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Wunderlichov syndrom

Abstrakt

V roku 1856 bol nemeckym lekarom Carlom Wunder-
lichom prvykrat popisany vzacny, zivot ohrozujuci stav,
ktory je charakterizovany spontdnnym netraumatickym
krvacanim do oblicky subkapsularne a/ alebo perirenal-
ne.

V kazuistikdch z nasho pracoviska predstavujeme pri-
pad 52-ro¢nej zeny a 83-roéného muza, ktori boli prijati na
16zkové oddelenia pod obrazom neSpecifickej bolesti bru-
cha a chrbta. V priebehu hospitalizacie doslo u oboch pa-
cientov k zdvaznej anemizacii az k rozvoju hemoragického
Soku. Na zdklade urgentného CT vySetrenia s kontrastnou
latkou a potvrdenim pritomnosti retroperitoneélneho he-
matoému v teréne loziskového procesu, obaja podstupili
nefrektomiu. Histologicky sa jednalo o zakrvéacanie do
angiomyolipému u Zeny a do papilarneho rendlneho kar-
cindmu u muza.

NaSou pracou chceme predstavit' zriedkavy syndrom
krvacania do oblicky a vyzdvihnut’ vyznam rychlej a pres-
nej zobrazovacej diagnostiky.

Kracové slova: Wunderlichov syndréom, angiomyoli-
pom, rendlny karcindém, retroperitonedlny hematom.

Abstract

In 1856, German physician Carl Wunderlich first described
the rare life-threatening condition characterized by sponta-
neous non-traumatic hemorrhage into the subcapsular and
/ or peri-renal space.

In the studies, we present the case of a 52-year-old wo-
man and §3-year-old male who were admitted to the hospi-
tal with the image of nonspecific abdominal and back pain.
During hospitalization, both patients had been undergone
severe anemia and hemorrhagic shock was developed. Ur-
gent CT scan with contrast had confirmed the presence of
retroperitoneal hematoma, which was caused by kidney tu-
mor. Both patients had been undergoing nephrectomy. His-
tologically, the results were a angiomyolipoma in a woman
and papillary renal carcinoma in a man.

We present a rare syndrome of bleeding from the kid-

ney and highlight the importance of accurate imaging diag-
nostics.

Key words: Wunderlich syndrome, angiomyolipoma,
renal cell carcinoma, retroperitoneal hematoma.

Uvod

Wunderlichov syndrém je definovany ako spontanne, ne-
traumatické krvacanie z oblicky do subkapsularneho ale-
bo perirenalneho priestoru. Klinicky obraz syndromu bol
prvy krat opisany v roku 1856 nemeckym lekarom Car-
lom Wunderlichom [1]. Jedna sa pomerne o zriedkavy, ale
klinicky vel'mi zavazny, v niektorych pripadoch az Zivot
ohrozujuci stav.

Pri¢iny tohto zriedkavého syndromu mézu byt rézno-
rodé patologické stavy, ktoré postihuji obli¢ky. Krvacanie
je spontanne, vyvolavajucou pri¢inou nie je trauma ob-
licky. Z etiologického hl'adiska mézeme rozdelit’ priiny
spontanneho krvacania na neoplastické a neneoplastické.
Prevazna Cast’ pripadov je spojena s krvacanim z renal-
nych neoplazii. Vobec najcastejSou pric¢inou je krvacanie
z angiomyolipomu oblicky (AML) [3,6]. Riziko krvacania
u asymptomatickych AML sa uvadza v zavislosti na vel-
kosti loziska — nad 4 cm sa riziko vyrazne zvySuje. Medzi
d’alsie rizikové faktory krvacania patri rychly rast tumoru,
antikoagulacna terapia, hematologické variety, tehotenstvo
[2]. Z malignych neoplazii prevazuje krvacanie z renalneho
karcinomu (RCC). V niektorych pripadoch méze byt Wun-
derlichov syndrom prvou manifestaciou karcindmu [4].
Medzi neneoplastickymi pri¢inami dominuji vaskularne
ochorenia obli¢iek — vaskulitidy (najCastejSie polyarteri-
tis nodosa), aneuryzmy renalnych artérii, AV malformacie
a fistuly, pripadne renalna venézna tromboza. Z ostatnych
pricin st to nefritida, nefrolitiaza, cystické ochorenia a iné.

