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RESUMEN

El sindrome de cascanueces es una entidad rara, de prevalencia desconocida, causada por el atrapamiento de la vena
renal izquierda entre la arteria mesentérica superior y la aorta abdominal. Se trata de una entidad de dificil diagnéstico
debido al fenotipo clinico heterogéneo y al solapamiento fenotipico con otras entidades mas comunes. El manejo inicial
es conservador con analgesia, pero en casos refractarios o de evolucién desfavorable puede ser necesaria la intervenciéon
quirurgica, destacando el abordaje endovascular como técnica emergente.

Se presentan dos casos clinicos en edad adolescente por la excepcionalidad de los tratamientos requeridos.
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Nutcracker syndrome: symptoms, diagnosis and endovascular treatment
in patients refractory to conventional therapy

ABSTRACT

Nutcracker syndrome is a rare condition of unknown prevalence, caused by compression of the left renal vein between
the superior mesenteric artery and the abdominal aorta. Diagnosis is challenging due to the heterogeneous clinical
presentation and its overlap with more common disorders. Initial management is conservative with analgesia; however,
in refractory or unfavourable cases, surgical intervention may be warranted, with endovascular techniques emerging as
a promising option.

Two clinical cases in adolescents are presented due to the exceptional nature of the treatments required, as most patients
do not require surgical intervention because of the high rate of spontaneous resolution and adequate control with
conservative management.
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El sindrome de cascanueces (NCS, Nutcracker Syndrome) es
una entidad rara de prevalencia desconocida causada por el
atrapamiento de la vena renal izquierda (VRI) entre la arteria
mesentérica superior (AMS) y la aorta abdominal (AAA). El
fenotipo clinico es heterogéneo desde sintomas como micro-
hematuria persistente asintomatica hasta congestion pélvica
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La ecografia abdominal Doppler, por su facil accesibilidad e ino-
cuidad, es la primera prueba solicitada ante la sospecha de este
sindrome. Sin embargo, en ocasiones se requieren otros estu-
dios de imagen como la angiotomografia computarizada (an-
gio-TC) o arteriografia e incluso, en casos no concluyentes, la
medicion de presiones intravasculares'3.

El tratamiento es dependiente de los sintomas percibidos por el
paciente y de los hallazgos radiolégicos objetivados. Su trata-
miento suele ser conservador con analgesia, pero en caso de
refractariedad, se plantea un procedimiento invasivo*”.

Presentamos dos casos clinicos por la excepcionalidad de los
tratamientos requeridos.

CASOS CLINICOS
Caso clinico 1

Varén adolescente de 15 afos diagnosticado de NCS en contex-
to de dolor abdominal recurrente de 1 afo de evolucion. Las
pruebas complementarias mostraban una funcién renal normal,
sistematico/sedimento de orina con microhematuria persistente
y proteinuria en rango no nefrotico. La ecografia abdominal
objetivéd una marcada dismetria renal, hiperecogenicidad mar-
cada en el rifién izquierdo y dilatacion significativa de venas
medulares y vena renal que desaparecia en la pinza aortome-
sentérica con velocidades en vena renal aumentadas con un
méaximo de 500 cm/s. Se completo estudio con angio-TC abdo-
minopélvico que confirmd la estenosis grave de la VRI ya cono-
cida (fig. 1). Su somatometria mostrd un indice de masa corpo-
ral (IMC) de 17,53 kg/m? (p = 14-1,12 DE). Ante los graves
hallazgos ecogréficos, se realizo una transposicion de la VRI. Sin
embargo, a los 5 meses de la intervencion por recidiva clinica se

Figura 1. Vena renal izquierda disminuida de calibre a su
paso entre la aorta y la arteria mesentérica superior.
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Figura 2. Flebografia. Vena renal izquierda disminuida
de calibre.

requirié la colocacion de un stent. Tras 3 afios de seguimiento,
se encuentra asintomatico.

