Caso clinico

Sindrome de Wiinderlich asociado a
pielonefritis xantogranulomatosa y tuberculosis
renal en paciente pretrasplante renal

Wiinderlich syndrome associated with xantogranulomatous
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RESUMEN

Introduccion: la hemorragia renal espontanea subcapsular
o perirrenal de etiologia no traumatica es una afeccién poco
frecuente. El cuadro clinico se caracteriza por dolor de apari-
cién subita en el flanco, masa palpable y signos y sintomas de
choque hipovolémico. En 1856, Wiinderlich realiz6 la primera
descripcién clinica, denominéndolo «apoplejia espontdnea de
la capsula renal». La etiologia de esta entidad es variada. La
pielonefritis xantogranulomatosa es una variante rara, atipica
y severa, que corresponden a menos de 1% de las pielonefritis
crénicas. Se acompana con destruccién parcial o total del pa-
rénquima renal. La tuberculosis es una enfermedad infecciosa
causada por el bacilo Mycobacterium tuberculosis, su princi-
pal compromiso es pulmonar, seguido de la tuberculosis geni-
tourinaria, la cual representa de 20 a 40% de los casos de tu-
berculosis extrapulmonar. Entre los 6rganos genitourinarios,
la afectacion renal es la mds comtn, aproximadamente 80%.
Caso clinico: paciente masculino de 52 anos con anteceden-
te de tuberculosis genitourinaria, actualmente inactiva con
secuelas anatémicas en vias urinarias inferiores. Se presenta

ABSTRACT

Introduction: spontaneous subcapsular or perinephric renal
hemorrhage of non-traumatic etiology is a rare condition. The
clinical picture is characterized by sudden onset flank pain, a
palpable mass, and signs and symptoms of hypovolemic shock.
In 1856, Wiinderlich made the first clinical description, calling
it «spontaneous apoplexy of the renal capsule». The etiology of
this entity is varied. Xanthogranulomatous pyelonephritis is a
rare, atypical and severe variant, that corresponds to less than
1% of chronic pyelonephritis. It is accompanied by partial or
total destruction of the renal parenchyma. Tuberculosis is
an infectious disease caused by the bacillus Mycobacterium
tuberculosis, its main involvement is pulmonary, followed by
genitourinary tuberculosis, representing 20 to 40% of cases
of extrapulmonary tuberculosis. Among the genitourinary
organs, kidney involvement is the most common,
approximately 80%. Clinical case: a 52-year-old male
patient with a history of genitourinary tuberculosis, currently
inactive, with anatomical sequelae in the lower urinary tract.
He presented with sudden onset pain located in the right
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con dolor de inicio sabito localizado en flanco derecho, irra-
diado hacia fosa iliaca ipsilateral, acompanado de hematuria.
Biometria hemaética con hemoglobina de 8 g/dL. Se encuen-
tra actualmente en protocolo para trasplante renal debido a
enfermedad renal terminal secundaria a las secuelas por tu-
berculosis. Se realiza tomografia axial computarizada simple
abdomino-pélvica, donde es evidente una coleccién perirrenal
derecha de gran tamafno que se extiende por retroperitoneo
hasta fosa iliaca ipsilateral; posteriormente, en nueva biome-
tria hematica de control, disminucién de hemoglobina a 6 g/
dL y datos clinicos de hipovolemia, por lo que es hemotrans-
fundido y se realiza exploracién y nefrectomia derecha conco-
mitante debido a ruptura renal extensa. El reporte histopato-
légico describe pielonefritis xantogranulomatosa con tincion
de Ziehl-Neelsen negativa. Conclusiones: el cuadro clinico se
manifiesta como consecuencia de pérdida hematica renal agu-
da provocada por una causa no traumatica. Las opciones de
tratamiento van desde una actitud conservadora, nefrectomia
parcial o tumorectomia hasta la nefrectomia radical. El caso
que presentamos es el primero descrito secundario a pielone-
fritis xantogranulomatosa asociada con tuberculosis renal. El
sindrome de Wiinderlich es una entidad poco frecuente; sin
embargo, debe de considerarse como diagnéstico diferencial
sobre todo en pacientes con patologia renal asociada.

Palabras clave: sindrome de Wiinderlich, pielonefritis xan-
togranulomatosa, tuberculosis genitourinaria.

