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SOUHRN

Paldus V, Samal V, Me¢!l J. WunderlichGv syn-
drom - soubor pacientl s netraumatickym spon-
tannim krvacenim do retroperitonea.

Cil: Retrospektivni zhodnoceni souboru paci-
entl s Wunderlichovym syndromem. Posouzeni
etiologie syndromu, klinickych projevd, zakladnf
diagnostiky a léCebnych postup.

Metody: V prlbéhu patnicti let jsme retro-
spektivné zhodnotili soubor osmi pfipadd se
spontdnnim krvacenim do retroperitonea. Sou-
bor pacientl jsme rozdélili dle etiologie krvaceni,
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zaznamenali klinické pfiznaky, diagnostiku a lé-
Cebné postupy jednotlivych pfipadd. Na zavér
jsme provedli klinické zhodnoceni po lécbé.

Vysledky: V souboru jsme zaznamenali Ctyfi
pfipady krvaceni v ddsledku spontanni ruptury an-
giomyolipomu, ve dvou pfipadech bylo krvace-
ni zpUsobeno rupturou karcinomu ledviny, jeden
pfipad krvacenf jsme fesili u pacientky s tuberézni
sklerézou a v jednom pfipadé jsme verifikovali ra-
ritni ndlez spontdnni ruptury extraadrendiniho fe-
ochromocytomu. Pét pfipadU jsme fesili otevienou
operacnirevizi a tfi pfipady ve snaze zachovat orgén
endovaskularim pfistupem. Ve viech pfipadech
jsme nezaznamenali nasledné komplikace ve vztahu
k provedené operacni revizi. Jen v jednom pfipadé
doslo recentné po vykonu k umrti v disledku gene-
ralizace onemocnéni, ostatni pacienti dale preZivaji.

Zavér: Spontanni krvaceni do retroperitonea pre-
zentované jako Wunderlichdv syndrom je zavazny
a v nekterych piipadech Zivot ohrozuijici stav. Terapeu-
ticky pfistup je ovlivnén celkovym klinickym stavem
pacienta a moznou etiologif krvaceni.

KLICOVA SLOVA

Wunderlichtv syndrom, angiomyolipom, karcinom
ledviny, extraadrenalni feochromocytom, lymfan-
gioleiomatdza ledviny.



SUMMARY

Paldus V, Sémal V, Mec| J. Wunderlich’s syn-
drome — cohort of patients with spontaneous non-
traumatic retroperitoneal hemorrhage.

Objective: Retrospective evaluation of a cohort
of patients who suffered from Wunderlich’s syn-
drome. Assessment of the etiology, clinical mani-
festation, standard diagnostic tools and treatment
options in patients with Wunderlich’s syndrome.

Methods: We performed a retrospective evalu-
ation of a cohort of 8 patients who suffered from
spontaneous renal hemorrhage / retroperitoneal
bleeding during the 15 years period. The group
of patients was divided according to the etiol-
ogy, clinical manifestation, diagnostic tools and
treatment procedures performed in individual
patients. Post treatment clinical evaluation was
performed as well.

Results: There were 4 cases of renal hemor-
rhage / retroperitoneal bleeding due to spontane-
ous rupture of angiolipoma. 2 patients suffered from
bleeding due to renal carcinoma rupture. There was
1 patient with tuberous sclerosis and 1 patient with
spontaneous rupture of the extra adrenal pheochro-
mocytoma (an extremely rare condition). 5 patients
underwent open surgical treatment, while in the
remaining 3 patients endovascular procedure was
performed (with the aim of preserving the affected
organ/kidney). There were no serious adverse events
related to the procedure performed / with relation-
ship to the performed procedure. One patient died
shortly after the procedure due to tumor progres-
sion. The remaining patients are alive.

