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Resumen.- OBJETIVO: Se aporta un caso de angiomioli-
poma renal con fres peculiaridades: origen en seno rendal,
frombo en cava hasta ostium de auricula derecha y presen-
tacién clinica en forma de sindrome de Budd-Chiari.

METODOS: Se realiza una presentacion y comentarios de
las caracteristicas del caso clinico.

RESULTADOS,/CONCLUSIONES: El angiomiolipoma re-
nal es un tumor benigno mesenquimal, poco frecuente (2-
6.4% de los tumores renales), de predominio en el sexo
femenino. Habitualmente surge en el parénquima renal,
siendo infrecuente su origen en el seno renal. Puede afec-
far a estructuras venosas formando trombo tumoral en vena
renal y en vena cava inferior, llegando incluso a auricula
derecha. Habitualmente es asintomatico, constituyendo un
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hallazgo incidental en técnicas diagnésticas de imagen,
pero su presentacién clinica varia desde el dolor en flanco
(lo més frecuente) hasta el TEP fatal, siendo excepcional su
presentacién como sindrome de Budd-Chiari. Debido al
riesgo de TEP 'y muerte, el tratamiento quirirgico (nefrecto-
mia radical y trombectomia] del AML con trombo en cava
estd indicado ain cuando sea asintomatico.

Palabras clave: Angiomiolipoma renal. Trombo en
vena cava. Sindrome de Budd-Chiari.

Summary.- OBJECTIVE: We report one case of renal an-
giomyolipoma with three characteristics: renal sinus ori-gin,
inferior vena cava tumor thrombus reaching the right afrium

and Budd-Chiari syndrome.

METHODS: The characteristics of the case are presented
and discussed.

RESULTS/CONCILUSIONS: Renal angiomyolipoma is a be-
nign mesenchymal tumor. It is an uncommon tumor (2-6.4%
of all kidney tumors), with a female predominance. Angio-
myolipoma most often originate from the renal parenchyma
but they can rarely originate from the renal sinus. They can
involve the renal vein, the inferior vena cava and even the
right afrium as a fumor thrombus. Angiomyolipoma common-
ly present as an incidental finding on radiographic studies,
but the clinical presentation varies from flank pain fo fatal
pulmonary tumor embolism. The Budd-Chiari syndrome is an
exiremely rare presentation. Because of the risk of potentially
fatal cardiopulmonary embolism and death, surgical treat
ment (radical nephrectomy plus tumor thrombectomy) of these
le-sions is indicated even when they are asymptomatic.

Keywords: Renal angiomyolipoma. Vena cava tumor
thrombus. Budd-Chiari syndrome.

INTRODUCCION

El angiomiolipoma (AML) renal es un tumor benigno,
poco frecuente y con predominio en el sexo femenino.
Debe su nombre a sus 3 componentes: células grasas,
células musculares lisas y vasos sanguineos.

Normalmente asintomético, suele ser un hallazgo al rea-
lizar técnicas de imagen abdominales por otros motivos.
Su forma de presentacién mas frecuente es dolor en flan-
co y/o hematuria.

Aunque por lo general presenta un curso benigno con
desarrollo local no invasivo y crecimiento lento, se han
descrito variantes malignas con invasién local y metds-
tasis a distancia.
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Por ofro lado, puede afectar a la vena renal y vena
cava inferior (VCI) como trombo tumoral. En este caso
el tratamiento debe ser quirirgico adn en ausencia de
sintomatologia debido al alto riesgo de embolismo car-
diopulmonar.

Se presenta un caso de angiomiolipoma renal con tres
peculiaridades: origen en seno renal, frombo en cava
hasta ostium de auricula derecha y presentacién clinica
en forma de sindrome de Budd-Chiari. Aunque descrito
en la literatura, no se ha encontrado en la revisién rea-
lizada ningdn caso de AML renal con trombo en cava y
presentacién como sindrome de Budd-Chiari, por lo que
creemos que este es el primer caso publicado.

CASO CLINICO

Mujer de 41 afios sin antecedentes de interés que pre-
senta dolor abdominal difuso con mayor intensidad en
epigastrio de 1 semana de evolucién junto con nduseas,
vémitos biliosos y mal estado general. El dolor aumenta
con la tos e inspiracién. No refiere fiebre ni sensacién
distérmica. No coluria ni acolia.

A la exploracién fisica la paciente se encuentra cons-
ciente y orientada, afectada por el dolor e impresiona
de gravedad. Palidez mucocutanea. Paciente afebril y
normotensa. Auscultacién cardiopulmonar sin hallazgos.
Abdomen sin masas ni megalias, con dolor abdominal
generalizado a la palpacién, més intenso en epigas-
trio, sin signos de irritacion peritoneal (Murphy nega-
tivo). No se aprecia circulacién colateral. No edemas
en miembros inferiores. No signos de trombosis venosa

profunda (TVP).

