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Sindrome de Wunderlich em Doente

com Poliarterite Nodosa

Resumo

Abstract

O síndrome de Wunderlich é uma entidade clínica pouco frequente que se caracteriza por ruptura

espontânea do rim com consequente hematoma retroperitoneal.

Várias patologias podem originar o síndrome, destacando-se pela sua maior frequência os

tumores renais e as doenças vasculares.

Apresentamos o caso clínico de um hematoma retroperitoneal numa doente

internada por insuficiência renal aguda (IRA) no contexto de uma poliarterite nodosa (PAN).

Síndrome de Wunderlich, hematoma retroperitoneal, poliarterite nodosa.

The Wunderlich syndrome is an infrequent clinical entity characterized by spontaneous rupture of

the kidney with consequent retroperitoneal hematoma.

Several pathologies can originate the syndrome, most frequently renal tumors and the vascular

diseases.

The authors report a case of a retroperitoneal hematoma in a patient admitted for acute renal

failure (IRA) in the context of a polyarteritis nodosa (PAN).

Wunderlich syndrome, retroperitoneal hematoma, polyarteritis nodosa.
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Introdução

A PAN é doença sistémica caracterizada por

vasculite necrosante que afecta as pequenas e mé-

dias artérias, resultando em micro-aneurismas que

em raras ocasiões podem romper. Afecta múltiplos

sistemas orgânicos, incluindo pulmões, pele, articu-

lações e rins (estes atingidos em 80% dos doentes).
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A afecção renal pode variar desde um sedimento

urinário nefrítico com ligeiro comprometimento da

taxa de filtração glomérular até uma glomerulonefrite

rapidamente progressiva.

Verifica-se a presença de anticorpos antinuclea-

res circulantes em 70 a 80% dos doentes (1).

Doente de 79 anos com antecedentes de aciden-

te vascular cerebral há 6 anos (sem sequelas), hiper-

tensão arterial e bronquite. Medicada com salbuta-

mol, brometo de ipatrópio, bedenoside, captopril,

ácido acetilsalicílico e diazepan.

Internada em Novembro de 2001 para estudo de

IRA tendo-se posteriormente diagnosticado PAN.

Apresentava quando foi internada edemas generali-

zados, crepitações pulmonares, sinais cutâneos de

vasculite, TA: 160/90 mmHg, TAx: 37ºC, PR:90 ppm e

FR: 18 cpm. Analiticamente apresentava leucocitose

(40,1 x 10^5/ml) com neutrofilia (89%), hemoglobina

de 10,6 mg/dl, ureia de 199 mg/dl e creatinina de 5,1

mg/dl. No Rx pulmonar observava-se infiltrado inters-

ticial difuso e a ecografia abdominal não revelava

alterações patológicas.

Durante o internamento a doente melhorou clini-

camente, apresentando também melhoria dos valo-

res analíticos.

A 17 de Janeiro a doente teve um agravamento

súbito do estado clínico: dor no flanco esquerdo de

aparecimento súbito e instabilidade hemodinâmica

(TA: 90/70 mmHg PR: 100 ppm). Apresentava uma

massa palpável no flanco esquerdo.

É submetida a tomografia computorizada (TC)

que revela extenso hematoma retroperitoneal des-

Caso Clínico

de o polo superior do rim esquerdo até à região

pélvica.

É então realizada uma angiografia com intuito

terapêutico, observando-se extravasamento de con-

traste mais acentuado ao nível do polo inferior do rim

esquerdo; no mesmo rim são ainda evidentes peque-

nos microaneurismas (característicos da PAN). (Fig. 2)

Optou-se por realizar embolização selectiva da

artéria renal esquerda obtendo-se a desvasculariza-

ção da maioria deste orgão e desaparecimento do

foco hemorrágico. (Fig. 3)

Após esta atitude terapêutica a doente reinicia a

melhoria clinica que já vinha evidenciando.

O estado clínico agrava-se em finais de Janeiro de

2002 em consequência da patologia respiratória,

acabando por falecer a 30 de janeiro de 2002.

A hemorragia retroperitoneal espontânea de ori-

gem renal foi referida em 1700, por Bonet, tendo sido

descrita a primeira vez em 1856 por Wunderlich (2).

O síndrome pode ter diversas etiologias sendo a

patologia tumoral a mais frequente, surge em 63%

dos doentes, seguida da patologia vascular em 26%

dos doentes (que inclui 12% com PAN) e em 7% dos

doentes com infecções renais. Pode surgir também

em doentes com patologia renal quística, com

discrasias sanguíneas, medicados com antiagre-

gantes plaquetários ou hipocoagulantes. Por vezes é

impossível diagnosticar a causa da hemorragia.

