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RESUMEN

Introduccion: El sindrome de cascanueces se considera una anomalia infrecuente y poco pensada
en la practica médica; su incidencia no esta bien establecida debido a su sintomatologia variada.
La agenesia renal unilateral se estima entre 1/2500 y 1/4000 nacidos vivos.

Objetivos: Describir una paciente de 18 afios con sospecha prenatal de agenesia renal derecha
confirmada por iméagenes después del nacimiento, que ingresd por proteinuria.

Presentacion del caso: Paciente de 18 afios con agenesia renal derecha conocida, en la que un
examen de orina detectd proteinuria desde los 13 afios. En su estudio se clasificd como proteinuria
ortostatica y evolutivamente refirié dolor lumbar izquierdo ligero y transitorio. En el ultrasonido
renal, realizado para valorar crecimiento del rifion Unico, se detecto dilatacion de la vena renal
izquierda. Se repitid el estudio ecogréafico para precisar &ngulo aorto-mesentérico y dilatacion de
vena renal izquierda, y se confirmo el sindrome de cascanueces.

Conclusiones: La asociacion entre agenesia renal derecha y sindrome de cascanueces, resulta

extremadamente rara, y, cuando se presenta con proteinuria ortostatica y dolor lumbar ocasional,

Esta obra estda bajo una licencia https://creativecommons.org/licenses/bync/4.0deed.es_ES



https://orcid.org/0000-0001-7522-9182
https://orcid.org/0000-0003-0301-2843
https://orcid.org/0000-0002-6592-8841
https://orcid.org/0000-0002-4498-1205
mailto:sduran@infomed.sld.cu

eCiMED

4 EDITORIAL CIENCIAS MEDICAS Revista Cubana de Pediatria. 2023;95:62164

debe seguirse en forma expectante, pero no se necesita tratamiento quirurgico en la mayoria de los
casos.
Palabras clave: sindrome de cascanueces; fendmeno cascanueces; proteinuria ortostatica;

agenesia renal unilateral; riidén Gnico.

ABSTRACT

Introduction: Nutcracker syndrome is considered an infrequent and poorly thought out anomaly
in medical practice; its incidence is not well established due to its varied symptomatology.
Unilateral renal agenesis is estimated to be between 1/2500 and 1/4000 live births.

Objectives: To describe an 18-year-old female patient with suspected pre-natal imaging-
confirmed right renal agenesis after birth, who was admitted due to proteinuria.

Case presentation: An 18-year-old female patient with known right renal agenesis, in whom a
urine test detected proteinuria from the age of 13. In the study it was classified as orthostatic
proteinuria and evolutionarily she referred mild and transient left low back pain. Renal ultrasound,
performed to assess single kidney growth, showed dilation of the left renal vein. The ultrasound
study was repeated to specify aorto-mesenteric angle and left renal vein dilation, and nutcracker
syndrome was confirmed.

Conclusions: The association between right renal agenesis and nutcracker syndrome is extremely
rare, and, when it presents with orthostatic proteinuria and occasional low back pain, it should be
followed expectantly, but surgical treatment is not needed in most cases.

Keywords: nutcracker syndrome; nutcracker phenomenon; orthostatic proteinuria; unilateral renal

agenesis; single kidney.
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Introduccion

El sindrome de cascanueces es producido por la compresion de la vena renal izquierda(\VVRI) entre
la aorta abdominal (Ao) y la arteria mesentérica superior (AMS) cuando existe una emergencia
anormal de la mesentérica.

Debido a la variabilidad de los sintomas que pueden presentarse en esta anomalia y la ausencia de
consenso sobre los criterios diagndsticos, la prevalencia exacta se desconoce.

Existen individuos que, aungue tengan la anomalia anatdmica, no presentan sintomas (“fenomeno
cascanueces”); incluso hay controversia para diferenciar el sindrome del fenémeno cascanueces.®
En Cuba existen muy pocas referencias sobre el tema: una revisién del sindrome de cascanueces
publicadaen 2013, dos casos pediatricos publicados en 2014,®una paciente de 55 afios en
2018,y la caracterizacion del sindrome en la descripcion de9 casos pediatricos en 2020.0)

La agenesia renal unilateral se estima que se presenta en1/2500 y 1/4000 nacidos vivos.®"

De la asociacion entre estas dos anomalias (sindrome de cascanueces y agenesia renal unilateral),
solo se tiene referencia de dos pacientes,®%y un caso de rifion tnico (por nefrectomia previa del
contralateral),9) lo que res motivo a presentar a la paciente, que aparentemente es el primer caso
latinoamericano que se registra con sindrome de cascanueces yagenesia renal derecha y
posiblemente el tercero en el mundo. El objetivo de esta presentacion fuedescribir una paciente de
18 afios de edad con sospecha prenatal de agenesia renal derecha confirmada por imagenes después

del nacimiento, que ingreso por proteinuria.

