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El angiomiolipoma renal es un tumor infrecuente de la corteza
renal de naturalezabenigna, compuesto por unamezclade tejidos
endistinta proporcion: vasos neoformados, fibras de misculoliso
y tejido adiposo maduro (1).

Se han diferenciado dos formas de presentacion <linica:
angiomiolipoma renal solitario, no asociado a ninguna otra
enfermedad, mas frecuente en las mujeres en la cuarta y quinta
décadas de lavida, unilaterales y Ginicos, y angiomiolipomarenal
asociadoaesclerosis tuberosa, que aparece en pacientes jovenes
enlasegunda y tercera décadas de la vida, no hay predominio de
sexo, son multiples, de menor tamafio que en el grupo anterior y
bilaterales (1.2).

A pesar de su naturaleza benigna, la dificultad en el diagnostico
preoperatorio, especialmente de los solitarios, condujo a que su
tratamiento se hiciera mediante cirugia radical. Hasta 1976 en
unarevision realizada por Desterling se observé que 93% de los
angiomiolipomasrenales solitarios eran tratados mediante cirugia
radical. Después de 1985 la tasa de nefrectomias disminuyd a la
mitad, gracias a la implementacién de nuevos medios de
afinamiento diagndstico en el preoperatorio (1).

PRESENTACION DE LOS CASOS

Entre 1980 y 1992 se diagnosticaron y trataron en el servicio de
Urologia del Hospital San Juan de Dios cuatro pacientes con un
total de ocho unidades renales afectadas de angiomiolipoma
renal. Se revisaron las historias clinicas: dos casos tienen
confirmacién histolégica, los otros dos no por tratarse de pacientes
nooperados en seguimiento y observacion. Fueron tres hombres
y una mujer. Las edades oscilaron entre los 24 y 34 afios. Los
cuatro pacientes tenian antecedentes de sindrome convulsivo
desde la infancia. Dos eran hermanos y dentro del interrogatorio
familiar se encontré que la madre también habfa sufrido de
episodiosconvulsivos.
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Dos pacientes consultaron por hematuria severa que los
descompensé hemodindmicamente (sindrome de Wundrelich).
La mujer, de 32 afios, hospitalizada en el servicio de Medicina
Interna porsindrome convulsivodedificilmanejo, seinterconsulto
a urologia por presencia de hematuria microscopica. El cuarto
paciente fue visto en la consulta externa del servicio.

Dentro de los hallazgos del examen fisico, en los cuatro casos se
encontraron estigmas de esclerosis tuberosa como adenomas
sebdceos faciales que comprometen las mejillas, el surco
nasogeneano, el dorso de lanariz, lafrente y el mentén; fibromas
subungueales bilaterales en los dedos de los pies y en un caso
manchas café (Figura 1).

Un paciente presentd lesiones fibromatosas pediculadas que

Figura 1. Paciente con adenomas sebdceos faciales.
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predominabanencuelloy térax. El retardo mental severoestuvo
presente en uno. Se encontré coloboma del iris con disminucion
importante de la agudeza visual en un paciente.

La funcion renal se encontraba normal en tres casos concifras de
depuracionde creatininaentre 80y 100 cc/min. Un paciente tuvo
una depuracion de 48 cc/min., cifra que se normalizd en el
segundo dfa del postoperatorio.

El diagnostico preoperatorio de angimiolipoma renal se hizoen
dos pacientes por estudio de tomografia axial computarizada,
encontrdndose tumores heteregéneos, condensidad de parénquima
alternado con dreas de densidad grasa y otras de densidad
variable que se interpretaron como hemorragias intratumoral. En
un paciente de los sometidos a cirugia, se observéenlaTAC una
masa de aproximadamente 13x12x7mm, que pricticamente
comprometiael rifion derecho conel patrén tomografico descrito
yqueenel estudio histopatolégico correspondié aun hamartoma
renal.

Se practicé una ecografia a los cuatro casos. En los llevados a
cirugia se haciamencidn de las masas, conaspectomixto de dreas
hiperecoicas, alternando con zonas hipoecdicas. También se
observael compromiso del otrorifién conimdgenes refringentes
y patrén sonodenso de aspecto nodular. Iguales hallazgos de los
pacientes que se tienen en observacidn y que presentan un
compromiso bilateral.

Endos pacientes se realizé urografia, observando unadistorsion

del sistema pielocalicial. En un paciente se realizé arteriografia

renal que mostré pseudoaneurismas, con imagen en “‘racimo de
”

uvas’.

En tres pacientes se hicieron rayos X de crineo, evidencidndose
calcificaciones paraventriculares y de los ganglios basales. Aun
paciente se le realiz6 TAC cerebral observando lesiones
hamartomatosas.

Endos casos serealizaronradiografias de manos y huesos largos
que mostraron lesiones quisticas en falanges distales y
engrasamiento del periostio de la tibia y peroné.