Waunderlichov syndrém je tradi¢ne asociovany s Len-
kovou triadou, ktora je charakterizovana akatnou lumbo-
-abdominalnou bolest'ou, palpovatelnou masou a znam-
kami hypovolemického Soku pri vnitornom krvacani.
Percentudlne su najcastejSimi priznakmi spontdnneho kr-
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vacania z oblicky bolest’ brucha (67 %), hemataria (40 %)
a priznaky hypovolemického Soku — hypotenzia, taychkar-
dia, tachypnoe (26.5 %) [5].

Diagnostickou metédou vol'by u Wunderlichovho syn-
dromu je CT vySetrenie, ktoré spol'ahlivo objavi pritom-
nost’ perirenalneho krvacania. Senzitivita vySetrenia na
odhalenie etiologie krvacania je stredna [3]. NizSiu senzi-
tivitu mé vysetrenie na preukazanie aktivnej extravazacie
kontrastnej latky (pri krvacani z neoplazii nutné presné na-
Casovanie vo v¢asnej arteridlnej faze) [2].

Manazment pacienta s Wunderlichovym syndromom
zavisi od klinického obrazu pacienta. Ak je krvacanie po-
merne limitované a pacient pozitivne reaguje na objemovu
resuscitaciu je mozné, aby bol lieCeny konzervativnou ces-

tou. Hemodynamicky stabilni pacienti mézu byt’ oSetreni
endovaskularne, s vykonanim selektivnej embolizacie kr-
vacajucej cievy. Hemodynamicky nestabilni pacienti mu-
sia byt vicsinou lieeni chirurgicky s parcidlnou alebo aj
totalnou nefrektomiou [1,6].

Kazuistika 1

52-ro¢na Zena bola prijatd pre dva dni trvajice bolesti
brucha a vomitus na chirurgické oddelenie s diagndzou
suspektnd apendicitida. Pacientka bola bez vyznamnej-
Sieho predchorobia. V klinickom obraze dominovala pal-
pacna citlivost’ v oblasti pravého hypogastria, mezogastria
s vyzarovanim smerom pod pravy rebrovy obluk. U pa-

Obr. 1. Kazuistika 1. Kontrastné CT vySetrenie brucha a malej panvy: prekrvacany angiomyolipoém pravej oblicky, retroperitonealny hematém vpravo,
vedTajsi nalez - uterus myomatosus.
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Obr. 2 Kazuistika 2. CT vySetrenie brucha a malej panvy: Retroperitonealny hematém a subkapsularny hematém vl'avo, loziskova 1ézia horného polu
lavej oblicky.

cientky boli pritomné znamky dehydratacie. V laborator-
nom obraze bola pritomna leukocytoza (12,90) a anémia
(RBC 2,58, Hgb 74 g/1). Mo¢ bol pozitivny na pritomnost’
krvi, pacientka mala v Case hospitalizicie menstruaciu.
Bolo realizované gynekologické vySetrenie s nalezom my-
omatdzne zmenenej maternice, ultrazvukové vysetrenie
preukézalo pritomnost’ vol'nej tekutiny v brusnej dutine.
Druhy den po prijati sa v laboratornom obraze zvyraz-
fiuje anemizacia, v klinickom obraze sa objavuju znamky
pocinajuceho hypovolemického Soku. Indikované bolo
urgentné kontrastné CT vysSetrenie brucha a malej panvy.
CT vysetrenie odhalilo pritomnost’ rozsiahlejSieho retro-
peritonealneho hematému vpravo. Na hornom poéle prave;j
oblicky detekovana tumoré6zna 1ézia rozmerov 8x7x8 cm,
ostro ohranicend, heterodenznej Struktiry, vratane denzit

tuku, s miernym postkontrastnym vysycovanim. Aktivny
leak kontrastnej latky nebol zobrazeny. Nalez bol hodno-
teny ako AML s krvacanim do retroperitonea. Ako vedlaj-
$i nalez bol popisany uterus myomatosus. Pacientka bola
prelozena na urologické oddelenie a urgentne operovana.
Vykonana bola pravostranna nefrektomia s evakuaciou
retroperitonealneho hematému. Na 10. defi hospitalizacie
bola pacientka v stabilizovanom stave prepustend do am-
bulantnej starostlivosti. Histologicky nalez potvrdil lozis-
kovo prekrvacany rendlny angiomyolipom.

Kazuistika 2

Nasim druhym pacientom bol star$i, 83-ro¢ny muz. Pa-
cient sa stazoval na priblizne tri tyzdn¢ trvajice bolesti
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v oblasti lumbo-sakralnej chrbtice s vyzarovanim do Ta-
vej dolnej koncatiny. Na zaklade uvedenych t'azkosti bol
prijaty na ortopedické oddelenie s pracovnou diagnézou
vertebroalgicky syndrom.

