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RESUMEN

El sindrome de Wiinderlich, aunque raro, representa un desa-
fio diagnostico y terapéutico debido a la multiplicidad de etiologias
posibles y la clinica inespecifica. Las complicaciones diagnosticas
se agravan por la inestabilidad hemodinamica del paciente, lo que
también complica la eleccion del abordaje terapéutico adecuado.
Es crucial considerar diversos factores ademas de la estabilidad
hemodinamica, como la integridad de ambos rifiones, la etiologia y
los recursos disponibles. En este articulo se reporta el caso de una
paciente que ingreso al servicio de urgencias con un rapido dete-
rioro hemodinamico secundario a un sangrado renal no traumatico,
cuya causa etioldgica fue un angiomiolipoma, asi mismo se discute
el abordaje diagndstico y terapéutico, destacando los desafios y las
decisiones clave en el manejo de esta condicion.

Palabras clave: sindrome de Wunderlich, hemorragia renal es-
pontanea, hemorragia renal no traumatica, angiomiolipomas.

INTRODUCCION

El sindrome de Wiinderlich se caracteriza por una he-
morragia espontanea no traumatica en los espacios sub-
capsulares y/o perirrenales. Este sindrome, aunque raro,
representar una emergencia médica critica debido a su
inicio repentino y potencialmente mortal. Entre las causas
mas inusuales de este sindrome se encuentran los angio-
miolipomas renales, tumoraciones benignas de contenido
graso. Estas tumoraciones por lo general se presentan de
manera asintomatica y se descubren incidentalmente en
estudios de imagen. Sin embargo, su tendencia a la hemo-
rragia, especialmente en tumores de mayor tamafio o en
aquellos con componentes vasculares prominentes, puede
precipitar episodios agudos de sangrado masivo.

ABSTRACT

Wiunderlich syndrome, although rare, represents a diagnostic
and therapeutic challenge due to the multiplicity of possible etiolo-
gies and the nonspecific clinical presentation. Diagnostic complica-
tions are exacerbated by the patient's hemodynamic instability, which
also complicates the choice of the appropriate therapeutic approach.
It is crucial to consider various factors in addition to hemodynamic
stability, such as the integrity of both kidneys, the etiology, and the
available resources. This article reports the case of a patient who
presented to the emergency department with rapid hemodynamic
deterioration secondary to a non-traumatic renal hemorrhage, the
etiological cause of which was an angiomyolipoma. The diagnostic
and therapeutic approach is discussed, highlighting the challenges
and key decisions managing this condition.

Keywords: Winderlich syndrome, spontaneous renal hemor-
rhage, non-traumatic renal hemorrhage, angiomyolipomas.

En este manuscrito, describimos un caso de sindrome
de Winderlich debido a angiomiolipomas renales, desta-
cando la presentacion clinica, el abordaje diagnéstico y las
estrategias terapéuticas empleadas. Nuestro objetivo es
subrayar la importancia de un diagndstico oportuno y un
manejo interdisciplinario en el tratamiento de esta condi-
cion potencialmente fatal.

DEFINICION

El sindrome de Winderlich, también conocido como he-
morragia renal espontanea no traumatica, es una entidad
rara que se caracteriza por una hemorragia subita en los
espacios subcapsulares y/o perirrenales en ausencia de un
insulto traumatico.*3
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Aunque se trata de una condicién poco comun, cuenta
con un indice de mortalidad considerablemente alto; pues,
los retos a nivel diagnostico derivados de sus mudltiples
etiologias pueden generar un retraso y variabilidad en el
“abordaje”, generando complicaciones para el paciente.3#

Segun los datos mas recientes, este sindrome se ha do-
cumentado en aproximadamente 550 casos alrededor del
mundo durante un periodo de 84 afios. De acuerdo con la
Ultima revision sistematica disponible, realizada en 2016,
se reportaron 102 casos en un periodo de 16 afios lo que
recalca la rareza del sindrome.®

