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Sindrome de cascanueces: una causa infrecuente de hematuria

Maria Victoria Cabarcos®, Dolores Artese, Nadime Osorio®, Antonio Latella® y Lidia Fraquellic
Hospital de Pediatria S.A.M.1.C. “Prof. Dr. Juan P. Garrahan”. Buenos Aires, Argentina

RESUMEN

La hematuria en pediatria responde habitualmente a etiologias benignas. Una causa poco frecuente es
el sindrome de cascanueces, que se define como la compresion de la vena renal izquierda entre la aorta
y la arteria mesentérica superior, que deriva en una presion elevada en la vena renal izquierda con el
desarrollo de venas colaterales y dilataciones varicosas. La prevalencia de este sindrome se desconoce.
Cuando es sintomético ocasiona hematuria, proteinuria y dolor pélvico crénico. En la pubertad, el
crecimiento rdpido y el desarrollo de los cuerpos vertebrales pueden producir un estrechamiento del
angulo entre la aortay la arteria mesentérica superior.

Se describe el caso de una adolescente con diagndstico de carcinoma mucoepitelial metastasico dseo
multiple que presenta hematuria anemizante. Se arribo al diagnostico de sindrome de cascanueces y se
discutieron las opciones de tratamiento. Finalmente, con el uso de realce del calzado para correcciéon de
la escoliosis, se atenud significativamente la hematuria.
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INTRODUCCION

La hematuria es un sintoma por demas frecuente en
las consultas médicas de todas las especialidades, como
hallazgo de rutina o como sintoma referido en la aten-
cion. Sus etiologias en pediatria son diversas, pero son
frecuentemente benignas y transitorias, excepto en la
adolescencia en cuyo caso suelen requerir mayor estudio.

El sindrome del cascanueces es una de las causas me-
nos frecuentes de hematuria y puede definirse como la
compresion de la vena renal izquierda entre la aortay la
arteria mesentérica superior, que deriva en una presion
elevada en la vena renal izquierda y hematuria, debido al
desarrollo de venas colaterales y dilataciones varicosas'-?.

Describimos el caso de una adolescente con diagnos-
tico de carcinoma metastasico en columna dorsal, que se
presenta con hematuria profusa y anemizante. Se arrib6
al diagnostico de sindrome de cascanueces con una for-
ma inusual de presentacion y se discuti6 el tratamiento
conservador versus la colocacion de una endoprotesis
(stent) vascular.

CASO CLiNICO

Se trata de una adolescente con diagnostico de carci-
noma mucoepitelial de tibia distal y calcaneo izquierdo,
metastasico en pulmon, hueso, piel y ganglios, diagnos-
ticado a los 6 anos.

Como tratamiento recibié dos lineas de quimioterapia
sin respuesta oncologica y continué con modalidad me-
tronémica (vinorelbine y ciclofosfamida). Esta consiste en
la administracién de quimioterapia en intervalos regula-
res, por largos periodos de tiempo y en dosis reducidas, lo
que destaca su facilidad en la administracion y su menor
toxicidad, con satisfactorio potencial antineoplasico. Con
este tratamiento, la lesion primaria y metastasica pul-
monar se mantuvieron estables. A los dos aflos y medio
de este esquema de quimioterapia presentd progresion
6sea con acuiiamiento vertebral dorsal 6 (D6) y dorsal 12
(D12). Se agreg6 sirolimus oral a su tratamiento anterior,
e inici6é seguimiento por ortopedia y traumatologia,
unidad espinal y kinesiologia. Se confeccionaron realces
ortopédicos para el calzado diario.

Autor para correspondencia: mvcabarcos@gmail.com, Cabarcos MV.

Recibido: 7/11/22 Aceptado: 13/04/23 En linea: 30/06/2023

DOI: http://doi.org/10.51987/revhospitalbairesv43i2.221

Coémo citar: Cabarcos MV, Artese D, Osorio N, Latella A, Fraquelli L. Sindrome de cascanueces: una causa infrecuente de hematuria. Rev.

Hosp. Ital. B.Aires. 2023;43(2):85-88.

http://ojs.hospitalitaliano.org.ar/

() BY-NC-SA40

ISSN (en linea) 2314-3312


mailto:mvcabarcos@gmail.com
https://orcid.org/0000-0001-5309-4539
https://orcid.org/0000-0002-7500-5290
https://orcid.org/0000-0002-3392-7596
https://orcid.org/0000-0002-7142-8763
https://orcid.org/0000-0003-3816-1734

86 Rev. Hosp. Ital. B.Aires

Con este nuevo esquema terapéutico permanecio en
su provincia de origen, Jujuy, con controles programados
multidisciplinarios en Buenos Aires. Mantuvo su esco-
laridad, concurri6 a clases regularmente y participé de
actividades recreativas junto a sus pares y familia.

Tres afios mas tarde, a sus 13 anos de edad, consulta
por presentar hematuria macroscopica de diez dias de
evolucion evidenciada en todas las micciones, sin disuria
ni otro sintoma asociado. Habia presentado su ultima
menstruacion ese mismo mes.

