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EI angiomiolipoma renal es un tumor infrecuente de la corteza
renal de naturaleza benigna, compuesto por una mezcla de tej idos
en distinta proporcion: vasos neofonnados, fibrasde rmisculo lisa
y tejido adiposo maduro (I).

Se han difercnciado dos fonnas de presentacion clfnica:
angiomiolipoma renal solitario, no asociado a ninguna otra
enfermedad, mas frecuente en las mujeres en la cuarta y quinta
decadas de la vida, unilaterales y iinicos, yangiomiolipoma renal
asociado a esclerosis tuberosa, que aparece en pacientes j6venes
en la segunda y tercera decadas de la vida, no hay predominio de
sexo, son multiples, de menor tamano que en el grupo anterior y

bilaterales (1,2).

A pesar de su naturaleza benigna, la difieultad en el diagn6stico
preoperatorio, especial mente de los solitarios, condujo a que su
tratamienro se hiciera mediante cirugia radieaJ. Hasta 1976 en
una revisi6n realizada por Desterling se observ6 que 93% de los
angiomiol ipornas renales solitarios eran tratados mediante cirugia
radical. Dcspues de 19851a tasade nefrectomias disrninuyo a la
mitad, gracias a la implernentacion de nuevos medios de
afinamiento diagnostico en el preoperatorio (I).

PRESENTACION DE LOS CASOS

Entre 1980 Y 1992 se diagnostiearon y trataron en el servicio de
Urologia del Hospital San Juan de Dios cuatro pacientes con un
total de oeho unidades renales afectadas de angiomiolipoma
renal. Se revisaron las historias c1fnieas: dos casos tienen
confirmacion histologica, losotros dos no portratarse de pacientes
no operados en seguimiento y observaei6n. Fueron tres hombres
y una mujer. Las edades oscilaron entre los 24 y 34 aries. Los
euatro pacientes ten fan antecedentes de sfndrome convulsivo
desde la infancia. Doseran hermanos y dentro del interrogatorio
familiar se encontro que la madre tam bien habfa sufrido de
episodiosconvulsivos.
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Dos pacientes consultaron pOl' hematuria severa que los
descompenso hemodinamicamente (sfndrome de Wundrelich).
La mujer, de 32 3Il0s. hospitalizada en el servieio de Medicina
Intema porsfndrome convulsi vodediffcil manejo, se interconsult6
a urologfa par presencia de hematuria microsc6piea. EI cuarto
paciente fue vista en la consulta extema del servieio.

Dentro de los hallazgos del examen ffsico, en los cuatro casos se
eneontraron estigmas de esclerosis tuberosa como adenomas
sebaceos faciales que comprometen las' mejillas, el surco
nasogeneano, el dorso de la nariz, la frente y el menton; fibromas
subungueales bilaterales en los dedos de los pies y en un easo
manchas cafe (Figura I).

Un paciente presento lesiones fibromatosas pediculadas que

Figura 1. eac.eme con adenomas sebaceosfociotes.
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predominaban en cuello y t6rax. EI retardo mental severo estuvo
presente en uno. Se encontro coloboma del iris con disminucion
irnportante de la agudeza visual en un paciente.

La funci6n renal seencontraba normal en tres casas con cifras de
depuracion de creatininaentre 80y IOOce/min. Un paciente tuvo
una depuracion de 48 cc/min., ci fra que se normalize en el
segundo dia del postoperatorio,

EIdiagnostico preoperatoriode angimiolipoma renal se hizoen
dos pacientes par estudio de tomograffa axial computarizada,
encontrandose turnores heteregeneos, con densidad de parenquirna
altemado con areas de densidad grasa y otras de densidad
variable que se interpretaron como hernorragias intratumoral. En
unpaciente de los sometidos a cirugia, se observ6 en la TAC una
masa de aproximadamente 13x12x7mm, que practicamente
comprometfael rifton derecho con el patron tornografico descrito
y que en el estudio histopatologico correspondio a un hamartoma
renal.

