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RESUMEN
El síndrome de cascanueces se produce por la obstrucción de la vena renal izquierda, debido 
al atrapamiento entre la aorta y la arteria mesentérica superior. Se manifiesta por dolor, he-
maturia, varicocele o síntomas urinarios bajos o pelvianos. La prevalencia de este síndrome 
es desconocida, pero se ha incrementado con el advenimiento de estudios no invasivos para 
su diagnóstico. Por su parte, la nefropatía IgA es la glomerulopatía más común en el mundo y 
representa cerca del 15 % de las causas de hematuria en niños. La combinación de nefropatía 
IgA y el síndrome de cascanueces es inusual, con pocos casos descritos en la literatura. Des-
cribimos el caso de un escolar de 9 años con hematuria y proteinuria persistente en el curso 
de una púrpura de Henoch-Schönlein, en quien se realiza una biopsia renal documentando 
nefropatía IgA. Sin embargo, durante el seguimiento, por la persistencia de hematuria y pro-
teinuria aunadas a otros síntomas, se realizan estudios adicionales que confirman un síndro-
me de cascanueces. Es clave en los pacientes con la persistencia de estos síntomas descartar 
la asociación de estas dos enfermedades para evitar intervenciones innecesarias. 
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SUMMARY
Nutcracker syndrome combined with IgA Nephro-
pathy: a cause of recurrent hematuria and protei-
nuria. Case report

The nutcracker syndrome is caused by the obstruc-
tion of the left renal vein secondary to its compres-
sion between the superior mesenteric artery and the 
aorta. Clinically, this syndrome manifests with pain, 
hematuria, varicocele or lower urinary tract symp-
toms. The prevalence of this syndrome is currently 
unknown; however, the diagnosis of this condition 
has increased thanks to the availability of non-inva-
sive studies that allow its recognition. On the other 
hand, IgA nephropathy is the most common type 
of glomerular disease worldwide. Almost 15% of the 
causes of hematuria in children are secondary to this 
condition. The combination of IgA nephropathy and 
the nutcracker syndrome is rare. In the current lite-
rature, few cases have been described. We described 
the case of a 9-year-old scholar with hematuria and 
persistent proteinuria in the course of a purpura of 
Henoch-Schonlein in whom renal biopsy documen-
ted IgA nephropathy. However, during follow-up, due 
to the persistence of hematuria and proteinuria, in 
addition to other symptoms, additional studies are 
carried out confirming a Nutcracker syndrome. It is 
key in patients with persistent symptoms to rule out 
the association of these two diseases to avoid unne-
cessary interventions. 
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INTRODUCCIÓN
La combinación de nefropatía IgA y el síndrome de 
cascanueces es poco común, en la literatura se han 
descrito pocos casos y en ambas situaciones existe 
hematuria o proteinuria persistente. El síndrome 
de cascanueces se produce por la obstrucción de la 
vena renal izquierda debido a su atrapamiento en-
tre la aorta y la arteria mesentérica superior. Se ma-
nifiesta por dolor, hematuria, varicocele, síntomas 
urinarios bajos o pelvianos. La prevalencia de este 
síndrome es desconocida, pero se ha incrementado 

con el advenimiento de estudios no invasivos para su 
diagnóstico. La nefropatía IgA es la glomerulopatía 
más común en el mundo y representa cerca del 15 % 
de las causas de hematuria en niños. Las manifesta-
ciones clínicas más comunes son la hematuria ma-
croscópica y la hematuria microscópica persistente 
con o sin proteinuria, leve o moderada, las cuales 
también pueden estar presentes en el síndrome de 
cascanueces. Si bien no se puede descartar una re-
lación causal entre el pinzamiento de la vena renal 
izquierda y la nefropatía IgA, es importante resaltar 
que se debe dejar de lado esta asociación en estos 
pacientes con síntomas sugestivos de síndrome de 
cascanueces antes de iniciar el tratamiento inmuno-
supresor de la nefropatía IgA (1, 2). A continuación, 
se describe un caso clínico relacionado.

CASO CLÍNICO
Paciente de 9 años es remitido por pediatría a la con-
sulta de nefrología pediátrica por hematuria y protei-
nuria. Cuadro de lesiones tipo exantema palpable eri-
tematoso violáceo en la piel del dorso, cara, glúteos, 
extremidades inferiores y superiores, asociado a dolor 
abdominal, niega otros síntomas. En estudios de ex-
tensión se documentó proteinuria y hematuria. 