INTRODUCCION

La hemorragia renal espontanea subcapsular o peri-
rrenal de etiologia no traumatica es una afeccion poco
frecuente. El cuadro clinico se caracteriza por dolor de
aparicion subita en el flanco, masa palpable y signos
y sintomas de choque hipovolémico. Fue descrito por
primera vez por Bonet en 1700 y posteriormente, en
1856, Wiinderlich realizé la primera descripcion clini-
ca, denominandolo «apoplejia espontanea de la cap-
sula renal». Coenen, en 1910, presentd una serie de
13 casos utilizando por primera vez la denominacion

flank, radiating to the ipsilateral iliac fossa, accompanied
by hematuria. A complete blood count showed hemoglobin
of 8 g/dL. The patient is currently in a kidney transplant
protocol due to end-stage renal disease secondary to the
sequelae of tuberculosis. A simple abdominal-pelvic computed
tomography scan was performed, revealing a large right
perinephric collection extending through the retroperitoneum
to the ipsilateral iliac fossa. Subsequently, a new control
complete blood count showed a decrease in hemoglobin to
6 g/dL and clinical signs of hypovolemia. Therefore, the
patient was given a blood transfusion and a concomitant
exploration and right nephrectomy were performed due to
extensive renal rupture. The histopathological report describes
xanthogranulomatous pyelonephritis with negative Ziehl-
Neelsen staining. Conclusions: the clinical presentation
manifests as a consequence of acute renal blood loss caused
by a non-traumatic cause. Treatment options range from
conservative treatment, partial nephrectomy or lumpectomy,
to radical nephrectomy. The present case is the first described
secondary to xanthogranulomatous pyelonephritis associated
with renal tuberculosis. Wiinderlich syndrome is a rare entity;
however, it should be considered in the differential diagnosis,
especially in patients with associated renal pathology.

Keywords: Wiinderlich syndrome, xanthogranulomatous
pyelonephritis, genitourinary tuberculosis.

de sindrome de Wiinderlich. La etiologia de esta enti-
dad es variada, mas del 50% corresponde a patologia
tumoral, siendo el adenocarcinoma la causa mas co-
mun, seguido del angiomiolipoma. Otras causas me-
nos frecuentes son: hidronefrosis, discrasias sangui-
neas, tratamiento con anticoagulantes, enfermedades
sistémicas o rotura de quistes renales. El cuadro clini-
co descrito como sindrome de Wiinderlich se presenta
como consecuencia de la formacion de una coleccién
hematica en la celda renal provocada por una causa
no traumatica. La forma de presentacioén varia en fun-
cion de la cuantia de la hemorragia. Sélo en 20% de

Figura 1: Cortes axiales de tomografia axial computarizada simple donde se observa la extension del hematoma renal derecho.
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Figura 2: Corte sagital de tomografia axial computarizada simple donde
se aprecia la lesion del rifion derecho con gran desplazamiento inferior.

los casos se presenta en toda su expresion, denomi-
nada triada de Lenk, que consiste en dolor intenso de
aparicion subita en el flanco, masa palpable, y signos
y sintomas de choque hipovolémico. La etiologia de
este sindrome es variada; en mas de la mitad de las
ocasiones es debido a enfermedad tumoral. En una
amplia revision de la bibliografia, Cinman encontr6
una causa tumoral en 63% (30% de tumores malignos
y 33% benignos), asociados a enfermedad vascular en
25%, siendo la mas frecuente la periarteritis nudosa, y
patologia infecciosa en 12%. Para algunos autores, la
etiologia tumoral mas frecuente es el angiomiolipoma
y, para otros, los tumores malignos, como el adenocar-
cinoma renal. Las coagulopatias y las enfermedades
vasculares son las que siguen en frecuencia. Otras
causas mas raras de hemorragia renal espontanea
son: nefritis, hidronefrosis, enfermedades poliquisti-
cas, litiasis y afeccion de las estructuras perirrenales
(glandulas suprarrenales).’

