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Resumen  El  angiomiolipoma  renal  es  una  neoplasia  mesenquimal  poco  común  de  carácter
benigno y  se  caracteriza  por  la  presencia  de  vasos  dismórficos  delgados,  músculo  liso  y  tejido
adiposo. Tiene  una  incidencia  en  la  población  del  0.1-0.3%.  Puede  presentarse  como  un  proceso
patológico aislado  o  estar  asociado  a  otras  entidades  como  la  esclerosis  tuberosa,  la  enfermedad
de Bourneville  y  la  enfermedad  de  von  Recklinghausen  o  neurofibromatosis.

Paciente  femenino  de  18  años  con  retraso  en  el  aprendizaje,  con  cuadro  de  hematuria  masiva
que condicionó  choque  hipovolémico  y  requirió  reanimación  hemodinámica  y  transfusiones.  La
tomografía  axial  computarizada  abdominopélvica  simple  y  contrastada  evidenció  tumores  rena-
les bilaterales  y  la  angiotomografía  reportó  tumores  perirrenales  intensamente  vascularizados
y densidad  grasa  en  la  tomografía,  originados  en  los  senos  renales,  teniendo  como  primera
posibilidad  angiomiolipomas  renales.

La  tomografía  axial  computarizada  craneal  evidenció  calcificaciones  ependimarias  en
relación con  esclerosis  tuberosa.  Se  realizó  nefrectomía  parcial  bilateral  conservadora  de
nefronas  con  resultado  histopatológico  de  tejido  adiposo  maduro,  con  proliferación  de  vasos
sanguíneos  rodeados  por  bandas  de  músculo  liso,  característicos  de  angiomiolipomas  rena-
les múltiples  bilaterales.  La  paciente  presento  evolución  posquirúrgica  adecuada,  egresándose
al cuarto  día  posquirúrgico.  En  consultas  de  seguimiento,  sin  presentar  complicaciones  con

azoados normales.
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Multiple  bilateral  renal  angiomyolipoma  associated  with  tuberous  sclerosis:  A  case
report  and  literature  review

Abstract  Renal  angiomyolipoma  is  an  uncommon,  benign  mesenchymal  neoplasia  that  is  cha-
racterized  by  the  presence  of  thin,  dysmorphic  vessels,  smooth  muscle,  and  adipose  tissue.
Its incidence  in  the  population  is  from  0.1-0.3%  and  it  can  present  as  an  isolated  pathology  or
be associated  with  other  entities,  such  as  tuberous  sclerosis  or  Bourneville’s  disease,  and  von
Recklinghausen  disease  or  neurofibromatosis.

An  18-year-old  woman  with  a  learning  disability  presented  with  symptoms  of  massive  hematu-
ria that  conditioned  hypovolemic  shock,  requiring  hemodynamic  resuscitation  and  transfusions.
The non-contrast  and  contrast  abdominopelvic  computed  axial  tomography  scans  showed  bilate-
ral renal  tumors  and  angiotomography  identified  intensely  vascularized  perirenal  tumors  and  fat
density,  originating  in  the  renal  sinuses,  suggesting  renal  angiomyolipomas  as  a  first  possibility.

A head  computed  axial  tomography  scan  revealed  ependymal  calcifications  related  to
tuberous  sclerosis.  Bilateral  nephron-sparing  partial  nephrectomy  was  performed  and  the  histo-
pathologic study  reported  mature  adipose  tissue  with  a  proliferation  of  blood  vessels  surrounded
by smooth  muscle  bands,  which  are  characteristics  of  multiple  bilateral  renal  angiomyolipomas.
The patient  had  adequate  postoperative  progression  and  was  released  from  the  hospital  on  the
4th postoperative  day.  No  complications  have  arisen  in  her  follow-up  and  serum  creatinine  and
urea levels  are  normal.
©  2014  Sociedad  Mexicana  de  Urología.  Published  by  Masson  Doyma  México  S.A.  All  rights
reserved.
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Introducción