Analiticamente presenta bioquimica normal con aumento
de transaminasas (GOT: 146 U/L, GPT: 171 U/L). Hemo-
grama con hemoglobina: 11.4 g/dL, hematocrito: 34%,
leucocitos: 12700 sin neutrofilia y plaquetas: 291000.
Hemostasia con INR: 1.3 y tiempo de cefalina 53.3 seg.

Se realiza TC (Figura 1) donde se observa trombo con
densidad grasa que se extiende desde rifién izquierdo a
vena renal izquierda (VRI), vena cava inferior (VCI) y os-
tium de auricula derecha. Venas suprahepdticas libres.
No oclusién completa de la luz de VCI. Anormalidad
inespecifica de cabeza de péncreas.

Debido a este Gltimo dato del TC junto con la infensa
epigastralgia se decide realizar ECO abdémino-pélvica
encontrando: higado y via biliar intra y extrahepatica
normales. Lipoma en VCI. Signos ecogrdficos de cole-
cistitis, probablemente perforada y posible pancreatitis.
Liquido libre en pelvis, espacios perihepético, periesplé-
nico y perirrenal derecho (en mayor cuantia que en TC
previo).

Se plantea diagnéstico diferencial entre patologia bi-
lio-pancredtica vs. Sindrome de Budd-Chiari por lo que

se decide realizar segundo TC (Figura 2) apreciando
derrame pleural bilateral, engrosamiento de pliegues
gdstricos con aumento de la captacién de contraste y
angiomiolipoma (AML) vs. lipoma renal que se extiende
hacia VCl y ostium de la auricula derecha, con paso de
contraste en todo el recorrido de las estructuras venosas,
con vena porta y suprahepdticas permeables. Existen
imagenes sugestivas de congestién hepética: hepatome-
galia, aumento de calibre de vena porta y suprahepdti-
cas con refardo e la llegada de contraste a las mismas,
edema periportal, bazo y pancreas atigrado y abun-
dante liquido libre.

Con diagnéstico de presuncién de sindrome de Budd-
Chiari secundario a tfrombo en cava se realiza paracen-
tesis bajo control ecografico, con el fin de excluir con
mayor certeza proceso peritoneal infeccioso/ tumoral
como causante de dicho sin drome. Se obtiene resultado
analitico de trasudado descartando proceso peritoneal.
En ecografia transesofagica la paciente presenta buena
funcién ventricular sin trombo intracavitario, estando la
tricOspide libre y existiendo derrame pericardico.

Finalmente, con diagnéstico de Sindrome de Budd-Chia-
ri secundario a frombo en cava (AML vs. Lipoma), y ante
empeoramiento clinico de la paciente con mal estado
general, se decide intervencién quirlrgica urgente a las
48 horas de su llegada al Servicio de Urgencias.

INTERVENCION QUIRURGICA. Se trata de un trombo
con nivel quirirgico IV al presentar situacién supradia-
fragmética llegando al ostium de auricula derecha. Se
realiza incisién tipo Chevron y acceso a retroperitoneo
mediante apertura desde asa fija hasta hiato de Wins-

FIGURA 1. TAC. Trombo con densidad grasa. Anormali-
dad inespecifica de cabeza pancredtica.
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low para permitir completa liberaciéon ascendente del
paquete intestinal, incluyendo ligadura de vena mesen-
térica inferior. La movilizacién hepdtica se logra seccio-
nando los ligamentos redondo, coronario, triangulares
derecho e izquierdo y falciforme. A continuacién se
libera el rifndn izquierdo y su hilio correspondiente, co-
menzando luego con la liberacién de la vena cava, em-
pezando a nivel infrarrenal y ascendiendo hasta nivel
suprahepdtico con control de vena renal derecha (VRD)
y seccion del resto de ramas excepto venas suprahe-
pdticas que se comprueban libres de trombo tumoral y
son las dnicas que fijan la cava al higado. Se amplia el
hiato diafragmético y se exprime el trombo hasta nivel
infradiafragmético. Se realiza clampaje de pediculo he-
pético (maniobra de Pringle), de VCI proximal y distal y
VRD con posterior cavotomia y apertura VRI, extraccion
completa del trombo y nefrectomia izquierda (Figura

3).

ANATOMIA PATOLOGICA: angiomiolipoma de predomi-

nio lipomatoso del seno renal con infiltracién vascular.

DISCUSION

El angiomiolipoma (AML) renal es un tumor benigno
mesenquimal formado por células grasas, células mus-
culares lisas y vasos sanguineos. Es infrecuente, repre-
sentando entre 2-6.4% de todos los tumores renales, con
predominio en el sexo femenino (1-3).

