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Los angiomiolipomas (AML) son tumores mesenquimales
benignos, compuestos por tejido adiposo maduro, musculo
liso y vasos sanguineos de pared engrosada, irregular y
carente de fibras eldsticas. Usualmente se originan en rifién,
y muy raras veces en organos extrarenales como higado,
regiones ginecoldgicas, bazo, hueso, mediastino, pene, colon,
corazén, pulmoén, pardtidas, piel, cordén espermatico,
ganglios linfaticos y retroperitoneo'™. Sus caracteristicas
histolégicas fueron inicialmente descritas por Fischer en
1911, asociado a esclerosis tuberosa o enfermedad de
Bourneville donde suele ser bilateral, multiple y de pequefio
tamafio®”. La localizacién retroperitoneal es extremadamente
rara, con solo 18 casos descritos hasta la actualidad en la
literatura mundial (Cocharane Library, Ovid databases,
Pubmed 1966-2009)*7¢71°,

Nuestro objetivo es revisar la literatura de esta patologia,
recopilando los casos descritos hasta la fecha, y presentar un
nuevo caso de angiomiolipoma de origen retroperitoneal
(AMLR) asociado al embarazo y puerperio.

Paciente puérpera de 34 afios, sin antecedentes de interés,
que después de 10 dias del parto persistia el aumento del
perimetro abdominal, asociado a dolor abdominal. Al examen
fisico se palpaba una masa firme y dolorosa a la presién, que
ocupaba parte del abdomen. Sin estigmas de facomatosis. Las
analiticas de sangre y de orina estaban en rangos normales.
La Rx simple de térax no evidenciaba infiltrados ni
condensaciones. Por ecografia se observé un enorme tumor
retroperitoneal, que la TC describié como una gran masa de
30 x 15cm, sélida, encapsulada, de densidad grasa, tabicada
en su interior, con vasos de gran tamafio y zonas de sangrado,
que parecia introducirse en el seno renal izquierdo, exten-
diéndose desde la bifurcacién de los vasos iliacos hasta el
diafragma. El diagndstico radiolégico fue de angiomiolipoma
vs liposarcoma retroperitoneal (fig. 1). El tratamiento
consistié6 en la extirpacién completa de la tumoracién a
través de una laparotomia media, incluyendo el rifién
izquierdo, cuyo pediculo y seno estaban englobados por el

Figura 1 - TC abdominal que muestra una gran tumoracion
retroperitoneal de densidad grasa, que se extiende desde la
bifurcacién de los vasos iliacos hasta el diafragma izquierdo,
ocupando casi todo el abdomen.

tumor (fig. 2A). El estudio histopatolégico de la pieza,
describia una tumoracién de 28 x 26 x 10cm, revestida por
una superficie lisa, de 3.321gr, en contigliidad con el seno
renal sin invadirlo (fig. 2A). Al corte mostraba un tejido
heterogéneo de coloracién amarillenta, constituida por
acimulos de histiocitos, tejido adiposo maduro, vasos de
gran tamarfio y células epiteliales de aspecto fusiforme que se
tefifan positivo al HMB45, y negativo para vimentina y
queratina (fig. 2B). El diagnostico anatomopatolédgico fue de
un angiomiolipoma retroperitoneal.

La paciente present6 un postoperatorio sin incidencias, con
evolucién satisfactoria. A los 6 meses de seguimiento se
encuentra asintomatica, con TC abdominal normal.