Os tumores malignos são a etiologia mais fre-

quente (33%) sendo o adenocarcinoma renal a his-

tologia predominante e embora raramente surjam

também sarcomas, carcinomas de células transicio-

nais ou metástases (3).

Em 30% a hemorragia surge na sequência de

tumores benignos, dos quais se destaca pela sua

maior frequência o angiomiolipoma. Este pode surgir

no contexto da esclerose tuberosa ou doença de

Bourneville, sendo bilateral ou unilateral quando

surge não associado a estas doenças. O risco de

hemorragia retroperitoneal aumenta consideravel-

mente quando os angiomiolipomas apresentam mais

de 4 cm (51%). Outros tumores renais benignos pode

causar hemorragia retroperitoneal espontânea tais

como lipomas e fibromas.

As causas vasculares mais frequentes são:

ruptura de aneurisma da artéria renal, malformações

Discussão

Figura 1
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arteriovenosas, trombose da artéria renal e vas-

culites. A PAN é a vasculite que mais frequentemente

provoca este síndrome.

A apresentação clínica pode ser insidiosa, com

vários dias de evolução, ou brusca, dependendo da

velocidade de sangramento. A tríada de Lenk agrupa

a sintomatologia mais frequente e é constituída: dor

de aparecimento súbito e intenso, massa palpável no

flanco e instabilidade hemodinâmica.

Analiticamente os doentes apresentam descida

do hematócrito e, por vezes subida da ureia e da

creatinina.

A urografia intravenosa (UIV) foi usada no passado

para o diagnostico deste quadro clínico, hoje dispo-

mos de meios que podem ser executado com maior

rapidez e que nos dão mais informações tais como a

ecografia e a tomografia computadorizada (TC).

A ecografia é um meio não invasivo de rápida

execução que nos permite observar a existência de

alterações renais e peri-renais, porém na maioria das

vezes não nos permite localizar origem do hematoma

nem diferencia-lo de outras patologias.

A investigação requer quase sempre a utilização

da TC. Esta permite diagnosticar a hemorragia retro-

peritoneal (após a hemorragia surge na TC uma mas-

sa espontaneamente hiperdensa, correspondendo

ao hematoma), permite identificar a presença de

outras massas renais e pelas características das

mesmas, orientar para uma determinada etiologia,

por exemplo o angiomiolipoma renal surge como

uma lesão com densidade negativa.

A arteriografia permite-nos ajudar no diagnóstico

de PAN, pela demonstração de micro-aneurismas e

da visualização das hemorragias. A arteriografia é

também útil para o diagnóstico de aneurismas das

artérias renais, de malformações arteriovenosas, de

tromboses das veias renais e sobretudo ,

actualmente com o progresso da angio-TC e angio-

RM com fins terapêuticos endovasculares.

A terapia a aplicar depende da etiologia da

hemorragia e das condições hemodinâmicas do

doente. A maioria dos doentes com síndrome de

Wunderlich pode ser estudado e estabilizado antes

de se iniciarem atitudes terapêuticas agressivas.

A presença de adenocarcinoma obriga à reali-

zação de nefrectomia radical homolateral.

Na presença de uma angiomiolipoma o doente

pode ser submetido a: embolização supra-selectiva,

tumorectomia ou a nefrectomia parcial se a locali-

zação do tumor o permitir.

Nos doentes com vasculites a arteriografia

permite, não só o diagnóstico, como também, parar a

hemorragia através da embolização selectiva ou

supra-selectiva do vaso sangrante.

Menos consensual è a terapia a aplicar nos doen-

tes em que não é obtida a causa da hemorragia.

Pollack (4) , Kendall (5) e Bagley (6) apresentaram

series de 22, 8 e 4 doentes respectivamente, tendo

verificado que mais de 50 % dos doentes com hemor-

ragia retroperitoneal espontânea cuja causa só foi

obtida após o exame anatomopatológica da peça de

nefrectomia, apresentavam realmente adenocarci-

noma renal. Perante tais resultados estes autores

recomendam nefrectomia radical a todos os doentes

com hemorragia retroperitoneal espontânea sem

causa aparente e com rim contralateral normal.

A literatura mais actual Belville (7), Bosniak (8),

Brkovic (9), Dov Pope e Marco Caine (10) aconse-

lham uma atitude mais conservadora, através da

realização de TC’s até que a haja resolução do

Figura 2 Figura 3
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hematoma, com estudo e tratamento posterior da

patologia causadora da hemorragia.
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