Se practico una ecograffa a los cuatro casos. En los lIevados a
cirugfa se hacfa rnencion de las mas as, con aspecto mixto de areas
hiperecoicas, alternando con zonas hipoecoicas. Tarnbien se
observa el compromiso del otro rifion con imagenes refringentes
y patron sonodenso de aspecto nodular. Iguales hallazgos de los
pacientes que se tienen en observacion y que presentan un
comprorniso bilateral.

Endos pacientes se realiz6 urograffa, observando unadistorsi6n
del sistema pielocalicial, En un paciente se realizo arteriograffa
renal que mostr6 pseudoaneurismas, can imagen en "racimo de
uvas".

En tres pacientes se hicieron rayos X de craneo, evidenciandose
calcificaciones paraventriculares y de los ganglios basales. A un
paciente se Ie realizo TAC cerebral observando lesiones
hamaJtomatosas.

En doscasos se realizaron radiograffas de manos y huesos Imgos
que mostraron lesiones qufsticas en falanges distales y
engrasamiento del ~riostio de la tibia y perone.

Endos pacientes se hizo estudio cromos6m.ico con bandearniento
fino que no mostro alteraciones estructurales. En el caso de la
familia, la madre y e150% de su descendencia (dos de sus cuatro
rujos) tuvieron el complejo de esclerosis tuberosa, 10cual indica
la proporci6n desegregacion para genes dominantes, que seriael
mismo riesgo para la descendencia de los pacientes afectos.

DISCUSION

La ex.istencia de angiomiolipoma renal como tumor renal era ya
conocida en 1880. Boumeville fue el primero en describirlo en
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pacientes con esclerosis tuberosa (ET).lnicialmente se denomino,
por Bartsh en 1900, como mioangiolipoma, En 1939 Gordon 10
denomino arterioleiornioma benigno. inglis en 1950 10 llama
neurilemmoblastoma. En 1951 Morgan y Lois acordaron el
nornbre descriptivo de angiorniolipoma (AMLR)(2-4).

EI angiomiolipoma renal, 0 hamartoma renal, es un tumor
pequeno cortical de menos de un centfrnetro de diarnetro y
clfnicamente silente. Se halla casualmente en autopsias 0 en
examen histologico de las piezas de nefrectomfa. Cuando crece
se hace detectable, ya sea en forma accidental 0 cuando ha
provocado sintomatologfa (2-4).

• Frecuencia: Hadjocomunic6en unaseriedenecropsias, una
frecuencia de 0.3% de angiomioliporna renal solitario; 40-
80% de pacientes can esc1erosis tuberosa presentan
angiomiolipoma renal asociado segun observaci6n 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.

En nuestra serie los cuatro casos de angiomiol ipornas renales
estuvieron asociados a esclerosis tuberosa, 10 cual esta en
contra de 10descrito en la literatura mundial.

La asociacion de AMLR con ET, con nebrofibrornatosis con
enfermcdad de Von- Hippel-Lindau y con sfndrome de Sturge-
Weber, ha Uevado a algunos autores a sugerir una base
genetica en la histogenesis de este tumor, considerando que
el AMLR solitario, representa una forma frustrada de ET
(4,5) (Figuras 2 y 3).

• Histopatologia: Fischer en J911, hace la primera descrip-
cion histologies. Describe un tumor compuesto par celulas
adiposas, celulas de rnusculo lisa y vasos anormales de
paredes gruesas sin membrana elastica 0media organizada.
La distinta proporcion de estos componentes celulares es un
hallazgo tfpico del AMLR con repercusion clfnica (peligro de
hemolTagia en los muy vascularizados) y diagnostica (la
escasez de tejido adiposo). Esto produce falsos negati vos en
el diagnostico de AMLR pol' ECO y TAC (4,5) (Figuras 2 y
3)