Caso clinico 2

Mujer adolescente de 14 afios con historia clinica de multiples
episodios de polaquiuria y dolor lumbar tratados como infec-
ciones del tracto urinario recurrentes, sin confirmaciéon micro-
bioldgica. El estudio funcional y anatomico renal mediante
analisis sanguineos y urinarios, cistoureterografia miccional
seriada y ecografia abdominal Doppler, fueron normales ex-
cepto microhematuria y leucocituria en el sedimento de orina.
Su somatometria mostré un IMC de 17,63 kg/m? (p = 17-0,96
DE). Por persistencia de la clinica, se realizé angio-TC abdomi-
nopélvico que objetivd una VRI disminuida de calibre a su paso
entre la aorta y la AMS con una distancia entre cara anterior
de la AAA y la AMS de 3 mm y angulo entre aorta y AMS de
17° con aumento de calibre de ambas venas gonadales y vari-
ces pélvicas (fig. 2). Estos hallazgos confirmaron el diagnostico
de NCS. La paciente inicié tratamiento conservador. Tras 4
meses de respuesta favorable, comenzo6 con lumbalgia incapa-
citante irradiada a genitales, parestesias en miembros inferio-
res y cefalea, con aumento progresivo de la intensidad del
dolor a pesar de ascenso a nivel tres en la escala analgésica.
La valoracion multidisciplinaria descartd patologias intercu-
rrentes que pudieran ser el origen de su lumbalgia. Por dolor
incapacitante persistente y progresivo, se indicé una flebogra-
fia que confirma la elevacion de presion en la VRl y en el mis-
mo acto se realizod un reimplante de VRI en vena cava inferior
(v. fig. 2). Tras 4 anos de seguimiento, la paciente se mantiene
asintomatica.
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DISCUSION

EI NCS se trata de una entidad de dificil diagnéstico por su baja
prevalencia y por su solapamiento fenotipico con otras entida-
des mas comunes. Ademas, dado que su método de referencia
diagnostico son pruebas invasivas dificulta ain mas si cabe su
reconocimiento, sobre todo en edad pediatrica.

En el NCS fisiopatoldgicamente se produce un atrapamiento de
la VRI entre la AMS y la AA que genera una obstruccion del
flujo de salida y un aumento de presion en la VRI'y una conges-
tion renal. En algunos casos graves, esta congestion puede afec-
tar a otros niveles con aparicion de vasos colaterales en abdo-
men, pared vaginal, nalgas o parte superior de miembros
inferiores y vena gonadal’3.

El fenotipo mas comun incluye microhematuria persistente, he-
maturia macroscopica recurrente, dolor abdominal en flanco
izquierdo, lumbalgia o proteinuria ortostatica’. Otras formas
menos comunes incluyen hipotension ortostatica, dispareunia o
dismenorrea, incontinencia urinaria o disuria'2*. Los casos clini-
cos presentados debutaron ambos con dolor abdominal y mi-
crohematuria, ambos hallazgos tipicos en este sindrome. En el
segundo caso clinico, la cefalea podria ser explicada por la in-
tensidad del dolor abdominal, mientras que las parestesias po-
drian ser secundarias al tratamiento farmacoldgico dado que las
pruebas realizadas eran normales.

El principal factor predisponente para el atrapamiento produci-
do de la VRI es un IMC bajo. Se ha descrito que el incremento
del peso corporal durante 2 afos en estos pacientes aumenta
el porcentaje de tejido adiposo retroperitoneal y, por ello, evita
la compresién de la vena renal®’. Ambos pacientes presentaban
un IMC < 18 kg/m?, pero, debido a la gravedad de la presenta-
cion en el primer caso clinico con asimetria renal y a la refracta-
riedad del tratamiento analgésico en el segundo caso clinico, no
parecfa adecuado esperar a resolucion espontanea por ganancia
ponderal.

Es de destacar que ambos pacientes se encontraban en la ado-
lescencia, etapa olvidada desde el punto de vista médico cuya
importancia se ha incrementado en los Ultimos afos por el in-
cremento de diagndsticos psicosomaticos y patologia funcional,
lo que dificulta el diagnostico de este sindrome si no se tiene
una alta sospecha clinica mediante un buen conocimiento de
esta enfermedad.