Presentacion del caso

Paciente de sexo femenino de 18 afios que; a los 13 afios; concurrid al servicio de urgencias por
presentar sintomas disuricos alrededor de las 10 a. m.y el examen de orina revel6 proteinuria sin
leucocituria ni microhematuria. Ingresé para estudio sin presentar otros sintomas y al dia siguiente
en la primera miccion no se detectd proteinuria y se sospechd una proteinuria ortostatica; todos los

examenes de laboratorio se encontraron dentro de limites normales. En el interrogatorio a la madre
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se recogié que en el estudio ultrasonografico prenatal,mediante pesquisa de anomalias en
embarazos normales y confirmada por imagenes después del nacimiento, no se pudo precisar la
presencia del rifidn derecho,y en los estudios posnatales se demostrd agenesia renal derecha. Se
confirmé una proteinuria ortostatica y se programoé seguimiento expectante por consulta por la
proteinuria y rifion Unico.

La paciente evolucion6 con dolor lumbar ligero y ocasional, y mantuvo proteinuria ortostatica. A
los 16 afios se indico ultrasonido renal para valorar crecimiento del rifidn, se detect6 dilatacion de
la vena renal izquierda y se sospechd sindrome de cascanueces, por lo que se continud el estudio
con imagenes para precisar, en primer lugar, dngulo de salida de la AMS (angulo aorto
mesentérico: AAM) (fig. 1).

En segundo lugar, mediante gammagrafia renal con™**™-DMSA se precisa rifion tnico de aspecto

normal (fig. 2).

Leyenda:AMS: arteria mesentérica superior, AAM= angulo aorto-mesentérico, Ao = aorta, VRI = vena renal izquierda).

Fig.1 - Ultrasonido renal para precisar angulo aorto-mesentérico. Corte coronal.Corte sagital.

En el ultrasonido renal: celda renal derecha vacia; no imagen de rifion derecho ectopico ni atréfico. Rifion izquierdo

de aspecto compensador que mide 127x46x13 mm con buena delimitacién, sin litiasis ni ectasia. Distancia entre la

Aoy AMS a nivel de la VRI de 3 mm con AAM menor de 30 grados que produce estenosis de VRI a este nivel con
posterior ectasia de la misma. Vejiga normal.
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Fig. 2 - Gammagrafia estatica (T%Mm- DMSA) - vista posterior—: se observa rifién de aspecto normal.

Rifdn izquierdo de formay posicion normal, muy aumentado de tamafio, sin defecto de captacion

significativo. No se observa rifion derecho. Rifion izquierdo Unico sin afectacién parenquimatosa.

Discusion

Las manifestaciones clinicas del sindrome de cascanueces son el dolor abdominal o lumbar
izquierdo, la hematuria macroscépica recurrente o la hematuria microscopica persistente o
intermitente y la proteinuria, la mayoria de las veces ortostatica. La paciente que se presenta llega
al servicio de nefrologia por agenesia renal derecha conocida y proteinuria. Por sus caracteristicas
la proteinuria se clasific6 como ortostética.

En la busqueda de reportes de esta asociacion encontramos una paciente reportada en 2011 en
Ankara, Turquia, que se presentd con proteinuria intensa y sindrome nefrotico y sindrome de
cascanueces. La paciente fue tratada satisfactoriamente con transposicion de la vena renal
izquierda. Refieren los autores que este caso demuestra claramente la relacién entre la proteinuria

con sindrome nefrotico y el sindrome de cascanueces, basados en los hallazgos de la biopsia renal
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y la desaparicion de la proteinuria después de la cirugia.®) En ninguna de las citas bibliograficas
de este reporte aparece descrita esta asociacion.

