Sindrome de Wunderlich; una causa infrecuente de abdomen
agudo en pacientes con enfermedad renal quistica adquirida:
primer reporte de dos casos clinicos en Bolivia

Wunderlich syndrome a rare cause of acute abdomen in patients with acquired cystic kidney disea-
se: first report of two cases in Bolivia

Ifigenia Oviedo Gamboa™* , Rodolfo Ricaldez Muiioz »*

Resumen

El Sindrome de Wunderlich es un cuadro clinico que se presenta con dolor lumbar intenso , masa palpable en flanco e inestabilidad he-
modinamica, caracterizado por la presencia de hemorragia perirrenal espontanea, no traumatica. Siendo sus posible causa etioldgicas
enfermedades vasculares, tumores benignos , malignos y la ruptura espontanea de quistes renales por enfermedad quistica adquirida
en pacientes con hemodialisis como en los casos presentados. Tanto la ecografia y la tomografia demuestra imagenes caracteristicas
de los hematomas subcapsulares y perirrenales, lo que nos permite llegar a un diagndstico certero de esta causa infrecuente de abdo-
men agudo . Presentamos dos casos el primero de una mujer de 35 aflos con dolor intenso de inicio brusco en regién lumbar, signos
de shock hipovolémico, se solicita ecografia y TAC de abdomen sin contraste que reporta extenso hematoma perirrenal renal derecho,
liquido libre en cavidad abdominal, quistes renales bilaterales. Segundo caso hombre de 54 afios con dolor abdominal stbito en flanco
derecho, la ecografia y TAC de abdomen reportan hematoma subcapsular derecho, quistes corticales en ambos rinones se realiza lapa-
rotomia exploradora y nefrectomia en ambos pacientes, ambos presentan una evolucion favorable y contindan en programa de dilisis.
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Abstract

Wunderlich syndrome is a clinical presenting with severe back pain, palpable mass in flank and hemodynamic instability, characterized
by the presence of spontaneous perirenal hemorrhage, nontraumatic. Possible etiologies Being vascular disease, benign, malignant
and other causes and spontaneous rupture of renal cysts by acquired cystic disease in hemodialysis patients as in the cases presented.
Both ultrasound and CT images demonstrate characteristics of subcapsular and perirenal hematomas, allowing us to reach an accurate
diagnosis of this rare cause of acute abdomen. We report two cases the first of a 35 year old woman with sudden onset of severe pain
in the lumbar region, signs of hypovolemic shock is requested abdominal ultrasound and CT scan without contrast extensive reporting
right renal perirenal hematoma, free fluid in the abdominal cavity, cysts bilateral renal. Second case 54 year old man with sudden abdo-
minal pain in the right flank, ultrasonography and CT of the abdomen report right subcapsular hematoma, cortical cysts in both kidneys

exploratory laparotomy and nephrectomy in two patients, both have a favorable and continue to program dialysis.
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1 hematoma perirrenal espontaneo o sindrome de Wun-

derlich es un cuadro nosoldgico caracterizado por hemo-
rragia perirrenal espontanea de localizacién intra, perirrenal
o subcapsular, no traumatico. De presentacion infrecuente,
potencialmente letal y de diversa etiologia, es una urgencia
vital'.

La primera descripciéon de la enfermedad es atribuida a
Wunderlich en 1856 quien la relata como apoplejia espon-
tanea de la capsula del rindn'. La edad promedio de presen-
tacion a los 46 aflos y no tiene hay predileccion por el sexo.
Zhang JQ et.al publicaron que entre 1985-1999 se revel6 47
publicaciones y 165 casos de hemorragia renal espontanea®.