El  angiomiolipoma  renal  es  una  neoplasia  mesenquimal  poco
común  de  carácter  benigno  identificado  en  1911  por  Fisher
y  designado  como  tal  por  Morgan  en  1951.  Se  caracteriza
por  la  presencia  de  venas  dismórficas  delgadas,  músculo  liso
en  proporción  variable  y  tejido  adiposo1.  Puede  estar  aso-
ciado  a  enfermedades  caracterizadas  por  hamartomas  que
involucran  numerosos  tejidos  como:  Esclerosis  Tuberosa;  sín-
drome  autosómico  dominante,  que  puede  presentarse  con
convulsiones  desde  la  infancia,  retardo  mental  y  desarrollo
de  tumores  corticales  y  subependimarios  e  involucración  de
varios  órganos  como  el  riñón,  pulmón,  corazón  y  piel;  Enfer-
medad  de  Bourneville,  Enfermedad  de  Von  Recklinghausen
o  Neurofibromatosis.  Y  la  otra  variante  de  Angiomiolipoma
renal  que  se  presenta  en  forma  aislada.  En  el  Angiomioli-
poma  ha  sido  demostrada  una  mutación  en  uno  de  los  2  genes
TSC1  y  TSC2,  su  frecuencia  es  del  0.13%  en  series  de  pacien-
tes  estudiados  mediante  ultrasonido  y  tiene  un  predominio
de  2:1  en  el  sexo  femenino2.

Pueden  ser  asintomáticos  o  manifestarse  por  síntomas
inespecíficos  como  dolor  en  el  flanco,  hematuria,  y  en  casos
severos  como  choque  hipovolémico  acompañado  con  dolor
en  el  flanco  conocido  como  síndrome  de  Wunderlich,  carac-
terizado  por  un  hematoma  perirrenal  espontáneo  debido  a
debilidad  de  las  paredes  de  endotelio  del  tumor  con  forma-
ción  de  aneurisma.

Se  considera  que  hay  variabilidad  clínica  de  esclerosis
tuberosa  en  donde  no  existen  todos  los  signos  de  la  enfer-
medad  y  cuya  expresión  es  variable3.
Caso clínico

Paciente  femenino  de  18  años  con  retraso  en  el  aprendi-
zaje,  antecedente  familiar  de  diabetes  mellitus  y  cesárea
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revia  hace  un  año  y  7  meses.  Referida  por  hematuria  masiva
ue  condicionó  choque  hipovolémico  y  requirió  reanima-
ión  hemodinámica  y  transfusiones,  2  semanas  previas  en
ospital  de  origen.  La  tomografía  axial  computarizada  abdo-
inopélvica  simple  y  contrastada  evidenció  tumores  renales
ilaterales  y  la  angiotomografía  reportó  tumores  perirre-
ales  intensamente  vascularizados  y  densidad  grasa  en
a  tomografía,  originados  en  los  senos  renales,  teniendo
omo  primera  posibilidad  angiomiolipomas  renales,  y  la
omografía  axial  computarizada  craneal  evidenció  lesiones
ubependimarios  (figs.  1  y  2).

Se  realizó  nefrectomía  parcial  bilateral  conservadora  de
efronas:  en  el  riñón  derecho  se  encontró  tumoración
e  9.5  ×  7  ×  4.5  cm  y  en  el  polo  superior  del  riñón
zquierdo  dos  tumoraciones,  la  mayor  de  8  ×  6  ×  4  cm  y
a  menor  de  7  ×  4  ×  2  cm,  las  cuales  se  extirparon  y  se
nviaron  a  patología.  El  reporte  histopatológico  identificó
ejido  adiposo  maduro,  con  proliferación  de  vasos  sanguí-
eos  rodeados  por  bandas  de  músculo  liso,  así  como  por
élulas  epiteliales  perivasculares,  hallazgos  característicos
e  angiomiolipomas  renales  múltiples  bilaterales  (fig.  3).
a  paciente  presentó  evolución  posquirúrgica  adecuada,
gresándose  al  cuarto  día  posquirúrgico.  En  consultas  de
eguimiento  no  presentó  complicaciones,  con  azoados  nor-
ales.

iscusión

l  angiomiolipoma  es  un  tumor  poco  frecuente  con  una
ncidencia  en  la  población  de  0.1-0.3%3. Se  puede  presen-
ar  de  forma  aislada  o  formando  parte  de  otras  entidades

omo  la  esclerosis  tuberosa.  Cuando  se  presenta  de  forma
islada,  es  con  más  frecuencia  unilateral  y  de  crecimiento
ento,  los  tumores  menores  de  4  cm  son  asintomáticos  en
n  80%  de  los  casos  y  de  un  9-20%  pueden  presentar  san-
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Figura  1  TAC  craneal  con  lesiones  subependimarias.  Nódulos
subependimarios  característicos  de  esclerosis  tuberosa.
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rado  retroperitoneal4,5.  En  los  mayores  de  4  cm,  hasta  un
0%  se  presentan  con  dolor,  masa  palpable  y  hematuria,
onstituyendo  la  tríada  de  Lenke,  y  requerirán  cirugía  por
ersistencia  del  dolor  o  sangrado6.

