cifras
menores,?>?D) y se destaca que la proteinuria varia con los cambios posturales.®
En 2 de los 6 (33,3 %) pacientes de sexo masculino, se presentd varicocele izquierdo, y varios
autores sefialan que entre las manifestaciones acompariantes del sindrome de cascanueces se
encuentra el varicocele izquierdo.1719222%)
En una revision de cincuenta y cinco publicaciones entre 1980 y 2014 de sindrome de
cascanueces se encontré varicocele en el hombre en 35,7 % de los casos.“® Lo encontrado en
nuestro estudio y lo referido por otros, practicamente nos obliga a descartar cascanueces en
todos los pacientes con varicocele izquierdo.
La mayoria de los pacientes que estudiamos eran delgados (la paciente con sindrome de
Wilkie estaba por debajo del tercer percentil). Al respecto se plantea que el sindrome de
cascanueces es de rara presentacién y puede aparecer en asociacion con enfermedades
debilitantes, pero debe considerarse en el diagndéstico diferencial de sintomas abdominales,
sobre todo en adolescentes que han perdido peso en forma significativa.** Este pudiera ser el
caso de nuestro paciente nimero 3, que aunque se recogio el antecedente de dolor abdominal,
se sospecho el fendmeno cascanueces al buscar adenopatias intrabdominales, y se demostro
la anomalia vascular con estudios imagenolégicos (angio-TAC), se recupero clinicamente y
se mantiene asintomatico durante su seguimiento.
Algunas de las caracteristicas clinicas en la serie de pacientes estudiados (dolor recurrente,
hematuria, defecto nutricional, proteinuria ortostatica, anemia y varicocele en los varones)

pueden aparecer mucho antes de establecer el diagnostico de sindrome de cascanueces.

10
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Se reconoce que la ecografia doppler es un medio éptimo para la evaluacion inicial ante la
sospecha de sindrome de cascanueces, 24 y contribuye con la precision de aumento de las
venas gonadales, varices pélvicas y varicoceles, 1829 en tanto la angio-TAC es un medio de
mayor precision que permite demostrar la anormalidad anatémica.®

En los pacientes estudiados predomind el diagnostico de cascanueces anterior, que se describe
en la literatura como la forma mas frecuente del sindrome, mientras que el posterior es menos
frecuente (1229 solo diagnosticamos un caso.

La incidencia de SAMS o sindrome de Wilkie se ubica entre 0,013 y 0,3 % segun sefialan
algunos autores,®”) mientras otros lo sitGian entre 0,1 y 0,3 %.%® En la presente serie de casos
se diagnosticd una adolescente con este sindrome y manifestaciones digestivas tipicas
(posprandiales) en correspondencia con lo que se informa en la literatura.@”

La AMS se origina en la aorta a nivel de L1, no obstante, la variabilidad es de T12 a L3 y el
angulo aorto-mesentérico normal en los adultos (> 25°) contiene la vena renal, el proceso
uncinado del pancreas, la tercera porcion del duodeno y la grasa retroperitoneal. EI SAMS
solo puede ser confirmado teéricamente, cuando la tercera o cuarta porcion del duodeno son
comprimidas por la AMS y la aorta, la columna o ambas, y se aceptan como limites de angulos
patoldgicos, los menores de 25° con mas de 10 mm de distancia.*? En la paciente nimero 7
de este estudio, se midi6 un angulo de 16°.

Por otra parte, las longitudes mayores o menores del ligamento de Treitz y el nivel del duodeno
en la columna (L2 o L3) también parecen ser determinantes en la patogénesis.?.

Se ha sefialado la importancia de correlacionar los hallazgos imagenoldgicos y los datos
clinicos para identificar la compresion vascular asintomatica, que no requiere tratamiento, con
manifestaciones clinicas inespecificas o vagas y el grupo de pacientes con verdadero sindrome
que pueden beneficiarse de la terapéutica, ). La paciente que describimos tenia los sintomas
y hallazgos imagenoldgicos de un SAMS (Wilkie), y el estudio con iméagenes encontr6 un
fendmeno cascanueces (compresion de la vena renal izquierda) sin sintomatologia clinica.
En la literatura reciente se notifican casos de asociacion de SAMS (Wilkie) y el sindrome de
cascanueces.

