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

METODOS: Presentamos el caso de un paciente varén de
12 afios con antecedente de retardo en el desarrollo psi-
comotor, crisis epilépticas ténico clénicas y estigmas cutd-
neos, todo esto compatible con ET. Debuta con hematuria
macroscépica y dolor abdominal, enconfréndose en la
tomografia tumor que compromete dos fercios superiores
del rifién izquierdo. Fue sometido a nefrectomia radical
izquierda. la anatomia patolégica, corroborada con estu-
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dios de inmunohistoquimica informé la presencia de AML,
variante epiteliode.

Se reviso la bibliogréfica existente sobre esta variante poco
comin 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 pronéstico y sequi-
miento comparado al AML clésico.

CONCILUSIONES: El AML renal es un tumor benigno,
poco comin, que representa un refo para el diagndstico
clinico e histopatolégico. A pesar del gran tamaro que
puede alcanzar, la bilateralidad, la multiplicidad de las
lesiones /o el compromiso linfdtico regional, no se ha
demostrado su potencial maligno. Sin embargo, en los
timos afios se ha descrito la variante epitelioide, entidad
rara de comportamiento agresivo, dificil caracterizacién
histolégica y pobre pronéstico.

Palabras clave: Angiomiolipoma epiteliode. Riidn.
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 yearold 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 immunohistochemisiry staining. Review of the
literature was performed for this rare variant and its malig-
nant pofential.

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

CONCILUSIONS: 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. Neveriheless, the epithelioid variant
has been described recently, a rare entity with aggressive
behavior, difficult histological characterization and poor
prognosis.

Keywords: Epithelioid angiomyolipoma. Kidney.
Tuberous sclerosis.

INTRODUCCION

El angiomiolipoma (AML) renal es un tumor poco fre-
cuente, de naturaleza benigna, descrito por primera
vez por Morgan en 1951. Esté4 constituido por tres
componentes: tejido adiposo maduro, vasos sanguineos
y misculo liso (1,2). Sin embargo se describe una va-
riante histolégica agresiva, de comportamiento maligno
denominada Angiomiolipoma Epitelioide (AMLE); enti-
dad recientemente separada del resto de AML tipicos,
asociada en més de la mitad de los casos a Esclerosis
Tuberosa (ET), mutaciones en el gen p53 y a una eleva-
da tasa de metastasis 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 institucién.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente varén de 12 afios, con antecedentes de lar-
ga data de retardo en el desarrollo psicomotor y crisis
epilépticas tonico clénicas generalizadas tratadas con
fenitoina y carbamazepina.

Ingresa al Instituto con historia de tres semanas de he-
maturia macroscédpica con codgulos y dolor abdominal
predominantemente en hipogastrio. En la tomografia
axial computarizada de abdomen y pelvis se observé
masa de aspecto heterogéneo de 80 x 64 x 56 mm.
que comprometia los dos tercios superiores del rifndn
izquierdo. Se completaron los estudios imagenolégi-
cos con una radiografia de térax que fue normal y una
tomografia cerebral en la que se observé alteraciones
hipodensas cortico-subcorticales asociadas a moltiples
calcificaciones gruesas periventriculares (Figura 1).

Al examen fisico se encuentra en un paciente despierto
que no obedecia 6rdenes, con severa alteracién de las
funciones cerebrales superiores sin déficit motor. El fon-
do de ojo no evidencié lesiones retfinianas. En el rostro,
a nivel de la nariz, pliegues nasogenianos y mentén pre-
sentaba lesiones papulo eritematosas miltiples de hasta
2 mm. A la palpacién se encontré en todo el hemiabdo-
men izquierdo una masa de tamafo no delimitable.

Se planted el diagnéstico de Angiomiolipoma renal iz-
quierdo asociado a esclerosis tuberosa. Fue sometido
a laparotomia exploradora con nefrectomia radical iz-
quierda y linfadenectomia paraaértica. Se encontré un
tumor blando de aproximadamente 10 c¢m. localizado
en la mitad superior del rifidn izquierdo, los ganglios
regionales no impresionaron estar comprometidos por
enfermedad. Evolucioné favorablemente, siendo dado
de alta a los 3 dias de operado.