En su examen fisico se encontraba en buen estado
general con estabilidad clinica. Sus datos antropométricos
mostraron peso 37,3 kg (Pc 3) y talla 137,5 cm (Pc 10), P/T
94%, indice de masa corporal (IMC) 19,9. En el examen
ginecologico se descart6 el origen genital del sangrado.
Asimismo presentaba escoliosis secundaria alas metasta-
sis vertebrales, porlo que utilizaba realce en el calzado de
2 cm, y se advertia un aumento de la deformidad asociado
a una discrepancia de miembros también acentuado por
una lesion metafisaria metastasica tibial derecha.

Para su evaluacion inicial se realizaron orina comple-
ta, hemograma, creatinina, urea, urocultivo y ecografia
abdominorrenal.

Se hall6 la presencia de hematies y proteinuria en
orina, caida del valor de hemoglobina (9,4 g/dL para va-
lores previos de 12,2 g/dL), valores de urea y creatinina
normales. La ecografia no evidenci6 alteraciones.

Se efectu6 la busqueda de glébulos rojos dismorficos
en orina, pero resulté negativa. Se realizé orina de 24
horas con proteinuria (5,43 g/24 horas-137 mg/kg/dia) y
calciuria significativa (2 g/24 horas). Con estos hallazgos,
sin hipertension arterial, urea, creatinina y albumina
normales, en ausencia de hematies dismorficos, se alejo
la posibilidad de hematuria de origen glomerular. Se
asoci6 la calciuria a su extenso compromiso 6seo tumoral.

A excepcion de la anemia, el resto del hemograma,
el coagulogramay fibrindégeno se encontraron dentro de
parametros normales.

En la tomografia de abdomen, ambos riniones eran de
tamano acorde con la edad, con concentraciéon adecuada
del material de contraste. No se observo dilatacion de la
via urinaria.

Ante la probabilidad de que la hematuria fuera
secundaria al uso de ciclofosfamida, se suspendio el
quimioterapico.

Se descartaron infecciones como adenovirus y virus
BK urinarias.

La paciente persistié con hematuria diaria y anemia
sostenida con requerimiento periédico de transfusiones
de glébulos rojos.

Se decidi6 realizar cistoscopia, la que mostré vejiga
con vision dificultosa debido a hematuria, pared vesical
indemne y meatos ureterales ortotépicos, sin evidencia
de sangrado. Se realizé angiotomografia que mostré la
vena renal izquierda con cambio de calibre a nivel del
compas aortomesentérico, angulo del compas 46 grados,
distancia de la aorta a la arteria mesentérica superior
5,5 mm y escoliosis de convexidad izquierda con vérte-
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bra dorsal inferior con aplastamiento central y signos de
degeneracion del disco vertebral (Figs. 1y 2).

Con diagnostico de sindrome de cascanueces se revi-
saron las opciones terapéuticas. Se tuvieron en cuenta la
magnitud de los sintomas, el alto requerimiento trans-
fusional, la interferencia en la calidad de vida y, por otro
lado, el estatus oncolégico de una enfermedad incurable
pero estable, que no generaba sintomas propios por el
momento. Las alternativas evaluadas fueron:

— Tratamiento conservador, plan nutricional con ga-
nancia de peso asociado a realce ortopédico del calzado

— Tratamiento quirurgico invasivo: autotrasplante
renal

— Tratamiento quirirgico minimo invasivo: coloca-
cion de endoproétesis vascular

Considerando la situacién actual de la nifia, su buena
calidad de vida previa a la intercurrencia, la estabilidad
oncologica en relacion con la terapéutica recibida y su
sobrevida libre de progresion, asociadas a la necesidad
de controlar a la brevedad el sangrado, se consensu6
en acuerdo multidisciplinario ofrecer el procedimiento
minimamente invasivo que lograra permeabilizar la
compresion venosa renal izquierda. Se plante6 colocacion
de stent endovascular.

Antes de dicho procedimiento el Servicio de Trau-
matologiay Ortopedia corrigi6 el realce por escoliosis.

Figura 1. Angiotomografia abdominal. Corte axial. Se identifica la
desembocadurade lavenarenalizquierdaenlavenacavainferior; su
pasaje estd estrechado por el compés que conforman la arteria aorta
(A) y la mesentérica superior (B). A nivel del hilio renal se observa
dilatacién venosa proximal (C).
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Figura 2. Angiotomografia abdominal. Corte sagital a nivel de L2-L.3. Compas aortomesentérico de 46
grados. Notese la intima relacion de la vena renal izquierda con las arterias que conforman el compéas
aeste nivel.

Inmediatamente después del uso del calzado correcto,
la paciente presenté mejoria progresiva del sangrado,
hasta la resolucion macroscopica. Luego no requirio
nuevas transfusiones, por lo cual se suspendi6 el pro-
cedimiento.

Continudé con controles periédicos y retomo su me-
dicacién oncolégica. Al ano del seguimiento, si bien pre-
senta sangrado intermitente, los valores de hemoglobina
se mantuvieron estables.

