Revista Médica

" IATREIA

Universidad de Antioquia

REPORTE DE CASO

. UNIVERSIDAD
' DE ANTIOQUIA

Facultad de Medicina

PUBLICACION ADELANTADA

Sindrome de Wunderlich: revision narrativa y reporte de caso

Carolina Coronado-Sarmiento?, Santiago Mora-Martinez?, Laura Jaramillo®, José Luis Mora-

Rodriguez*

!Médica general del servicio de urgencias, S.E.S. Hospital Universitario de Caldas, Manizales,

Colombia.

2Investigador asociado al programa de Medicina, Corporacién Universitaria Empresarial Alexander

von Humboldt, Armenia, Colombia.

3Residente de cirugia general, Universidad de Caldas, Manizales, Colombia.
“Coordinador de urgencias, S.E.S. Hospital Universitario de Caldas, Manizales, Colombia.

INFORMACION ARTICULO

RESUMEN

PALABRAS CLAVE
Abdomen Agudo;
Hemorragia;

Lesion Renal Aguda;
RifiGn

Recibido: noviembre 9 de 2023
Aceptado: abril 25 de 2024

Disponible en linea: julio 24 de 2024

Correspondencia: Santiago Mora-
Martinez; smora553910@cue.edu.co

Como citar: Coronado-Sarmiento C,
Mora-Martinez S, Jaramillo L, Mora-
Rodriguez JL.Sindrome de Wiinderlich:
revision narrativa y reporte de caso.
latreia [Internet]. 2024.
https://doi.org/10.17533/udea.iatreia.286

Introduccion: el sindrome de Wiinderlich es una afeccion rara
con menos de 300 reportes. Se caracteriza por la presencia de
la triada de Lenk: dolor abdominal, masa en flanco y choque
hipovolémico. Requiere réapido tratamiento ante el riesgo de
choque hemorragico potencialmente letal.

Meétodos: se presenta un caso y se realiza una revision
narrativa del estado del arte sobre la hemorragia renal
espontanea.

Resultados: se reporta un paciente que llega al servicio de
urgencias con dolor abdominal subito de gran intensidad
asociado a prolongacion del llenado capilar y taquicardia. Se
aplico el protocolo FAST-E, con el que se documento liquido
liore. Debido a la ausencia de compromiso
macrohemodindmico, se  realizd una  tomografia
computarizada en multiples fases, en la que se evidencid

laceracion renal izquierda con extenso hemoperitoneo. El
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paciente fue llevado a laparotomia y se encontrd

hemoperitoneo de 1500 mL, hematoma perirrenal y pararrenal
izquierdo. Se realizo nefrectomia parcial y empaquetamiento
renal. Durante el posoperatorio se realizd una arteriografia
selectiva de vasos abdominales en la que se encontrd un
defecto de perfusion cortical en el tercio medio. Tras la
intervencion quirdrgica, el paciente tuvo una 6ptima evolucion
clinica.

Conclusiones: el sindrome de Wunderlich o hemorragia
perirrenal espontanea, es una condicion poco frecuente. Las
causas mas comunes son neoplasias, noxas vasculares y
coagulopatias. Al identificar la hemorragia, debe realizarse
una tomografia computarizada en multiples fases o un FAST-
E. La extravasacion activa indica la necesidad de intervencion
mediante angiografia y embolizacion, reservando la cirugia

para las emergencias o casos refractarios.

Este manuscrito fue aprobado para publicacién por parte de la Revista latreia teniendo en cuenta los conceptos
dados por los pares evaluadores. Esta es una edicién preliminar, cuya version final puede presentar cambios.
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Introduction: Wunderlich syndrome is a rare condition with
fewer than 300 reported cases. It is characterized by the
presence of Lenk's triad: abdominal pain, flank mass, and
hypovolemic shock. Rapid treatment is required due to the risk
of potentially lethal hemorrhagic shock.

Methods: A case is presented along with a narrative review of
the state of the art on spontaneous renal hemorrhage.