Conclusion: Spontaneous, nontraumatic renal
hemorrhage / retroperitoneal bleeding presented
as Wunderlich’s syndrome is a very serious and in
some cases life threatening condition. Therapeutic
approach is determined by the assessment of the
patient’s health status as well as by the possible
etiology of bleeding.

KEY WORDS

Wunderlich’s syndrome, angiomyolipoma, renal
carcinoma, extra-adrenal pheochromocytoma,
renal lymphangioleiomyomatosis / lymphangi-
oleiomyomatosis of kidney.
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UvoD

Wunderlichdv syndrom je rozsahlé spontanni
krvaceni do retroperitonea netraumatického pU-
vodu patfici mezi raritni urgentni stavy v urologi.
V ptipadé neoplastické etiologie byva rozsahlé
krvaceni zplsobené rupturou fragilnich cév nebo
rupturou parenchymu samotného nadoru (1). Za
Casty zdroj krvaceni byva oznacovan angiomyo-
-lipom ledvin, vzécnéji potom karcinom. V pfipadé
papilarniho renalniho karcinomu bylo zdokumen-
tovano zvysené riziko spontanni ruptury tohoto
typu nadoru s ohledem na jeho nekrézy a kieh-
kou konzistenci (2, 3). Mezi jiné pficiny krvaceni
tzv. non-neoplastické mohou patfit aneuryzma
arterie renalis, polyarteritis nodosa, arteriovendzni
malformace, cysty. Angiomyolipom ledviny jako
nejcastéjsi zdroj Wunderlichova syndromu se vy-
skytuje sporadicky nebo jako soucast tuberdzni
sklerozy. Dle poznatk Mayo kliniky aZ 47 % paci-
entl s tuberdzni sklerdzou mélo prokdzany vyskyt
angiomyolipomu, 71 % z nich bylo bilateralnich
a 87 % multifokalnich (4). Jiné prace udavaji vyskyt
angiomyolipomu jako soucast tuberdzni sklerézy
azv 80 % (5). U pacientd s tuberdzni sklerézou jsou
angiomyolipomy ¢asto oboustranné multifokaln,
malé a asymptomatické, naproti tomu sporadické
angiomyolipomy jsou unilaterdIni objemné a sym-
ptomatické (6, 7). Dalsim kritériem pro pfitomnost
klinickych projevl a komplikaci je velikost nado-
ru. Az 77 % lézi mensich nez 4cm v prdméru je
asymptomaticka (7). Naopak symptomatickych je
az 80 % angiomyolipomu nad 4 cm (8).

Vétsi riziko spontanni ruptury angiomyolipomu
a nasledného krvaceni je popisovano v obdobi
téhotenstvi (9). V takovém pfipadé je doporuco-
van cisafsky fez a nefrektomie v jedné dobé (10).
Chang upozorfuje na vyssi vyskyt krvacenf do
retroperitonea u pacientd na peroralni antikoa-
gula¢ni 1é¢bé a u dialyzovanych (11). U pacientd
se spontannim krvacenim do retroperitonea pak
doporucuje Kendall radikalni nefrektomii, pokud
nejde o komplikaci antikoagulacni [é¢by, vaskulitidu
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Tab. 1. WundferlichGv syndrom — soubor pacientd
Tab. 1. Wunderlich syndrome — patient group

Ptiznaky i Poope-
Kreatinin .,
Etiologie H 2 Vstupni Trans- pied racnf Follow
N matna s renalni Vykon
krvaceni Bo- resintey Hypovole- Jiny Hb (g/1) flze vykonem . . y up
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Nefrektomie, .
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Karcinom krvaceni splenektomie i
ce - umrti
1 ledviny ANO NE rozvinuty ok | metastazy 55 26 119 ANO a pravostran- 2 Xest
z
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) tydnd
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ledviny ka, zije
) bez
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. nasledka,
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pTxNOMO idi
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G3-4 e
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Nefrektomie, , <z 5
Extradre- nasledka,
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5 nalnf feo- ANO ANO rozvinuty ok cefalea 38 12 86 ANO ) ) bez recidi-
mie a extirpa-
chrocytom vy tumoru,
ce tumoru
Zije
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Angio- hema- _ .
- . Selektivni krvaceni po
6 myolipom ANO NE NE turie, 75 0 64 NE ) L
. . embolizace péti letech,
ledviny zvraceni
Zije
Angio- psoaticky o déle bez
- B Selektivni ) .
7 | myolipom | ANO NE NE priznak, 89 0 77 NE ) nasledka,
. i embolizace
ledviny zvraceni Zije
transplan-
Tuberézn{ ) Selektivnf tace plic
8 ) NE NE NE hematurie 79 0 140 ANO ) ]
skleréza embolizace aledviny,
Zije