ETIOLOGIA

La etiologia del sindrome de Wiunderlich es diversa, y la
importancia de distinguir la causa del sangrado radica en
las implicaciones terapéuticas que tendra. Sin embargo,
justamente el reto de diagnosticar la etiologia deriva de su
multiplicidad; entre las causas mas reportadas podemos
encontrar:

e |Lesiones vasculares (17%-26%): poliarteritis no-
dosa, granulomatosis de Wegener, aneurisma ar-
terial.

e Tumoraciones benignas y malignas (61%-63%):
angiomiolipomas (31%-42%) y carcinoma de células
renales (15% al 30%)

e |nfecciones, enfermedad renal (7%): abscesos
corticales, aneurismas micoéticos y pielonefritis.

e Terapia con anticoagulantes, antiplaquetarios y
alteraciones hematologicas (4%).357

Dado que la etiologia del sangrado de la paciente estu-
diada en el presente articulo fueron angiomiolipomas, es
importante mencionar que éstos son neoplasias benignas
de origen mesenquimal cuya estructura comprende tejido
adiposo, vasos sanguineos y musculo liso. Representan
entre el 1 y 3% de todos los tumores renales y son mas
frecuentes en mujeres. La mayoria de los casos son asin-
tomaticos y se diagnostican como hallazgos incidentales.
Algunos de ellos pueden debutar con clinica de sangrado,
siendo esta su principal complicacién. Como factores de
riesgo para esta complicacion se han descrito el embarazo,
complejo de esclerosis tuberosa y un tamafio del angiomio-
lipoma mayor de 4 cm.8®

CLINICA

La presentacion clinica del sindrome de Winderlich es
muy variable ya que depende del nivel de la intensidad y
duracion del sangrado. A pesar de que no existen signos
patognomonicos se ha descrito una triada caracteristica,
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presente en hasta 15% de los casos, esta triada es mejor
conocida como Triada de Lenk y es caracteristica en pa-
cientes con sangrado abundante:
e Dolor intenso de tipo subito en flanco con irradiacion
a region costolumbar (52%-66%).
Aumento del volumen en la misma region (11%).
Manifestaciones de choque hipovolémico (30%-35%).

Los pacientes con sangrado escaso llegan a presentar-
se con una clinica menos severa en comparacion con la
triada de Lenk, estos sintomas abarcan leucocitosis (52%),
hematuria (7%-13%) y fiebre (7.5%).4°

DIAGNOSTICO

El diagnodstico representa un desafio clinico que parte
de la deteccién de hemorragia en los espacios subcap-
sulares y/o perirrenales en ausencia de antecedentes
traumaticos. Para realizar el hallazgo de la hemorragia,
asi como la etiologia existen varias técnicas de imagen,
como la tomografia axial computarizada abdominal
(TAC abdomen) simple o contrastada, resonancia mag-
nética (RMN), ecografia abdominal (USG) y radiologia
intervencionista.®810-12

Cada técnica presenta ventajas y limitaciones particula-
res, que deben considerarse en el contexto clinico especi-
fico. Por ejemplo, existen casos en los que la inestabilidad
hemodinamica del paciente no permitira acceder a la mejor
técnica diagnéstica, por la misma seguridad del paciente.
En estos casos podremos recurrir a técnicas como el FAST
(Focused Abdominal Sonography for Trauma) y la explora-
cién quirtrgica de emergencia (laparotomia exploratoria)
que, aunque se han descrito como técnicas enfocadas al
trauma nos pueden ayudar a evidenciar la presencia de
sangrado intraabdominal, con sus respectivas limitaciones
y especificaciones.314

Tomografia axial computarizada de abdomen (TAC de
abdomen) simple y contrastada

La TAC abdominal simple es la técnica mas utilizada
para identificar la presencia de hemorragia perinefrica,
pues ha logrado identificarla en hasta 100% de los casos,
asimismo tiene la ventaja de poder determinar la exten-
sion de la hemorragia y su etiologia en hasta el 90% de
los casos. ™15

