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Resumen.- OBJETIVO: Presentar un caso de angiomioli-
poma (AML) variante epitelioide, primario renal, su asocia-
ción con Esclerosis Tuberosa (ET) y revisión de la literatura. 

MÉTODOS: Presentamos el caso de un paciente varón de 
12 años con antecedente de retardo en el desarrollo psi-
comotor, crisis epilépticas tónico clónicas y estigmas cutá-
neos, todo esto compatible con ET. Debuta con hematuria 
macroscópica y dolor abdominal, encontrándose en la 
tomografía tumor que compromete dos tercios superiores 
del riñón izquierdo. Fue sometido a nefrectomía radical 
izquierda. La anatomía patológica, corroborada con estu-
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Palabras clave:  Angiomiolipoma epiteliode. Riñón.
Esclerosis tuberosa.

Summary.- OBJECTIVE: We present a case of primary 
renal epithelioid angiomyolipoma, its association with tube-
rous sclerosis and review the literature.

METHODS: We present the case of a 12 year-old male 
with past medical history of tuberous sclerosis, characteri-
zed by developmental delay, tonic and clonic seizures, and 
cutaneous abnormalities. He presented with macroscopic 
hematuria and abdominal pain. CT scan of the abdomen 
showed the presence of a left renal tumor. He underwent 
left radical nephrectomy. Pathologic study of the specimen 
showed primary renal epithelioid angiomyolipoma, corro-
borated by immunohistochemistry staining. Review of the 
literature was performed for this rare variant and its malig-
nant potential.

RESULTS: The presence of this epithelial variant is rare and 
must be taken into account because of its malignant po-
tential and, thus, with different prognosis and follow up, 
compared to classical angiomyolipoma.

CONCLUSIONS: Renal angiomyolipoma is an uncommon 
benign tumor, representing a challenge for clinical and 
pathological diagnosis. Despite the big size they can re-
ach, as well as bilaterality, multiplicity of lesions and/or 
lymphatic regional involvement, its malignant potential has 
not been established. Nevertheless, the epithelioid variant 
has been described recently, a rare entity with aggressive 
behavior, difficult histological characterization and poor 
prognosis.   

dios de inmunohistoquímica informó la presencia de AML, 
variante epiteliode. 

Se reviso la bibliográfica existente sobre esta variante poco 
común y su  comportamiento maligno.

RESULTADOS: La presencia de la variante epitelial es poco 
frecuente pero debe tenerse en cuenta por su comporta-
miento maligno y por lo tanto diferente pronóstico y segui-
miento comparado al AML clásico. 

CONCLUSIONES: El AML renal es un tumor benigno, 
poco común, que representa un reto para el diagnóstico 
clínico e histopatológico. A pesar del gran tamaño que 
puede alcanzar, la bilateralidad, la multiplicidad de las 
lesiones y/o el compromiso linfático regional, no se ha 
demostrado su potencial maligno. Sin embargo, en los úl-
timos años se ha descrito la variante epitelioide, entidad 
rara de comportamiento agresivo, difícil caracterización 
histológica y pobre pronóstico.

Keywords: Epithelioid angiomyolipoma. Kidney.
Tuberous sclerosis. 

INTRODUCCIÓN

El angiomiolipoma (AML) renal es un tumor poco fre-
cuente, de naturaleza benigna, descrito por primera 
vez por Morgan en 1951. Está constituido por tres 
componentes: tejido adiposo maduro, vasos sanguíneos 
y músculo liso (1,2). Sin embargo se describe una va-
riante histológica agresiva, de comportamiento maligno 
denominada Angiomiolipoma Epitelioide (AMLE); enti-
dad recientemente separada del resto de AML típicos, 
asociada en más de la mitad de los casos a Esclerosis 
Tuberosa (ET), mutaciones en el gen p53 y a una eleva-
da tasa de metástasis a distancia (3,4).

Hasta la fecha son pocos los casos publicados en la 
literatura (5-7). Nosotros  presentamos el primer caso 
diagnosticado en la institución.

PRESENTACIÓN DEL CASO

Paciente varón de 12 años, con antecedentes de lar-
ga data de retardo en el desarrollo psicomotor y crisis 
epilépticas tónico clónicas generalizadas tratadas con 
fenitoina y carbamazepina.

Ingresa al Instituto con historia de tres semanas de he-
maturia macroscópica con coágulos y dolor abdominal 
predominantemente en hipogastrio. En la tomografía 
axial computarizada de abdomen y pelvis se observó 
masa de aspecto heterogéneo de 80 x 64 x 56 mm. 
que comprometía los dos tercios superiores del riñón 
izquierdo. Se completaron los estudios imagenológi-
cos con una radiografía de tórax que fue normal y una 
tomografía cerebral en la que se observó alteraciones 
hipodensas cortico-subcorticales asociadas a múltiples 
calcificaciones gruesas periventriculares (Figura 1).

