
Presentamos un caso de hemorragia renal espontá-
nea o de síndrome de Wünderlich secundario a an-
giomiolipoma. Constituye una urgencia vital. Las

manifestaciones clínicas y la utilización de la tomografía
computarizada (TC) son la base para obtener el diagnósti-
co definitivo y orientar la actitud terapéutica hacia una ci-
rugía conservadora, siempre que sea posible, aunque en
nuestro caso el tratamiento fue la nefrectomía.
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Síndrome de Wünderlich: angiomiolipoma renal
multicéntrico

Nota clínica

We report another case of a spontaneous renal hae-
morrage or Wünderlich syndrome secondary to
angiomyolipoma. It is an emergency and life-thre-

ating condition. The clinical manifestations and the use of
computed tomography are recommended to achieve a de-
finitive diagnosis and to determine the attitude to follow,
trying to use a conservative surgery whenever possible,
although our case was treated with nephrectomy.
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INTRODUCCIÓN

El síndrome de Wünderlich1 o hemorragia renal espontá-
nea es una entidad muy infrecuente, pero que puede compro-
meter seriamente la vida del paciente. La etiología obedece
a múltiples causas, siendo el adenocarcinoma renal la más
frecuente seguida del angiomiolipoma2. La clínica típica es
un dolor lumbar, súbito, sin hematuria. La tomografía com-
putarizada (TC)3 constituye el método diagnóstico de elec-
ción puesto que caracteriza el tumor, detecta su contenido en
grasa y define la extensión del sangrado retroperitoneal.
Orienta el tratamiento idóneo en cada caso, si es posible la
cirugía conservadora, o más modernamente con la resonan-
cia magnética (IRM)4,5 y la angiografía6, la embolización se-
lectiva7. En el caso presentado, a pesar de que la etiología

fue benigna, la situación clínica del paciente obligó a la ne-
frectomía.

CASO CLÍNICO

Paciente de 49 años, sin antecedentes de interés, que acu-
de al hospital por dolor brusco, muy intenso, localizado en hi-
pocondrio derecho, irradiado a la fosa lumbar ipsilateral, con
náuseas y vómitos.

A su ingreso, paciente estable hemodinámicamente, pero
durante el día aumenta el dolor y la distensión abdominal con
anemización progresiva, por lo que se indica el TC y se deci-
de cirugía urgente. Se describen a continuación los hallazgos
semiológicos encontrados en el TC convencional, realizado
de urgencia sin y con contraste intravenoso así como los ha-
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llazgos confirmados primero en el acto quirúrgico y después
en la pieza de nefrectomía de la anatomía patológica.

– TC sin y con contraste intravenoso (i.v) (figs. 1, 2):
masas renales derechas, en situación póstero-externa, con den-

sidad mixta: áreas grasas junto con un importante hematoma
perirrenal, que desplazan la vena cava y el duodeno hacia de-
lante y hacia dentro.

– Anatomía patológica (macroscópica) (fig. 3): pieza de ne-
frectomía derecha. Adherido a la cápsula renal se identifica un
enorme coágulo sanguíneo que infiltra el tejido adiposo. En el
polo superior, se observa masa mal definida, de al menos 6 cm
de diámetro, de aspecto adiposo con coágulos de sangre. Se iden-
tifica otro segundo nódulo, de al menos 4 cm de diámetro, en
contigüidad con el primero, que deforma el riñón en sentido me-
dial.

DISCUSIÓN

El síndrome de Wünderlich o hemorragia perirrenal es-
pontánea de localización intra, perirrenal o subcapsular fue
descrito en 18561. Aunque es una entidad rara, su conocimien-
to y sospecha es importante pues puede comprometer seria-
mente la vida del paciente.

En una revisión bibliográfica realizada en 19742, la etiolo-
gía más frecuente corresponde a tumores, 58%, causas vascu-
lares 20%, infecciosas 10%, alteraciones-discrasias sanguíneas
5,1% y miscelánea 3,9%. La etiología tumoral más frecuente
es el adenocarcinoma, 33%, seguido por el angiomiolipoma
24%.

El angiomiolipoma2,3 es un tumor benigno de origen ha-
martomatoso compuesto por grasa, músculo liso y vasos.
Aunque nunca se han encontrado metástasis, excepcionalmen-
te se ha descrito la degeneración sarcomatosa o la invasión de
la vena cava. Su frecuencia se estima en el 8%. Se distinguen
dos formas clínicas:

– El angiomiolipoma aislado de predominio en mujeres
5:1 y que presenta mayor tendencia al sangrado, probable-
mente porque su detección es más tardía y, por tanto, presen-
tan mayor tamaño. La mayoría permanecen silentes y se des-
criben como hallazgo casual en las exploraciones
radiológicas; no obstante el 82% de los mayores de 4 cm son
sintomáticos8,9. La hemorragia retroperitoneal es la complica-
ción más importante (9%), cursa con inestabilidad hemodiná-
mica, dolor lumbar y a veces hematuria.