Un informe periodistico destaca el tratamiento quirtrgico en el Hospital for Sick Children de
Ontario, Canada,en una paciente 17 afios con sindrome de cascanueces, dolor lumbar persistente
que limitaba sus actividades,con agenesia renal derecha conocida.® El dolor abdominal o lumbar
es muy frecuente en esta anomalia.®)También se hall el caso deuna mujer de 33 afios, con nefrectomia
derecha previa por rifion atréfico infectado que se presentd con sensacion de pesadez pelviana, dolor pélvico
premenstrual y dispareunia. En el ultrasonido abdominal se encontrd dilatacion preadrtica de vena renal
izquierda de 12 mm. En la tomografia computarizada (TC) 64 pistas se visualiza pinzamiento de la VRI
entre la Ao y la AMS. En el sector del pinzamiento el didmetro de la VRI no superaba los 2 mm, mientras
en el resto de su trayecto la VRI presentaba un diametro aproximado de 12 mm:; se apreci6 dilatacién de la
vena gonadal izquierda, y existia circulacion colateral hacia plexos venosos peripiélicos y periureterales.?
Este caso es una curiosidad: una mujer nefrectomizada, de 33 afios y dos embarazos anteriores normales,
gue manifestd sintomas compatibles con un sindrome de cascanueces demostrado por los estudios
imagenolégicos.

En ninguna de las 14 citas bibliograficas de este trabajo aparece descrita esta asociacion (rifion unico y
sindrome de cascanueces con los sintomas de la paciente aqui presentada, como se explicara a continuacion.
El caso que se informa en este trabajo es una paciente con una asociacién muy rara, ya que el rifion
Unico o agenesia renal unilateral se presenta entre 1 caso/2500 y 4000 nacidos vivos y el sindrome
de cascanueces, aunque su verdadera incidencia se desconoce, no se trata de una anomalia vascular
frecuente. Se clasifica como “sindrome” de cascanuecespor la proteinuria ortostatica y el dolor
lumbar ligero, ya que “fenomeno cascanueces”implica la demostracion de la anomalia vascular
incidentalmente, que indica: sin sintomasimputables.®

La diferencia de la paciente que aqui se presenta con los dos casos de sindrome de cascanueces
con agenesia renal derecha esta en la sintomatologia, ya que una de las pacientes®presentaba
proteinuria con sindrome nefrético secundario y la otra,® dolor lumbar que limitaba su actividad
cotidiana, mientras que la paciente que aqui se describe solamentepresentabauna proteinuria
ortostatica que se mantiene en la actualidad (proteinuria de 24 h, 0,949), y dolor lumbar no intenso

y ocasional que no interfiere en su actividad diaria.
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En pacientes con hematuria importante, dolor en flanco o pélvico intenso o afectacion de la funcion
renal,y en varones con varicocele izquierdo, el tratamiento quirdrgico puede estar indicado. Se
describe varias opciones quirdrgicas que incluyen nefropexia, derivacion génado-cava,
transposicion de la AMS, autotrasplante renal, transposicion de la VRI y colocacion de
stentsendovenoso.“? Aunque la colocacion de stents gana adeptos en el tratamiento del sindrome
de cascanueces, pueden ocurrir migraciones hacia vena cava inferior (VCI), y corazon que pueden
requerir cirugia y sustitucion valvular.?

Algunos autores utilizan procederes quirdrgicos en nifios,*? pero en la edad pediatrica el
tratamiento observacional es lo mas indicado. %3513

Unpaciente estudiado® por presentar proteinuria (por supuesto, con rifion contralateral normal) y
que ademas presentaba otros sintomas del sindrome fue seguido hasta los 19 afios; a los 15 afios
desaparecieron los episodios recurrentes de dolor abdominal, a los 17 afios la microhematuriay a
los 18 afios la proteinuria en dos controles evolutivos.

Lo descrito en la literatura permite recomendar en la adolescente presentada, el control clinico
expectante sin ninguna intervencion terapéutica, por la remota posibilidad de que en su vida adulta
aparezca algin sintoma que necesite cambio de conducta. Las recomendaciones a la paciente son
las mismas orientadas a todo paciente que vive con un solo rifion funcionante.®

Se concluye que la asociacion de agenesia renal derecha y sindrome de cascanueces es
extremadamente rara, y cuando se presenta con proteinuria ortostatica y dolor lumbar ocasional
debe seguirse en forma expectante, pero no es necesario el tratamiento quirdrgico en la mayoria

de los casos.
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