Se logré clasificar como posibles etiologias las de origen
sistémico y las de origen local, dentro de este primer grupo es-
tan las vasculitis, trastornos de la coagulaciéon y hemodialisis,
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dentro del segundo grupo estan ruptura espontanea de quistes
renales por enfermedad quistica adquirida en pacientes con
hemodialisis, tumores benignos, malignos, trastornos vascu-
lares, infecciones y rechazo del injerto en trasplante renal®.
En los pacientes con hemodialisis la hemorragia retrope-
ritoneal no traumdtica es una complicacion extremadamente
rara, muchas veces sin causa aparente, favorecidas por la anti
coagulacion a la que estan sometidos estos enfermos dialiti-
cos®. Estos pacientes urémicos tienen tendencia al sangrado
debido a la disfuncién de las plaquetas®, ya que estas tienen
una respuesta reducida de agregacion a la adenosina difosfato,
epinefrina y coldgeno las irregularidades en el factor de von
Willebrand también estén relacionados con una tendencia a la
hemorragia , independientemente al estado de las plaquetas®.
La incidencia de la enfermedad quistica adquirida esta en
relaciéon con la duracion de la didlisis 3 afios en promedio para
la formacién de quistes, el mecanismo de produccién es des-
conocido pero existe una teorfa que sugiere que la formacién
de estos quiste podria ser por obstruccion de los tibulos re-
nales y obstruccion vascular, fibrosis intersticial peritubular,
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cristales de oxalato calcico y proliferacion del epitelio tubular
78, Aunque varios mecanismos pueden estar implicados en la
hemorragia es posible que la ruptura al menor trauma de va-
sos escleroticos que se proyectan dentro de los quistes sin el
soporte del parénquima sélido sea un factor importante para
la produccién de una hemorragia retroperitoneal espontanea’.

Segtin una serie de casos espafiola entre el 20% y el 30% de
los casos presenta la triada de Lenk: el sintoma mas frecuente
es el dolor lumbar brusco e intenso (75%), masa palpable en
flanco (50%), inestabilidad hemodindmica (25%).

La tomografia computarizada es la técnica de eleccion en
el diagndstico, permite la valoracion correcta de la extension
retroperitoneal de la hemorragia, detecta 100% de los casos y
determina su etiologia en un 92% de los casos, mientras que la
ultrasonografia detecta en un 82% los casos, pero solo en un
40 % la etiologia'"*2.

El tratamiento es quirtrgico, la nefrectomia es el procedi-
miento que mas se utiliza, seguido del drenaje abierto y percu-
taneo, solo se recomienda manejo conservador si hay estabili-
dad hemodinamica y no es claro el origen, asi también cuando
las lesiones vasculares son susceptibles de embolizacion®.

Presentacion de los casos

Caso 1

Paciente de sexo femenino de 35 afios en programa de he-
modialisis por insuficiencia renal crénica, ingresa al servicio
de medicina interna por presentar cuadros de crisis hiperten-
siva de dificil manejo. Se solicita control laboratorial de he-
moglobina en ese momento de 14,1 g/dl, creatinina de 7,9 mg/
dl, urea de 48 mg/dl, tiempo de protrombina de 22 seg, INR de
1,83. Dos dias después presenta dolor intenso de inicio brusco
en region lumbar e hipocondrio derecho y signos de shock
hipovolémico con una presion arterial 80/60, FC de 64 y FR
de 22.

Se solicita estudios imagenologicos, en primer lugar una
ecograffa que reporta extenso hematoma perirenal derecho,
quistes simples en parénquima renal bilateral, datos de nefro-
patia cronica izquierda y liquido libre en cavidad abdominal
con ecos de mediana amplitud en su interior en relacién he-

moperitoneo, la tomografia de abdomen sin contraste con-
firmo6 la presencia de un hematoma extenso peri renal con
liquido libre en retro peritoneo derecho y los laboratorio de-
mostraron una reduccién de la hemoglobina 6,5g/dl, por lo
cual se pide valoracion por urologia quienes realizan laparo-
tomia exploratoria encontrando entre sus hallazgos presencia
de 2,500 cc de sangre libre en espacio retro peritoneal derecho,
rindn derecho hipoplasico con perforaciéon de parénquima re-
nal a nivel de polo superior, concluyendo el acto quirtrgico en
nefrectomia derecha.

