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Angiomiolipoma renal, una entidad multifacética.
Reporte de cinco casos
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RESUMEN

El angiomiolipoma renal es una neoplasia benigna que consiste en cantidades variables de tejido adiposo,
musculoy vasos sanguineos. Se haencontrado en 0.3% de las autopsias y en 0.13% de la poblacién cuando
esestudiada con ultrasonido. S6lo en 20% de los pacientes puede integrarse el cuadro de esclerosis tuberosa
el cual se caracteriza por retardo mental, crisis convulsivas, lesiones dermatolégicas variables incluyendo
adenoma sebaceo y angiomiolipomas renales. Pueden ser descubiertos ocasionalmente mediante ultraso-
nido abdominal y ocasionalmente presentan sintomatologia que nos haga sospechar el diagnéstico. Existe
el riesgo de hemorragia retroperitoneal espontanea en 10% de los casos. Presentamos cinco casos con
cuadros muy variados y el manejo especifico para cada uno de ellos.
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ABSTRACT

The angiomyolipoma is a benign neoplasm that consist of varying amounts of mature adipose tissue, smooth
muscle andthick-walled vessels. It has been found in 0.3 % of autopsies and in 0.13 % of the population when
screened by ultrasonography. Approximately 20% are found in patients with tuberous sclerosis syndrome,
disorder characterized by mental retardation, epilepsy and adenoma sebaceum. They can be discovered
occasionally by abdominal ultrasound and seldom present symptoms that suggest the diagnosis. It exists the
risk of spontaneous retroperitoneal bleeding in 10% of the cases. We present five cases with different clinic
manifestations and the specific management for each one of them.
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INTRODUCCION

Elangiomiolipomarenal fue originalmente iden-
tificado por Fischer en 1911, y designado como
tal por Morgan en 1951." Pueden presentarse
aisladamente o como parte de la esclerosis tube-
rosa: sindrome autosémico dominante, una faco-
matosis cuya patologia predominante suele ser
neurolégica con presencia de convulsiones des-
delainfancia, tumores corticalesy subependima-
rios e involucracion de diversos 6rganos y siste-
mas como rinén, pulmoén, corazén y piel.

Ha sido demostrada una mutacién en uno de dos
genes TSC1y TSC2.2 Su frecuencia es de 0.13% en
series de pacientes estudiados mediante ultraso-
nografia abdominal y tienen una predominancia
de 2:1 enel sexofemenino. Enelultrasonido renal
generalmente se observa una masa bien delimita-
da hiperecoica que cuando se corrobora con
tomografia computada se encuentra una lesién
condensidades similares a grasa® con pobre refor-
zamiento con el contraste aunque dependiendo
del tejido predominante la medicién de unidades
Hounsfield puede sertan variable desde densidad
grasa (menos 70) hasta las areas con sangrado
(mas 60). Pueden ser asintomaticos o manifestar-
se por sintomas inespecificos como dolor en el
flanco, hematuria y en casos severos choque
hipovolémico acompanado de dolor en el flanco
conocido como triada de Wunderlich* y que
puede llevaralamuerte. Se considera que existen
formas frustradas de esclerosis tuberosa en las que
no existen todos los signos de la enfermedad y
cuya penetrancia es variable. Presentamos cinco
casos con cuadros muy diversos que han sido
manejados de acuerdo con su sintomatologia,
edad, tamafio y evolucion.

CASOS CLINICOS

S.E.N.

Femenina de 48 afos al momento del diag-
nostico el cual se realiz6 mediante ultrasono-
grafia indicada por dolor en fosa renal derecha
que demostré lesion hiperecoica de 2.0 cm
parapiélico (Figura 1)que se corroboré median-
te TC con medicién de menos 45 UH que no
reforzaba con la administracion de contraste

endovenoso. En la exploracién no habia datos
sugestivos de esclerosis tuberosa. Fue monitori-
zada semestralmente durante siete aflos notando
aumento en el tamafo de la masa hasta llegar a 4
cm, por lo que decidi6 realizarse nefrectomia por
la localizacién de la tumoracion. Evolucion6 sa-
tisfactoriamente y contintia en control en consul-
ta ocho afos después.

F.L.C.