Results: We report a patient who arrived at the emergency
department with sudden, severe abdominal pain associated
with prolonged capillary refill time and tachycardia. The
FAST-E protocol was applied, documenting free fluid. Due to
the absence of macrohemodynamic compromise, a multi-
phase computed tomography was performed, which revealed a
left renal laceration with extensive hemoperitoneum. The
a 1500 mL

hemoperitoneum and left perirenal and pararenal hematoma

patient underwent laparotomy, where

were found. Partial nephrectomy and renal packing were
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performed. During the postoperative period, a selective
arteriography of abdominal vessels was conducted, revealing
a cortical perfusion defect in the middle third. Following
surgical intervention, the patient had an optimal clinical
evolution.

Conclusions: Winderlich syndrome, or spontaneous perirenal
hemorrhage, is a rare condition. The most common causes are
neoplasms, vascular injuries, and coagulopathies. Upon
identifying the hemorrhage, a multi-phase computed
tomography or FAST-E should be performed. Active
extravasation indicates the need for intervention through
angiography and embolization, reserving surgery for

emergencies or refractory cases.



INTRODUCCION

La hemorragia renal espontanea circunscrita al espacio perirrenal y subcapsular, sin relacion
con trauma, es una condicion poco comun que recibe el nombre de sindrome de Wiinderlich en
honor al médico aleman Carl August Winderlich, quien la describié en 1856 (1). Esta
condicion se atribuye a diversas causas, entre las que se pueden encontrar: neoplasias, como
angiomiolipomas y carcinomas de células renales; patologias vasculares; émbolos sépticos;
infecciones; el uso de anticoagulantes y otros factores (2-3). Este sindrome se caracteriza por
la triada de Lenk, que consiste en dolor abdominal repentino e intenso en el flanco afectado, la
presencia de una masa palpable en el abdomen y el choque hipovolémico de tipo hemorragico,
—manifestado por taquicardia, hipotension, palidez, diaforesis, sensacion inminente de muerte
y prolongacién del llenado capilar— (4). Ademas, los pacientes pueden manifestar sintomas
como hematuria, fiebre, nuseas y vomitos (3,5).

El diagnostico de esta condicion debe ser temprano ante el inminente riesgo de muerte
por una hemorragia renal no identificada. Requiere un alto grado de sospecha clinica,
especialmente en pacientes jovenes sin antecedentes. EI método diagndstico de eleccion es la
tomografia computarizada en multiples fases con contraste. Este estudio radioldgico es
fundamental para localizar y evaluar la extension de la hemorragia, asi como para identificar
posibles causas subyacentes, como tumores o lesiones vasculares. Sin embargo, la ecografia en
el punto de atencion (POCUS, por sus siglas en inglés), que es llevada a cabo en el
departamento de Urgencias, suele ser la imagen inicial, pues permite al clinico identificar la
presencia de liquido libre.

El manejo puede realizarse mediante angiografia y embolizacion. En casos de
emergencia o refractarios se recomienda la realizacion de una laparotomia como estrategia de
control de dafios (1,6-7). El propdsito de este articulo es exponer el caso de un paciente joven,

sin antecedentes patologicos previos, quien fue diagnosticado con sindrome de Wiinderlich. Se



detallan las intervenciones llevadas a cabo en el tratamiento del paciente y se efectla una

revision de la literatura médica relacionada con este diagnostico.

METODOLOGIA

Se obtuvo el consentimiento informado y la aprobacion del Comité de Bioética institucional.
Se documento un reporte de caso de un paciente que sufrié una hemorragia renal espontanea
que condujo a choque hemorragico de grado IV y que, por tanto, requirié de intervencion
quirdrgica. Se presenta una revision narrativa del estado del arte sobre el sindrome de

Winderlich.