En la TAC abdominal simple se detectara la hemorra-
gia como una lesion ocupante con alto valor de atenuacién
(40-70 unidades hounsfield [UH]); ayudando a determinar
la etiologia a partir de la identificacion de diferentes densi-
dades radiol6gicas propias de cada tejido.*

Los angiomiolipomas son detectados por la TAC abdo-
minal simple como una masa bien definida, con densidad
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homogénea o heterogénea predominantemente con ate-
nuacién grasa macroscopica (-15 y =30 UH). Sin embar-
go, es importante tener en cuenta que la presencia de
material graso macroscopico en una lesiéon dependiente
del rifibn no es un dato patognomoénico de angiomiolipo-
ma, pues este dato se ha reportado en menor medida en
carcinomas de células renales y otras etiologias, como
angiomiolipomas atipicos que presentan componente
graso de manera minima.4-18

El uso de la TAC abdominal con contraste debe ser
valorado en funcion del riesgo-beneficio, pues estos
pacientes suelen presentarse con lesion renal aguda,
aun asi, esta técnica. permite obtener imagenes de alta
resolucién del parénquima renal, la vasculatura y el sis-
tema colector. En el caso especifico del sindrome de
Winderlich la tomografia con contraste permitira iden-
tificar la extravasacion del material de contraste, definir
de mejor manera la vasculatura dafiada, la etiologia y
evidenciar la urgencia de intervenir de manera quirudrgi-
ca o por radiologia intervencionista.01°

Las nuevas técnicas de reconstruccién tridimensional
han sido de utilidad en varios casos en los cuales permitie-
ron identificar las estructuras renales junto con los elemen-
tos vasculares dafiados en tercera dimension, facilitando
asi el diagnéstico y el abordaje terapéutico.t®

Resonancia magnética

La resonancia magnética (RMN) es una técnica que
permite detectar la hemorragia perirrenal y su causa en
aquellos casos en los que la tomografia no fue conclu-
yente, pues aporta una mayor resolucion de los tejidos
blandos.81°

En casos de hemorragia aguda las anomalias en la
intensidad de la sefal en la resonancia magnética de-
penden del estadio de los productos sanguineos.61920
En el caso de esta técnica, la administracion de material
de contraste ayuda a identificar y describir mejor masas
renales subyacentes y causas vasculares. Asi mismo la
amplia resolucién de esta técnica en el estudio de tejidos
blandos y el componente graso caracteristico de los an-
giomiolipomas permite una facil identificacion de la etiolo-
gia del sangrado.®517-1¢

Ecografia abdominal

La ecografia abdominal es una técnica menos sensi-
ble que la TAC y RMN para detectar sangrado, sin em-
bargo, ha demostrado ser capaz de detectar sangrado
perinéfrico en aproximadamente 50%-80% de los casos.
Este hallazgo se identifica como una coleccién perin-
efrica con una densidad de isoecoica a hiperecoica que
desplaza el parénquima renal.** 14 Su eficacia ha resul-
tado menor para detectar la etiologia, pues Unicamente
lo ha logrado en el 50% de los casos reportados.**° Re-
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porta tener mayor utilidad para documentar la evolucién
de la hemorragia.**

La técnica Doppler se ha descrito de gran utilidad para
detectar patologias vasculares y diferenciar entre una
etiologia neoplasica de un angiomiolipoma, sin embargo,
existen técnicas mas especificas que pueden ser de mayor
utilidad para etiologias vasculares, como la arteriografia re-
nal, que permite identificar con mayor precision el sitio de
sangrado.®11:16

Radiologia intervencionista

Las técnicas de radiologia intervencionista (arteriografia
selectiva y la embolizacion) ademas de ayudar al diagnos-
tico pueden ayudar con el control rapido de la hemorragia
severa, evitando cirugias de emergencia.***®