Jednalo sa o polymorbidneho pacienta (ischemicka
choroba srdca, arterialna hypertenzia, polytopny vertebro-
algicky syndrom ...), v dokumentacii pritomny udaj o cys-
tach obliciek a blizsie neSpecifikovanom loziskovom utva-
re lavej oblicky. V laboratérnom obraze pritomnd anémia
(RBC 2,37, Hgb 82¢g/1).

Na 7. deni hospitalizacie vznikaji u pacienta nahle
prudké bolesti v oblasti l'avého hypogastria, pacient je
hypotenzny. Dramaticky dochddza k zhorseniu klinické-
ho obrazu s rozvojom znamok tazkého hypovolomického
Soku, na zaklade ¢oho bol pacient prelozeny na oddelenie
anestézioldgie a intenzivnej mediciny. Urgentne realizova-
né ultrazvukové vysetrenie brucha preukézalo pritomnost’
masivneho retroperitonedlneho hematému vl'avo. Nasledne
bolo indikované aj kontrastné CT vysetrenie brucha a ma-
lej panvy. CT vySetrenie potvrdilo pritomnost’ rozsiahlého
retroperitonedlneho hematému vl'avo, ako suspektny zdroj
krvacania odhalilo na hornom poéle lavej oblicky ostro
ohrani¢ené ovalne tumoroézne lozisko rozmerov 4,1x5,
3x4,6 cm s postkontrastnym vysycovanim. Diferencova-
telny bol aj mensi subkapsularny hematom Sirky 3,3 cm.
Aktivny leak kontrastnej latky sa jednozna¢ne nezobrazil.

U pacienta bola zahajena objemova resuscitacia, vyko-
nand bola urgentnd laparatomia s evakuaciou hematému
a lavostrannou nefrektomiou. Nésledny histologicky nalez
dokézal pritomnost’ rendlneho papilarneho karcindmu
s vyraznym prekrvacanim. Pacient je v sicasnosti onkolo-
gicky dispenzarizovany, toho ¢asu bez recidivy ochorenia.

Diskusia

V uvedenych kazuistikdch bola vyvolavajiicou pri¢inou
Waunderlichového syndromu neoplazia oblicky. V prvom
pripade benigny AML, v druhom maligny RCC, ako najcas-
tejSie etiologické Cinitele spontdnneho krvacania z oblicky.
AML z prvej kazuistiky vyrazne presahoval vel'kost’ 4 cm,
Statisticky bol teda vysoko rizikovy na spontannu rupturu.

U oboch pacientov v klinickom obraze dominovala
bolest’ brucha, resp. lumbo-abdominalna bolest, v labora-
tornom obraze bola pritomné anémia a hematuria, u oboch
doslo k rozvoju hemoragického Soku v korelacii s udajmi

uvadzanymi v literature. Ako ukazuji kazuistiky ivodny
klinicky obraz moéze byt znacne nespecificky, v diferenci-
alnej diagnostike akutnych bolesti brucha je preto nutné pri
uvedenych priznakoch mysliet’ aj na moznost’ sporadicky
sa vyskytujuceho Wunderlichového syndrému.

CT vysetrenie ako diagnosticka metdda vol'by v oboch
pripadochch spolahlivo detekovala pritomnost” hematomu
v perirenalnom priestore a preukazala aj pritomnost’ tumo-
roznej 1ézie ako priCiny krvéacania. Aktivny leak kontrast-
nej latky nebol ani v jednom z pripadov detekovany.

Vzhl'adom k tomu, Ze u pacientov doslo k rozvoju he-
modynamickej nestability, boli urgentne chirurgicky ope-
rovani. V oboch pripadoch bola prevedena totalna nefrek-
tomia ako zivot zachranujuci vykon.

Zaver

Waunderlichov syndréom je zriedkava, vazna, zivot ohrozu-
juca komplikécia réznych patologickych stavov obliciek.
Priznaky syndromu casto nastupuju z plného zdravia, bez
vyznamnejSieho predchorobia. Najcastejsie vznika dosled-
kom netraumatickej spontdnnej ruptiry angiomyolipomu
oblicky. Vzniknuty stav vyzaduje rychlu a presnu diag-
nostiku a nasledntl urgentnu lieCbu. Zlatym Standardom
v diagnostike je kontrastné CT vySetrenie. U hemodyna-
micky nestabilnych pacientov je ¢asto nutné vykonat’ tran-
sabdomindlnu nefrektomiu ako zZivot zachratnujici vykon.
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