DESCRIPCION DEL CASO
Varon universitario de 19 afios con antecedente de hace cuatro meses de dengue hemorragico
que requirid hospitalizacién. Se le realiz6 un ecocardiograma transtoracico el 9/03/2023 y una
ecografia abdominal total el 14/03/2023, en la que se document6 una valvula adrtica bicUspide
y esplenomegalia. EI 7/06/2023 acude al servicio de urgencias presentando un cuadro clinico
de 10 horas de evolucién caracterizado por dolor abdominal punzante localizado en el flanco
abdominal izquierdo y de intensidad moderada (5/10 segln escala verbal analdgica del dolor),
irradiado a la region lumbar e hipogastrio, y acompafiado de sintomas urinarios obstructivos,
somnolencia, nduseas y vomitos. En el examen fisico de ingreso se evidencia taquicardia (115
latidos por minuto), taquipnea (23 respiraciones por minuto), cifras tensionales elevadas
(150/76 mmHg), desaturacion periférica de oxigeno (SaO2 84%), llenado capilar prolongado
(4 segundos), palidez mucocutanea, diaforesis y una masa abdominal pétrea en el hipocondrio
izquierdo.

En el momento de la evaluacion se opta por llevar a cabo el protocolo FAST-E (del

inglés Extended Focused Assessment with Sonography in Trauma), el cual revela la presencia



de liquido libre en el cuadrante hepatorrenal. No se observa derrame pericérdico a nivel
subxifoideo ni se detectan anomalias en el espacio esplenorrenal ni en los campos pulmonares
apicales y basales. Se procede a realizar pruebas adicionales de laboratorio, en las que el
hemograma muestra un recuento de glébulos blancos de 16.700 por mm?3, con 14.529
neutr6filos por mm?® y 13.360 linfocitos por mm?. Se registra una hemoglobina de 10,9 g/dl y
un hematocrito de 32,3%. Los resultados de las pruebas de funcion renal indican una creatinina
de 1,36 mg/dl y un nitrégeno ureico en sangre (BUN, por sus siglas en inglés) de 27 mg/dl, lo
cual es consistente con una lesion renal aguda tipo 1 (AKIN I, siglas en inglés de Acute Kidney
Injury Network). En el analisis de orina se observan 15 hematies eumorficos por campo
sugestivos de hematuria. Los gases arteriales revelan un pH de 7,36, un HCOz de 24 mEq/L,
Base exceso (BE) 1,1 positivo, un PaCO> de 37 mmHg, un PaO2 de 72 mmHg y una PaFiO>
de 302 mmHg con FiO2 al ambiente. Ademas, se observa un lactato de 4 mmol/L, indicativo
de una hiperlactatemia tipo A.

Debido a un estado macrohemodinamico preservado y a una tasa de filtracion
glomerular de 76,3 ml/min / 1,73 m?, se decidié administrar analgesia y realizar una tomografia
de abdomen con contraste, seguida de hidratacion con solucion salina al 0,9% a una velocidad
de infusién de 1,5 ml/kg/h durante 24 horas. La tomografia abdominal revel6 una laceracion
renal izquierda asociada a una imagen sugestiva de flebolito vs. litiasis en el trayecto renal
izquierdo y hemoperitoneo (Figura 1). En el hemograma de control se observé un descenso de
la hemoglobina de 1,8 g/dl. Ante la necesidad inminente de trasladar al paciente al quiréfano,
se transfundieron dos unidades de globulos rojos empaquetados. Los equipos de cirugia general
y de urologia llevaron a cabo una laparotomia exploratoria ante la sospecha de sindrome de
Wiinderlich, de esta manera se confirmo la presencia de un hemoperitoneo de 1500 ml asociado
a un hematoma perirrenal y pararrenal izquierdo, y se identificé una pérdida de la continuidad

del paréenquima renal de 3 cm de longitud. Se realiz6 una nefrectomia parcial y se aplicé un



empaquetamiento renal izquierdo como medida de control de dafios. Después de la

intervencion quirurgica se tomaron muestras para estudios histopatolédgicos y el paciente fue

trasladado a la Unidad de Cuidados Intensivos (Figura 2).