ABORDAJE TERAPEUTICO

Para el abordaje de un paciente, partiendo desde su in-
greso al area de urgencias, habra que tomar en cuenta
dos factores: la situacion hemodinamica y la etiologia del
sangrado, segln el estado del paciente se escogera entre:
abordaje quirdrgico (nefrectomia radical o parcial), abor-
daje intervencionista (embolizacion del vaso sangrante) y
abordaje conservador.12519
e Abordaje quirargico: en este se encuentran la ne-
frectomia parcial y radical, siendo una de las op-
ciones mas frecuentes en pacientes con sindrome
de Wiinderlich, con datos de choque hipovolémico
y/o etiologia maligna. Su uso en casos de etiologia
neoplasica es de hasta el 73% de los casos, aun
asi, es igualmente (til en casos de etiologia des-
conocida que altera la estabilidad hemodinamica,
pues permite un abordaje rapido, aunque invasivo
de la hemorragia®
e Abordaje intervencionista: consiste en la embo-
lizacion de un vaso especifico (el vaso sangrante)
mediante distintos materiales, generando isquemia
del territorio irrigado y el cese de la hemorragia. Esta
técnica permite controlar rapidamente una hemorra-
gia severa de una manera poco invasiva, evitando
asi una cirugia de urgencia y sin comprometer el pa-
rénquima renal en su totalidad.32122
e Abordaje conservador: consiste en dar segui-
miento a la lesion mediante estudios de imagen se-
riados, en espera de la remision del sangrado o con
la finalidad de efectuar un diagnéstico etioldgico
adecuado, antes de realizar el abordaje definitivo.
Se han reportado casos de remision del sangrado
sin ninguna intervencion y sin evidencia de recu-
rrencia en un seguimiento minimo de tres meses.
Es importante tener en cuenta que este abordaje se
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reserva Unicamente para pacientes sin compromiso
hemodinamico o en los que el abordaje quirtrgico
esté contraindicado.?

Hemodinamicamente inestable no recuperable

Como es de esperarse, en un paciente hemodinami-
camente inestable se debera iniciar la reposicion de
liquidos o hemoderivados de manera inmediata con el
objetivo de lograr la estabilizacién, pues en caso de no
lograrlo, no estard en condiciones de realizarse los es-
tudios adecuados para determinar con precision la etio-
logia del sangrado.

Bajo este supuesto, es que son utilizadas las técnicas
de emergencia antes mencionadas (FAST, laparotomia
exploratoria), pues permiten establecer la presencia de
sangrado intraabdominal y una vez identificada la pre-
sencia de sangrado, son aplicables las técnicas para el
control de la hemorragia como nefrectomia parcial o to-
tal y la embolizacion.*#

Algunos autores sugieren que ante la presencia de
sindrome de Wiinderlich y sin una etiologia definida los
pacientes deben someterse preferentemente a una ne-
frectomia radical. Debido a la incidencia extremadamen-
te alta de pequefios tumores indetectables a los estu-
dios de imagen, que llegan a ser menores a los 2 cm de
tamafio y que pueden generar sangrados posteriores.*?

También existen casos de éxito en los que se reportd
un manejo conjunto de ambas técnicas (nefrectomia y
embolizacién). Primeramente, se logra estabilizar al pa-
ciente con la embolizacién del vaso sangrante; posterior
a ello, cuando existan mejores condiciones hemodina-
micas, se realiza la nefrectomia programada, mejorando
asi el prondstico de los pacientes.?324

Asimismo, ante la inestabilidad hemodinamica del pa-
ciente secundaria a una hemorragia de cualquier etiolo-
gia, se ha documentado el uso de ciertos medicamentos
como el acido tranexamico, un anélogo sintético de lisi-
na con fuerte actividad antifibrinolitica, que se usa habi-
tualmente para pacientes politraumatizados con riesgo
de sangrado o hemorragia activa, pues se ha reportado
disminuyen el riesgo de muerte en pacientes con trau-
matismos hemorragicos, mejorando el desenlace y dis-
minuyendo la cantidad de insumos requeridos para la
reanimacion.?s2¢

