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Resumen

Introduccion: Este sindrome define la compresién de la vena renal izquierda entre la aorta y la arteria mesentérica superior,
provocando una presién elevada de dicha vena renal con posible desarrollo de venas colaterales. Clinicamente, aparece he-
maturia intermitente, proteinuria con o sin dolor abdominal o en hemiabdomen izquierdo.

Casos clinicos: Presentamos 15 nifios de entre 7 y 13 afios, la mayorfa con examen fisico normal y clinica de dolor abdomi-
nal o del flanco izquierdo con presién arterial normal (46,6%]); hallazgos urinarios: hematuria no glomerular (20%) y proteinu-
ria de rango no nefrético (20%), con microalbdmina inferior a 300 mg en orina de 24 horas. Un paciente (6,7%) presentd
proteinuria asociada a glucosuria e hipertension.

Las mediciones de ultrasonografia Doppler del didmetro anteroposterior (AP) y las velocidades maximas de la vena renal
izquierda son diagnésticas: dilatacion y enlentecimiento del flujo proximal a la pinza aortomesentérica, disminucién del cali-
bre con flujo acelerado a nivel distal y dngulo de la pinza menor de 30°. En dos casos precisé angio-TAC, mostrando la vena
renal izquierda comprimida entre la aorta y la arteria mesentérica superior. La angiografia por RM ofrece una excelente defi-
nicién anatémica. El tratamiento es conservador. Puede ser necesario tratamiento con inhibidores de la enzima convertidora
de la angiotensina, intervenciones quirtrgicas o procedimientos extravasculares.

Conclusidn: Sospechar SHVR ante la presencia de hematuria, proteinuria, dolor abdominal recurrente, diagnéstico que re-
quiere alto indice de sospecha. Precisa ecografia. En casos seleccionados, angio-TAC, RM o flebografia, siendo esta dltima
el gold standard para el diagnéstico, que no suele precisarse.
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Abstract

Title: Recurrent hematuria as a guiding symptom of aortomesenteric gorge syndrome

Introduction: This syndrome defines the compression of the left renal vein between the aorta and the superior mesenteric artery,
causing an elevated pressure of said renal vein with possible development of collateral veins. Clinically, intermittent hematuria,
proteinuria appears with or without abdominal pain or in the left abdomen.

Clinical cases: \We present 15 children between 7 and 13 years old. Most with normal physical and clinical examination of abdominal
or left flank pain with normal blood pressure (46.6%); urinary findings: non-glomerular hematuria (20%) and non-nephrotic range protein-
uria (20%), with microalbumin less than 300 mg in 24-hour urine. One patient (6.7%) presented proteinuria associated with glucosuria
and hypertension. Doppler ultrasound measurements of the anteroposterior diameter (AP) and the maximum velocities of the left renal
vein are diagnostic: dilatation and slowing of the flow proximal to the aortomesenteric clamp, decrease in caliber with accelerated flow
at the distal level and angle of the clamp less than 30°. In two cases, angio-TAC was required, showing the compressed left renal vein
between the aorta and the superior mesenteric artery. MR angiography offers excellent anatomical definition. The treatment is conser-
vative. Treatment with angiotensin-converting enzyme inhibitors, surgery, or extravascular procedures may be necessary.

Conclusion: Suspect RVS, in the presence of hematuria, proteinuria, recurrent abdominal pain, a diagnosis that requires a high index
of suspicion. Requires ultrasound. In selected cases, CT angiography, MRI or phlebography, the latter being the gold standard for di-
agnosis, which is not usually required.
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Introduccion

El sindrome de cascanueces (SC) o Nutcracker fue descrito en el afio 1972 por De Schepper. Esta causado por una compresion de la
vena renal izquierda a nivel de la bifurcacién formada por la aorta y arteria mesentérica superior’.

Existen diversas teorias sobre su etiologia, pudiendo ser secundaria a anomalias vasculares (vena renal izquierda retroadrtica,
circunadrtica® o vena cava inferior izquierda persistente) o arterias renales aberrantes con variacion en el origen y trayecto de la ar-
teria gonadal, o ptosis renal izquierda®.