Figura 1. Tomografia de abdomen con contraste
A. Signos de laceracién renal vs. ruptura de la lesion de la silueta renal izquierda asociada a extenso
hemoperitoneo. B. Flebolito vs. litiasis ureteral izquierda

Fuente: elaboracion propia

Figura 2. Nefrectomia izquierda para cirugia de control de dafios
Fuente: elaboracién propia

Durante el posoperatorio, las constantes vitales mostraron cifras tensionales de 74/52
mmHg (PAM: 59 mmHg), una frecuencia cardiaca de 138 latidos por minuto, una frecuencia

respiratoria de 32 respiraciones por minuto, una saturacion de oxigeno del 93% y un llenado



capilar de 5 segundos. El hemograma de control revel6 una hemoglobina de 6 g/dl, lo que llevd
a instaurar un protocolo de transfusion masiva con 6 unidades de glébulos rojos, 6 unidades de
plasma fresco congelado y 1 pool de plaquetas. Ademas, se administrd una ampolla de
gluconato de calcio por cada tres unidades de globulos rojos transfundidos. Después de la
transfusion, los signos vitales se normalizaron y se realiz6 un nuevo hemograma, el cual mostré
una hemoglobina de 9,5 g/dl. Los niveles de creatinina y de BUN disminuyeron en el segundo
dia de hospitalizacion a 0,7 mg/dl y 16 mg/dl, respectivamente. Durante su estancia en la UCI,
se llevo a cabo una arteriografia selectiva de los vasos abdominales que revel6 un defecto de
perfusion cortical en el tercio medio del rifion (Figura 3). El paciente fue sometido a una
estrategia de relaparotomia planificada 48 horas después de la intervencion inicial, pero no se
encontrd sangrado activo durante la exploracién. Tras una rehabilitacion integral, el paciente
recibid el alta después de una semana de hospitalizacién. Finalmente, Urologia evalu6 al
paciente de forma ambulatoria con el reporte histopatolégico, el cual documenté una

hemorragia sin especificaciones.

Figura 3. Arteriografia de vasos abdominales



Arteria Unica con trayecto y calibre normal. No se identifican fugas de contraste. Se observa defecto de perfusion
cortical en tercio medio que corresponde al area quirGrgica sin sangrado visible

Fuente: elaboracion propia

DISCUSION

El sindrome de Winderlich, también conocido como hemorragia renal espontanea, fue descrito
por primera vez en 1856 por Carl Winderlich. Es un cuadro clinico poco comun caracterizado
por la stbita aparicion de hemorragia renal espontanea en los espacios subcapsular, perirrenal
y pararrenal, sin antecedentes de traumatismo previo. Los pacientes pueden presentar una
multitud de sintomas que van desde dolor inespecifico en el costado o en el abdomen hasta
manifestaciones graves, como el choque hipovolémico. La clasica triada de Lenk, presente en
nuestro paciente, consistente en dolor abdominal, masa en flanco y choque hipovolémico, y
esto ocurre en aproximadamente el 10% de los afectados. En cuanto a la presentacion clinica,
cerca del 80% de los pacientes experimenta dolor en el flanco abdominal del rifion afectado
como sintoma premonitorio. Ademas, la hematuria microscépica, como la reportada en el
presente enfermo, es mas comin que la hematuria macroscoépica. El sintoma de inicio agudo
universal es el dolor del flanco ipsilateral en el rifidn comprometido, por lo cual, en este estudio,
la realizacion del protocolo FAST-E fue de gran utilidad para identificar liquido libre. Para los
pacientes hemodindmicamente estables, la tomografia computarizada con contraste se
considera la modalidad imagenoldgica de eleccion (1,6).

Los autores del presente articulo lograron documentar dos reportes de caso del
sindrome de Winderlich en el territorio nacional durante los ultimos 20 afios. Estos episodios
de sangrado renal espontaneo estuvieron asociados con angiomiolipomas renales tipificados
histologicamente. Hasta donde los autores poseen conocimiento, el caso presentado se trata del
primer reporte nacional no relacionado con procesos tumorales evidenciados en muestras
histologicas (8-9). Es fundamental identificar rapidamente la hemorragia perirrenal. Los

pacientes con sindrome de Winderlich pueden manifestar una hemorragia masiva o un choque



hemorragico rapidamente progresivo, como sucedié con el paciente de este reporte, pues si
bien en el momento de la presentacion experimentd un choque hemorrégico grado Il, este
rapidamente progreso a grado 1V, lo que llevo a la activacion de un protocolo de transfusion
masiva (10).

