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RESUMEN

TRIADA DE LENK COMO PRESENTACION CLINICA DEL ANGIOMIOLIPOMA

El angiomiolipoma (AML) es una neoplasia clonal benigna compuesta por cantidades variables de tejido
adiposo maduro, musculo liso y vasos sanguineos de paredes gruesas. Aproximadamente un 20% de todos
los AML, se detectan en pacientes con el Sindrome de la Esclerosis Tuberosa, trastorno autonémico domi-
nante que se asocia a retraso mental, epilepsia, adenoma sebaceo.

La presencia de hemorragia retroperitoneal masiva, conocida como Sindrome de Wunderlich se ha docu-
mentado en hasta un 10% de los pacientes y representa la complicacion mas importante y temida de estas
lesiones.

La TAC identifica las zonas del tejido adiposo, correspondiente a una baja atenuacion entre 20-100
Hounsfield, dicho coeficiente dependera del contenido y madurez de la grasa intratumoral y de la presen-
cia o no de hemorragias.

En el caso de pacientes con AML pequenos que requieren intervencion debido a la presencia de sinto-
mas, en pacientes con ET o AML multicéntricos y en pacientes en quienes la preservacion de la funcion
renal reviste particular importancia el enfoque preferido es la cirugia ahorradora de nefronas con nefrecto-
mia parcial o embolizacion selectiva.

Presentamos un caso de una paciente de 59 anos con un angiomiolipoma gigante quién debuta con el
Sindrome clinico conocido como Triada de Lenk.
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ABSTRACT

ANGIOMYOLIPOMA AND LENK SYNDROME: CASE REPORT

Angiomyolipoma (AML) is a benign clonal neoplasm that consists of varying amounts of mature adipose
tissue, smooth muscle, and thick-walled vessels.

Approximately 20% of AMLs are found in patients with tuberous sclerosis syndrome (TS), an autosomal-
dominant disorder characterized by mental retardation, epilepsy, and adenoma sebaceous, a distinctive
skin lesion.

Massive retroperitoneal hemorrhage from AML, also known as Wunderlich's syndrome, has been found
in up to 10% of patients and represents the most significant and feared complication.

The presence of even a small amount of fat within a renal lesion on CT scan (confirmed by Hounsfield
unit’s <10) is considered diagnostic of AML. Intervention should be considered for larger tumors, particu-
larly if the patient is symptomatic, taking into account patient age, comorbidities, and other related factors.
A nephron-sparing approach, via either partial nephrectomy or selective embolization, is clearly preferred.

We present the case of a fifty-nine-year old patient with an angiomyolipoma and massive retroperitoneal
hemorrhage with Lenk syndrome.
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1 angiomiolipoma (AML) es una neoplasia clonal

benigna compuesta por cantidades variables de
tejido adiposo maduro, musculo liso y vasos san-
guineos de paredes gruesas.

Se encuentra presente en un 0,3 % rinones exa-
minados en autopsias, y entre un 2-5% de la pobla-
cion evaluada por ecografia. Brissar y Bourneville
fueron los primeros en describirlo en pacientes afec-
tos de Esclerosis Tuberosa (ET) en 1880, aunque en
un principio se denominé de distintas formas (mio-
angiolipoma, arterioleiomioma benigno), fue Morgan
quién en 1951 acuné el nombre actual!-S.

Morfolégicamente son hamartomas, es decir,
tumores benignos constituidos por tejidos normal-
mente presentes en el érgano en que asientan, pero
anormales en cantidad, disposicion o grado de ma-
duracion.

Microscopicamente siempre estan integrados por
tres componentes en proporciones variables: tejido
adiposo, fibras musculares lisas y vasos neoforma-
dos. El tejido adiposo es casi siempre de tipo adul-
to, los vasos neoformados suelen ser de tipo arterial
muscular y arteriolas, trayecto tortuoso y con ano-
malias estructurales en su pared, que facilitan la
hemorragia; las fibras musculares lisas adquieren
diversas morfologias®5.

En la conducta terapéutica del AML se debe
tener en cuenta la evoluciéon natural y sobre todo el
riesgo de hemorragia asociado con estas lesio-
nele,lB'

Presentamos un caso clinico de una paciente con
angiomiolipoma asociado a hemorragia retroperito-
neal espontanea y Triada de Lenk.

CASO CLINICO

Paciente de sexo femenino de 59 anos que con-
sulta a guardia médica por dolor abdominal agudo
de 12 horas de evolucion localizado en hipocondrio
izquierdo asociados a nauseas, vomitos, astenia,
mareos y sudoracion profusa.

Antecedentes personales: Diabetes Mellitus en
tratamiento con hipoglucemiantes orales.

Angiomiolipoma diagnosticado hace 15 afos sin
control posterior.

Signos vitales: FR 16/min; FC 95 1/m; TA 90/50
mmHg.