Como dato importante describen hipoacusia neuro-
sensorial izquierda de causa no clara; no fue evalua-
do en su evolución por reumatología dada la mejoría 
espontánea de lesiones en la piel y ausencia de otros 
síntomas sugestivos de vasculitis, se llevan a cabo 
estudios de importancia durante el seguimiento de 
proteínas en orina de 24 horas (11 y 23 mg/m2/hora), 
uroanálisis sin hematuria, complemento sérico sin al-
teraciones (C3 151,7 m/dL [90-180 mg/dL] C4 35 mg/dL 
[10-40]), anticuerpos antinucleares (ANAs) negativos 
por proteinuria persistente y sus antecedentes. Se 
realizó biopsia renal percutánea guiada por ecografía 
para el estudio histopatológico que incluyó análisis 
de las fracciones del colágeno tipo IV, para descartar 
el síndrome de Alport. El Reporte de biopsia renal fue 
compatible con nefropatía IgA con factores de buen 
pronóstico (IgA ++++ Mesangial) (Figura 1). En la 
microscopía electrónica se evidenciaron depósitos 
electrodensos mesangiales (Figura 2), membranas 
delgadas, ausencia de irregularidades en el aspecto 
subepitelial de la membrana y aspecto homogéneo 
usual de la lámina densa (Figura 3).
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Figura 1. Estudio de inmunofluorescencia para IgA. Nótese la presencia de depósitos reactivos para IgA con distribución mesangial, en forma intensa  
Fuente: Departamento de Patología, Hospital Universitario Fundación Santa Fe de Bogotá

Figura 2. Estudio de Microscopía Óptica de transmisión. En la imagen se identifican depósitos electrón 
densos con morfología de complejos inmunes en localización mesangial 

Fuente: Departamento de Patología, Hospital Universitario Fundación Santa Fe de Bogotá
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Figura 3. Microscopia electrónica. Se observa el adelgazamiento de las membranas donde la lámina densa es homogénea,  
sin que se identifiquen multilamelaciones ni irregularidades del aspecto subepitelial de la membrana 

Fuente: Departamento de Patología, Hospital Universitario Fundación Santa Fe de Bogotá

Estas características, sumadas a la negatividad de la 
inmunofluorescencia para fracciones alfa 1, alfa 3 
y alfa 5 del colágeno IV, tanto en la piel como en la 
biopsia renal, hacen poco probable que se trate de un 
síndrome de Alport.

Por este hallazgo se inicia tratamiento con enalapril 
2,5 mg, vía oral cada día, con seguimiento trimestral 
por nefrología pediátrica. En el seguimiento presentó 
dos episodios de hematuria macroscópica, asociados 
a infecciones respiratorias altas (cuadros gripales), de 
casi 15 días de duración. En el interrogatorio dirigi-
do refirió del último episodio, dolor lumbar posterior 
a la realización de actividad física moderada. Es allí, 
cuando surge la sospecha clínica de un síndrome de 
cascanueces, sin descartar exacerbación de la glome-
rulopatía de base por estos cuadros respiratorios. Por 
lo que se realizó angioresonancia magnética abdo-
minal contrastada, demostrando la compresión de la 
vena renal izquierda entre la aorta y la arteria mesen-
térica superior, asociado a la dilatación de la misma 
con el aumento del calibre de la vena renal gonadal 
izquierda, así como la disminución del ángulo entre la 

aorta y la arteria mesentérica superior. Estos hallazgos 
sugieren, aunados a la clínica del paciente, un síndro-
me de cascanueces (Figura 4).

Se ordenó terapia endovascular intrabdominal, dado 
lo recurrente de los síntomas, pero durante este tiem-
po de espera el paciente ha permanecido asintomá-
tico, por lo que fue presentado en staff de nefrología 
pediátrica y radiología intervencionista, definiendo 
conducta expectante y solo manejar endovascular-
mente ante la presencia de anemia o síntomas inca-
pacitantes.