A diferencia de la hemorragia renal iatrogénica y postraumatica, el sindrome de
Winderlich es un diagnostico desafiante dada su escasa frecuencia. La mayoria de los pacientes
presentan solo dolor abdominal aislado, y a menudo se obtienen TAC (Tomografia Axial
Computarizada) sin contraste en el departamento de Urgencias, lo cual dificulta su
identificacion. La etiologia subyacente es variada y la mayoria de los casos se atribuyen a
neoplasias, enfermedades vasculares, enfermedades renales quisticas y anticoagulacion
inducida; la etiologia suele estar oculta en el examen inicial y, frecuentemente, puede que no
sea posible identificar la noxa (3,5).

Las intervenciones angiograficas o quirdrgicas son necesarias en casos refractarios o
como estrategia de control de dafios (7). Existe una fuerte asociacion entre este sindrome y las
neoplasias, por lo tanto, se recomienda la toma de muestras histopatoldgicas y el seguimiento
ambulatorio (2). El sindrome de Wiinderlich es una condicion clinica infrecuente. La mayoria
de los casos documentados estan consignados en tres metaanalisis previos al afio 2000. Entre
1985 y 1999 se reportaron 165 casos (2). McDougal (11) identifico 74 casos antes de 1975 y
Cinman (12) 27 entre 1974 y 1985. Desde el 2000 hasta el 2016 se documentaron 102 casos
(13).

El sindrome de Wunderlich afecta principalmente a hombres de entre 30 y 60 afios, un
dato que contrasta con el informe presentado. Cerca del 60% de los casos son secundarios a
neoplasias, como angiomiolipomas y carcinomas de células renales. Las etiologias vasculares
representan aproximadamente el 30% de los casos, siendo la poliarteritis nudosa y la

granulomatosis con poliangeitis las causas vasculares mas comunes, seguidas de aneurismas,



malformaciones arteriovenosas, trombosis de la vena renal e infarto renal. Los rifiones son las
principales estructuras afectadas con la poliarteritis nudosa. Las infecciones constituyen
aproximadamente el 9% de las causas. Otras etiologias menos frecuentes incluyen la ruptura
de quistes, la preeclampsia, la enfermedad renal avanzada, las diatesis hemorragicas, entre
otras. La uremia induce disfuncion plaquetaria y el uso de anticoagulantes en pacientes
sometidos a hemodialisis puede contribuir a una minoria de casos (1).

El 1% de las hemorragias renales espontaneas no pueden atribuirse a un mecanismo
fisiopatoldgico especifico (1). Segun una serie de un solo centro realizada por Mao et al. (14),
entre el 2000 y el 2021 se identificaron anormalidades de la coagulacion en el 27,1% de los
casos, mientras que las neoplasias contribuyeron al 29% de los casos. El sindrome de
Winderlich se manifiesta secundario a la formacion de una coleccion hemaética en la celda
renal provocada por una causa no traumatica. La presentacion clinica varia segun el volumen
acumulado. La tomografia computarizada es la técnica de imagen preferida, ya que permite
evaluar el compromiso de la celda renal, la afectacion de estructuras adyacentes, y puede
sugerir una posible causa. El protocolo FAST-E resulta util para el diagnostico en situaciones
de emergencia donde la toma de decisiones debe ser rapida.