El AML representa el 3% de los tumores sélidos renales, con
una incidencia en la poblacién general entre el 0,07-0,3%. Mds
frecuentes entre la 5.* y 6.* década de la vida, con mayor
incidencia en la mujer que en el hombre (3—4/1)°, asociandose
entre 30-40% a facomatosis como esclerosis tuberosa, neuro-
fibromatosis o enfermedad de Von Recklinghausen, o a la
enfermedad de Von Hippel-Lyndau, y hasta en un 50% a la
linfangioleiomiomatosis pulmonar®. De tal forma que entre
40-80% de los pacientes con AML multiples y bilaterales
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Figura 2 - A) Pieza quirirgica que incluye al rifién izquierdo.
El tumor estaba en contigiiidad con el pediculo y el seno renal,
pero sin invadirlo. B) Microscépicamente estaba constituido
por tejido adiposo maduro, vasos de gran tamaiio, acimulos
de histiocitos y células epitelioides de aspecto fusiforme.
HMBA4S5 (+), actina (—) y desmina ().

suelen presentar esclerosis tuberosa. Y a la inversa, el 80% de
los pacientes con esclerosis tuberosa tienen AML®. Asociacio-
nes que no han sido observadas para los casos de AMLR. Su
localizacién extrarrenal es extremadamente rara, siendo mas
frecuente en el higado, seguido del Utero y la cavidad oral>®*°,

Presentamos el caso numero 19 de AMLR publicado en la
literatura mundial, revisando su etiopatogénia, clinica, diag-
néstico, manejo y tratamiento.

El AMLR, como en este caso, tiene mayor predominancia
por el sexo femenino que el de origen renal, con una relacién
5,6/1, y una media de presentacién de 46,6 afios (28-73 afios).
Las manifestaciones clinicas suelen ser muy inespecificas, no
diferencidandose de los AML renales, los sintomas mas
frecuentes son la sensacién de masa y el dolor abdominal
inespecifico. Suelen alcanzar un considerable tamafio, y
presentar hematuria, vémitos, fiebre, hipertensién arterial,
sangrado intratumoral, hemorragia retroperitoneal o shock
hemorragico (menos frecuente en el AML de origen
renal)'**?!, La hemorragia probablemente esté relacionada
con la gran cantidad de vasos y sus caracteristicas, que se
adaptan mal al crecimiento tumoral y a los microtraumas de
la respiracién®.

Observamos que la cuarta parte de los AMLR se manifesta-
ron durante al embarazo o el puerperio inmediato, hecho que
reafirmaria su dependencia hormonal, y que durante el

embarazo experimentan un gran desarrollo’’. Apoyan esta
teoria su predominio en mujeres en edad fértil, su rareza
antes de la pubertad, mayor indice de crecimiento en mujeres
que en varones y la presencia de receptores de estrégenos
y progesterona en las células musculares lisas’??. La
exploracién fisica inicial suele ser normal en la mayoria de
los pacientes, siendo el hallazgo mas comun la masa
abdominal palpable y los signos iniciales de sangrado. Llama
la atencién que ninglin caso de AMLR estuviera relacionado
con alguna facomatosis, contrario a los de origen renal, no
habiendo razones claras para ello.

La biopsia percutinea con estudio inmunohistoquimico
ayudaria a determinar la naturaleza prequirtrgica del tumor,
y solo debe considerarse cuando exista una masa con
componente graso, musculo liso y vasos sanguineos, ya que
el riesgo de sangrado es alto®’. Para Fegan et al® solamente se
deberia realizar en pacientes asintomaticos y de bajo riesgo.

El diagnéstico definitivo del AMLR es siempre histopatolé-
gico, complementado con técnicas inmunohistoquimicas
(Ac monoclonales), donde coexpresan marcadores melanoci-
ticos positivos (HMB45, HMB50, C63), con marcadores epite-
liales siempre negativos, que los diferencia del liposarcoma,
histiocitoma fibroso maligno, leiomiosarcoma o el carcinoma
sarcomatoide™®.

