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RESUMEN



INTRODUCCIÓN. El Síndrome de Wunderlich es un hallazgo infrecuente en la práctica urológica, se caracteriza 
por dolor lumboabdominal intenso, inestabilidad hemodinámica y masa palpable en flanco ipsilateral (Triada de
 Lenk). En la mayoría de casos, la etiología es de origen tumoral (Angiomiolipoma); así como discrasias 
 sanguíneas y enfermedad renal quística adquirida, considerada como factor de riesgo para que ocurra hemorragia 
 espontánea en pacientes con hemodiálisis a largo plazo. La tomografía computarizada es el examen de imagen 
 estándar para el diagnóstico; el tratamiento va desde el manejo conservador hasta nefrectomía de emergencia. 
 CASO CLÍNICO. Paciente masculino de 29  años  con  antecedentes  de  Hidrocefalia  y  Enfermedad  Renal  
 Crónica  estadio  IV,  en  tratamiento con Hemodiálisis. Acudió por dolor abdominal y descenso de valores de 
 hemoglobina. RESULTADOS. En Urotomografía simple/contrastada se reportó hematoma retroperitoneal, por lo que 
 se realizó una nefrectomía simple, se encontró un hematoma más trauma renal grado V. El paciente falleció en 
 el posquirúrgico. DISCUSIÓN. Se han reportado algunos casos de Síndrome de Wunderlich relacionados a 
 hemodiálisis que se acompañaron de dolor abdominal intenso, y se sospechó de esta patología. CONCLUSIÓN. 
 El diagnóstico temprano y tratamiento oportuno en el Síndrome de Wünderlich fue crucial para el manejo 
 médico del paciente.
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ABSTRACT

INTRODUCTION. Wunderlich Syndrome is an infrequent finding in urological practice, it ́s characterized by intense lumbo-abdominal pain, hemodynamic instability and palpable mass in the ipsilateral flank (Lenk’s Triad). In most cases, the etiology is of tumor origin (Angiomyolipoma); as well as blood dyscrasias and acquired cystic kidney disease, considered a risk factor for spontaneous bleeding in patients with longterm hemodialysis. Computed tomography is the standard imaging test for diagnosis; Treatment ranges from conservative management to emergency nephrectomy. CLINICAL CASE. 29 year old male patient with a history of Stage IV Hydrocephalus and Chronic Kidney Disease, undergoing treatment with hemodialysis. He came for abdominal pain and decreased hemoglobin values. RESULTS. A simple / contrasted urotomography revealed retroperitoneal hematoma, for which a simple nephrectomy was performed, a hematoma plus grade V renal trauma was found. The patient died postoperatively. DISCUSSION. Some cases of Wunderlich Syndrome related to hemodialysis that were accompanied by severe abdominal pain have been reported, and this pathology was suspected. CONCLUSION. Early diagnosis and timely treatment in Wünderlich Syndrome was crucial for the medical management of the patient.
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INTRODUCCIÓN




La hemorragia retroperitoneal espontánea de  procedencia  renal  ha  sido  en  general  un hallazgo infrecuente en la práctica urológica; se estiman que únicamente se han reportado  cerca  de  450  casos  en  todo  el  mundo  desde  el  año  1933  hasta  el  2000,  lo que ha resultado un nivel de evidencia basado  en  anécdotas  y  experiencias  en  relación  a  sus  características  y  manejo1. Fue descrita por primera vez en 1700 por Bonet, y fue Wünderlich quien la definiera como “una apoplejía espontánea de la cápsula renal” en 1856. En lo posterior, Coenene  le  asignó  el  término  de  “Síndrome de Wünderlich” en 19102.