No parece haber diferencias entre sexos. Se caracteriza por la presencia de hematuria micro o macroscépica asintomatica y/o
dolor localizado en fosa renal o hemiabdomen, asi como proteinuria ortostatica y varicocele izquierdo, requiriéndose para su diagnés-
tico una alta sospecha clinica.

Pacientes y método

Estudio de series de casos. Se incluyeron 15 pacientes diagnosticados en la Unidad desde 2007 a 2018, con edades al diag-
ndstico entre los 7 y 13 afios. Sin antecedentes personales de interés. Los antecedentes familiares de enfermedad renal se
encontraban en cuatro de ellos e inclufan célicos nefriticos de repeticion y un caso de enfermedad renal crénica. La exploracion
fisica era normal.

Criterios de inclusion: pacientes con diagnéstico de sindrome de cascanueces, obtenidos a partir de datos de la historia clinica
electronica, donde se integra toda la informacion de salud personal, incluyendo datos de laboratorio, pruebas complementarias y
citas de seguimiento.

Clinicamente, 12 de ellos fueron derivados por presentar durante meses dolor abdominal recurrente en hemiabdomen o fosa renal
izquierda, asociados a hematuria macroscépica y proteinuria. Otro caso se estudié por hematuria recurrente sin clinica de dolor y
asociado a hematuria macroscépica en procesos infecciosos intercurrentes. Un caso present6 dolor abdominal con proteinuria y
glucosuria con diagndstico de diabetes tipo Mody sin relacién con el hallazgo renal.

El ltimo caso se detectd en el estudio de hipertensidn arterial de un paciente asintomatico®, tratado con metilfenidato, con pro-
teinuria ortostatica, que fue el signo que derivo a la realizacion de la ecografia Doppler renal.

A todos se les realizaron hemograma, bioquimica, coagulacion sanguinea, valores de 32-microglobulina, estudio de inmunoglobu-
linas y complemento, que resultaron normales. El sedimento de orina mostré hematies con morfologia no glomerular y proteinuria de
0,5-1 g/dL (no rango nefrético) en los que presentaban dicha clinica.

En las situaciones coincidentes con riesgo litégeno por los ante-
cedentes familiares y clinica compatible, se realizé estudio de litia-
sis incluyendo indices urinarios Na*/cr, K*/cr, proteinas/cr, calcio/
cr, acido drico/cr, fésforo/cr, oxalato/cr y citrato/cr, normales salvo
un paciente con indice oxalato/cr elevado que se resolvié con tra-
tamiento dietético.

ARTERIA RENAL

Se solicitd ecografia Doppler renal en todos los casos, donde se
valoraron el didmetro anteroposterior y la permeabilidad de la vena
renal izquierda, medidas de distancia y angulos a nivel de la pinza
aortomesentérica, asi como la velocidad méxima de flujo de la vena
renal izquierda a nivel de la porcion proximal y distal, entre la aorta
y la arteria mesentérica superior.

La ecografia Doppler determina la permeabilidad de la vena
renal, el didmetro y velocidad maxima de flujo en las porciones
proximal y distal, con dilatacién y enlentecimiento del flujo proxi-
mal a la pinza aortomesentérica y disminucién del calibre y flujo
acelerado a nivel distal, y las medidas de distancia y dngulos de
la pinza aortomesentérica menores de 10 mm y 30° correspondien-  Figura 1. Angulo aortomesentérico en el nivel de VAI. 20 grados.
tes. Especificamente, se calculan la ratio entre el diametro de la  pisminuido. AMS: arteria mesentérica superior; Ao: aorta. Cortes
parte dilatada de la vena renal izquierda con la parte estrecha de  sagitales. lzquierda: modo B; derecha: Doppler color