Al examen físico se encuentra en un paciente despierto 
que no obedecía órdenes, con severa alteración de las 
funciones cerebrales superiores sin déficit motor. El fon-
do de ojo no evidenció lesiones retinianas. En el rostro, 
a nivel de la nariz, pliegues nasogenianos y mentón pre-
sentaba lesiones pápulo eritematosas múltiples de hasta 
2 mm. A la palpación se encontró en todo el hemiabdo-
men izquierdo una masa de tamaño no delimitable.

Se planteó el diagnóstico de Angiomiolipoma renal iz-
quierdo asociado a esclerosis tuberosa. Fue sometido 
a laparotomía exploradora con nefrectomía radical iz-
quierda y linfadenectomía paraaórtica. Se encontró un 
tumor blando de aproximadamente 10 cm. localizado 
en la mitad superior del riñón izquierdo, los ganglios 
regionales no impresionaron estar comprometidos por 
enfermedad. Evolucionó favorablemente, siendo dado 
de alta a los 3 días de operado.

La patología informó recibir una pieza operatoria de 
250 gr. de 11.0 x 7.4 x 4.2 cm. Al corte el parénquima 
renal se encontraba reemplazado en el 90% por forma-



ción tumoral de 8.0 x 7.0 x 2.3 cm. de color marrón 
pardo, de aspecto hemorrágico, necrótico que infiltraba 
y destruía el sistema pielocalicial (Figura 2). El uréter 
midió 4.6 x 0.8 cm. sin alteraciones macroscópicas sig-
nificativas. Los bordes quirúrgicos se encontraron libres 
de neoplasia. Ganglios paraaórticos de aspecto con-
gestivo.

Microscópicamente se observó una lesión tumoral in-
filtrativa de bordes irregulares, muy celular constituída 
fundamentalmente por células poligonales de aspecto 

FIGURA 1. Estudios imagenologicos, TAC abdominopelvica (derecha), muestra una masa heterogenea que compromete 
los dos tercios superiores del riñón izquierdo. TAC cerebro (izquierda), múltiples calcificaciones periventriculares.
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epitelioide, la mayoría con citoplasma claro, entremez-
cladas con células de citoplasma granular, eosinofílico 
y otras multinucleadas semejantes a las células ganglio-
nares. Éstas células mostraban atipia nuclear, núcleos 
vesiculosos, nucleolos prominentes y mitosis (0-5 mitosis 
/ 10 CAP), además de áreas de hemorragia y necrosis. 
No se observó invasión vascular ni perineural. El uréter, 
la grasa perirenal y los bordes quirúrgicos se encon-
traron libres de neoplasia. Con esta histomorfología se 
planteó el diagnóstico de angiomiolipoma epitelioide, 
el mismo que se confirmó con pruebas de inmunohisto-
química, cuyo resultado se presenta en la Tabla I.

DISCUSIÓN

El AML renal, también conocido como hamartoma, es 
un tumor benigno relativamente infrecuente que apare-
ce en el 0.3% de la población general y representa el 
3% de las masas renales sólidas. Pertenece a la familia 
de lesiones caracterizadas por la proliferación de célu-
las epitelioides perivasculares (PEC) y está constituido, 
en proporción variable por tres estirpes celulares: teji-
do adiposo maduro, músculo liso y vasos sanguíneos 
irregulares (1,2). Habitualmente se presenta bajo dos 
formas clínicas: como un tumor único grande en mujeres 
de mediana edad, o bien asociado a la Enfermedad de 
Bourneville o Esclerosis tuberosa donde suele ser bilate-
ral, múltiple y con mayor incidencia en varones jóvenes, 
representando entre el 15 y 20% de los casos en las 
diversas series (3-5).

La Esclerosis Tuberosa (ET) es una enfermedad heredi-
taria cuyo diagnóstico se puede realizar en distintas 
etapas de la vida. En el lactante se inicia con espas-

FIGURA 2. Imagen macroscópica. A la sección, nótese el 
aspecto hemorrágico del tumor.



mos de flexión, hipsiarritmia y manchas acrómicas en 
la piel. En niños mayores y adolescentes, como  nuestro 
paciente, se presenta con epilepsia, angiofibromas fa-
ciales y presencia de calcificaciones intracraneales en 
la región de las paredes ventriculares (6,7). También 
compromete órganos como riñón, hígado, cerebro, co-
razón, ojos, pulmones y hueso. Las manifestaciones re-
nales más frecuentes son los angiomiolipomas, quistes, 
carcinoma renal o la combinación de estas lesiones (8-
11). La asociación AML - carcinoma de células renales 
es un hallazgo inusual, hasta el 2001 se conocían en la 
literatura aproximadamente 50 reportes de casos. Dada 
la escasez de casos publicados, todavía no es posible 
saber en que medida influye en el pronóstico esta aso-
ciación (12).

