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RESUMEN

La mayoria de los angiomiolipomas renales (AMLRs) sigue un
curso clinico benigno y representan de 2 a 3% de todos los tumores
renales. Estén constituidos por vasos sanguineos anormales, muasculo
liso y tejido adiposo. El objetivo del estudio fue revisar los datos
demogrdficos y clinico-patolégicos de los AMLRs estudiados en el
Hospital Médica Sur y compararlos con los publicados por otras
series. Entre 310 nefrectomias se identificaron 10 casos de AMLRs,
lo que representd 3.2% de las nefrectomias y 4.6% de todos los
tumores renales (276 tumores). Hubo predominio de mujeres (siete
casos) sobre hombres (tres casos). La edad promedio de los pacien-
tes fue de 53.8 afos (intervalo de 41 a 66 anos); sin embargo,
cuando la edad se ajusté al sexo, se observd que las mujeres pre-
sentaban estos tumores 10 afos antes que los hombres (50.8 vs.
60.6 anos). El rindn afectado con mayor frecuencia fue el izquierdo
(seis casos). Cuatro pacientes fueron sometidos a nefrectomia total
de urgencia por presentar choque hipovolémico debido a ruptura
espontdnea, una de las complicaciones inherentes a este tumor.
No se observaron casos asociados a esclerosis tuberosa ni carcino-
ma renal. Ninguno de los casos recurrié o causé la muerte de los
pacientes en 15 meses de seguimiento promedio.
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INTRODUCCION

La gran mayoria de los angiomiolipomas renales (AMLRs)
siguen un curso clinico benigno y representan de 2 a 3%
de todos los tumores renales.' Estan constituidos por va-
sos sanguineos anormales, musculo liso y tejido adiposo.?

El AMLR fue descrito por primera vez en 1900 por
Grawitz, pero fue hasta 1951 que se empezé a utilizar
este término con mayor frecuencia.* De 25 a 50% de los

ABSTRACT

Renal angiomyolipoma (RAML) is a rare tumor accounting for 2-3%
of all kidney tumors, and it is composed of abnormal blood vessels,
smooth muscle and adipose tissue. The aim was to review the
demographic and clinicopathological data of AMLRs studied at
Medica Sur Hospital for compare it with those reported by other
series. Among 310 nephrectomies, we identified 10 cases of RAML,
which represented 3.2% of the nephrectomies and 4.6% of all renal
tumors (276 tumors). Women predominated (7 cases) over men (3
cases). The average age of patients was 53.8 years (range 41-66
years), however, when the age was adjusted to sex, women develo-
ped these tumors 10 years earlier than men (50.8 vs. 60.6 years).
The most frequently affected kidney was the left (6 cases). Four
patients underwent total nephrectomy because they presented with
hypovolemic shock due to spontaneous rupture of the tumor. None
of the cases were associated with tuberous sclerosis or renal cell
carcinoma. None of the cases recurred locally or caused the dead of
the patients at 15 months of follow-up.
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AMLRs se presentan en pacientes con esclerosis tubero-
sa, una enfermedad causada por mutaciones de los ge-
nes supresores tumorales TSC1 o TSC2; por lo general
son bilaterales (80%) y aparecen a edades mds tempra-
nas (tercera década de la vida).2>7 También se han
descrito AMLRs asociados con neurofibromatosis tipo 1,
enfermedad de von Hippel Landau y sindrome de Sturge-
Weber.2® Los AMLRs esporddicos (80% de los casos) se
presentan con mayor frecuencia en mujeres (relacién M:H,
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4:1) con edades comprendidas entre la quinta y séptima
décadas de vida y, por lo general, son unilaterales.'?? En
México existe poca informacién en relacién con el com-
portamiento de este tipo de tumores.

El objetivo del estudio es revisar los datos demogrdficos y
clinico-patolégicos de AMLRs estudiados en el Hospital Mé-
dica Sury compararlos con los publicados por otras series.