Endos pacientes se hizoestudio cromosémicoconbandeamiento
fino que no mostré alteraciones estructurales. En el caso de la
familia, la madre y el 50% de su descendencia (dos de sus cuatro
hijos) tuvieron el complejo de esclerosis tuberosa, lo cual indica
laproporcion de segregacion para genes dominantes, que seriael
mismo riesgo para la descendencia de los pacientes afectos.

DISCUSION

Laexistencia de angiomiolipoma renal como tumor renal era ya
conocida en 1880. Bourneville fue el primero en describirlo en
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pacientes con esclerosis tuberosa (ET). Inicialmente se denomind,
por Bartsh en 1900, como mioangiolipoma. En 1939 Gordon lo
denominé arterioleiomioma benigno. Inglis en 1950 lo llamé
neurilemmoblastoma. En 1951 Morgan y Lols acordaron el
nombre descriptivo de angiomiolipoma (AMLR)(2-4).

El angiomiolipoma renal, o hamartoma renal, es un tumor
pequeno cortical de menos de un centimetro de didmetro y
clinicamente silente. Se halla casualmente en autopsias o en
examen histolégico de las piezas de nefrectomia. Cuando crece
se hace detectable, ya sea en forma accidental o cuando ha
provocado sintomatologia (2-4).

» Frecuencia: Hadjocomunicéenunaserie de necropsias, una
frecuencia de 0.3% de angiomiolipoma renal solitario; 40-
80% de pacientes con esclerosis tuberosa presentan
angiomiolipoma renal asociado segin observacién de
Oesterling. En 602 casos revisados de la literatura mundial
fue de 4:1 (1), 80.4% AMLR solitarios y 19.6% AMLR
asociados a ET.

Ennuestraserie los cuatrocasos de angiomiolipomasrenales
estuvieron asociados a esclerosis tuberosa, lo cual estd en
contra de lo descrito en la literatura mundial.

Laasociaciénde AMLR con ET, con nebrofibromatosis con
enfermedad de Von-Hippel-Lindauy consindrome de Sturge-
Weber, ha llevado a algunos autores a sugerir una base
genética en la histogénesis de este tumor, considerando que
el AMLR solitario, representa una forma frustrada de ET
(4,5) (Figuras 2 y 3).

« Histopatologia: Fischer en 1911, hace la primera descrip-
cion histologica. Describe un tumor compuesto por células
adiposas, células de misculo liso y vasos anormales de
paredes gruesas sin membrana eldstica o media organizada.
Ladistinta proporcion de estos componentes celulares es un
hallazgotipicodel AMLR conrepercusion clinica(peligrode
hemorragia en los muy vascularizados) y diagndstica (la
escasez de tejido adiposo). Esto produce falsos negativos en
el diagnostico de AMLR por ECOy TAC (4.5) (Figuras 2 y
3).

Sehan planteado diversasteoriasconrespectoalahistogénesis
basados en hallazgos ultraestructurales: las células musculares
lisas, similares alos miocitos, se derivariande lacrestaneural
odecélulasprimitivas de Schwan, laET seriaunaenfermedad
enlacual ocurre una diseminacion de estas células primarias
por todo el organismo:; las células perivasculares
indiferenciadas serian las precursoras de las diferentes lineas
celulares del AMLR; existiria una célula transicional entre
miocitoy célulaadiposamaduraque puede corresponderaun
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Figura 3. Pieza quinirgica de otro caso de angiomiolipoma renal.
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tipocelular precursorcomiin; lapresenciade grandes actimulos
citoplasmaticos de glucégenoy grasaenlas células tumorales,
se ha interpretado como un estado anormal del metabolismo
celular, que haria evolucionar las células hacia adipocito o
miocito (4).

Clinica: el AMLR puede originar un amplio espectro de
sintomas, dependiendode sutamaio, nimero y localizacion.
Enlarevision hechapor Oesterling enlos AMLR se encontro

que en los menores de cuatrocm hubo sintomatologiaséloen
el 17%, mientras que los mayores de cuatro cm., fueron
sintomdticosenel 82% (1-4,6). Los sintomas mds frecuentes
son: dolor abdominal agudo 53%, hemorragia local 51%,
masa abdominal palpable 47%, dolor abdominal crénico
17%, fiebre 17%. nduseas y vomito 13%, hipertensién 10%
y shock 9%.

El sindrome de Wunderlich (dolor, masa abdominal, anemia
aguda e inestabilidad hemodindmica), se encontré enel 10%
de los casos.

En nuestra serie el 50% present6 sindrome de Wunderlich;
otro paciente presentd dolorabdominal crénico; y unapaciente
fue asintomadtica desde el punto de vista genitourinario.

Diagnostico: hay que destacar el impacto que han tenido las
nuevas técnicas diagndsticas no invasivas (ecografia, TAC.
resonancia nuclear magnética), contribuyendo no solo al
diagnéstico del AMLR asintomadtico o incidental, sino tam-
bién por su utilidad en la vigilancia y seguimiento de este
tumor, permitiendo al urélogo tener un amplio margen en su
decisidn (7-12).