DISCUSIÓN
La púrpura de Henoch-Schönlein (PHS), también lla-
mada vasculitis por inmunoglobulina A (IgA), es una 
vasculitis sistémica de pequeños vasos, la más común 
en pediatría, causada por el depósito de IgA e infla-
mación vascular. Se caracteriza por ser autolimita-
da, con un excelente pronóstico. Entre las múltiples 
manifestaciones clínicas se encuentran la erupción 
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purpúrica no trombocitopénica, la artritis no erosi-
va, el compromiso gastrointestinal y la nefritis, que 
se presenta en un 30-50 % de los pacientes dentro de 
las primeras 4 o 6 semanas de la presentación mani-
festación inicial y que determina la morbilidad a lar-
go plazo. La mayoría de los pacientes cursan con un 

compromiso renal leve, presentando únicamente he-
maturia microscópica y/o proteinuria de bajo grado, 
pero el 20 % de ellos (7 % de los pacientes con PHS) 
desarrollan síndrome nefrítico o nefrótico y el 1-7 % 
progresan hasta la falla renal y enfermedad renal cró-
nica terminal (ERCT) (1).

Figura 4. Angioresonancia magnética abdominal. Compresión de la vena renal izquierda entre la aorta y la arteria mesentérica superior, asociada a la 
dilatación de la misma con el aumento del calibre de la vena renal gonadal izquierda, así como la disminución  

del ángulo entre la aorta y la arteria mesentérica superior 
Fuente: Departamento de Radiología, Hospital Universitario San Vicente Fundación

La fisiopatología e histología de la nefritis por He-
noch-Schönlein es similar a la nefropatía IgA (NIgA), 
que es la causa más común de glomerulonefritis idio-
pática crónica en los países desarrollados, con una 
prevalencia del 15 % de los niños hematúricos (3), 
pero a diferencia de la PHS, del 20 a 50 % de los pa-
cientes adultos con NIgA progresan a ERCT, por eso 
la importancia de diferenciarlas. Esta usualmente se 
presenta posterior a un síndrome febril, principal-
mente en pacientes masculinos en la segunda o ter-
cera década de la vida. El diagnóstico se realiza por 
la presencia de IgA en el mesangio glomerular como 
la inmunoglobulina exclusiva o predominante, en 
ausencia de otras enfermedades, en particular auto-
inmunes. Las dos principales presentaciones clínicas 

son los episodios recurrentes de hematuria macros-
cópica y microscópica asintomática persistente, con 
o sin proteinuria leve a moderada, que también pue-
de verse en el síndrome de cascanueces y raramente 
pueden presentar síndrome nefrítico e insuficiencia 
renal aguda (4).

El síndrome de cascanueces (SC) consiste en la com-
presión de la vena renal izquierda, más comúnmente 
por la aorta abdominal y la arteria mesentérica supe-
rior con obstrucción secundaria del flujo sanguíneo. 
La prevalencia es desconocida, pero se cree que es 
mayor en mujeres. Los síntomas incluyen hematuria, 
proteinuria ortostática, dolor abdominal en flancos, 
varicocele, dispareunia, dismenorrea, fatiga e intole-
rancia al ejercicio (5).
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Aunque el diagnóstico de PHS en el paciente en cues-
tión nunca quedó claro, la clínica (hematuria micros-
cópica asintomática y proteinuria leve, sin ninguna 
otra sintomatología) llevó a un diagnóstico por biopsia 
de nefropatía IgA. La hematuria macroscópica recu-
rrente es común tanto a IgA y Síndrome de Cascanue-
ces, la relación con el ejercicio, fue la pieza clave diag-
nóstica para sospechar el síndrome de cascanueces. 

El diagnóstico de SC se puede realizar por ecografía 
doppler, angiografía por tomografía computarizada 
y resonancia magnética. El tratamiento se basa en la 
gravedad de los síntomas, la reversibilidad esperada 
de acuerdo a la edad del paciente y el estadio del sín-
drome. Es posible que asociado al desarrollo físico se 
presente resolución espontánea durante la niñez (6). 
En pacientes menores de 18 años la mejor opción es 
un tratamiento conservador, con seguimiento mí-
nimo de 2 años. Los procedimientos quirúrgicos se 
realizan en pacientes con hematuria persistente o 
recurrente grave, con dolor en flanco izquierdo im-
portante (5).