nebo trauma, nebot v 50-70 % je ledvina postize-
na karcinomem (12). V pfipadé znamé nemaligni
etiologie jsou mozné i nefron sparing vykony jako
selektivni embolizace, resekce, enukleace tumory,
radiofrekvencni ablace, kryoterapie (13).

V klinické praxi se management péce o pacienty
s krvacenim do retroperitonea fidi obecné platnymi
postupy. Inicidlni akutni faze ¢asto vyzaduje dostup-
nost intenzivni péce. Kvalitni a v¢asné zhodnoceni
obéhové stability vcetné zhodnoceni moznych kli-
nickych projevi soku, jako je hypotenze, tachykardie,
tachypnoe, bledost, studeny pot, periferni cyandza,
hyperventilace, neklid a7 alterace a porucha védomi,
jsou zakladem pro dalsi management péce. Zejmé-
na manifestni Sok (Sokovy index nad 1,2 definovany
podilem pulzové aktivity a systolického tlaku) mUze
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byt pro management lécby a dalsi progndzu pacienta
rozhodujici. Soucasna dostupnost screeningovych
metod, jako je sonografické vysetfeni ¢i bedside vy-
Setfeni hemoglobinu, mohou urychlit a ovlivnit na-
sledny vysetfovadi i terapeuticky proces. Akutni faze
je vedena dle obecné platnych principU resuscitace
obéhu ve smyslu dostate¢né volumoterapie, pfipad-
né podpory obéhu vazopresory, eventualné ¢asného
podani krevnich derivat( & preparatt ovliviujicich
dalsf krvaceni. Dovoluje-li stav pacienta, pak nejvice
vytéZnou zobrazovaci diagnostickou metodou je
kontrastni spirdlni CT, kdy zejména v pfipadech spon-
tanniho netraumatického krvaceni do retroperitonea
muze CT vysetfenti piinést cenné informace o etiologii
krvaceni. Obecné je krvaceni do retroperitonea fe-
Seno dle stejnych principl vychazejicich z platnych




doporuceni pro rendlni traumata. V pfipadech spon-
tanniho krvaceni viak mUze byt inicidlnf verifikace
patologického procesu rozhoduijici pro dalsi manage-
ment, kdy chirurgickd intervence je ¢asto nezbytna
oproti moznému konzervativnimu pfistupy, jak je
tomu u traumat ledvin.

METODY

V letech 2003 az 2018 jsme zaznamenali osm
pfipadld spontanniho krvaceni do retroperitonea
jako Wunderlichtv syndrom. Retrospektivné jsme
v souboru hodnotili etiologii krvaceni, klinické pro-
jevy, diagnostické a terapeutické pfistupy. Zavérem
jsme zhodnoatili celkové vysledky po 1é¢bé, kompli-
kace, prezivani.