MATERIAL Y METODOS

Se revisé la base de datos del Departamento de Ana-
tomia Patolégica del Hospital Médica Sur entre 1999 a
2014 (15 anos), con la finalidad de identificar todas las
nefrectomias estudiadas durante ese periodo. Posterior-
mente, se separaron todos los casos con diagndstico de
AMLR. De los informes anatomopatoldgicos se obtuvie-
ron los datos demogrdficos y clinico-patolégicos, los cua-
les fueron complementados con los datos del expediente
clinico de cada paciente. Se revisaron todas las laminillas
e inmunotinciones de cada caso para determinar los por-
centajes aproximados de cada uno de los componentes
histolégicos del tumor. El andlisis de los datos se hizo de
forma descriptiva.

RESULTADOS

De 1999 a 2014 se estudiaron 310 nefrectomias reali-
zadas por distintas causas. De éstas, 216 (69.9%) corres-
pondieron a diversos tumores renales, de los cuales 10
representaron AMLRSs, lo que constituye 3.2% del total de
las nefrectomias y 4.6% de todos los tumores renales. Hubo
predominio de mujeres (siete casos) sobre hombres (tres
casos) (relacion M: H, 3.2:1). La edad promedio de los
pacientes fue de 53.8 anos (intervalo de 41 a 66 anos);
sin embargo, cuando la edad se ajusté al sexo, se observo
que las mujeres presentaban estos tumores 10 afos antes
que los hombres (50.8 vs. 60.6 arios). El rindn afectado
con mayor frecuencia fue el izquierdo (seis casos). Cuatro
de los casos se presentaron con choque hipovolémico de-
bido a ruptura espontdnea, por lo que fueron sometidos a
nefrectomia total de urgencia. En cinco de los pacientes,
el diagnéstico del tumor se hizo incidentalmente en un
estudio de tomografia computarizada realizada por otra
causa médica, de éstos, a cuatro se les realizé nefrecto-
mia total y a uno nefrectomia parcial. El caso restante no
se acompanaba de datos clinicos debido a que fue una
revision de laminillas enviada de otro hospital.

Macroscédpicamente todos los casos de AMLRs fueron
unilaterales, de los cuales nueve fueron Unicos y un caso
fue multicéntrico (tres nédulos). El tamano promedio de

los tumores fue de 8.5 cm (intervalo de 4.3 a 13.8 cm).
Seis de los tumores mostraron datos de sangrado recien-
te, pero sélo cuatro se acompanaron de hematoma retro-
peritoneal secundario a ruptura (Figura 1).

Figura 1. Imagen macroscépica de un AMLR localizado en el polo
inferior, el cual se complicé con hematoma retroperitoneal secun-
dario a ruptura espontanea.

Figura 2. A. En la imagen microscépica se pueden observar los
tres componentes histolégicos de los AMLRs: vasos sanguineos
de paredes anormales en la porcién central rodeados de células
musculares lisas y tejido adiposo. B. Mayor aumento de uno de los
vasos sanguineos intratumorales que muestran pared anormal y
por fuera de ella una proliferaciéon de células musculares lisas de
citoplasma claro y hacia la periferia adipocitos maduros.
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Figura 4. El componente muscular liso es positivo intensa y difu-
samente para actina de musculo liso (A) y para HMB45 (B).

Microscépicamente, ocho casos fueron angiomiolipo-
mas convencionales y dos epitelioides o atipicos. El AMLR
epitelioide invadia a la grasa perirrenal. En una revisién
detallada cinco casos mostraron predominio de compo-
nente adiposo (= 50% del volumen tumoral), el cual varié
de 13 a 80%; en tres casos se observé predominio del
componente de musculo liso, el cual varié de 13 a 80%;
un caso mostré a los tres componentes en proporciones

Figura 3. A. Componente vascular de un
AMLR que simula angiosarcoma. B. Com-
ponente de musculo liso de un AMLR que
simula leiomioma. C. AMLR atipico con
células musculares lisas de un AMLR ati-
pico, las cuales evidencian pleomorfismo
nuclear acentuado y citoplasma eosindfilo
con algunos glébulos hialinos, y areas con
formaciones pseudoglandulares y células
claras que simulan un carcinoma renal de
células claras (D).