Se han planteadodi versas teOIiascon respecto a la histogenesis
basados en hallazgos ultraestructurales: las celulas musculru'es
lisas, similaresa los miocitos, se derivarfan de lacresta neural
o deceluJas plimiti vas de Schwan, la ET serfa una enfermedad
en la cual ocun'e una diseminaci6n deestas celulas primarias
par todo el organismo~ las celulas perivasculares
indiferenciadas serfan las precursoras de las diferentes lineas
celulru'es del AMLR; existirfa una celula transicional entre
miocito y celula adiposa maduraque puedecOlTespondera un
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Figura 2, Pie;:.aquinirgica de 11// coso de angiomtotipoina renal.

Figura 3. Pteza quinugica de 0/1"0 caso de cngionuotipomo renal.

tipocelular precursor com un ;lapresencia de grardes aciimulos
citoplasmaticos de gluc6geno y grasa en [ascelulas tumorales,
se ha interpretado como un estado anormal del metabolismo
celular, que harfa evolucionar las celulas hacia adipocito 0

miocito(4).

• Clinica: el AMLR puede originar un amplio espectro de
sfntomas,dependiendode su tamano, mirnero y localizaci6n.
En la revision hecha porOesterling en los AMLR se.encontro
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que en los menoresde.cuatrocm hubo sintomatologfa solo en
el 17%, mientras que los mayores de cuatro em" fueron
sinromriricos en e182% (1-4,6). Los smromas mas frecuentes
son: dolor abdominal agudo 53%, hernorragia local 51 %,
masa abdominal palpable 47%, dolor abdominal cronico
17%, fiebre 17%, nauseas y vomito 13%, hipertension 10%
Yshock 9%.

EI sfndrome de Wunderlich (dolor, masaabdominal, anemia
aguda e inestabilidad hemodinamica), se encontr6 en el 10%
de los casos.

En nuestra serie el 50% presento sindrome de Wunderlich;
00'0paciente presentodolor abdominal cronico; y una paciente
fue asintomatica desde el punto de vista genitourinario.

• Diagnostico: hay que destacar el impacto que han tenido las
nuevas tecnicas diagnosticas no invasivas (ecografia, TAC.
resonancia nuclear magnetica). contribuyendo no solo al
diagnostico del AMLR asintomatico 0 incidental, sino tam-
bien par su utilidad en la vigilancia y seguimiento de este
tumor, permitiendo al urologo tener un amplio margen en su
decision (7-12).

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

Figura 4. Aspecto radiotogtco del angiomioltpomo renal
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ficaciones es rara (6%) y su hallazgo debe alertarnos sobre la
posibilidad de un carcinoma renal. Puede haber desplaza-
mientodel sistemacolector ycornpresion del misrno (8,9)(Fi-
gura 4).

Ecografia renal: metoda facil, inocuo, econ6mico y de alta
facilidad diagn6stica. Hay tres patrones ecograficos: el pa-
tron sonodenso del tumor hiperecogenico, brillante de aspecto
nodular, es lamas frecuente; patron mix to: areas hiperecoicas
alternando con areas hipoec6icas y patron sonolucente con
predominio de zonas hipoecoicas 0 econegativas.

Sedebe usarcomo primerexamen cuandoexiste la sospecha
c1fnicaocomo tamizajeen los familiaresde pacientescon ET
y AMLR. Tambien esta indicada en el seguimiento y
observacion del AMLR. (8-10).

TAC: la TAC con 0 sin contraste puede identificar en el
tumor areas de baja atenuaci6n correspondientes a grasa, 10
eual para algunos autores excluiriael adenocarcinoma renal,
que no contiene tejido graso. EI diagnostico diferencial serfa
con otros tum ores que dan patron similarenla TAC como el
lipoma, el liposarcoma y el tumor de Wilms (9-11). En el
estudio se observa un tumor heterogeneo, con densidad de
parenquima (30, 50 H.U.) que alterna con areas de densidad
grasa (-60, -80 H.U.) Yotras de densidad variable (hemorra-
gias intratumor); luego de aplicar contraste aumenta la den-
sidad del parenquima (120 H. U.), sin las areas de baja
densidad.