A la exploracion presenta masa palpable reniten-
te a la palpacion profunda sobre el hipocondrio aso-
ciado a signos de peritonismo (abdomen agudo).

La analitica informa: hematies 3.81 Mill/mm3,
hemoglobina 10,2 g/dl, hematocrito 22%, leucocitos
18200 mm3, urea 54 mg/dl, creatinina 0,9 ng/ml,
eritrosedimentacion 29 mm, glicemia 293 mg%.

Se transfunden 5 U [GR] y 2 U de plasma fresco
congelado.

Se solicita tomografia axial computada(TAC) de
abdomen y pelvis con contraste y evaluaciéon pre-
quirurgica.

La TAC inform6: Masa ocupante de espacio que
crece a partir del seno renal compuesta por tejido
graso que mide 180-166-360 mm asociado a hema-
toma perirrenal que desplaza al yeyuno-ileon y
colapsa al colon descendente (Figs. 1y 2).

Se realiz6 nefrectomia radical izquierda de
urgencia por via anterior (subcostal izquierda).

El informe de la Anatomia patolégica fue: angio-
miolipoma con areas de hemorragia que mide 19-

FIGURA 1

FIGURA 2
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17.5-8 cm y pesa 1.500 g. La lesion comprime la
via pielocalicial y estructuras del hilio, sin signos
de infiltracion. Parénquima renal asiento de cam-
bios congestivos y minima exudaciéon inflamatoria
cronica. No existe evidencia de desviacion maligna
(Figs. 3y 4).

FIGURA 3

Actualmente la paciente se encuentra asintoma-
tica, reintegrada a sus tareas cotidianas.

DISCUSION

Aproximadamente un 20% de todos los AML, se
detectan en pacientes con el Sindrome de la
Esclerosis Tuberosa, trastorno autonémico domi-
nante que se asocia a retraso mental, epilepsia, ade-
noma sebaceo, lesion cutanea distintiva y alteracio-
nes en rinén, corazon, pulmoén y otros oérganos,
debido a la proliferacion combinada de células de
origen ectodérmico y mesodérmico!-367, La pene-
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trancia de cada uno de estos rasgos dista de ser
completa y alrededor de un 50% de los pacientes
con ET desarrollan AML.

En estos pacientes, suelen ser multiples, bilate-
rales y afectan a personas mas jovenes con una
relacion mujer: hombre de 2:1.

En los pacientes con AML sin ET (80%) su inci-
dencia es cada vez mayor llegando a cifras de inci-
dentaloma del 15%38. Suelen afectar con mayor fre-
cuencia a mujeres (4/1) en edades comprendidas
entre 40 y 60 anos, siendo una masa unica y solita-
ria de mayor tamano que los asociados a ET. La pre-
sentacion clinica, difiere si el AML es esporadico o si
se encuentra dentro del cuadro clinico de la ET.

Cuando el AML se presenta en forma aislada éste
puede ser asintomatico y ser diagnosticado tras una
exploracion abdominal asociada a otras causas; o
bien presentarse dentro de un abanico de signos y
sintomas tales como: dolor abdominal o en el flanco,
hematuria micro o macroscopica, hemorragia retro-
peritoneal, hipertension arterial, nauseas, vomitos,
fiebre, anemia, infeccion urinaria y fallo renall-37:10,

La triada clasica mas frecuente de presentacion
es el dolor abdominal (84%), masa abdominal (54%)
y hematuria (40%).

La presencia de hemorragia retroperitoneal
masiva se ha documentado en hasta un 10% de los
pacientes y representa la complicacion mas impor-
tante y temida de estas lesiones. El cuadro se pre-
senta con la triada de Lenk: dolor agudo, masa pal-
pable y signo de hemorragia interna (shock hipovo-
lémico), requiriendo tratamiento inmediato!-3:6:10,
Este cuadro fue descrito por primera vez por
Wunderlich en 1856 otorgandole el nombre de apo-
plejia espontanea de la capsula renal, calificativo
que ha sido sustituido por el de hematoma perirre-
nal espontaneo o Sindrome de Wunderlich?. La
hemorragia es consecuencia de la vascularidad
aumentada de un tejido deficiente en elasticidad o
por una invasion venosa directa*?,

La asociacién entre hipertension y AML podria
explicarse por la compresion del tumor sobre el
parénquima renal, que provocaria una isquemia del
mismo, o la existencia de fistulas intratumorales
responsables de la desviacion del flujo sanguineo
renal®!1,

El embarazo aumenta el riesgo de hemorragia
secundaria a un AML, y este factor puede afectar la
adopcion de decisiones clinicas.
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Una cuarta parte de ellos se ubican fuera del
parénquima renal, siendo entre otros el higado, el
atero y el retroperitoneo los lugares mas comunes®8.

