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Sindrome de Winderlich
causado por angiomiolipoma renal
de pequenas dimensiones
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® RESUMEN

La hemorragia renal o perirrenal espontanea, conocida
también por sindrome de Wunderlich es una entidad
rara que puede poner en peligro la vida. Aqui se pre-
senta un caso de paciente masculino de 33 anos con
antecedentes de hipertension arterial, el cual acudio
a nuestro servicio por dolor subito en flanco derecho
acompanado de palidez, taquicardia e hipotension, rea-
lizandose estudios de gabinete complementarios con
sospecha de angiomiolipoma renal. Se efectud nefrec-
tomia radical con diagnoéstico histopatolégico de angio-
mioipoma renal. Nuestro manejo fue con estabilizacion
de estado de choque, protocolo diagnostico de gabinete
y nefrectomia radical con evolucion favorable. Se hace
una revision de la literatura.

Palabras clave: sindrome de Winderlich, angiomioli-
poma.

B ABSTRACT

Spontaneous perirenal or renal hemorrhage also known
as Wunderlich Syndrome is a rare event that can be
life-threatening. The case of a 33-year-old male patient
is presented. The patient had a medical history of high
blood pressure and he came fo our service because
of a sudden pain in the right flank. Other symptoms
were paleness, tachycardia and low blood pressure.
Complementary laboratory studies were carried
out because renal angiomyolipoma was suspected.
Radical nephrectomy was performed and histopathological
diagnosis was renal angiomyolipoma. Management
included stabilizing the patient in shock, laboratory study
diagnostic protocol and radical nephrectomy with favorable
progression. The medical literature was also reviewed.
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® OBJETIVO

Se presenta un caso de hemorragia retroperitoneal por
sangrado espontaneo de un angiomiolipoma renal, su
manejo, evolucion y revision de la literatura.
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H CASO CLINICO

Masculino de 33 anos sin antecedentes heredofamiliares
de importancia, hipertenso de 6 afios de evolucién contro-
lado con dieta. Inici6é su padecimiento actual doce horas
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Imagen 3. Angiorresonancia.

antes de la valoracioén inicial por dolor de inicio su-
bito en flanco derecho que se irradiaba a mesogastrio,
se acompano de palidez progresiva sin hipersensibilidad
o hematuria, motivo por el cual acudi¢ a médico par-
ticular quien lo refiri6 a nuestro servicio por hallazgo
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de tumor renal solido en ultrasonido. A su ingreso
se realiz6 control de choque hipovolémico con con-
centrados eritrocitarios y soluciones cristaloides. Al
examen fisico del paciente, no se encontraron mani-
festaciones anormales en vias respiratorias. El esta-
do cardiovascular con taquicardia e hipotension. En
la exploracion de abdomen se encontrd un tumor en
hipocondrio derecho de 15 cm por debajo del rebor-
de costal de forma ovoide, superficie lisa y consisten-
cia ahulada, ligeramente movil en el borde inferior,
ademas dolor a la palpaciéon media y profunda. Los
genitales de acuerdo a la edad, las extremidades sin
alteraciones. Se realiz6 ultrasonido renal con eviden-
cia de masa renal s6lida heterogénea, principalmente
hiperecogénica de la cual no se puede determinar su
tamano. El paciente presento respuesta adecuada a la
administracion de volumen, se decidié continuar con
su estabilizacion.

Una vez en mejor estado general se realizd to-
mografia axial computarizada que mostrd una
imagen de un tumor renal derecho de 10 UH hete-
rogéneo que desplazaba en sentido posteroinferior
y medial al rindén (Imagen 1). Las dimensiones del
tumor fueron de 15 cm en sentido longitudinal y 10
cm en sentido transversal, de caracteristicas hete-
rogéneas con un refuerzo de -30 UH al administrar
medio de contraste, lo que aumento la sospecha de
angiomiolipoma renal. Se realizd resonancia mag-
nética con reconstruccién vascular, en la cual se
observo hiperintensidad en T1, isointensidad en T2,
sin delimitar el tumor y con sangrado con dimension
aproximada de 6-7 cm de diametro (Imagen 2). En
la angiorresonancia se observod pobre vasculatura,
incrementando la sensibilidad diagnostica para an-
giomiolipoma (Imagen 3).

Se realiz6 nefrectomia radical derecha con hallaz-
gos de hematoma retroperitoneal, sin sangrado activo
y con presencia de tumor renal de 7 cm. El diagnosti-
co histopatolégico fue de angiomiolipoma renal (AR)
(Imagénes 1y 2).