Finalmente patologia estudio la pieza quirtrgica de rifién
derecho reportando rifién derecho pequeno poli quistico de-
capsulado, areas de necrosis, coagulos organizados y calices
mayores y menores con dilatacion quistica y en el parénquima
renal quistes revestidos con epitelio cuboides bajo, con conte-
nido hemorragico.

Caso 2

Pacientes de 54 afios de edad de sexo masculino también
en programa de dialisis con diagnostico de insuficiencia renal
crénica por hipertension arterial mal tratada que en varias si-
tuaciones acude a emergencia con dolor de moderada inten-
sidad tipo colico localizado en regién lumbar por lo que en
esas oportunidades se les solicita ecografia quienes reportan
datos de nefropatia crénica bilateral, y quistes simples cortica-
les bilaterales, el laboratorio demuestra hemoglobina de 14 g/
dl, creatinina de 3,9 mg/dl, urea de 48 mg/dl, tiempo de pro-
trombina de 21 seg, INR de 1,86.

Acude al servicio de urgencias por presentar el dolor lum-
bar intenso irradiado a flanco derecho que aumenta de inten-
sidad acompanado de malestar general, nauseas y cefalea, el
laboratorio demuestra un cambio de la hemoglobina de 10
mg/dl, por lo que se solicita ecografia que reporta hematoma
renal subcapsular derecho, quistes renales bilaterales, se soli-
cita tomografia de abdomen sin contraste donde se observa
un hematoma subcapsular derecho, con estos diagndsticos se
realiza nefrectomia total derecha y finalmente el exdmen ana-
tomopatologico confirma el diagndstico rifidn poliquistico
del adulto con reemplazo de toda la corteza y medula renal
por multiples quistes de diferente didmetro, de pared delgada
algunos de ellos con contenido hemorragico y presencia de

Figura 1. Paciente 1 Tomografia axial computada sin contraste. a) Amplificacion corte axial b) corte coronal: Se observa extenso hematoma peri renal
derecho asociado a liquido libre en espacio retroperitoneal derecho, rifnén izquierdo disminuido de tamafo con numerosos quistes de diferentes dimen-
siones. c) pieza quirurgica de nefrectomia derecha nétese multiples quistes de diferente tamario.
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Figura 2. paciente 2, tomografia axial computada sin contraste. a) corte axial : rindn derecho se observa imagen heterogénea de contornos parcialmente
definidos que rodea al rifidn derecho la cual representa la hematoma subcapsular derecho confirmado por patologia, no se logra identificar la imagen
en media luna caracteristica por la falta de contraste, el rindn izquierdo con atrofia del parénquima y quistes multiples. b) ecografia del mismo paciente
corte sagital muestra una gran coleccién hipoecogénica que comprime el parénquima renal y presencia de multiples quistes en corteza renal y quistes
parapielicos. c) pieza quirdrgica de nefrectomia derecha nétese la presencia de un quiste roto en polo superior de corteza renal .

coleccion hematica que al desprender la capsula renal deter-
mino un hematoma circunscrito.

Discusion

Al llegar a ser los primeros casos reportados en Bolivia, de
pacientes en programa de hemodialisis por IRC con hemato-
ma perirrenal espontdneo, se obtuvo una gran experiencia por
parte de los servicios de radiologia, nefrologia y urologia en
cuanto al diagnéstico y manejo de los mismos, ya que este sin-
drome era desconocido por muchos y al presentarse con un
intervalo de 2 meses entre ambos pacientes, fue mas facil su
diagndstico y tratamiento en el segundo paciente. Se atribuyd
como posible causa la ruptura de los vasos esclerdticos que se
proyectan dentro de los quistes sin el soporte del parénquima
solido como factor importante para la produccion de una he-
morragia, los criterios que nos apoyan a su diagndstico son el
compromiso renal bilateral con la presencia de mas de 3 0 5
quistes en cada lado", esto asociado a la alteracion de la coa-
gulacién y tratamiento que recibieron estos pacientes durante
la didlisis, predispuso a que esta sea la causa mads frecuente de
hemorragia renal espontdnea en estos pacientes y al menos
debe tenerse en cuenta ante la presencia de dolor subito en
flanco e hipotension.