La patologia informé recibir una pieza operatoria de
250 gr.de 11.0x 7.4 x 4.2 cm. Al corte el parénquima
renal se encontraba reemplazado en el 90% por forma-
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FIGURA 1. Estudios imagenologicos, TAC abdominopelvica (derecha), muestra una masa heterogenea que compromete
los dos tercios superiores del rifén izquierdo. TAC cerebro (izquierda), mltiples calcificaciones periventriculares.

cién tumoral de 8.0 x 7.0 x 2.3 cm. de color marrén
pardo, de aspecto hemorrdgico, necrético que infiliraba
y destruia el sistema pielocalicial (Figura 2). El uréter
midi6 4.6 x 0.8 cm. sin alteraciones macroscépicas sig-
nificativas. Los bordes quirdrgicos se encontraron libres
de neoplasia. Ganglios paraadrticos de aspecto con-
gestivo.

Microscépicamente se observé una lesién tumoral in-
filtrativa de bordes irregulares, muy celular constituida
fundamentalmente por células poligonales de aspecto
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FIGURA 2. Imagen macroscépica. A la seccién, ndtese el
aspecto hemorrdgico del tumor.

epitelioide, la mayoria con citoplasma claro, entremez-
cladas con células de citoplasma granular, eosinofilico
y ofras multinucleadas semejantes a las células ganglio-
nares. Estas células mostraban atipia nuclear, nicleos
vesiculosos, nucleolos prominentes y mitosis (0-5 mitosis
/ 10 CAP), ademds de areas de hemorragia y necrosis.
No se observé invasién vascular ni perineural. El uréter,
la grasa perirenal y los bordes quirlrgicos se encon-
traron libres de neoplasia. Con esta histomorfologia se
planteé el diagnéstico de angiomiolipoma epitelioide,
el mismo que se confirmé con pruebas de inmunohisto-
quimica, cuyo resultado se presenta en la Tabla I.

DISCUSION

El AML renal, también conocido como hamartoma, es
un tumor benigno relativamente infrecuente que apare-
ce en el 0.3% de la poblacién general y representa el
3% de las masas renales sélidas. Pertenece a la familia
de lesiones caracterizadas por la proliferacién de célu-
las epitelioides perivasculares (PEC) y estd constituido,
en proporcién variable por tres estirpes celulares: teji-
do adiposo maduro, misculo liso y vasos sanguineos
irregulares (1,2). Habitualmente se presenta bajo dos
formas clinicas: como un tumor Gnico grande en mujeres
de mediana edad, o bien asociado a la Enfermedad de
Bourneville o Esclerosis tuberosa donde suele ser bilate-
ral, méltiple y con mayor incidencia en varones j6venes,
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 diagnéstico se puede realizar en distintas
etapas de la vida. En el lactante se inicia con espas-
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TABLA I. PANEL INMUNOHISTOQUIMICO.

HMB45

cD117

Vimentina o Actina Queratina

ANGIOMIOLIPOMA +

mos de flexion, hipsiarritmia y manchas acrémicas en
la piel. En nifios mayores y adolescentes, como nuestro
paciente, se presenta con epilepsia, angiofibromas fa-
ciales y presencia de calcificaciones intracraneales en
la region de las paredes ventriculares (6,7). También
compromete érganos como rifién, higado, cerebro, co-
razén, ojos, pulmones y hueso. Las manifestaciones re-
nales més frecuentes son los angiomiolipomas, quistes,
carcinoma renal o la combinacién de estas lesiones (8-
11). La asociacién AML - carcinoma de células renales
es un hallazgo inusual, hasta el 2001 se conocian en la
literatura aproximadamente 50 reportes de casos. Dada
la escasez de casos publicados, todavia no es posible
saber en que medida influye en el pronéstico esta aso-
ciacién (12).