Cuando  se  presenta  de  forma  bilateral  en  un  80%  se  asocia
on  esclerosis  tuberosa,  mostrándose  con  la  tríada  clásica
e  retraso  mental,  adenomas  sebáceos  y  epilepsia;  por  lo
eneral  cursan  asintomáticos7.  En  el  caso  que  nosotros  pre-
entamos  la  paciente  presentó  sangrado  hacia  la  pelvis  renal

 no  hacia  el  retroperitoneo.
La  paciente  cursó  con  dolor  en  fosa  renal  y  hematuria

úbita.  Tomando  en  cuenta  estas  características  clínicas  de
resentación  más  la  presencia  de  lesiones  dérmicas  facia-
es  y  cierto  retraso  de  aprendizaje,  pudimos  sospechar  la
sociación  con  esclerosis  tuberosa,  demostrando  además
alcificaciones  ependimarias  en  la  tomografía  axial  compu-
arizada  de  cráneo  lo  que  fortalece  dicho  diagnóstico.  Todos
os  angiomiolipomas  son  histológicamente  iguales,  indepen-
ientemente  de  la  presentación  que  tengan,  asociados  o  no

 otras  entidades8.  En  este  caso  se  integró  el  diagnóstico  de
sclerosis  tuberosa  por  la  presencia  de  calcificaciones  sube-
endimarias  y  angiomiolipomas  renales  bilaterales  como
riterios  mayores  y  adenomas  sebáceos  múltiples  como  cri-
erio  menor9.

El  manejo  de  los  angiomiolipomas  depende  del  contexto
línico  en  el  que  se  presentan.  En  general,  el  tratamiento
iene  condicionado  por  el  tamaño,  la  reserva  funcional  renal
n  el  caso  de  tumores  bilaterales  o  riñones  únicos,  creci-

iento  activo  identificado  en  el  seguimiento  ecográfico  o  la
uda  diagnóstica  diferencial  con  tumores  malignos10.

Los  tumores  asintomáticos  diagnosticados  de  manera
ncidental  requieren  seguimiento  periódico;  el  tamaño
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igura  2  TAC  de  abdomen  simple  y  contrastada  con  angiotomogra
on lesiones  hipodensas  renales.  B-C.  TAC  de  abdomen  contrastada  c
ngiotomografía  que  muestra  tumoraciones  renales  y  perirrenales  c
ayor  de  4  cm  y  el  dolor  por  hemorragia  autolimitada
ntratumoral  serían  indicaciones  de  tratamiento  quirúrgico
lectivo11. Entre  las  diversas  modalidades  terapéuticas  se
ncuentran:  nefrectomía  parcial,  embolización  del  tumor,
efrectomía  total  o  radical  y  crioterapia12 (figs.  1---3).

La  rotura  del  componente  vascular  puede  causar  un
uadro  hemorrágico  retroperitoneal  grave  que  requiera  tra-
amiento  quirúrgico  de  urgencia13.
fía  con  tumores  renales  bilaterales.  A.  TAC  de  abdomen  simple
on  tumoraciones  bilaterales  sugestivas  de  angiomiolipomas.  D.
on  gran  vascularidad.
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Figura  3  Características  histológicas  de  angiomiolipoma.  A.  Fotografía  microscópica  teñida  en  H-E  que  muestra  un  caso  típico  de
angiomiolipoma:  se  identifica  tejido  adiposo  maduro,  con  proliferación  de  vasos  sanguíneos  tortuosos  de  paredes  gruesas  rodeadas
por bandas  de  músculo  liso  que  parecen  originarse  de  las  paredes  sanguíneas,  así  como  rodeados  por  células  epitelioides  conocidas

ía  teñ
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como células  epitelioides  perivasculares  (PEC).  B  Microfotograf
las bandas  de  músculo  liso  rodeando  los  vasos  sanguíneos,  así  c
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