Angulo 1 A 20 deg |Angulo2 A 160 deg
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Figura 2. Velocidad méxima (Va) de flujo de la VRI en la regién
hiliar (izquierda de la imagen). 16,8 cm/s. Velocidad de flujo

de la VRI en la pinza aortomesentérica (derecha de la imagen).
Practicamente cuadriplicada. 58,1 cm/s. Por tanto, ratio patoldgica (>4).
Cortes transversales. Doppler espectral

la misma —punto de corte 3,7—, la ratio entre el diametro de la
parte dilatada de la vena renal izquierda y el didmetro aértico,
respectivamente —punto de corte 0,75—, asi como la diferencia
de diametros entre la vena renal izquierda y derecha —punto de
corte 1,7 mm— (figura 1). Se calcula ademés la ratio entre velo-
cidad maxima de flujo de la vena renal izquierda en la parte dila-
taday en la parte estrecha de la misma (punto de corte 4) (figura
2). Se establece el diagnéstico cuando al menos dos de estos
parémetros se encuentran por encima del punto de corte. Una
ratio distal/proximal >5 mmHg (normal de 0 a 1 mmHg) es diag-
ndstica de SC (figuras 3 y 4). Para esta prueba diagndstica, la
sensibilidad es del 78% v la especificidad del 100%?°.

En dos casos seleccionados, por valores dudosos en las medidas
de flujo y angulo de la pinza aortomesentérica, dada la sospecha
diagnéstica, se realizaron angio-TAC y angio-RMN, a criterio del
radiélogo.

El seguimiento se realiza anualmente en la Unidad hasta mejorfa
del proceso, con alta a su pediatra o bien hasta paso a adultos en
casos de hallazgos clinicos y analiticos persistentes.

Resultados

8.8 mm Dist B

Figura 3. Vena renal izquierda (VRI) cruzando la pinza
aortomesentérica para drenar en vena cava inferior (VCl). Calibre
de la VRI en regidn hiliar (antes de la pinza): 8,8 mm. Calibre VRI
en la propia pinza entre la aorta (Ao) y la arteria mesentérica
superior (AMS): 1,9 mm. Por tanto, ratio patoldgica (>4). ARD: arteria
renal derecha; ARI: arteria renal izquierda, VCI: vena cava inferior.
Cortes transversales. lzquierda: modo B, derecha: Doppler color

ARTERIA RENAL

Figura 4. Distancia entre la aorta (Ao) y la arteria mesentérica
superior (AMS) en el nivel de VRI cruzando la pinza. 7,2 mm.

Por tanto, disminuida. ARD: arteria renal derecha; ARI: arteria renal
izquierda. Cortes transversales. lzquierda: modo B; derecha: Doppler color

En todos los casos se encontraron alteraciones en el sedimento urinario en mayor o0 menor cuantia, asociadas en el 86,6% de los
casos a dolor abdominal recurrente y/o fosa renal izquierda, sintoma caracteristico del cuadro. El 6,6% se manifestd como hematuria

silente y el 6,6% como proteinuria ortostatica.

En todos los casos el tratamiento fue conservador, vigilando episodios de dolor y evitando actividades que favorecieran el giro de
columna, como deportes de raqueta, que aumentaran las crisis de dolor o hematuria.

En las crisis de dolor se aconsejaron analgesia y dectbito supino que disminuyera la compresion de la vena renal. En un caso se
precisé tratamiento con enalapril por la proteinuria persistente, que se retiré posteriormente con buena evolucién. La evolucion fue
favorable en todos los casos sin precisar tratamiento intervencionista.
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Discusion
El SC, Nutcracker o sindrome de atrapamiento de la vena renal izquierda constituye la compresion extrinseca de la vena renal izquier-
da, provocando un drenaje sanguineo anormal de la vena cava inferior.

Se incluyen dos variantes anatémicas: el SC anterior secundario a compresion de la vena renal izquierda entre la aorta y arteria
mesentérica superior y, con menor frecuencia, el SC posterior por compresion de la vena renal izquierda entre la aorta y el cuerpo de
la vértebra®®.

Existe un cuadro clinico analogo, el sindrome de Wilkie, en el que la tercera parte del duodeno se comprime entre la arteria me-
sentérica superior y la aorta dando lugar a un cuadro obstructivo intestinal’8.