Se habla en diversos articulos sobre el uso efectivo
de este compuesto para controlar hemorragias masivas
incoercibles en pacientes con poliquistosis renal, per-
mitiendo mantener niveles de hemoglobina y funcién
renal estables.?® Este hallazgo sugiere que podria ser
también de utilidad en pacientes con sindrome de Win-
derlich en cualquiera de los manejos que decida abor-
darse, sin embargo, hace falta mayor investigacion al
respecto.
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Hemodinamicamente inestable recuperable

Existen ciertos pacientes, que, si bien cuentan con
un sangrado tan abundante que puede llegar a com-
prometer su estabilidad hemodinamica, en ocasiones
el sangrado no es tan abundante como para no po-
der ser recuperados hemodinamicamente con diferen-
tes técnicas de reanimacion. En estos casos hay que
priorizar la estabilidad para poder realizar los estudios
correspondientes con el fin de determinar la etiologia
particular.”

El abordaje posterior a la estabilidad es tan diverso
como las etiologias causantes del sindrome, pero es
importante revisar especificamente el abordaje ante un
paciente con ruptura de angiomiolipoma, por la trascen-
dencia en el presente articulo.

El diagndstico preoperatorio de un angiomiolipoma,
al tratarse una patologia benigna, puede evitar una ne-
frectomia innecesaria, lo que representaria una ventaja
muy importante en casos de pacientes monorrenos o
con afectacion bilateral.®

En el caso de un paciente que presenta ruptura de un
angiomiolipoma aunado a choque hipovolémico, el abor-
daje mas generalizado es la nefrectomia radical, debido
a la imposibilidad de diferenciar parénquima renal nor-
mal de la lesion hemorragica®!??! Sin embargo, existen
otras técnicas que valen la pena valorar, como la em-
bolizacion arterial selectiva, pues es una opcién menos
invasiva, mas novedosa, segura y efectiva que permite
controlar el sangrado y preservar el parénquima renal lo
mas posible.?224

La embolizacién del vaso sangrante ha demostrado
tener menores indices de mortalidad (2.3%) en compa-
racién con el indice con el tratamiento quirdrgico parcial
(14%); asi como una estancia hospitalaria media mas
corta (7 dias), comparados con la media quirdrgica (8-10
dias).5t221 Por estos hallazgos la nefrectomia parcial o
total debe reservarse para aquellos casos en los que la
embolizacién no consigue detener el sangrado, como en
el caso reportado en este articulo.®®

Hemodinamicamente estable

En los pacientes hemodinamicamente estables y que
cuenten con diagnoéstico certero del sindrome de Win-
derlich, derivado de los estudios (TAC abdominal, RMN,
USG) se puede recomendar el abordaje conservador, o
bien, el intervencionismo radiologico.>8

Muchos autores consideran que las lesiones asinto-
méticas no requieren tratamiento, independientemente
de su tamafio. Sin embargo, otros autores recomiendan
que aquellas tumoraciones mayores de 4 cm reciban
manejo intervencionista (embolizacidn selectiva), debido
al mayor riesgo de formacién de aneurismas y su subse-
cuente ruptura.8®
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CASO REPORTADO

Se trata de paciente femenino de 59 afios de edad con an-
tecedente de artritis reumatoide, quien ingresa a urgencias
por presentar dolor de tipo subito ENA 10/10 en fosa iliaca
derecha, con irradiaciéon en hemicinturén a regién lumbar.
Ala exploracion fisica, signos vitales: presenta taquicardia
de 121 latidos por minuto, frecuencia respiratoria 22 por
minuto, tension arterial 119/66 mmHg, saturacién por oxi-
metria de pulso de 95%, temperatura 36.4 °C. El abdomen
se mostré con rigidez de predominio derecho, dolor a la
palpacion superficial en hipocondrio derecho y Giordano
positivo. Al ingreso se inicié analgésico y se solicité tomo-
grafia de abdomen simple con evidencia de neoformacion
en ambos rifiones con dimensiones de 8 x 12 cm del lado
derecho y de 10 x 8 del lado izquierdo. (Fig. 1). Laborato-
rios generales: leucocitosis a expensas de neutréfilos, he-
moglobina de 13 mg/dL. Se complement6 con Tomografia
de abdomen contrastada para caracterizar lesiones, en la
cual se evidencio pérdida de la morfologia de ambos rifio-
nes a expensas de angiolipomas, el de mayor tamafio en
el polo inferior del rifién derecho que mide 17 x 13 cm el
cual presenta datos de sangrado activo de localizacion in-
tracapsular, escaso liquido libre en corredera parietocélica
derecha y fosa iliaca derecha. (Fig. 2).