La ecografia Doppler, la angio-TC o la angiorresonancia son prue-
bas no invasivas que pueden sugerir la existencia de un atrapa-
miento de la VRI'2, Existen unos criterios diagndsticos radiolégi-
cos para el diagnoéstico de NCS: gradiente de presion entre la VRI
y la vena cava inferior > 3 mmHg; aumento de la velocidad de
flujo aumentada 5 veces en la VRI en el paso con la AMS, y
angulo menor a 45° entre la aorta y la AMS en TC o resonancia
magnética (RM)'. El diagndstico definitivo se establece median-
te la medicién de la presion intravascular, la fleblografia y la eco-
grafia intravascular que es el método de referencia. Los pacientes
normalmente muestran un gradiente de presion VRI/vena cava

inferior >1 mmHg3#. Sin embargo, en el paciente pediatrico no
existen valores validados para este pardmetro.

El hallazgo anatémico de atrapamiento de la VRI, aun cumplien-
do los criterios diagnosticos previamente comentados de tipo
incidental en un paciente asintomatico, no permite establecer
el diagnostico de NCS. Es importante etiquetar de manera exac-
tay adecuada a los pacientes con el NCS para evitar yatrogenia
diagndstica y terapéutica.

El tratamiento de esta entidad es controvertido. Algunos auto-
res abogan por realizar un tratamiento mas agresivo en caso de
sintomas o hallazgos radioldgicos graves de forma individuali-
zada. El primer escalén terapéutico consiste en controlar el do-
lor mediante analgesia seguin necesidad, aunque cabe una po-
sible resolucién espontanea’. El primer caso clinico ilustra la
necesidad de intervencion por la gravedad de los hallazgos
anatémicos, mientras que el sequndo caso clinico muestra la
refractariedad al tratamiento farmacolégico. La cirugia endovas-
cular es una técnica emergente en esta patologia*’. La coloca-
cion de stents es una de las opciones terapéuticas con menor
tasa de complicaciones frente a la cirugia abierta, aunque exis-
ten riesgos como la migraciéon o incorrecta posicion del stent,
asi como la embolizacion, trombosis o reestenosis de este?.

En una serie de casos de 30 pacientes entre 13y 32 anos trata-
dos endovascularmente concluyeron que esta técnica es segura,
efectiva y minimamente invasiva, aunque sera necesaria mayor
experiencia y seguimiento para aceptar este tratamiento como
mejor opcion de tratamiento*. Otra serie de casos de Chen et
al. de hasta 61 pacientes, con un seguimiento a largo plazo, y
una media de edad de 26 afos, concluyen que se trata igual-
mente de una intervencién efectiva y segura para adultos con
sintomas persistentes graves®.

En una revision retrospectiva realizada por Cronan sobre el tra-
tamiento endovascular en el sindrome de pacientes pediatricos,
se incluy6 a 10 pacientes en los que se llevo a cabo dicha inter-
vencion y se llegé a la conclusion de que el tratamiento endos-
cépico es una técnica factible, eficaz y minimamente invasiva
con un buen perfil de seguridad en poblacién adecuadamente
seleccionada®.

CONCLUSIONES

Tras la revisién de la bibliografia y la presentacion de nuestros
dos casos clinicos concluimos que el NCS se trata de una enti-
dad de dificil diagnostico debido a la heterogeneidad y solapa-
miento fenotipico con otras entidades mas comunes y a la baja
sospecha clinica en general de esta enfermedad. Ademds, en la
edad pediatrica se dificulta ain mas por la agresividad de prue-
bas diagnosticas y porque no existen valores de referencia vali-
dados en este subgrupo de pacientes. Son pocos los pacientes
gue precisan tratamientos invasivos por la alta posibilidad de
resolucién espontanea, pero en aquellos que requieren inter-
vencién quirlrgica parece razonable afirmar que el tratamiento
endovascular se trata de un tratamiento seguro y eficaz, aunque
no exento de complicaciones.
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