Se describen casos donde existen fistulas arteriovenosas intrarrenales con aumento del flujo a nivel de la vena renal izquierda,
e hiperpresion originando un efecto pseudo-Nutcracker que también puede aparecer asociado a vena renal retroaértica o a fistula
aorto-vena renal izquierda®.

Clinicamente puede permanecer silente'®'" o manifestarse con episodios recurrentes de hematuria micro o macroscépica, acentuados
con la bipedestacion o tras ejercicio fisico'2. También se ha relacionado con proteinuria ortostética en jévenes' asi como con fatiga
crénica, que debe sospecharse en situaciones de desérdenes psicosomaticos, hipotension ortostéatica, taquicardia postural u otros sinto-
mas de disfuncion autonomica'. Pacientes con ptosis renal, con escasa grasa perirrenal y lordosis lumbar acentuada presentan una
predisposicién anatémica. Asimismo se presenta durante el embarazo, empeorando durante el tercer trimestre. En casos de varicocele
izquierdo y varices lumbares'®, el incremento de presion a nivel de la vena renal izquierda se transmite de modo retrdgrado por la vena
gonadal del mismo lado. Esto produce un incremento de presion a nivel del plexo pampiniforme, tributario de la vena gonadal, con el
desarrollo del varicocele. Esta obstruccion al flujo gonadal también se relaciona con sintomas congestivos pelvianos.

Existen casos de pacientes con fendmeno de cascanueces complicados con nefropatia IgA, que presentan empeoramiento de la
hematuria tras infecciones del tracto respiratorio superior's, sin que pueda establecerse ninguna relacién entre ambos procesos.
Asimismo se describe el llamado fenémeno cascanueces, situacion similar al SC, en el que no aparecen sintomas'%"”.

En casos no concluyentes, la TAC aporta informacion anatémica mds precisa de la relacién entre vena renal izquierda, arteria me-
sentérica superior y aorta. Menos experiencia existe con la RMN, valida para evitar la dosis de radiacién secundaria a la TAC.

La flebografia retrégrada y la videoangiografia son el gold standard para establecer el diagnéstico final, permitiendo visualizar el punto
de compresion de la vena renal izquierda y mostrando los colaterales venosos perirrenales y periuretrales con reflujo en la vena suprarre-
nal y gonadal, asi como el estancamiento del material de contraste, en casos seleccionados que precisaran tratamiento no conservador.

Existen distintas estrategias terapéuticas: manejo conservador, con reposo e hidratacién durante las crisis —en nifios esta descri-
ta la resolucién espontanea tras varios afios de persistencia— por modificaciones en las proporciones anatémicas o aumento del
tejido graso v fibroso en el origen de la arteria mesentérica superior. En los casos de proteinuria persistente y elevada se pueden
administrar inhibidores de la enzima convertidora de la angiotensina como alternativa terapéutica.

En situacién de severidad clinica, con dolor izquierdo incapacitante, hematuria macroscépica frecuente o anemizacién secundaria,
se puede considerar realizar tratamiento quirdrgico o intervencionista. Entre los procedimientos quirdrgicos abiertos se encuentran
la nefropexia medial, derivacién de la vena renal, trasposicion de la vena renal izquierda y autotrasplante de rifién izquierdo. Entre
las técnicas intervencionistas, la realizacién de angioplastia con balén e implantacién de stents es una alternativa minimamente in-
vasiva, con resultados favorables y menor morbilidad, aunque su eficacia y seguridad deben comprobarse a largo plazo, siendo la
mejor opcion terapéutica. Las complicaciones a considerar son principalmente dadas por la migracion del stent™. Otra técnica mas
novedosa es la cauterizacion quimica'®”.

Conclusiones

El sindrome de hipertension de vena renal es un diagnéstico en ocasiones dificil, al precisar una alta sospecha clinica. El diagnéstico
se realiza por ecografia Doppler, requiriendo al menos dos pardmetros diagnésticos, no siendo necesarias otras pruebas diagnésticas
y el tratamiento es, en principio, conservador. Il
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