similares, y en el caso restante la hemorragia fue extensa,
lo que dificultd la determinacién de los componentes. El
componente vascular estaba constituido por vasos sangui-
neos de paredes anormales, rodeados por células muscu-
lares lisas de citoplasma claro y mds externamente por
adipocitos maduros (Figura 2). Focalmente, uno de los
tumores mostré dreas parecidas a un angiosarcoma
(Figura 3A). Los casos con predominio de tejido adiposo
mostraron dreas parecidas a lipoma (cinco casos).
En los casos donde hubo predominio de musculo liso se
observaron dreas semejantes a leiomioma (dos casos)
(Figura 3B). El AMLR atipico mostré pleomorfismo nuclear
notable, mitosis ocasionales y dreas semejantes a carci-
noma renal de células claras (Figuras 3C y 3D). Sélo a
siete casos se les realizé estudio de inmunohistoquimica,
en los cuales las inmunotinciones para actina de musculo
liso (BioSB, 1:100, Santa Barbara CA) y H-caldesmon (BioSB,
1:100, Santa Barbara CA) fueron positivas en el compo-
nente muscular liso; mientras que CD34 (BioSB, 1:50, Santa
Barbara CA) fue positivo en el componente vascular. Sélo
a seis casos se les realizd HMB45 (BioSB, 1:500, Santa
Barbara CA) y Melan-A (BioSB, 1:100, Santa Barbara CA),
los cuales fueron positivos en el componente muscular
liso (Figura 4).

El tiempo de seguimiento promedio de los pacientes
fue de 15 meses y en ninguno de ellos se documentaron
recurrencias ni muertes asociadas con el tumor, lo cual
apoya la naturaleza benigna de estos tumores.
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DISCUSION

En nuestra serie los AMLRs representaron 3.2% de to-
das de las causas de nefrectomias; sin embargo, cuando
se ajusté el porcentaje al total de tumores renales, éstos
representaron 4.6% de todos los tumores, lo cual es lige-
ramente mayor a lo informado en la literatura.? Ninguno
de los casos se asocié con esclerosis tuberosa u otra faco-
matosis.

La edad de presentacién comprendié la cuarta y sexta
décadas de la vida, con edad promedio de presentacién
de 53.8 anos (intervalo de 41 a 66 anos); sin embargo,
cuando se ajusto la edad al sexo de los pacientes, se ob-
servo que estos tumores ocurrieron 10 afos antes en las
mujeres (50.8 vs. 60.6 afos).

En México existe una serie de AMLRs similar a la nues-
tra, la cual se realizé en el Hospital de Especialidades
Centro Médico La Raza.? En ésta, en un periodo de 10
afos se encontraron nueve AMLRs en 302 tumores rena-
les, lo cual represent6 2.98% de los casos. De éstos, siete
casos ocurrieron en mujeres y dos en hombres, con edad
promedio de presentacién de 40 afos, 10 afos antes que
nuestro promedio de edad. Sélo tres de sus pacientes tu-
vieron esclerosis tuberosa, lo cual contrasta con nuestros
datos, en donde todos los AMLRs fueron esporddicos.
Cuatro AMLRs ocurrieron en el rindn derecho, tres en el
izquierdo y uno fue bilateral. No se observé asociacién
con carcinoma renal.

El AMLR es un tumor frecuentemente asintomatico
(60% de los casos). La mayoria es diagnosticada inciden-
talmente en el estudio radioldgico por otras causas.? Cuan-
do es sintomdtico, el dolor del flanco involucrado es el
mds comun (70%), seguido de masa abdominal palpable
(40%), hematuria macroscépica (21%) y microscopica
(6%).210

Como es sabido, el componente vascular de los AMLRs
es anormal, debido a que la ldmina interna se encuentra
ausente de las paredes vasculares y, por lo general, estd
fragmentada, por lo que existe un riesgo de ruptura es-
pontdnea (sindrome de Wiinderlich) en los pacientes con
estos tumores.?'" Algunas series informan que hasta 15%
de los pacientes se presentan con choque hipovolémico
secundario a hemorragia retroperitoneal aguda.?'' En
nuestra serie, cuatro de los pacientes se presentaron con
choque hipovolémico secundario a ruptura del angiomio-
lipoma, por lo que se les realizé nefrectomia de urgencia.