Femenina de 18 afos de edad, estudiante, con
antecedente de cuadros de hematuria en los ulti-
mos dos afios y que en el momento de su ingreso
presentaba cuadro activo y dolor con anemia
secundaria que requirié de transfusion de dos
paquetes globulares. Se le realizé inicialmente
urografia excretora que mostré tumoracion renal
izquierda con distorsion de los sistemas colecto-
res (Figura 2). Con la sospecha de angiomiolipo-
ma renal se solicité TC de abdomen superior que
confirmé dichasospecha, encontrando gran masa
que afectaba dos terceras partes del rifén, con
extensas areas de sangrado (Figura 3) con medi-
cionesde 30 a 50 UHy con minimo reforzamien-
to con el contraste administrado. Fue sometida a
nefrectomia (Figura 4) en febrero 2004, por via
anterior con incisién de Chevron y evolucionan-
do satisfactoriamente durante los primeros tres
meses de postoperatorio. Posteriormente acude
refiriendo dificultad respiratoria y dolor toracico
por lo que se solicit6 tele de térax en la que
presentaba neumotérax de 15% en el lado izquier-
do. Se resolvié espontdaneamente pese a lo cual la
paciente continud presentando dolor toracico oca-
sional y disnea de medianos esfuerzos. Valorada
porel Servicio de Neumologia se realiz6 espirome-
tria mostrando una restriccion pulmonar modera-
da. Se le solicité6 tomografia pulmonar de alta
resolucion con lafinalidad de demostrar la presen-
ciade linfangioleoimiomatosis pulmonary paralo
cual se encuentra en estudio hasta el momento
actual.

L.H.R.

Femeninade 52 afios, antecedente de diabetes
mellitus diagnosticada un afo antes, controlada
con hipoglicemiantes orales, que acude por dolor
en fosa renal izquierda y a quien se le realizé
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Figura 1. Ultrasonido renal muestra lesién hipere-
coica.

Figura 2. Urografia excretora con deformidad de
sistemas colectores por gran masa renal.

urografia excretora encontrando tumoracién en
la porcion media del rifidn y posteriormente TC
que confirmo la presencia de masa de 3.5 cm de
didmetro mayor (Figura 5), cortical con densida-
desde menos 70. Se le realizé nefrectomia parcial
(Figura 6) a través de lumbotomia, habiendo cur-
sado en el postoperatorio con fuga de orina im-
portante que cedi6 con la instalacion de catéter
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doble J a la semana de la intervencién inicial.
Actualmente asintomatica.

S.AM.

Masculino de 36 anos quien acudi6 al Servicio
de Urgencias presentando dolor abdominal de
ochohorasdeevoluciénenfosailiacaderechaen
quien se sospeché apendicitis con base en el
cuadro clinico, leucocitosis y datos radiologicos
de irritacion peritoneal. Se realiz6 laparotomia

Figura 3. TC abdominal contrastada con gran
masa densidad heterogénea.

Figura 4. Pieza macroscopica, gran angiomioli-
poma en rindn izquierdo con invasion al sistema
colector.
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Figura 5. TC contrastada con angiomiolipoma
cortical con densidad grasa (-50UH).

Figura 6. Pieza nefrectomia parcial, aspecto del
angiomiolipoma y tejido renal periférico.

exploradora encontrando apéndice cecal normal
y masa retroperitoneal que parecia depender de
rifon y llegaba hasta la fosa pélvica. Se practicé
apendicectomia incidental y solicitaron valora-
cion en el postoperatorio a nuestro servicio. Se
realizé ultrasonografia renal que mostré gran masa
hiperecoicaen rifién derecho de aproximadamen-
te 12 cm de didmetro mayor. Fue manejado como
externoy se realiz6 TC (Figura 7) que corroboré la
presencia de gran masa que ocupaba practica-
mente todo el seno renal, realizandose nefrecto-
mia derecha por via anterior con incisiéon de

Chevron evolucionando satisfactoriamente hasta
el momento actual.

E.L.M.

Masculino de 42 afos con antecedente de
crisisconvulsivas desde lainfancia habiendo sido
intervenido cinco afos antes por hidrocefalia
supratentorial secundaria a tumoracién de fosa
posterior que le ocasiond lesion del quiasma
optico hasta la ceguera con colocacionde valvula
de derivacion ventriculoatrial en un primer tiem-
poy posteriormente se le practicé reseccion de la
tumoracion reportandose como hemangioblasto-

Figura 7. TC simple con gran masa heterogénea
en el seno renal.

Figura 8. TC contrastada, mdltiples angiomioli-
pomas bilaterales.
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ma. El paciente referia cuadros intermitentes de
hematuria y dolor en ambas fosas renales, por lo
que acudi6 conurélogoy quien lerealiz6 TC que
mostraba tumoraciones mdltiples bilaterales y
con ello se le hizo el diagnéstico de adenocarci-
noma renal bilateral. Solicitando una segunda
opinién revaloramos la tomografia computada
(Figura 8), y valoramos al paciente encontrando
que tenfa fibromas subungueales en manosy pies
y lesiones dérmicas en dorso que el Servicio de
Dermatologia consideré que se trataban de man-
chas lanceoladas. Con los hallazgos clinicos, los
antecedentes del paciente y lo encontrado en la
tomografia abdominal concluimos que se trata de
angiomiolipomas bilaterales y el paciente fue
enviado a un tercer nivel para realizacion de
angiografia y embolizacion selectiva.