El Síndrome de Wünderlich (SW) es una infrecuente  hemorragia  renal  espontánea  no  traumática  en  el  espacio  subcapsular  y perirrenal3  cuyas características aún no han sido dilucidadas4.  Entre el 20 y 30% de  los  casos  han  presentado  la  Triada  de  Lenk  que  consiste  en:  dolor  lumboabdominal  intenso  de  inicio  súbito,  síntomas  de  inestabilidad  hemodinámica  o  shock  hipovolémico  y  sensación  de  masa  en  el  flanco ipsilateral5.  En  la  clínica,  el  dolor  es el síntoma predominante2 y en los exámenes  paraclínicos  destacan  el  descenso  de   la   hemoglobina   y   hematocrito   así   como también leucocitosis6.

Las  causas  del  Síndrome  de  Wünderlich  pueden  ser:  a)  origen  sistémico:  vasculitis de diferentes etiologías, trastornos de la  coagulación  y  pacientes  que  han  recibido tratamientos dialíticos durante largos períodos de tiempo; b) origen renal: rupturas  espontáneas  de  quistes  renales,  tumores  renales  tanto  malignos  como  benignos,   malformaciones   vasculares   renales,  infecciones  y  rechazo  del  órgano  en el caso de un trasplante renal4, 7, 8.

La clínica es variada, lo que dificulta el diagnóstico  diferencial;  sin  embargo,  el  dolor en el flanco con valores bajos de concentración  globular  incita  a  la  sospecha  de  SW6. La  tomografía  computarizada  es  el  examen  más  valioso  cuando  se  sospecha  de  ruptura  espontánea  renal,  asimismo,  permite  la  valoración  correcta  de  la  extensión  retroperitoneal  de  la  hemorragia9.

El   tratamiento   suele   ser   conservador   cuando se trata de una patología benigna y  el  estado  hemodinámico  permite  este  tipo  de  manejo;  además  existe  la  posibilidad de considerar la realización de la arteriografía  y  embolización  selectiva  del  vaso sangrante como medio diagnóstico y terapéutico10-12.

Las  opciones  de  tratamiento  quirúrgico  dependen  del  estado  hemodinámico  del  paciente13  e  incluyen  desde  nefrectomía  parcial  por  vía  abierta  o  laparoscópica  hasta  nefrectomía  total  simple,  procedimiento que se realizó al paciente2, 11, 12, 14, 15.





CASO CLÍNICO



Paciente  masculino  de  29  años  de  edad  con Antecedentes Patológicos Personales de  mielomeningocele,  hidrocefalia  con  colocación de derivación ventrículo peritoneal, pie equinovaro, displasia de cadera y  Enfermedad  Renal  Crónica  (ERC)  estadio IV en tratamiento con Hemodiálisis (HD)  trisemanal.  Acudió  a  clínica  privada por dolor abdominal agudo intenso, en  donde  se  realizó  exámenes  de  laboratorio,  que  reportaron  descenso  de  valores  de  Hemoglobina  (Hgb)  y  Hematocrito  (HCT),  más  tarde  le  transfundieron  dos Paquetes Globulares (PG). Posterior a dicha intervención ingresó a otra casa de salud  en  la  ciudad  de  Ambato,  en  donde  presentó convulsiones tónico clónicas generalizadas  por  una  ocasión  mientras  se  encontraba  en  su  sesión  de  HD  habitual  más  alteración  de  la  función  neurológica  con una escala de Glasgow 11/15. Se solicitaron  exámenes  de  laboratorio,  se  encontraron  valores  de  Hgb  y  HCT  disminuidos, por lo cual se le transfundió 1 PG; horas más tarde acudió a casa de salud en Quito en donde tras una tomografía de abdomen  encontraron  una  masa  abdominal  en  flanco  derecho  con  diagnóstico  presuntivo de hematoma retroperitoneal, fue transferido  a  la  Unidad  de  Adultos  Área  de Emergencias del Hospital de Especialidades Carlos Andrade Marín (HECAM). 