Los AML estan presentes entre el 50 al 80% de los casos
de ET y su asociacién es mds estrecha con la variante
epitelioide de AML renal, una entidad de reciente des-
cripcién, con un poco méas de doce casos reportados
en la literatura y que se caracteriza por su agresividad.
Se sabe que més 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 diagnéstico de 38 afios.
Los pacientes son sinfomdticos, por lo general presentan
dolor en flanco, masa palpable y menos del 15% puede
debutar con insuficiencia renal debido a la compren-
sién y reemplazo del parénquima renal. Es un tumor
que trae problemas diagnésticos siendo muchas veces
interpretado como un carcinoma de células renales o
un sarcoma de alto grado. los estudios de imégenes
simulan carcinoma de células claras por la escasez del
tejido adiposo (7,8).

Macroscédpicamente son tumores de mediano a gran fa-
mafio, de color amarillento anaranjado con extensas
dreas de hemorragia y necrosis. Puede haber extensién
extrarenal o compromiso de la vena cava o vena renal.
Microscépicamente es una lesién de cardcter infiltrativo,
muy celular, constituida fundamentalmente por células
poligonales, con citoplasma vacuolado, eosinofilico
granular o claro, con abundante glucégeno, que Api-
tz describié como epitelioides y otras multinucleadas
semejantes a las células ganglionares. También puede
encontrarse una pequefa proporcién de células fusoce-

FIGURA 3. Imagen microscépica, Presencia de células poligonales de aspecto epitelioide y ofras multinucleadas similares
a células ganglionares (derecha). AML Epiteliode con inmunomarcacion positiva para HMB-45.
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lulares. Las células muestran anaplasia nuclear, activi-
dad mitética variable con presencia de figuras atipicas,
invasion vascular, necrosis y respuesta inflamatoria. La
hemorragia es prominente. Unos pocos casos tienen
éreas focales de AML clésico. La mayoria, al igual que
en el caso que presentamos, carecen de los elementos

tipicos del AML (9).

La inmunohistoquimica es de vital importancia para ca-
racterizar este tumor. La presencia de inmunomarcacién
positiva para HMB45, HMB50, CD117, CDé3 vy la ne-
gatividad para marcadores epiteliales y citoqueratinas
confirman el diagnéstico (2). También se ha descrito
una expresién variable para marcadores musculares
lisos (actina misculo liso y actina misculo especifico).
Genéticamente comparten la misma alteracién que el
AML clésico: la pérdida alélica del brazo corto del cro-
mosoma 16p (TS2), pero sélo 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 metéastasis a ganglios linfaticos, higado,
pulmén, hueso y médula, pero hasta la fecha no se ha
identificado ningin pardmetro patolégico que se corre-
lacione directamente con sobrevida. Sin embargo, los
tumores con necrosis, actividad mitética y anaplasia nu-
clear tienen un comportamiento més agresivo (1,2).

El manejo de los angiomiolipomas estd ampliamente
discutido en la literatura (2,13-15). Lla pauta teraped-
tica mds aceptada es el algoritmo de Oesterling et al.
basado en la presentacién clinica, el tamaro y la bila-
teralidad del tumor. De esta forma en tumores asintomé-
ticos se realizaran controles periédicos con ecografia
y/o TAC cada seis o doce meses segin el tamafio sea
mayor o menor de 4 cm., respectivamente. En los tumo-
res sintomdticos y/o bilaterales se intentard una embo-
lizacion arterial selectiva o cirugia renal conservadora.
La nefrectomia radical quedard reservada a aquellos
casos con inestabilidad hemodinamica por hemorragia
masiva, tumores de gran famafo o coexistencia de car-
cinoma en el mismo rifién; criterios que se consideraron
en el manejo terapéutico de este caso (14,15).

CONCLUSION

El Angiomiolipoma (AML) renal es un tumor benigno,
poco comin, que representa un reto para el diagnéstico
clinico e histopatolégico. A pesar del gran tamafio que
puede alcanzar, la bilateralidad, la multiplicidad de las
lesiones y/o el compromiso linfatico regional, no se ha
demostrado su potencial maligno. Sin embargo, existe
la variante Epitelioide, entidad poco comin, de com-
portamiento agresivo, de dificil caracterizacién histol6-
gica y pobre pronéstico. Dicha variante debe fenerse
en cuenta en el diagnéstico y tratamiento considerando
que la evolucién y seguimiento son muy diferentes a la
del AML clasico.
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