® REVISION DE LA LITERATURA

El angiomiolipoma es una neoplasia renal benig-
na, en alguna ocasion considerada como un raro
hamartoma, es reconocido actualmente como una
neoplasia relativamente comun con una inciden-
cia aproximada de 10 millones de personas a nivel
mundial, que de acuerdo a un estudio japonés que
involucraba a 17,941 pacientes se presentd con una inci-
dencia de 0.1% en hombres y 0.22% en mujeres. De
los cuales entre 64 y 77% de los tumores < 40 mm
es asintomatico, mientras que 82 a 90% de los pa-
cientes > 40 mm es sintomatica. La triada de Lenks
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incluye dolor en flanco, hipersensibilidad en la masa
palpable y signos de sangrado interno (hematuria).
El dolor en flanco se presenta en 41%, masa palpa-
ble y hematuria 119%.'-

La hemorragia retroperitoneal es una condicion
que pone en riesgo la vida con diagnéstico por san-
grado en 15%, después del carcinoma renal el angio-
miolipoma constituye la segunda causa de sangrado
retroperitoneal. La tendencia a la ruptura se ha aso-
ciado a estructuras vasculares pobres de elastina. La
mayoria de los pacientes con dolor severo en flan-
co y masa palpable presentan hemorragia en 20 a
30%'],4,5

El diagnostico puede hacerse por diversos mé-
todos debido a sus caracteristicas imagenologicas
unicas. El reto diagnoéstico es diferenciar el angio-
miolipoma de un tumor renal maligno. El ultraso-
nido muestra imagenes intensamente hiperecoicas
con una sombra acustica; esta neoplasia es la mas hi-
perecoica debido al contenido graso, interfaces
tisulares y tejido vascular extenso. Sin embargo,
del 8 a 47% de las lesiones neoplasicas por carcino-
mas renales muestran las mismas caracteristicas. Las
condiciones antes citadas pueden variar por el con-
tenido muscular de la lesion. Este motivo es la indi-
cacion para la realizacion de una TAC; ésta muestra
atenuacion de menos de 10 UH antes de la adminis-
tracion de contraste con aumento en 3 veces de -15
0 -30 UH que aumentan la especificidad. En algunos
casos el diagnostico se vuelve complicado por un
bajo contenido de grasa, sin embargo, una atenua-
cion homogénea en la tomografia reforzada puede
ser diagnostica. La resonancia magnética se observa
intensa en T1 por el alto contenido de grasa, T2 por
el contrario se muestra isointenso, estas caracteristi-
cas no se consideran patognomoénicas debido a que
tumores vasculares o quistes con un alto contenido
proteico presentarian las mismas caracteristicas.®
Patologicamente existen dos tipos de angiomioli-
pomas: el clasico contiene musculo liso, vascular,
graso y raramente infiltracion perirenal, el segundo
tipo contiene un cuarto componente de células epite-
lioides perivasculares, haciéndolo mas agresivo que
el angiomiolipoma tradicional, de aqui la variacion
invasiva que constituye una variacion maligna. Los
marcadores inmunolodgicos principalmente HMB-45
que marca células perivasculares de tipo epitelioide.
Otros marcadores son la actina y CD-68.7 El trata-
miento esta indicado en la sospecha de malignidad,
hemorragia espontanea, sintomatologia intensa y
riesgo de ruptura. Con el objetivo central de preser-
var la funcion renal. Las indicaciones de tratamiento
aun no estan bien definidas, se basan en que tumores
mayores a 4 cm pueden ser tratados con procedimientos
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Imagen 4. Vista microscopica.

Imagen 5. Pieza de patologia.

quirurgicos debido a las complicaciones posibles.
Con tratamientos no invasivos en tumores asintoma-
ticos menores a este tamafno.*

H DISCUSION Y CONCLUSIONES

Esta es una entidad rara cuyas manifestaciones van
desde so6lo hematuria y dolor hasta choque hipovolé-
mico y muerte. El diagnostico es importante por ser
diagnostico diferencial de carcinoma renal y la varian-
te maligna del mismo angiomiolipoma. Su manejo no
esta bien definido y va desde la nefrectomia radical
hasta incluso la embolizacion. Por su baja frecuencia
de presentacion y hemorragia severa, es importante
tenerla presente e indicar su manejo de acuerdo al ta-
mano y la severidad del sangrado.
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En la casuistica del Hospital “Manuel Gea Gonzalez”,
existen tres casos publicados sobre el sindrome de
Wunderlich, con diferentes etiologias, se considera
de dificil abordaje, por sintomas inespecificos. Se tra-
ta agresivamente por las consecuencias que genera,
como hemorragia severa y choque hipovolémico.
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