 Estudios  de  laboratorio  al  ingreso  reportaron:  Leucocitos:  9  580;  Hemoglobina  (Hgb):  5,9  gramos/decilitro  (g/dl);  Hematocrito (HCT): 18,4 %; Plaquetas: 101 000; Neutrófilos 75,6%; Creatinina: 3,8 miligramos/decilitro (mg/dL); Urea: 72,3 mg/dL; signos vitales al ingreso: temperatura: 36 grados centígrados , tensión arterial:  110/80  milimetros  de  mercurio,  frecuencia  cardíaca:  90  latidos  por  minuto,  recuencia  respiratoria:  22  respiraciones  por  minuto.  Al  examen  físico:  paciente  consciente,  lúcido,  orientado,  hidratado,  afebril, cardiopulmonar sin patología. Abdomen: globoso, tenso, depresible, no doloroso  a  la  palpación,  ruidos  hidroaéreos  presentes, extremidades atróficas, pulsos pedios presentes, no edemas, reflejos presentes; escala de coma de Glasgow 15/15. 

En  la  Unidad  de  Adultos  Área  de  Emergencias se interconsultó a la Unidad Técnica de Urología, se solicitó exámenes de imágenes,  Urotomografía  simple  y  contrastada (Urotac s/c), con lo cual se diagnosticó al paciente con Hematoma Retroperitoneal. Figura 1. Se decidió su ingreso a  la  Unidad  Técnica  de  Urología  para  compensación hemodinámica y posterior resolución  quirúrgica;  además,  se  pidió  valoración por la Unidad Técnica de Nefrología para apoyo dialítico y manejo de su  Enfermedad  Renal  Crónica,  así  como  apoyo  a  las  Unidades  Técnicas  de:  Neumología,   Gastroenterología   y   Hematología para tratamiento integral. 
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En el séptimo día de hospitalización se realizaron exámenes de control de laboratorio que  reportaron:  Leucocitos:  12  630,  Hgb:  6,3 g/dl, HCT: 18,9 %, Plaquetas: 129 000. En  el  paciente  persistieron  valores  de  Hb  y  Hto  bajos,  por  lo  que  se  catalogó  como  sangrado activo y se decidió realizar una laparotomía exploratoria de emergencia y así intentar determinar el origen del sangrado.

En la Historia Clínica del sistema AS400 se  registró  como  diagnóstico  postquirúrgico hematoma retroperitoneal + trauma renal  grado  V  (avulsión  renal);  como  cirugía  realizada  se  reportó  una  nefrectomía  simple  derecha  +  suprarrenalectomía  derecha  +  drenaje  de  hematoma  retroperitoneal;  dentro  de  los  hallazgos  se encontró un hemoperitoneo de aproximadamente 1 000 cc, no se identificaron lesiones intestinales, hematoma retroperitoneal en zona derecha; además en la exploración  se  observó  una  colección  hemática  organizada  de  aproximadamente  2  000  cc,  riñón  derecho  con  parénquima  abierto  en  su  totalidad  en  4  fragmentos,  hilio  renal:  2  venas  y  1  arteria  íntegros,  glándula  suprarrenal  derecha  con  sangrado activo en sábana. Figura 2.
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 El paciente en el transquirúrgico sufrió un choque hipovolémico, se le transfundió 1 700 cc de máquina salvadora de células, 4 paquetes globulares y 4 plasmas frescos.

 Más  tarde  fue  valorado  por  Unidad  de  Adultos   Área   de   Cuidados   Intensivos   (UCI)  quien  lo  catalogó,  como  un  paciente potencial complicable, y se decidió el ingreso a su servicio por diagnosticó de choque hipovolémico más el riesgo de desarrollar coagulopatía y reagudización de la  falla  renal.  En  su  estancia  permaneció  inestable, dependiente de vasopresor con dosis  en  aumento,  además  con  función  hepática comprometida. 

 Paciente  con  mala  evolución  en  UCI  de  Adultos pese a medidas diagnósticas y terapéuticas con incremento de fallos y desarrollo  de  disfunción  multiorgánica.  Falleció a las 12 horas postquirúrgicas.