Los AML están presentes entre el 50 al 80% de los casos 
de ET y su asociación es más estrecha con la variante 
epitelioide de AML renal, una entidad de reciente des-
cripción, con un poco más de doce casos reportados 
en la literatura y que se caracteriza por su agresividad. 
Se sabe que más de la mitad de pacientes con AMLE 
tienen ET (2,6).

El AMLE afecta igualmente ambos sexos, con un prome-
dio de edad al momento del diagnóstico de 38 años. 
Los pacientes son sintomáticos, por lo general presentan 
dolor en flanco, masa palpable y menos del 15% puede 
debutar con insuficiencia renal debido a la compren-
sión y reemplazo del parénquima renal. Es un tumor 
que trae problemas diagnósticos siendo muchas veces 
interpretado como un carcinoma de células renales o 
un sarcoma de alto grado. Los estudios de imágenes 
simulan carcinoma de células claras por la escasez del 
tejido adiposo (7,8).

Macroscópicamente son tumores de mediano a gran ta-
maño, de color amarillento anaranjado  con extensas 
áreas de hemorragia y necrosis. Puede haber extensión 
extrarenal o compromiso de la vena cava o vena renal. 
Microscópicamente es una lesión de carácter infiltrativo, 
muy celular, constituida fundamentalmente por células 
poligonales, con citoplasma vacuolado, eosinofílico 
granular o claro, con abundante glucógeno, que Api-
tz describió como epitelioides y otras multinucleadas 
semejantes a las células ganglionares. También puede 
encontrarse una pequeña proporción de células fusoce-

ANGIOMIOLIPOMA

HMB45

+

CD117

+

Vimentina 

+

α Actina

+

Queratina

+

TABLA I. PANEL INMUNOHISTOQUÍMICO.
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FIGURA 3. Imagen microscópica, Presencia de células poligonales de aspecto epitelioide y otras multinucleadas similares 
a células ganglionares (derecha). AML Epiteliode con inmunomarcación positiva para HMB-45.



lulares. Las células muestran anaplasia nuclear, activi-
dad mitótica variable con presencia de figuras atípicas, 
invasión vascular, necrosis y respuesta inflamatoria. La 
hemorragia es prominente. Unos pocos casos tienen 
áreas focales de AML clásico. La mayoría, al igual que 
en el caso que presentamos, carecen de  los elementos 
típicos del AML (9).

La inmunohistoquímica es de vital importancia para ca-
racterizar este tumor. La presencia de inmunomarcación 
positiva para HMB45, HMB50, CD117, CD63 y la ne-
gatividad para marcadores epiteliales y citoqueratinas 
confirman el diagnóstico (2). También se ha descrito 
una expresión variable para marcadores musculares 
lisos (actina músculo liso y actina músculo específico). 
Genéticamente comparten la  misma alteración que el 
AML clásico: la pérdida alélica del brazo corto del cro-
mosoma 16p (TS2), pero sólo se han detectado muta-
ciones en el gen p53 en la variante epitelioide, lo que 
sugiere un rol importante en su comportamiento malig-
no. En aproximadamente un tercio de casos de AMLE 
se han descrito metástasis a ganglios linfáticos, hígado, 
pulmón, hueso y médula, pero hasta la fecha no se ha 
identificado ningún parámetro patológico que se corre-
lacione directamente con sobrevida. Sin embargo, los 
tumores con necrosis, actividad mitótica y anaplasia nu-
clear tienen un comportamiento más agresivo (1,2).

El manejo de los angiomiolipomas está ampliamente 
discutido en la literatura (9,13-15). La pauta terapeú-
tica más aceptada es el algoritmo de Oesterling et al. 
basado en la presentación clínica, el tamaño y la bila-
teralidad del tumor. De esta forma en tumores asintomá-
ticos se realizarán controles periódicos con ecografía 
y/o TAC cada seis o doce meses según el tamaño sea 
mayor o menor de 4 cm., respectivamente. En los tumo-
res sintomáticos y/o bilaterales se intentará una embo-
lización arterial selectiva o cirugía renal conservadora. 
La nefrectomía radical quedará reservada a aquellos 
casos con inestabilidad hemodinámica por hemorragia 
masiva, tumores de gran tamaño o coexistencia de car-
cinoma en el mismo riñón; criterios que se consideraron 
en el manejo terapéutico de este caso (14,15).

CONCLUSIÓN

El Angiomiolipoma (AML) renal es un tumor benigno, 
poco común, que representa un reto para el diagnóstico 
clínico e histopatológico. A pesar del gran tamaño que 
puede alcanzar, la bilateralidad, la multiplicidad de las 
lesiones y/o el compromiso linfático regional, no se ha 
demostrado su potencial maligno. Sin embargo, existe 
la variante Epitelioide, entidad poco común, de com-
portamiento agresivo, de difícil caracterización histoló-
gica y pobre pronóstico. Dicha variante debe tenerse 
en cuenta en el diagnóstico y tratamiento considerando 
que la evolución y seguimiento son muy diferentes a la 
del AML clásico.
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