El sindrome de Wunderlich es una entidad clinica infre-
cuente y puede adquirir las formas de presentacién mas va-
riadas, asi como puede iniciarse con sintomas atenuados res-
pondiendo a una hemorragia lenta o de escaso volumen, con
dolor violento, difuso, sin irradiacién, hasta la sensacién de
peso y abombamiento de la fosa lumbar, condicionado por la
magnitud del derrame sanguineo llevando a un shock hipovo-
lémico como en los pacientes presentados'.

En la ultrasonografia los hematomas subcapsulares son es-
pecialmente dificiles de detectar en los estadios agudos por
que pueden ser isoecogenicos respecto al rifidon, evoluciona
desde ecogenicos a heterogéneos, mixtos, hasta liquidos y
definitivamente quisticos se encuentran ademds en un espa-
cio limitado por lo que ejercen un efecto de masa en el rifién
produciendo una pérdida de la visualizaciéon del seno renal y
reduccion el flujo sanguineo®.

La tomografia de abdomen sin contraste que demostro la
presencia de estos hematomas de caracteristica perirrenal y
subcapsular, permitié la valoracion correcta de la extension
retroperitoneal del sangrado, pues la hemorragia aguda se de-
tectard como una lesién ocupante de espacio con un alto valor
de atenuacion (70 UH), que disminuira en los dias sucesivos'.
De la misma forma, es capaz de determinar el origen y la etio-
logia del sangrado como los que ocasionan la existencia de
quistes, tumores, al detectar densidades radioldgicas propias
de cada tejido, tales como el angiomiolipoma que presenta una
densidad de -40 UH, diferenciandolo del adenocarcinoma, en
casos de duda se puede recurrir a resonancia nuclear magné-
tica, siendo ésta tltima de mejor rendimiento diagnodstico'>".

Desde un punto de vista andtomo-patoldgico podemos
clasificar a los hematomas en: hematoma subcapsular, en el
que la coleccién hematica al desprender la capsula renal de-
termina el hematoma circunscrito y el derrame sanguineo que
condiciona el hematoma perirrenal se localiza por debajo de
la capsula propia del rifién entre ésta y la capsula de Gerota o
en ocasiones se expande por fuera de la misma adquiriendo
proporciones variables de acuerdo a la intensidad de la hemo-
rragia’.

Concluyendo, vemos que los métodos de diagnéstico por
imagen, como una buena ecografia, nos lleva a una pauta ini-
cial adecuada de un cuadro clinico de abdomen agudo, final-
mente solicitamos una tomograﬁ'a sin contraste, siendo que
los hematomas son facilmente diagnosticados por este méto-
do por su alta sensibilidad y especificidad, la cual nos confir-
mo el diagnostico.

La tomografia podria realizarse con contraste para evaluar
no solamente la funcién del rifién contralateral, sino para
verificar si existe comunicacion del rifién afectado con el sis-
tema pielocalicial o vascular del mismo, siendo esta posicién
discutible en pacientes con nefropatia crénica por la creati-
nina elevada que manejan y la nefrotoxicidad que producen
los medios de contraste. Finalmente el manejo es mantener
una conducta conservadora de inicio y s6lo se reserva el tra-
tamiento quirdrgico en caso de descompensacién hemodina-

mica.
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Sindrome de Wunderlich una causa infrecuente de abdomen agudo
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