 El  resultado  del  histopatológico  registró:  pielonefritis crónica, hemorragia difusa y presencia de abscesos. 





DISCUSIÓN 




El  SW  o  hemorragia  perirrenal  espon-tánea  ha  sido  una  entidad  poco  común,  sin  embargo,  es  una  patología  urológica  que  debe  ser  manejada  de  manera  emergente17-19;  el  paciente  del  caso  presentado es un varón de 29 años de edad, cuyo riñón  afectado  por  esta  patología  fue  el  derecho,  empero  se  indica  que  esta  enfermedad  es  más  frecuente  en  pacientes  entre los 21-69 años, en mujeres y el riñón más afectado suele ser el izquierdo según la revisión sistemática de Ahn et al1.

En  términos  generales  se  han  propuesto  diferentes hipótesis etiológicas, como factores hormonales, inflamatorios y/o mecánicos16, siendo la más frecuente la presencia  de  neoformaciones  entre  56,9%-61%, malformaciones vasculares (17%) e infecciones (4%)1, 17, 18.

Se han reportado algunos casos de SW relacionados  a  HD  y  parecen  ser  independientes  de  su  enfermedad  renal  crónica16 así  como  la  independencia  de  afectación  entre riñones nativos y trasplantados17.

Por  lo  general  no  tiene  antecedentes  de  trauma renal como el caso presentado, y se acompañan de dolor abdominal agudo, no se suele sospechar de SW; lo que conlleva a  un  importante  riesgo  de  morbimortalidad; el diagnóstico temprano y el tratamiento de manera oportuna son cruciales en la sobrevida de los pacientes19.

El estudio de Ergün et al., descubrió que la principal etiología del SW en pacientes con  Hemodiálisis  fue  el  sangrado  intra  abdominal  espontáneo  (21,2%)  y  la  isquemia  mesentérica  no  oclusiva  (18,1%)  similar  situación  a  la  que  sucedió  con  el  paciente del presente estudio.

Una  diátesis  hemorrágica  es  común  en  pacientes con HD; la hemorragia no traumática espontánea puede afectar los espacios perirrenal y subcapsular, parénquima renal o sistema colector19.

El mecanismo de SW no está definido; sin  embargo  se  cita  que  la  Enfermedad  Renal  Quística  Adquirida  /  Advances  in  Chronic  Kidney  Disease  (ACKD)  puede ser considerada como uno de los posibles factores  de  riesgo  para  que  ocurra  la  hemorragia espontánea en pacientes con HD a  largo  plazo,  como  el  caso  reportado  en  este  estudio,  en  el  que  recibió  Hemodiálisis  trisemanal20. La  ACKD  se  ha  caracterizado  por  el  desarrollo  de  numerosos  quistes llenos de líquido en pacientes con ERC terminal que se han sometido a diálisis  prolongada,  pero  sin  antecedentes  de  Enfermedad  Quística  Hereditaria.  Se  estima  que  aproximadamente  después  de  1-3  años  de  Hemodiálisis,  10%-20%  de  los  pacientes  tienen  ACKD,  40-60%  tras  los  3  -  5  años  de  Hemodiálisis  y  más  de  90% posterior a los 5 - 10 años de Hemodiálisis19.

El desarrollo del Carcinoma de Células Re-nales en la pared de los quistes es la complicación más grave de ACKD. Se presenta con  una  frecuencia  de  3  a  6  veces  mayor  en pacientes que reciben Hemodiálisis que en  la  población  en  general.  El  paciente  no  fue diagnosticado de ACKD, sin embargo, recibió terapia de sustitución renal durante 4  años;  y  de  manera  concomitante  se  descartó  la  existencia  de  un  tumor  ya  que  se  evidenció en el histopatológico pielonefritis crónica,  hemorragia  difusa  y  presencia  de  abscesos.  Varios  factores  como:  la  hepari-nización  durante  la  diálisis,  las  anomalías  funcionales de las plaquetas, la fibrosis ar-terial de la íntima o las terapias anticoagu-lantes  orales  a  menudo  se  han  combinado  para  causar  una  hemorragia  perirrenal  espontánea6, 21.