En todos los casos el diagnéstico radiolégico se basé
en tomografia computarizada. Macroscépicamente los
AMLRs son tumores lobulados y su color varia dependien-
do del componente predominante. La hemorragia es un

hallazgo comun, sobre todo en los casos asintomdticos.
Microscopicamente el AMLR estd compuesto por una mez-
cla de tejido adiposo, vasos sanguineos y musculo liso.
Las células musculares lisas muestran configuracién
radial con ndcleos elongados y ocasionalmente presentan
hipercromasia nucleary figuras mitéticas.? Los vasos san-
guineos son un componente importante de estos tumores
y frecuentemente se encuentran con paredes adelgaza-
das. La variante epitelioide o atipica de AMLR se caracte-
riza por células epitelioides de musculo liso con gran
pleomorfismo nuclear, lo cual puede confundirse con
carcinoma renal sarcomatoide o leiomiosarcoma.?'? Cuan-
do el tejido muscular liso predomina en los angiomiolipo-
mas, éstos pueden confundirse con leiomiomas y cuando
el tejido adiposo es el predominante, la confusién suele
ser con lipoma.

El inmunofenotipo de estos tumores es caracteristico.
El componente vascular es positivo para marcadores de
células endoteliales como CD34 y CD31. El componente
de tejido adiposo es positivo para proteina S100, pero no
se usa rutinariamente en el abordaje diagnéstico de estos
tumores. El componente de musculo liso es positivo para
marcadores de fenotipo muscular liso tales con actina de
musculo liso y H-caldesmon. Ademds de los anticuerpos
previamente enunciados, la inmunorreactividad para
HMB45 y Melan-A, marcadores de diferenciacién mela-
nocitica, son constantes y de utilidad diagndstica en este
tipo de tumores.?'2'3 Por esta razén, algunos autores han
incluido estos tumores dentro de la familia de los tumores
llamados PEComas, los cuales se caracterizan por ser tu-
mores de citoplasma claro y expresién por inmunohisto-
quimica de marcadores de diferenciacion melanocitica y
muscular.'* Sin embargo, no estamos de acuerdo con este
término, debido a que la célula clara perivascular presu-
miblemente precursora de este tumor no existe en tejidos
humanos.

El tratamiento del AMLR depende del tamarfo y de la
presencia de complicaciones.'® En pacientes asintomdti-
cos con lesiones pequenas, Unicamente se lleva un con-
trol radiolégico semestral o anual, ya sea por ultrasonido
o tomografia computarizada. En pacientes en estado de
choque o hemorragia retroperitoneal aguda puede reque-
rirse nefrectomia de urgencia. En las pacientes embara-
zadas en edad reproductiva se deberd considerar el trata-
miento quirdrgico, ya que se han informado varios casos
de hemorragia retroperitoneal aguda en pacientes ges-
tantes, en parte mediada por el incremento de la presién
arterial propia del embarazo.?'>'¢ En lesiones mayores a
4 cm o sintomdticas se deberd realizar enucleacién, em-
bolizacién selectiva o nefrectomia parcial. La nefrectomia
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total se dejard para los casos en que se encuentre un
carcinoma de células renales asociado con la lesién, o
cuando el rifnén haya sido reemplazado por el tumor.'”-1?
En general el prondstico de estos tumores es benigno;
porque son lesiones Unicas o focales.3 El primer caso de
malignizacién de un AMLR fue informado en 1991.1220
Los AMLRs malignos son muy raros y localmente agresi-
vos; sin embargo, la tasa de metdstasis es baja.”'? Algu-
nos angiomiolipomas multicéntricos en pacientes con es-
clerosis tuberosa y algunos angiomiolipomas malignos del
higado y rindn han sido tratados con inhibidores de la via
mTOR.?' Las tasas de respuesta obtenidas con estos me-
dicamentos ha sido variable.?? Por otro lado, cuando co-
existen angiomiolipomas renales y hepdticos, algunos
autores han sugerido que se debe considerar multicentri-
cidad mds que metdstasis.?324

CONCLUSION

El AMLR es un tumor poco frecuente dentro de todos
los tumores renales. En nuestra serie se documentd una
incidencia ligeramente mayor a la publicada. Algunos datos
como el predominio en mujeres y la sintomatologia fue-
ron similares a lo informado en otras series. Sin embargo,
se observé que las mujeres presentaban estos tumores 10
anos antes que los hombres.
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