Arteriografia renal: por su caracter invasive tiene indica-
ciones muy precisas: casos en loscuales laecografiay laTAC
no sean concluyentes, pore! escaso contenido grasodel tumor,
o al contrario, en tumores con abundadnte cantidad de grasa
como elliposarcoma, el cual es avascular; AMLR sintornatico

Figura 5. Fmc vena,WI COli ill/agen en "capas de cebolla".
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en el cual se realizaernbolizacion selectiva o cirugfa conser-
vadora (3). Los hallazgos arteriograficos son: arteria renal
principal y seguimiento normales; tumor COil gran
neovascularizacion, arterias interlobares 0 interlobulares
tortuosas e irregulares, no uniformescon pseudoaneurismas;
fase neografica can alternancia de parenquima-captacion y
grasa que no capta el contraste, mostrando una imagen en
mosaico; fase venosa can imagen en "capas de cebolla"
(Figura 5).

Resonancia nuclear magnetica: mas sensible que la TAC
para objeti val' el tejido graso del tumor. Los hematomas
pueden ser un falso positivo del tejido graso (9). Mayor
densidad en el diagnostico diferencial y cornpromiso local 0

vascular, trornbosis de vena renal y/o Cava (7, II, 12).

Lacoexistenciaen un rnismo rinon decarcinoma y AMLR es
extremadamente rara. En la literatura se han descriro dos
casos. EIdiagnostico preoperatorioes practicamente imposible.
Solarnente una biopsia transoperatoria lopodrfahacer( 13,14).
Un ultimo aspecto de trascendencia es conocer la extension
extrarrenal del AMLR utilizando los rnetodos previamente
descritos, especialmente en su comprorniso vascular (7, 15-
17). EIcompromise linfaticodel AMLR, desctitodesde 1964
por Wilson, es interpretado por la mayorfa de autores como
exprcsion del origen multicentrico de ese tumor; otra probable
explicacion del compromiso ganglionar es la extension
cxtrarrenal y progresion por contiguidad (18).

Tratamiento: el tratamiento del AMLR se ha cambiado
confonnehemosconocido mejor lahistorianarural del mismo
y dispuesto de un diagnostico preoperatorio mas fiable. A
partir del trabajo de Oesterling en 1986, quedo demostrado
que existia una relacion entre el tamafio del AMLR y la
c1inica. Segun estas variables se puede establecer el plan
terapeutico (I). En AMLR sintomatico y mayor de cuatro cm:
exeresis quinlrgica por enucleacion 0 nefrectomia parcial vs
emboLizacion artelial selectiva; en AMLR sintomatico y
menoresdecuatrocm vigilanciaestrecha y si lasintomatologfa
persiste tratamiento igual al anterior; en AMLR asintomatico
y mayordecuatrocm contral semestral con TAC y/oecografIia
y enAMLRasintomatico y menordecuatrocm control anual
con ecograffa y/o TAC.

Hay Olras factoresque deben tenerseen cuentaen el momento
de decidir el lTatamiento: [onna de presentaci6n clfnica
(sindramede Wunderlich), funcion renal y multifocaljdad y
uni 0 bilateralidad.

ReaJjzamos dos nefrectomfas en dos pacientes con AMLR en
quienesel compromisodecasi todoel rilion y el sangradono
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permitieron unaconducta expectanteoconservadora. El otro
riiion tarnbien estaba comprometido perc los tumores eran
men ores de dos em.

Los alms dos pacientes estan en observaci6n y se realiza
control ecografico cada seis meses; presentan enfennedad
bilateral sin progresi6n y son asintomaticos desdeel puntode
vista genitourinario.
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