En el 2005 se reportó el caso de un niño de 10 años 
con PHS con hematuria microscópica persistente (26 
meses), por lo atípico de la presentación comparada 
con otros pacientes con hematuria aislada (con media 

de 7 meses de duración) se decidió descartar otras cau-
sas de hematuria, se evidenció en el doppler renal un 
síndrome de cascanueces. Los autores proponen que 
los pacientes con compromiso renal por PHS deben 
ser evaluados para otras causas de hematuria, antes de 
diagnosticar la nefritis por PHS, porque los hallazgos 
sugieren que el origen de las anormalidades urinarias 
no siempre se explica por la vasculitis (2).

Actualmente se han reportado cerca de 7 casos con 
atrapamiento simultáneo de la vena renal izquierda y 
nefropatía Ig A idiopática: un niño de 11 años de edad, 
italiano con proteinuria postural que desarrolló hema-
turia macroscópica (7); una niña de 12 años alemana 
con hematuria microscópica (8); una niña coreana de 
9 años con hematuria microscópica aislada y hematu-
ria macroscópica recurrente (9); una mujer taiwanesa 
de 25 años de edad con hematuria macroscópica re-
currente y dolor en el costado izquierdo (10); dos japo-
neses, una mujer de 20 años y un hombre de 22 años, 
que en el contexto de una faringitis, desarrollaron he-
maturia macroscópica acompañada de una tendencia 
a hematuria microscópica con proteinuria persistente 
(11) y una mujer de 34 años japonesa con hematuria 
macroscópica recurrente (12). En la Tabla 1 se resumen 
los casos descritos, incluyendo el nuestro.

Tabla 1. Características de los pacientes con síndrome de cascanueces y nefropatía IgA

Casos Edad Sexo País Síntomas
N° 1 11 años Masculino Italia Proteinuria – Hematuria macroscópica
N° 2 12 años Femenino Alemania Hematuria microscópica recurrentes
N° 3 9 años Femenino Corea del norte Hematuria macroscópica recurrentes
N° 4 25 años Femenino Taiwán Hematuria macróscópica – Dolor dorso lumbar
N° 5 20 años Femenino Japón Hematuria microscópica y proteinuria persistente
N° 6 22 años Masculino Japón Hematuria microscópica y proteinuria persistente
N° 7 34 años Femenino Japón Hematuria macroscópica recurrente

N° 8 (caso descrito) 9 años Masculino Colombia Hematuria macroscópica y proteinuria persistente

En una revisión retrospectiva de todos los pacientes 
con diagnóstico de nefropatía IgA entre 2005 y 2012, 
se encontró que 10 de 146 pacientes con este diag-
nóstico presentaron atrapamiento de la vena renal, lo 
que correspondía a una prevalencia del 6,8 %. Aun-
que una relación causal entre el fenómeno de casca-
nueces y nefropatía IgA no se puede descartar, la alta 

prevalencia del atrapamiento venoso en IgA debe in-
vestigarse más (12).

En conclusión, y basados en el caso descrito, si bien el 
hallazgo inicial fue una nefropatía Ig A, la persistencia 
de hematuria macroscópica asociada a dolor lum-
bar y ejercicio, aunada a la sospecha clínica, orientó 
la realización de estudios en busca del síndrome de 
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cascanueces confirmado con imágenes. Si bien no 
se puede descartar una relación causal entre el pin-
zamiento de la vena renal izquierda y la nefropatía 
IgA, es importante resaltar que se debe desechar esta 
asociación en estos pacientes con síntomas sugesti-
vos de síndrome de cascanueces, ya sea antes de ini-
ciar el tratamiento inmunosupresor de la nefropatía 
Ig A o en aquellos que han tenido poca respuesta al 
manejo con antiproteinúrico e inmunosupresores. 
Este paciente es el primer caso en nuestra institución 
donde concurren las dos enfermedades (cascanueces 
y nefropatía IgA). Basado en ello consideramos clave 
evaluar esta asociación en los pacientes con síntomas 
persistentes o con poca respuesta a los manejos con-
vencionales, antes de considerar ajustes terapéuticos 
(esquemas agresivos de inmunosupresores) u otras 
intervenciones (como realización de nueva biopsia 
renal, por ejemplo) que pueden, más que traer un be-
neficio, significar riesgos innecesarios. 
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