– La segunda forma, que generalmente se asocia a la es-
clerosis tuberosa, no muestra un predominio por sexos, se de-
tecta en edades jóvenes y aparece en forma de múltiples lesio-
nes de pequeño tamaño, generalmente bilaterales.
Aproximadamente un 50% de los enfermos presentan estig-
mas de la esclerosis tuberosa y un 80% de enfermos con en-
fermedad de Bourneville presentan angiomiolipomas.

Figura 3.

Figura 2.

Figura 1.



La clínica es insidiosa y la típica triada de Lenk sólo se
presenta en el 20% de los casos. La actitud inicial debe ser
evaluar hemodinámicamente al paciente y realizar el diagnós-
tico de imagen mediante ecografía y TC, técnica de
elección3,4, que permite tipificar el tumor, detectar la presencia
de grasa y valorar la extensión del hematoma retroperitoneal.

La detección de grasa dentro del tumor es prácticamente
patognomónica de angiomiolipoma3. Los lipomas y liposarco-
mas renales son prácticamente excepcionales y se han descrito
casos de adenocarcinomas y de oncocitomas con áreas grasas
en su interior.

La técnica tomográfica debe ser la idónea para tipificar la
etiología del sangrado retroperitoneal (ej, traumatismo, vascu-
litis, tratamiento anticoagulante). Si no es visible, el objetivo
es descartar con fiabilidad la etiología tumoral maligna10, por
lo que la TC debería completarse mediante TC helicoidal o
IRM, si las condiciones del paciente lo permiten. 

Si aún así no fuese concluyente, la angiografía es la técni-
ca de elección6 y, además, actualmente puede ser también te-
rapéutica7,11.

Habitualmente, el hipernefroma presenta calcificaciones
distróficas, es más heterogéneo y carece de grasa. La TC debe
realizarse con una técnica óptima, por tanto en dos fases, sin
y tras la administración de contraste intravenoso, con el fin de
no enmascarar áreas de calcio y hemorragia. Actualmente, en
los hospitales más modernos también se dispone de IRM con
secuencias de supresión grasa, pero quizás, dada la larga dura-
ción de estas secuencias, sea menos práctico en un enfermo
con inestabilidad hemodinámica.

Otro problema de diagnóstico lo constituyen aquellos
tumores con gran componente miogénico, con valores den-
sitométricos muy altos, por lo que en estos casos dudosos
se recomienda la punción con aguja fina y/o la IRM. Así

mismo, puede ser difícil la detección de pequeños tumores
con densidad grasa que queda enmascarada en el seno de un
gran hematoma retroperitoneal, clave diagnóstica muy im-
portante.

El valor de la tomografía se centra en evaluar la extensión
del hematoma retroperitoneal y definir los compartimentos re-
troperitoneales subcapsular, peri y pararrenal. En los casos en
que no se logra determinar la causa del sangrado es necesaria
la realización de la angiografía que además modernamente es
también una técnica terapéutica que permite una actitud con-
servadora con buenos resultados6,7,11.

Se tiende, siempre que la clínica y la hemodinámica
del paciente lo permitan, a un tratamiento conservador en
los casos de etiología benigna, reservando la nefrectomía
para los casos malignos o bien que comprometan la vida
del paciente, como en el caso presentado. Algunos autores
aconsejan la realización selectiva de IRM para caracterizar
todas las neoplasia renales susceptibles de nefrectomía par-
cial.

Los datos actuales aconsejan o sugieren que la emboliza-
ción arterial selectiva es la técnica de elección para los an-
giomiolipomas sintomáticos, obteniéndose buenos resulta-
dos11.

En situaciones inestables estaría indicada la cirugía de ur-
gencia con nefrectomía pero, si la situación clínica lo permite,
se intentará una actitud conservadora con embolización arte-
rial selectiva.

Los pacientes con pequeños angiomiolipomas pueden tra-
tarse simplemente con observación. La embolización intraar-
terial puede indicarse en tumores mayores de 4 cm y que pre-
senten signos de sangrado continuo. La nefrectomía se reserva
para los casos malignos o que comprometan la vida del pa-
ciente11.
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