Aproximadamente 2 horas posterior a su ingreso, pa-
ciente presentd descenso de la TAM (tension arterial me-

dia) de manera subita, ameritando soporte con vasopre-
sor, se solicité gasometria venosa en la cual se observo
descenso en la hemoglobina de 3 mg/dL con respecto al
valor registrado a su llegada (13 mg/dL). Se administré
acido tranexamico 1 gramo intravenoso para 10 minutos y
1 gramo para 8 horas. Fue tratado con embolizacion tran-
sarterial de arteria polar inferior derecha aparentemente
sin complicaciones. Aproximadamente 24 horas posterior
al procedimiento, por persistencia de datos de choque
hipovolémico se realiz6 nueva tomografia de abdomen
contrastada reportando incremento en sangrado sin iden-
tificar jet de sangrado activo. Por este motivo se realizé
nefrectomia radical derecha y drenaje de hematoma re-
nal y cavorrafia. Durante el procedimiento se evidenci6
la presencia de hematoma renal derecho de 20 cm, pre-
sencia de lesion advertida de vena cava, sangrado 2500
mL. Se continué manejo con &cido tranexamico y dosis
aisladas de complejo protrombinico los primeros 3 dias
de su estancia hospitalaria. En total se transfundieron 11
concentrados eritrocitarios, 2 plasmas frescos congela-
dos y 1 aféresis plaquetaria. Posterior a la nefrectomia
se inici6 manejo antibiético con ceftriaxona durante dos
dias. Se mantuvo hemodinamicamente estable, sin fiebre
y con mejoria en la sintomatologia, cumpliendo con es-
guema de antibidtico, adecuada tolerancia a la via oral
y adecuados volimenes urinarios, motivo por el cual se
decide su egreso.

Figura 1. Tomografia de abdomen simple, preembolizacion. A) y B) Corte axial y corte coronal. Se evidencia perdida de la morfologia renal a
expensas de mlltiples lesiones heterogéneas. La mayor de ellas en el polo inferior del rifién derecho que mide 8 x 12 cm. C) En el rifién iz-

quierdo la lesion mayor de 10 x 8 cm.
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Figura 2. Tomografia de abdomen contrastada, preembolizacion. A) y C) Corte axial y corte coronal donde se evidencia perdida de la morfologia
renal a expensas de multiples lesiones heterogéneas y extravasacion del medio de contraste en lesién derecha. B) Corte coronal donde se ob-
serva vasculatura renal derecha con extravasacion de medio de contraste, indicando posible ruptura vascular.

CONCLUSION

En este manuscrito presentamos el caso de una paciente
con sindrome de Winderlich, con angiomiolipomas rena-
les, una condicién infrecuente pero clinicamente signifi-
cativa, debido a la manifestacion abrupta de hemorragia
retroperitoneal espontanea que destaca la importancia de
un diagnéstico y abordaje rapidos y precisos. El manejo
exitoso de esta paciente fue posible gracias a la interven-
cion temprana, que incluy6 reanimacion efectiva, estudios
de imagen avanzados para la identificacion y evaluacion
de la hemorragia, asi como para definir el diagnostico etio-
I6gico, seguido de una intervencion radiolégica y quirargica
oportunas para controlar el origen del sangrado.

La importancia de este caso radica en la necesidad de
un alto indice de sospecha clinica en pacientes con fac-
tores de riesgo conocidos y resalta la relevancia de un
enfoque multidisciplinario y oportuno para el diagnostico y
tratamiento de esta condicion.

CONFLICTOS DE INTERES: los autores declaran no
tener conflicto de interés.
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