Ademas, en pacientes sin insuficiencia circulatoria se puede seguir una estrategia
conservadora con tomografias computarizadas abdominales seriadas y reanimacion hidrica
antes de considerar —en casi de ser necesaria— una cirugia electiva resolutiva. La arteriografia
renal se reserva para etiologias vasculares, como aneurismas de la arteria renal o poliarteritis
nodosa (1,14). La evacuacion quirurgica del hematoma elimina el efecto de taponamiento. La
nefrectomia parcial o radical se propone después de asegurar la integridad funcional del rifion
contralateral y descartar causas traumaticas, coagulopatias, vasculitis 0 noxas reversibles, dada
la alta incidencia de tumores malignos como causa de hemorragia renal espontanea. Los

adenocarcinomas periféricos de pequefio tamarfio pueden pasar desapercibidos en los estudios



conservadores y requieren evaluacion histopatoldgica. El carcinoma de células renales es el
proceso oncoldgico mas comun, siendo los tumores de células claras y los tumores papilares
responsables del 75% y del 15%, respectivamente, de los casos de carcinoma de células renales.
La inactivacion del gen supresor de tumores VVon Hippel-Lindau se encuentra en el 90% de
estos pacientes, lo que genera un crecimiento vascular excesivo e incrementa el riesgo de
sangrado espontaneo (15).

A pesar de los esfuerzos por descartar maltiples causas de la hemorragia renal
espontanea, no fue posible identificar una causa especifica en el caso del paciente presentado.
Aunque la literatura médica aborda una amplia gama de posibles causas del sindrome de
Winderlich, una minoria de casos permanece sin explicacion incluso después de un
seguimiento exhaustivo. En nuestro paciente no hemos logrado dilucidar el mecanismo
fisiopatoldgico subyacente que desencadend el sindrome. Aunque las neoplasias son
generalmente consideradas la causa principal de la hemorragia renal espontanea, los reportes
histopatologicos de nuestro paciente no mostraron anomalias celulares. Ademés, no se
encontraron evidencias de una previa exposicién a anticoagulantes, antiagregantes o farmacos,
ni se identificaron antecedentes patoldgicos que pudieran explicar el origen del sangrado.
Existen varias posibles etiologias que podrian haber pasado desapercibidas, tales como
procesos inflamatorios leves, infecciones, litiasis renal y lesiones en pequefios vasos renales.
A pesar de que la tomografia reveld la presencia de una imagen sugestiva de un flebolito o,
alternativamente, un lito en el trayecto ureteral izquierdo, se consider6 improbable que se
relacionara con una litiasis renal debido a la ausencia de signos obstructivos de larga duracion
0 a sintomas clinicos convincentes que apuntaran hacia esa etiologia. En circunstancias
excepcionales, el tejido perirrenal podria confundirse con una hemorragia mientras que las

neoplasias y la inflamacion pueden llegar a manifestar sintomas similares a los de una



hemorragia renal. Sin embargo, ninguna de estas posibilidades pudo ser confirmada en el caso

de nuestro paciente.

CONCLUSIONES

El sindrome de Winderlich es una hemorragia renal espontdnea multifactorial escasamente
documentada. Esta condicion —potencialmente letal— debe ser identificada precozmente
mediante una tomografia computarizada de abdomen con contraste 0 mediante una ecografia.
Una vez diagnosticada, debe ser tratada de inmediato mediante angiografia y embolizacion,
reservando la laparotomia como estrategia de control de dafios o para casos refractarios. Si bien
el origen neoplésico es el mas frecuente, un pequefio porcentaje puede ser idiopatico pese a la
realizacion de estudios histopatoldgicos e imagenoldgicos avanzados. El tratamiento de la
hemorragia renal espontanea puede ser conservador, sin embargo, los pacientes con choque
hemorragico requieren manejo quirargico emergente.

Por lo anterior, este caso contribuye a reiterar la diversidad de presentaciones del
sindrome de Winderlich y la necesidad de continuar investigando para mejorar nuestra
comprension y el manejo de este complejo sindrome. La colaboracién multidisciplinaria y el
aprovechamiento optimo de las herramientas diagndsticas actuales se presentan como
elementos clave en el manejo de estos pacientes, pues permiten un enfoque terapéutico ajustado
a las necesidades individuales, mientras se avanza en la identificacion de causas previamente

no reconocidas.

ASPECTOS ETICOS
Se obtuvo el consentimiento informado del paciente, asegurando que comprendiera los
objetivos, procedimientos y posibles riesgos del reporte de caso. Ademas, la investigacion

recibid la aprobacion del Comité de Bioética institucional mediante el acta DEI-070-23.
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