En 2014, Inal y otros,®® describen un hombre de 28 afios que consulta por un dia de vomitos,
dolor epigéastrico y distension abdominal; en el interrogatorio se recoge pérdida de peso,

anorexia y dolor abdominal intermitente en los Gltimos afios. La TAC demostr6 SAMS

11
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(Wilkie), pero tambien compresion de la vena renal izquierda, por lo que se describe como un
sindrome de Wilkie acompariado de un sindrome de cascanueces.

En 2017, se informa un hombre de 28 afios que consulta por vémitos intensos, dolor
epigastrico y distension abdominal; ademés referia saciedad precoz, dolor posprandial y
vomitos ocasionales durante el ltimo afio. El estudio con imagenes (TAC 64 cortes) demostro
estomago y duodeno proximal dilatados con estrechamiento de la tercera porcion del duodeno
y disminucion del &ngulo aorto-mesentérico (15°). Ademas, la vena renal izquierda estaba
comprimida por la mesentérica superior justamente en su origen.®®

Tambien en 2017, se publica otro hombre de 23 afios, saludable, en el que se diagnostica
sindrome de Wilkie y sindrome de cascanueces, que se presenta con vomitos biliosos y
alimentos sin digerir por tres dias consecutivos. Habia perdido 20 kg de peso durante el
servicio militar. Se corrigié laparoscopicamente el SAMS (Wilkie) y se recomend6
observacion estrecha del sindrome de cascanueces.*®

Estos tres pacientes, aunque los autores refieren sindrome de cascanueces, ninguno presenta
sintomas relacionados con la compresion de la vena renal, por lo que siguiendo los criterios
mas aceptados, deben considerarse fendbmeno y no sindrome de cascanueces al igual que el
analizado en este estudio.

Cabe sefialar que no encontramos casos pediatricos con esta asociacion en la literatura médica
revisada.

Los pacientes con hematuria ligera pueden mejorar con tres medidas de tratamiento
conservador, particularmente efectivo en menores de 18 afios, ya que se ha notificado la
desaparicion de la hematuria en dos afios, al menos en 75 % de los pacientes de edad
pediatrica. Las medidas conservadoras consisten en: un modesto aumento de peso en los
pacientes delgados, compresion con vendaje elastico en los pacientes con dolor pélvico o en
el flanco e inhibidores de la angiotensina en los que presentan proteinuria.?*3% En el paciente
nimero 1 que logramos seguir su evolucion hasta los 19 afios y que presentd hematuria
microscopica, dolor abdominal recurrente y proteinuria ortostatica, estas manifestaciones
fueron despareciendo y solamente recibié medicacidn analgésica en pocas ocasiones.

En los pacientes con hematuria importante, dolor intenso en pelvis o flanco o afectacion de la
funcidn renal, el tratamiento quirdrgico puede estar indicado. Se han descrito varias opciones

quirurgicas en la literatura incluyendo nefropexia, derivacion gonado-cava, transposicién de
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la AMS, autotrasplante renal, transposicion de la vena renal izquierda y la colocacion de stents
endovenosos.®” Aunque la colocacion de stents ha ganado adeptos en el tratamiento del
sindrome de cascanueces,®*Y pueden ocurrir migraciones hacia vena cava inferior y corazon
que pueden requerir cirugia y sustitucion valvular,©:32:33)

Algunos autores han utilizado procederes quirtrgicos en nifios,®% pero en la edad pediétrica
el tratamiento observacional es lo mas recomendable.®

En nuestra revision de la literatura cubana solamente encontramos dos casos publicados por
Campafia y otros, en 2015.%%

Podemos concluir que el sindrome de cascanueces debe buscarse en los pacientes que
presentan dolor abdominal, lumbar o en flanco izquierdo en forma recurrente, episodios de
hematuria recurrente o proteinuria ortostatica. En el varén con varicocele izquierdo debe
descartarse esta posibilidad. EI fenémeno cascanueces, puede diagnosticarse cuando se

investiga al paciente por causa no relacionada.
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