El presente estudio fue conducido de acuerdo con los
lineamientos asentados por la declaracion modificada
de Helsinki.

DISCUSION

Las causas de hematuria en ninos bajo tratamiento
oncoloégico son diversas, e inicialmente debe orientarse
el estudio hacia las causas generales.

Las etiologias mas frecuentes son las primeras para
pesquisar, pero es importante ser insistente en la identifi-
cacion de una causa, cuando los estudios iniciales no la ex-
plican y especialmente cuando el sintoma es progresivo.

Por tratarse de un huésped inmunocomprometido
se buscaron infecciones infrecuentes como virus BK y
adenovirus urinarios.

En relacion con la cistitis hemorragica por ciclofos-
famida, esta se describe en asociacion con dosis mayores
que las utilizadas en el esquema metronémico. En nuestro
caso, al utilizarla por tiempo prolongado y al no mostrar
mejoria ante su suspension, se alejo su asociaciéon con
los sintomas.

Si bien el sindrome de cascanueces es una causa
infrecuente de hematuria, es una entidad bien cono-
cida y descripta. Habitualmente en la edad pediatrica
es asintomatico o de curso benigno y autolimitado.
Es mas frecuente en mujeres en la segunda y tercera

década de la vida. Cuando es sintomatico ocasiona he-
maturia, proteinuria y dolor pélvico crénico*’. Se debe
considerar en el diagnéstico diferencial de los casos
con hematuria indolente, intermitente o microhema-
turias de causa no clara. La hematuria que caracteriza
a este sindrome se debe a la hemorragia directa en la
via urinaria que se produce por la rotura de las venas
peripélvicas y paraureterales dilatadas. Esta mani-
festacion clinica, tanto en forma de microhematuria
como hematuria macroscopica, es la mas habitual®’. Es
extremadamente poco frecuente la hematuria anemi-
zante con requerimiento de transfusiones periédicas.
Cuando es asintomatico constituye una causa habitual
de hematuria y proteinuria ortostaticas, debido a la
acentuacion de las curvaturas de la columna al po-
nerse de pie. La prevalencia es desconocida debido la
ausencia de criterios diagnosticos y a la variabilidad de
la presentacion clinica, lo que conduce frecuentemente
a un retraso en su diagnostico.

Existen dos variantes del sindrome del cascanueces,
la de tipo anterior, en el cual la compresion de la vena
renal izquierda se produce entre la arteria aorta y la
arteria mesentérica superior, y la de tipo posterior que
refiere a la compresion de la vena renal entre la aorta y
la columna vertebral®®. En nuestro caso estamos frente
a un sindrome de tipo anterior basado en las imagenes.
Resulta interesante el potencial de complicacion de tipo
posterior que podria asociar este caso con el compromiso
metastasico vertebral.

En la pubertad, el crecimiento rapido y el desarrollo
de los cuerpos vertebrales pueden producir un estrecha-
miento del angulo aortomesentérico que predisponga a
este sindrome'®!. Lo mismo sucede cuando se desarrolla
hiperlordosis lumbar o si se produce una importante pér-
dida de peso, debido a la disminucién de tejido adiposo
retroperitoneal.
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Los datos publicados alientan un enfoque de tratamiento
conservador en pacientes menores de 18 anos, ya que los
individuos en crecimiento pueden experimentar resolucion
de los sintomas por aumento del tejido fibroso en el origen
de arteria mesentérica superior’. Ademas, el aumento de
peso que dalugar a un aumento en el tejido adiposo retro-
peritoneal ha demostrado la reduccion en la compresion'2.

La modificacién del realce ortopédico ajustado al
crecimiento pondoestatural impresiona haber atenuado
la compresion anatémica. Si bien la literatura describe la
resolucion sintomatica espontanea en gran parte de los
casos’3, llama la atencidn la asociacion directa entre dicha
intervencion y la disminucion del sangrado.

Resaltamos la importancia en la toma de decisiones
al momento de optar por tratamiento no conservador;
el uso de endoprotesis venosas como se analizo6 en este
caso parecia ofrecer una solucion factible. La interven-
cién solo estara indicada en lesiones graves cuando
existan sintomas incapacitantes que no respondan al
manejo conservador?. Este dispositivo asocia compli-
caciones relativamente frecuentes como su migraciony
requiere antiagregacion plaquetaria o anticoagulacion'.

Al sopesar costos y beneficios de cada alternativa
terapéutica, resulta fundamental considerar cada caso
particular de manera tal de ofrecer el mejor tratamiento
que se adecue a las particularidades de cada individuo.

CONCLUSION

El diagnoéstico de sindrome de cascanueces muchas
veces se retrasa, por la falta de consenso acerca de los cri-
terios diagnosticos para aplicar y la multiplicidad de otras
etiologias de mayor frecuencia. Resulta de importancia
conocer esta entidad para lograr un diagnoéstico oportuno.

Conflicto de intereses: los autores declaran no tener conflicto de
intereses.
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