Dentro de los métodos diagnósticos se encontró que el ultrasonido, ha sido un procedimiento confiable y no invasivo para evaluación de pacientes en hemodiálisis y con dolor abdominal agudo, aunque a veces, la imagen de hematoma renal podría ser diag-nosticada  erróneamente  como  tumor  renal  o  un  absceso  en  evolución.  En  la  actua-lidad la tomografía es la prueba de imagen de elección en el diagnóstico, ya que puede en gran medida determinar el origen y etio-logía del sangrado para evitar exploraciones quirúrgicas innecesarias6, 18, 22. Se realizó una Urotac  s/c  en  el  paciente  del  caso  presen-tado, sin embargo, fue difícil su evaluación debido  a  las  múltiples  comorbilidades  y  a  su alteración.

El  meta-análisis  realizado  por  Zhang  et  al., demostró que el 83% de los pacientes presentaron dolor de flanco, el 19% tuvo hematuria  y  el  11%  tuvo  síntomas  y  signos  de  shock  hipovolémico,  como  en  el estudio. 

En el estudio de Jong et al., se indicó al-gunos  tipos  de  tratamiento  en  el  SW,  tanto  conservadores  así  como  intervencionistas; el manejo definitivo para SW dependerá  de  la  condición  clínica  y  la  causa  subyacente  del  paciente;  dentro  de  las posibles opciones están: terapia conservadora, angioembolización, o nefrectomía simple, como la decisión seleccionada con el paciente del presente caso12. Según el estudio de Ahn et al. , que ana-lizó  cerca  de  102  pacientes  reportó  que  el manejo inicial fue conservador/clínico 29,4% y quirúrgico 27,5%, mientras que el tratamiento definitivo fue quirúrgico en el 14%1.





CONCLUSIONES 



El SW es una condición crítica de presen-tación aguda que llegó a comprometer la vida del paciente, por su variedad de ma-nifestaciones  clínicas,  síntomas  y  signos  y  diversos  grados  de  severidad,  la  prin-cipal  causa  está  relacionada  con  tumores  renales,  sin  embargo  el  paciente  de  este  caso presentó un factor de riesgo especial como  es  la  realización  de  hemodiálisis.  Ante un cuadro de dolor abdominal agudo se debe sospechar de un caso de SW junto con  evidente  disminución  de  Hb/Hto  y  compromiso de la hemodinamia; se debe considerar   a   la   ACKD   como   posible   factor de riesgo para SW en pacientes con HD  a  largo  plazo.  Un  tratamiento  opor-tuno  intervencionista  puede  ser  el  deter-minante entre la vida o la muerte de estos pacientes.




RECOMENDACIONES 



Resaltar  la  importancia  de  utilizar  téc-nicas  de  imagen  precisas  y  agilizar  tanto  el  diagnóstico  como  el  tratamiento  oportuno  para  prevenir  complicaciones  que  amenacen la vida del paciente.






ABREVIATURAS: 



SW:  Síndrome  de  Wünderlich;  HD:  He-modiálisis; Hgb: Hemoglobina; HCT: He-matocrito; g/dl: gramos decilitro; mg/dL: miligramos  por  decilitro;  PG:  Paquetes  Globulares;  HECAM:  Hospital  de  Espe-cialidades Carlos Andrade Marín; Urotac S/C:  Urotac  simple  y  contrastada;  UCI: Unidad  de  Cuidados  Intensivos;  ACKD:  Enfermedad  Renal  Quística  Adquirida  /  Advances in Chronic Kidney Disease.
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2. Pieza quirirgica de nefrectomia
: Avulsion renal V. Fuente: Base de datos
del caso clinico. Elaborado por. Autores.
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Figura 1. Urotac s/c Hematoma
Fuente. Base de datos del caso clini
Elaborado por. Autores.