Urografia intravenosa: puede ser estrictamente normal y
carece de valor diagndstico. En casos de AMLR grandes en
la placa de abdomen simple es posible ver una imagen
radiolticida por el contenido de grasa. La presencia de calci-

Figura 4. Aspecto radioligico del angiomiolipoma renal
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ficaciones es rara (6%) y su hallazgo debe alertarnos sobre la
posibilidad de un carcinoma renal. Puede haber desplaza-
mientodelsistemacolector y compresiondel mismo (8,9)(Fi-
gura 4).

Ecografia renal: método ficil, inocuo, economico y de alta
facilidad diagnostica. Hay tres patrones ecogrificos: el pa-
trénsonodensodel tumorhiperecogénico, brillante de aspecto
nodular, es lamds frecuente; patrén mixto: dreas hiperecoicas
alternando con dreas hipoecdicas y patrén sonolucente con
predominio de zonas hipoecéicas o econegativas.

Se debe usarcomo primer examen cuando existe la sospecha
clinicaocomotamizaje en los familiares de pacientescon ET
y AMLR. También estd indicada en el seguimiento y
observacion del AMLR. (8-10).

TAC: la TAC con o sin contraste puede identificar en el
tumor dreas de baja atenuacion correspondientes a grasa, lo
cual paraalgunos autores excluiria el adenocarcinomarenal,
que no contiene tejido graso. El diagndstico diferencial seria
con otros tumores que dan patrén similaren la TAC comoel
lipoma, el liposarcoma y el tumor de Wilms (9-11). En el
estudio se observa un tumor heterogéneo, con densidad de
parénquima (30, 50 H.U.) que alterna con dreas de densidad
grasa (-60, -80 H.U.) y otras de densidad variable (hemorra-
gias intratumor); luego de aplicar contraste aumenta la den-
sidad del parénquima (120 H. U.), sin las dreas de baja
densidad.

Arteriografia renal: por su cardcter invasivo tiene indica-
ciones muy precisas: casosenloscualeslaecografiay laTAC
noseanconcluyentes, porel escasocontenido graso del tumor,
o al contrario, en tumores con abundadnte cantidad de grasa
comoel liposarcoma, el cual es avascular; AMLR sintomatico

Figura 5. Fase venosa con imagen en “capas de cebolla”.
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en el cual se realiza embolizacion selectiva o cirugia conser-
vadora (3). Los hallazgos arteriogrificos son: arteria renal
principal y seguimiento normales; tumor con gran
neovascularizacion, arterias interlobares o interlobulares
tortuosas e irregulares, no uniformes con pseudoaneurismas;
fase neogrifica con alternancia de parenquima-captacion y
grasa que no capta el contraste, mostrando una imagen en
mosaico; fase venosa con imagen en “capas de cebolla”
(Figura 5).

Resonancia nuclear magnética: mas sensible que la TAC
para objetivar el tejido graso del tumor. Los hematomas
pueden ser un falso positivo del tejido graso (9). Mayor
densidad en el diagnostico diferencial y compromiso local o
vascular, trombosis de vena renal y/o Cava (7, 11, 12).

Lacoexistenciaenun mismorifionde carcinomay AMLR es
extremadamente rara. En la literatura se han descrito dos
casos. Eldiagnéstico preoperatorioes practicamente imposible.
Solamente unabiopsiatransoperatorialopodriahacer(13.14).
Un dltimo aspecto de trascendencia es conocer la extension
extrarrenal del AMLR utilizando los métodos previamente
descritos, especialmente en su compromiso vascular (7, 15-
17). Elcompromiso linfiticodel AMLR, descritodesde 1964
por Wilson, es interpretado por la mayoria de autores como
expresiondel origen multicéntricode ese tumor; otra probable
explicacion del compromiso ganglionar es la extension
extrarrenal y progresion por contigiiidad (18).

Tratamiento: el tratamiento del AMLR se ha cambiado
conforme hemos conocido mejorlahistoria natural del mismo
y dispuesto de un diagndstico preoperatorio mds fiable. A
partir del trabajo de Oesterling en 1986, quedé demostrado
que existia una relacién entre el tamano del AMLR y la
clinica. Segiin estas variables se puede establecer el plan
terapéutico(1). En AMLR sintomdticoy mayorde cuatrocm:
exéresis quirdrgica por enucleacion o nefrectomia parcial vs
embolizacion arterial selectiva; en AMLR sintomatico y
menoresde cuatrocm vigilanciaestrechay silasintomatologia
persiste tratamientoigual al anterior;en AMLR asintomético
ymayordecuatrocmcontrol semestral con TAC y/oecogratiia
yen AMLR asintomatico y menor de cuatrocm control anual
con ecografia y/o TAC.

Hay otros factores que deben tenerse en cuentaen el momento
de decidir el tratamiento: forma de presentacion clinica
(sindrome de Wunderlich), funcion renal y multifocalidad y
uni o bilateralidad.

Realizamos dos nefrectomias endos pacientes con AMLR en
quienes el compromiso de casi todo el rifdn y el sangrado no
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permitieron unaconductaexpectante o conservadora. Elotro
rindn también estaba comprometido pero los tumores eran
menores de dos cm.

2

2
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