Prdmérny vék pacientd ve sledovaném souboru
byl 39 let, nejmladsi pacientce bylo v dobé fese-
ni pfipadu 24 let a nejstardimu pacientovi 60 let.
Postizeno bylo pét Zen a dva muZi, kdy u jedné
pacientky jsme krvaceni fesili dvakrat s odstupem
péti let. Pacienty v souboru jsme rozdélili dle etio-
logie krvaceni, pacienty se spontannim krvacenim
do retroperitonea z dtivod( antikoagula¢ni tera-
pie jsme do souboru nezafadili. Nasledné jsme
zdokumentovali klinické projevy, at jiz klasickou
trias Wunderlichova syndromu (bolest, hmatna
rezistence, hypovolemie az Sok), ¢i jiné pfiznaky
(hematurie, zvraceni, psoaticky pfiznak aj.). Zdo-
kumentovali jsme pouzité zobrazovaci metody,
zhodnoatili vstupni laboratorni ndlezy (hemoglobin
a globalIni rendlni funkce) a dale jsme zaznamenali
mnozstvi krevnich transfuznich pripravk( uzitych
k substituci krevni ztraty. Zavérem jsme zhodnotili
vysledky lécby a findlnf stav pacienta.

VYSLEDKY

Ve sledovaném souboru osmi pfipadd jsme az
prekvapivé zaznamenali rdznorodou etiologii krva-
ceni — Ctyfi pifpady krvaceni byly zpdsobeny spon-
tanni rupturou angiomyolipomu, ve dvou pffpadech
byl jako zdroj krvaceni verifikovan karcinom ledvin,
v jednom pfipadé jsme fesili krvaceni u pacientky
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s tuberdzni sklerézou (oboustranna polycysticka pre-
stavba ledvin s ¢etnymi angiomyolipomy asociovana
s lymfangioleiomatdzou plic) a v jednom pfipadé
jsme zaznamenali raritni ndlez spontanni ruptury
extraadrendlniho feochromocytomu.

Hlavnim klinickym pfiznakem Wunderlichova syn-
dromu v nasem souboru byla bolest a to v 875 %
(7 z 8 pfipadl), dédle az u 50 % pacientd jsme zazna-
menali rozvinuty Sok, oproti tomu hmatna rezistence
byla popsana jen u dvou pacientd. Jiné pfiznaky jsme
pozorovali celkem u 7 z 8 pacienttl. U tif pacientd jsme
zaznamenali masivni hematurii, ve tfech pfipadech
zvraceni, U jednoho pacienta byl popsan psoaticky
pfiznak, v jednom pfipadu bylo vstupnim sympto-
mem gynekologické krvaceni z metastdzy pochvy
a pacient s feochromocytomem mél v anamnéze
pred udalosti Upornou cefaleu (tabulka 1).

Primérna vstupni hodnota hemoglobinu byla
hodnota hemoglobinu byla u pacienta s feochro-
mocytomem 38 g/l a nejvyssi vstupni hodnota pak
byla 94 g/I u pacienta s karcinomem ledviny. Hod-
noceni krevni ztraty a podanf transfuznich pfipravk{
bylo nasledné zaznamenano pouze v pfipadech
otevienych operacnich revizi. Zdokumentované
krevni ztraty byly od 2000 ml az nad 3000 ml krve,
pramérneé bylo podano 6,4 erymas na jednoho
pacienta, kdy v jenom pfipadé bylo podano az 26
erymas. Nejcastéjsim diagnostickym zobrazovacim
vysetienim byla vstupné ultrasonografie a nasledné
CT s kontrastni latkou. V jednom pfipadé bylo pro
naléhavost stavu a rozvinuty Sok provedeno jen
nativni CT (obr. 1). Pét pifpadd bylo feSeno otevienou
operacni revizi a tfi pfipady selektivni embolizaci
krvacejici segmentaIni cévy ve snaze zachovat organ.
V jednom pfipadé jsme provedli selektivni embo-
lizaci u pacientky s tuberdzni sklerézou a vstupni
renalnf insuficienci. Dalsi dvé selektivni embolizace
jsme indikovali jako zdchovny vykon u pacientky
s oboustrannym nalezem vicecetnych angiomyoli-
pom ledviny (recidiva krvaceni po péti letech). Mezi
nejextenzivnéjsi vykony patfilo provedenti nefrekto-
mie spolu se splenektomif a levostrannou hemiko-
lektomii u 34leté pacientky s karcinomem ledviny
TAN2M1 (vstupni hemoglobin 55 g/1) a nefrektomie
s adrenalektomif a odstranénim extraglandularniho
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feochromocytomu u 38letého pacienta se vstupnim
hemoglobinem 38 g/I (tabulka 1).