Ecograficamente el AMLR se ve como un tumor de
hiperecogenicidad intensa, radicando su principal utilidad
en el control periédico de estos pacientes cada 6-12 meses. En
cambio, la TC es el estudio de eleccién ante la sospecha de un
AMLR, mostrando un tumor de 20-100 unidades Hounsfield,
con zonas de baja atenuacién, y minimo aumento de
densidad tras el contraste. Sin embargo, ambas pruebas se
hacen insuficientes a fin de aclarar la naturaleza prequirar-
gica de la masa®'. El diagnéstico diferencial es muy dificil, y
por regla general se debe hacer con los tumores de la grasa
retroperitoneal: lipoma, leiomioma con cambios grasos y el
liposarcoma, al que no se debe descartar hasta no demostrar
lo contrario™. El crecimiento irregular por fuera de la fascia de
Gerota, las calcificaciones intratumorales y el crecimiento
mayor de 0,5cm/aflo debe hacernos dudar del diagnéstico
de benignidad®®**2°,

Actualmente el valor de la arteriografia diagnéstica ha
disminuido, y solo se recomienda para definir la vasculariza-
cién y extensién del tumor®'%?3, Para otros, ante aneurismas
extrarrenales pequefios, con ramificacién arterial renal nor-
mal, deberiamos plantearnos la posibilidad de un AML
extrarrenal. Algunos autores refieren, que aneurismas mayo-
res a 5mm proporcionarian un valor pronéstico superior
al tamafio tumoral a fin de predecir el sangrado
retroperitoneal®®°,

Moorhead et al en 1977 describié el primer caso de
embolizacién arterial selectiva (EAS) en el tratamiento de los
AML, admitiéndose actualmente como alternativa a la cirugia
renal conservadora (nefrectomia parcial o tumorectomia) en
los tumores bilaterales sintomadticos, tumores pequefios y
multiples, o con sangrado activo, y en aquellos pacientes con
elevado riesgo quirtrgico®®. Para otros solamente estaria
justificada en los casos quirtrgicamente inabordables®. En
cambio en los AMLR, la EAS es inadecuada como tratamiento
Unico (solo en un caso la EAS fue suficiente), dando mejor
resultado como terapia neoadyuvante a la cirugia.
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Se considera como éxito a la EAS que logra reducir mas del 30%
del tamafio tumoral original, dentro del primer afio. Asimismo,
las recurrencias, incremento de 2cm de didmetro luego de la
EAS, suelen manifestarse en mas del 30% de los casos. Ademas,
cerca del 10% de las EAS presentaran complicaciones como:
sepsis, absceso, migracion del material de embolizacién, resan-
grado, licuefaccién estéril, derrame pleural y el sindrome
postembolizacién (dolor lumbar, fiebre y reaccién leucocitaria)®.

La afectacién de los nddulos linfaticos y del bazo por un
AML renal, representa un desorden benigno mads que una
propagacién maligna®®. Aunque, se ha descrito que estos
pueden presentar extension local y recurrir sino se extirpan
completamente. Comunicadndose como criterios de maligni-
dad la transformacién sarcomatosa y las metastasis pulmo-
nares (diseminacién a distancia)®®.

El manejo quirtrgico del AMLR es controvertido. Las
publicaciones de Oesterling et al y Steiner et al son las mas
aprobadas, aceptandose la cirugia en tumores mayores a
4 cm, con clinica de sangrado activo o de compresién tumoral,
en casos de incertidumbre diagnéstica de la masa, alta
sospecha de malignidad o que no respondan a la EAS. Para
otros autores la cirugia es el Unico método seguro y eficaz
como el tratamiento definitivo de esta enfermedad, y asi
evitar las recidivas tumorales. Describiéndose en el 2004 el
abordaje laparoscépico en el tratamiento de esta patologia®.

En los AMLR se requiri6 cirugia exploratoria en casi todos
los casos (excepto en uno), a fin de controlar el sangrado o de
disipar la incertidumbre diagnéstica del tumor, acompanan-
dose de nefrectomia en mds del 60% de los casos.

A pesar de los adelantos en los exdmenes auxiliares, y de la
mayor experiencia en el reconocimiento en las pruebas de
imagen de las caracteristicas de este tumor, creemos que la
cirugia es el procedimiento més adecuado para el manejo del
AMLR.
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