Dada su naturaleza benigna el diagndstico preo-
peratorio es un paso fundamental para planear un
adecuado tratamiento.

El urograma excretor no logra diferenciar el AML
del adenocarcinoma renal. En algunos casos que se
presentan con sindrome de Wunderlich, el estudio
mostrara una masa que ocupa la region lumbar y
borra la linea del psoas con cierto grado de contrac-
tura antialgica, elevacion del hemidiafragma corres-
pondiente y desviacion de uréter lumbo-sacro hacia
la linea media.

Por su contenido graso, la apariencia ecografica
es hiperecogénica (secundaria a las propiedades
acusticas del tejido graso, asi como del gran nume-
ro de interfases titulares entre los diferentes com-
ponentes del tumor, lo que condiciona una mayor
reflexion de la onda sonora, al poseer cada tejido
distinta impedancia acustica).

Aunque tipica, dicha apariencia no es patogno-
monica, pudiéndose presentar en pacientes con
adenocarcinomas, linfomas, lipomas y oncocitomas.

Si bien la ecografia aporta una sospecha diag-
nostica, la principal utilidad radica en ser la técnica
de eleccion en el seguimiento de los pacientes con
AML teniendo en cuenta su inocuidad, disponibili-
dad y bajo coste.

El estudio de eleccion para confirmar la presen-
cia de un AML es la Tomografia axial computada
(TAC). La TAC identifica las zonas del tejido adiposo,
correspondiente a una baja atenuacion entre 20-
100 Hounsfield, dicho coeficiente dependera del
contenido y madurez de la grasa intratumoral y de
la presencia o no de hemorragias. El carcinoma
renal no contiene grasa, sin embargo el liposarcoma
renal y retroperitoneal deben incluirse en el diag-
nostico diferencial, aunque la presencia de grasa
inmadura y abundante estroma con altos valores de
atenuacion lo diferencian del AML0-12,

Las limitaciones de la TAC dependeran de la can-
tidad de grasa, ya que cuando el componente vas-
cular y muscular es alto, el diagnoéstico preoperato-
rio es de carcinoma renal, y si predomina el compo-
nente adiposo, se sospechara un lipoma o liposar-
coma.

La Resonancia Nuclear Magnética ha demostra-
do ser mas sensible que la TAC en la identificacion
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de la grasa (T2 largo en areas de alta intensidad);
por lo tanto sera de eleccion en algunas casos ambi-
guos por otras modalidades diagndsticas. Se puede
utilizar en pacientes con insuficiencia renal, aunque
tiene la desventaja de ser costosa y mas lental®-12,

La arteriografia es evocadora pero no especifica,
no siendo util para el diagnoéstico diferencial con el
carcinoma renal!!-12,

En casos de sangrado activo, nos permitira locali-
zar el sitio del mismo, permitiendo una embolizacion
selectiva arterial o planeamiento de la cirugia renal.

En la conducta terapéutica del AML se debe tener
en cuenta la evolucion natural y sobre todo el riesgo
de hemorragia asociado con estas lesiones. En gene-
ral la mayor parte de los AML sintomaticos son rela-
tivamente grandes y en casi todos los estudios publi-
cados se define un diametro umbral de 4 cm39-13,

Los AML multicéntricos y aquellos que se pre-
sentan en pacientes con ET representan un grupo
especial de tumores con velocidad de crecimiento
aumentada (20% por ano frente a un crecimiento
medio de 5% en el caso de los AML solitarios).

Si bien aun no se cuenta con los resultados de
un estudio prospectivo destinado a evaluar la evolu-
cion de AML de diversos tamanos en el largo plazo,
la informacion obtenida hasta el momento permite
establecer algunas pautas para el manejo de estas
lesiones. En general los AML menores de 4 cm y
asintomaticos pueden ser seguidos con observacion
y evaluaciones repetidas cada 6 a 12 meses para
determinar la velocidad de crecimiento y la impor-
tancia clinica de la lesion!3. En el caso de tumores
de mayor tamano debe considerarse la posibilidad
de una intervencion quirurgica, sobre todo si el
paciente es sintomatico, teniendo presentes la edad,
patologias coexistentes y otros factores relaciona-
dos. En el caso de pacientes con AML pequerios que
requieren intervencion debido a la presencia de sin-
tomas, en pacientes con ET o AML multicéntricos y
en pacientes en quienes la preservacion de la fun-
cion renal reviste particular importancia el enfoque
preferido es la cirugia ahorradora de nefronas con
nefrectomia parcial o embolizacion selectiva!l-13,

La mayoria de los pacientes con una hemorragia
aguda o potencialmente fatal requieren una nefrec-
tomia total, y en pacientes con ET, enfermedad bila-
teral, insuficiencia renal previa u otros trastornos
con riesgo de deterioro funcional renal en el largo
plazo, debe considerarse la embolizacion selectival3.
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