Ve sledovaném souboru jsme nezaznamenali
komplikace souvisejici bezprostfedné s provede-
nym vykonem. Jedna pacientka s karcinomem
ledviny Sest tydnl po vykonu zemrela v dsledku
mnohocetné generalizace, ostatni dva pacienti
s maligni etiologif jsou doposud bez recidivy one-
mocnéni. Ve sledovaném souboru jsme po vykonu
zaznamenali tfi pfipady rozvoje rendini insuficience.
Jeden pfipad byl asociovan terminalnim stavem
pacientky (kreatinin pfed Umrtim 308 umol/l). Roz-
voj rendlnf insuficience u pacienta s masivni krevni
ztratou (vstupni hemoglobin 38 g/l) byl nejspi-
Se prerenalni etiologie v dUsledku pfedoperacni
ischemie (Sest mésicl po vykonu kreatinin 147
umol/l). V jednom pfipadé pak pacientka s tube-
rozni sklerdzou podstoupila pro plicni a renaini
selhani (terminalni hodnoty kreatininu 907 umol/1)
transplantaci ledviny a plic a Zije doposud. Sledova-
ni pacientt (follow up) bylo prlbézné od zac¢atku
pfihody az doposud veetné zhodnoceni findlniho
stavu pacientd (tabulka 1).

DISKUZE

Spontanni krvaceni do retroperitonea neni ¢astou
komplikaci. Soubor deviti pacientd osetfenych za
20 let dvéma centry ve Finsku publikoval jiz pfed 20
lety Hellstrom (14). Dalsich pét pfipad prezentoval
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Obr. 1. Nativni CT vySetfeni bficha a retroperi-
tonea pfed operacni revizi. Na snimku patrny ob-
Jemny hematom vievo (v tabulce pacient &islo 5,
kdy pro urgentnost stavu a manifestni Sok nebylo
moZno kontrastni vysetfeni doplnit a indikovdna
urgentni operacni revize)

Fig. 1. Unenhanced CT scan of the abdomen
and retroperi—toneum prior to surgical revision.
The image shows a voluminous haematoma
on the left (patient 5 in the table in whom the
urgency of the condition and manifest shock
did not allow for a contrast scan to be taken,
and urgent surgical revision was indicated)

roku 2013 Adanur (15) a recentné dvanact pfipadd
diagnostikovanych v rozmezi let 1997-2017 publi-
koval roku 2019 Arabagiu (16). Dominantnim klinic-
kym pfiznakem v hodnoceném souboru byla bolest
bedra a bficha, naproti tomu jsme typicky hmatnou
rezistenci zaznamenali jen sporadicky, coz pfi do-
stupnosti zobrazovacich metod a obecnému Ustupu
fyzikalniho vysetfeni v praxi neni s podivem. Zasadni
v celkovém pfistupu zlstava velky podil pacientd
s rozvinutym sokem pred zahdjenim terapie. V nasem
souboru az 50 % pacientd mélo rozvinuty $ok. Dle
zaznamenanych vysledkd nelze v ¢asné diagnosti-
ce opomenout ani jiné pfiznaky, jako je hematurie
¢i psoaticky pfiznak. V porovnani s literdrnimi Udaji
udava Arabagiu manifestni Sok pouze u 25 % piipadd
(3212 pacient(), osm pacientd mélo bolest bedra, he-
maturie byla zaznamenana v Sesti a zvraceni ve dvou
piipadech (16). Jako nejcast&jsi pricina Wunderlichova
syndromu byva udavan angiomyolipom ledviny, kdy
Cesti autofi udavaji klinickou symptomatologii (bo-
lest bedra ¢&i epigastria) u vetsich angiomyolipomd
az u 43 % pacientd jesté pfed moznym rozvojem
spontanniho krvaceni (17). Jako zdroj krvaceni byl ty-
picky angiomyolipom v nasem souboru zaznamenan
v 50 % (Ctyfi pfipady z osmi), naproti tomu Arabagiu
udava tuto etiologii jen ve dvou pfipadech z dvanacti
a naopak zaznamenal osm pacientl se spontanni
rupturou karcinomu ledviny (16).