DISCUSION Y CONCLUSIONES

El angiomiolipoma renal es un tumor infre-
cuente en nuestro medio, probablemente sub-
diagnosticado, que se puede presentar como una
entidad aislada o como parte de la esclerosis
tuberosa. Es bien conocido que estos tumores
cuando se presentan en forma aislada suelen ser
unilaterales, suelen tener un crecimiento lento a
diferencia de los asociados con esclerosis tubero-
sa que son multiples y bilaterales con un creci-
miento acelerado en ocasiones.? De los tumores
menores menores de 4 cm, 82% suelen ser asin-
tomaticos y sélo en 9% de éstos presentarse
sangrados retroperitoneales importantes, mien-
tras que los tumores mayores de 4 cm en 52% de
los casos son sintomaticos y hasta 30% requeriran
de cirugia debido a la persistencia de dolor y/o
sangrado, razén por la cual se considera que los
tumores mayores a cuatro centimetros deben ser
resecados tempranamente, embolizados o vigila-
dos en forma estrecha. En nuestra serie de pacien-
tes tuvimos la oportunidad de vigilar a la primera
paciente durante varios anos mostrando un creci-
miento de la tumoracién hasta llegar a cuatro
centimetros decidiendo realizar cirugia que en el
momento consideramos la nefrectomia simple
como la solucién por las caracteristicas de la
lesion y la edad de la paciente. El segundo de
nuestros casos reviste particular interés por varias
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peculiaridades: la corta edad de la paciente, la
gran masa que ocasionaba hematuria severa que
la [levé a un cuadro de anemia aguda y especial-
mente la coexistencia de patologia pulmonar que
parece corresponder a linfangioleiomiomatosis
pulmonar, una condicién rara® que sélo se pre-
senta en mujeres y en 2 a 5% de los casos de
esclerosistuberosay esporadicamente en pacien-
tes sin otra manifestacion de este sindrome que el
angiomiolipoma, caracterizada por la prolifera-
cion difusa de muasculo liso en las paredes de las
vias aéreas, intersticio y linfaticos, que se exacer-
ba con el embarazo y la ingesta de estrégenos, y
de la que existen evidencias convincentes que
representa una forma frustrada de esclerosis tube-
rosa.® Hasta en 20% de los casos la radiografia de
torax es normal, en 30 a 40% de los casos suele
presentarse neumotérax espontaneo como el caso
de nuestra paciente. En la tele de térax puede
haber un infiltrado reticular bilateral en etapas
tempranas aunque puede requerirse de TACAR
(tomografia computada de alta resolucion) que
mostrara maltiples quistes Ilenos de aire rodeados
de parénquima normal, lo que es muy caracteris-
tico y ha sido observado en 68 de 69 pacientes
estudiados con esta tecnologia. La administra-
cion de progesterona produce una mejoria de los
signos y sintomas de algunas pacientes; nuestra
paciente esta programada para practicarsele proxi-
mamente. El tercer caso nos ilustra que la nefrec-
tomia parcial es otra alternativa en pacientes con
lesiones tinicas corticales con sintomatologia sig-
nificativa o indicacién por el tamano del tumor.
Enel cuarto caso el paciente seguramente presen-
t6 sangrado dentro de la tumoracién, lo que
originé el cuadro abdominal que llevé a la sospe-
cha de apendicitis aguda y en cuyo transoperato-
rio se descubrio la presencia de la gran tumora-
cion. Y el quinto caso es un cuadro florido de
esclerosis tuberosa en el que otro urélogo sospe-
ché la presencia de una neoplasia maligna, bila-
teral pero que revisando los estudios radiolégicos
aunado a las caracteristicas clinicasy los antece-
dentes neurolégicos que presentaba se pudo
confirmar el diagnéstico decidiendo enviarse a
angiografiay embolizacién de lastumoraciones.
Fueron estudiados por nuestro patélogo las pie-
zas de los casos 2, 3 y 4 confirmando el diagnos-
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tico de angiomiolipoma aunque el caso tres pre-
sentaba algunas areas de atipias celulares que se
considera son una variante morfolégica distinta
de estas neoplasias, sin que ello signifique que
dichos tumores tengan potencial maligno como
ya ha sido demostrado por otros autores.” En los
casos 2, 3 y 4 se realizaron estudios de inmuno-
histoquimica que mostraron reactividad a HMB-
45 particularmente. Finalmente cabe sefalar que
existen reportes aislados donde sefalan la posibi-
lidad de transformacién maligna del angiomioli-
poma,® una variedad epitelioide que tiene un
comportamiento biolégico mas agresivo’ y la
concurrencia de 36 casos de angiomiolipoma
asociado con carcinoma de células renales en un
estudio multicéntrico.'” El manejo de estos cinco
casos nos ha demostrado la gran diversidad de
problemas agregados que pueden tener los pa-
cientes con angiomiolipomas y que nos obliga a
estudiarlos profundamente para descartar todas
las posibles complicaciones que pudieran pre-
sentarse.
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