La pielonefritis xantogranulomatosa es una varian-
te rara, atipica y severa, que corresponde a menos de
1% de las pielonefritis cronicas. Esta afeccion fue des-
crita por primera vez en 1916 por Schlagenhaufer; en
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1944, Osterlin la denominé xantogranuloma. Se acom-
pafia con destruccion parcial o total del parénquima
renal, siendo ésta la forma mas comun. La xantogra-
nulomatosis es un tipo particular de inflamacion que
puede ser debida a un defecto en el proceso de degra-
dacion de las bacterias en los macréfagos; especial-
mente cuando a la infeccion se agrega obstruccién por
litiasis. Los factores responsables de la acumulacion
de lipidos y colesterol en la lesion no estan definidos.
En el examen macroscépico, la anatomia patolégica
muestra, generalmente, un rifién amarillento, aumen-
tado de tamafio y con litiasis en su interior. Al examen
microscoépico, se encuentran macréfagos cargados de
lipidos (histiocitos espumosos), que explican su color,
ademas de la necrosis e infiltrado con leucocitos y cé-
lulas plasméticas.?

La tuberculosis es una enfermedad infecciosa
causada por el bacilo Mycobacterium tuberculosis, su
principal compromiso es pulmonar, seguido de la tu-
berculosis genitourinaria, la cual representa del 20 al
40% de los casos de tuberculosis extrapulmonar. En-
tre los 6rganos genitourinarios, la afectacion renal es
la mas comun, aproximadamente el 80%, el epididimo
en 22-55% y compromiso prostatico en 22-49%, estos
organos afectados por diseminacion hematdgena; en
concomitancia con la tuberculosis genitourinaria, los pa-
cientes presentan enfermedad renal crénica en 16%.°

La técnica de imagen que mejor establece el diag-
noéstico de este sindrome, permitiendo incluso determi-
nar su etiologia, es la tomografia computarizada. Las
opciones de tratamiento van desde una actitud conser-
vadora, nefrectomia parcial o tumorectomia, hasta la

Figura 3: Pieza quirdrgica muestra la lesion renal con un gran hematoma
en polo inferior roto.
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Figura 4: Pieza quirdrgica comparada con una jeringa septo de 60 ml
para referencia de tamafio de la pieza.

nefrectomia radical, dependiendo de las condiciones
anatomoclinicas de cada caso.*

CASO CLINICO

Paciente masculino de 52 afios con antecedente de
tuberculosis genitourinaria, actualmente inactiva con
secuelas anatémicas en vias urinarias inferiores.
Se presenta con dolor de inicio subito localizado en
flanco derecho, irradiado hacia fosa iliaca ipsilateral,
acompafiado de hematuria de aproximadamente de
seis horas de inicio. A la exploracion fisica se observa
abdomen irregular por aumento de volumen en flan-
co e hipocondrio derechos, con hipersensibilidad a la
palpacion en region anteriormente mencionada. Bio-
metria hematica (BH) con hemoglobina de 8 g/dL. Se
encuentra actualmente en protocolo para trasplante
renal debido a enfermedad renal terminal secundaria
a las secuelas por tuberculosis. Se realiza tomografia
axial computarizada (TAC) simple abdomino-pélvica,
donde es evidente una coleccién perirrenal derecha
de gran tamafo que se extiende por retroperitoneo
hasta fosa iliaca ipsilateral (Figuras 1 y 2). Posterior-
mente, en nueva BH de control se detecta disminucion
de hemoglobina a 6 g/dL y datos clinicos de hipovole-
mia, por lo que es hemotransfundido; se realiza explo-
racion y nefrectomia derecha concomitante debido a
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ruptura renal extensa. En las Figuras 3 y 4 se puede
observar la pieza quirargica extraida. El reporte histo-
patolégico describe pielonefritis xantogranulomatosa
con tincion de Ziehl-Neelsen negativa.

COMENTARIOS

El cuadro clinico se manifiesta como consecuencia de
pérdida hematica renal aguda provocada por una causa
no traumatica. Clinicamente puede presentarse triada
de Lenk, que consiste en dolor intenso de aparicion su-
bita en el flanco, masa palpable y signos y sintomas de
choque hipovolémico. La técnica de imagen de eleccion
es la tomografia computarizada.>” Las opciones de tra-
tamiento van desde una actitud conservadora, nefrecto-
mia parcial o tumorectomia hasta la nefrectomia radical.

CONCLUSIONES

El caso que presentamos es el primero descrito secun-
dario a pielonefritis xantogranulomatosa asociada con
tuberculosis renal. Sindrome de Wiinderlich es una
entidad poco frecuente; sin embargo, debe de consi-
derarse como diagnostico diferencial, sobre todo, en
pacientes con patologia renal asociada.
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