V klinické praxi se management péce o krvaceni
do retroperitonea, mimo obecné platnd doporu-
Ceni, Fidi i celkovym stavem pacienta, eventualné



znalosti etiologie krvaceni. Moznost konzervativni
terapie, v pfipadé nemaligni etiologie, se v posled-
nich letech diky rozvoji endovaskularnich metod,
lepsich moznosti invazivni monitorace a zavede-
nim preparatd s jasné definovanou lé¢bou krva-
civych stavl vyrazné zlepsila. Takovou moznost
docenf zejména pacienti se solitarni ledvinou,
pacienti s rendlni insuficienci ¢i pacienti s bilate-
ralnim postizenim ledvin, kdy zdchrana organu
muze mit do budoucna pro pacienta zasadni vy-
znam. Konzervativni 1é¢ba ZOK (Zivot ohrozujiciho
krvaceni) je v soucasné dobé fizena dle odbornych
evropskych i ¢eskych doporuceni a to nejlépe za
pouziti viskoelastickych metod — ROTEM (rotacni
trombelastometrie) ¢i starsi metody — TEG (trom-
belastografie), kdy na zdkladé vysledkd danych
vysetfeni jsou indikovany konkrétni preparaty
ovlivaujici krvaceni. V prvni fazi jsou podavany
preparaty ovliviujici koagulaci v pofadi kyselina
tranexamova (Exacyl) k potlaceni hyperfibrinolyzy,
ddle je zahdjena substituce fibrinogenu za pomoci
preperdtu Haemocomplettan a nakonec je mozno
podat koncentraty protrombinového komplexu
(Prothromplex, Ocplex a Beriplex). V ojedinélych
pfipadech, az kdyZ je vyfeSena porucha koagulace,
Ize podat rekombinantni faktor VIl (Novoseven), a to
v pfipadech chirurgicky a endovaskularné obtizné
stavitelného krvaceni. Noveé je pro Ié¢bu k dostani
i faktor XIIl (Fibrogammin) na posfleni pevnosti koa-
gula. Mimo terapii poruchy koagulace je v pfipadé
velké krevni ztraty nutno zahajit masivni transfuzni
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systémové onemocnéni asociované s Wunderli-
chovym syndromem, v nasem souboru reprezen-
tované tuberdzni sklerdzou.

ZAVER

Spontanni krvaceni do retroperitonea prezen-
tované jako Wunderlich(v syndrom je zavazny
v nékterych pfipadech Zivot ohroZujici stav s vy-
skytem rozvinutého soku az u 50 % pfipadd. Nej-
Cast&jsim klinickym pfiznakem je bolest bedra az
bficha a nej¢astéjsi pficinou je angiomyolipom.
Neni-li pficinou krvaceni komplikace antikoagu-
lacni 1éCby, pak je terapeuticky pfistup ovlivnén
zejména celkovym klinickym stavem pacienta
a moznou etiologii krvaceni. Maximalni snaha za-
chovat orgdn by méla byt zejména v pfipadech
viceCetného a oboustranného postizeni ledvin.
S védomim urgence téchto stavl a soucasné
i jejich moznych pficin je bohuzel nékdy nutno
radikdlné odstranit dotcené organy.
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