Habitualmente asintomdtico, suele ser un hallazgo co-
sual en cualquier tipo de estudio radiolégico realizado
por ofras causas. Los sintomas mas frecuentes de presen-
tacién son el dolor en flanco y la hematuria, siendo los

FIGURA 2. TAC body: trombo con densidad grasa que se
extiende desde rifién izquierdo hasta ostium de auricula
derecha. Signos de congestion hepdtica.
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tumores de mayor tamafio los que tienen mds probabi-
lidad de ocasionar sintomas y cuadros de hemorragia
esponténea, necesitando por tanto tratamiento (1).

Aparece en dos situaciones diferentes: de forma espo-
rédica 6 formando parte del sindrome de Esclerosis Tu-
berosa. Aunque el AML es infrecuente en la poblacién
general, el 80% ocurren en pacientes sin Esclerosis Tube-
rosa, frecuentemente como tumor renal solitario. El AML
asociado a Esclerosis Tuberosa suele ser multicéntrico
y bilateral, con presentacién a edades més tempranas.
Son de mayor tamafio y causantes de hemorragia de
forma mds frecuente que en los casos esporédicos, con
mayor tendencia a crecer y a necesitar cirugia (1).

Por lo general estos tumores presentan curso benigno,
con un desarrollo local no invasivo y con un crecimiento
lento (1-3). Existen casos de degeneracién sarcomatosa
con invasién local y metéstasis, descritos como transfor-
macién maligna de un AML previo benigno. También se
ha descrito el AML epitelioide como una variante malig-
na (2,3).

El AML tiene su origen en el parénquima renal, aunque
también puede surgir de la capsula renal o bien ocu-
rrir en ofros 6rganos abdominales como higado, bazo,
trompa de Falopio y tejido linfatico. Raramente se ori-
gina a partir del seno renal como ocurre en el caso
presentado (4). El TC y la RMN gracias a su capacidad
para defectar pequefia cantidad de grasa pueden diag-
nosticar AML del parénquima, pero tienen capacidad
limitada en el diagnéstico del AML circunscrito al seno
renal. En los casos de AML del seno renal sin trombo
asociado, es importante diferenciarlo de otras masas
del seno que contienen grasa como lipomatosis, lipoma
y liposarcoma, ya que el manejo terapéutico es diferen-
te. La mayoria de estos casos descritos en la literatura
se han diagnosticado tras exploracién quirdrgica aun-
que Metro y cols. (4) abogan por la biopsia percuténea
como alternativa diagnéstica.

Aunque es raro su crecimiento extarrenal e invasién vas-
cular, el AML puede presentarse con trombo en vena
renal, vena cava inferior e incluso en auricula derecha,
existiendo mltiples casos publicados (1,5). La invasién
de vena renal y VCI por AML renal fue descrita por pri-
mera vez por Kutcher y cols. (6). Su presentacién clini-
ca varia desde la forma asintomatica (mas frecuente),
suponiendo un hallazgo incidental, hasta el embolismo
pulmonar fatal.

Una forma de presentacion clinica de trombo en cava
secundario a AML descrita en la literatura es como sin-
drome de Budd-Chiari. El sindrome de Budd-Chiari se
produce como consecuencia de la obstruccion del flujo
venoso hepdtico por oclusién de las venas suprahepati-
cas o de la vena cava inferior en su segmento suprahe-
patico (7). Clinicamente se distingue una forma aguda
(90%) caracterizada por dolor abdominal, vémitos, he-
patomegalia dolorosa y ascitis que puede desembocar,
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en caso de obstruccién completa, en insuficiencia hepé-
tica aguda grave con encefalopatia, Coagulacién Intra-
vascular Diseminada (CID) y muerte. Existen también las
formas subaguda y crénica con aparicién progresiva
de un sindrome de hipertensién portal (esplenomegalia,
ascitis, varices esofdgicas y hepatomegalia dolorosa).
La circulacién colateral y el edema en miembros inferio-
res pueden aparecer en los casos asociados a trombo

en VCI (8).

Entre las numerosas causas de este sindrome (estados
de hipercoagulabilidad, estrégenos, etc.) las menos fre-
cuentes son las tumorales hepdticas 6 renales (tumor de
Wilms, liposarcoma, rabdomiosarcoma, CCR). Ante la
sospecha de Budd-Chiari la prueba diagnéstica de elec-
cién es el TC (8) (imagen tipica de estancamiento del
medio de contraste e higado grande y congestivo), que
ademas aportard informacién de la causa del sindrome.
En el caso de duda diagnéstica serd necesaria la reali-
zacién de paracentesis: la obtencién de exudado orien-
ta hacia proceso peritoneal primario (infeccién, tumor) y
el trasudado hacia alteracion de funcién hepatica (cirro-
sis, hepatitis viral) 6 congestién hepatica (Sindrome de
Budd- Chiari, pericarditis constrictiva, ICC).

Es importante destacar que aunque existen en la litera-
tura casos descritos de AML renal con trombo en cava,
la mayoria son asintomdticos o bien se presentan con
dolor en flanco. No hemos encontrado en la revisién
realizada ningdn paciente con sindrome de Budd Chiari
secundario a AML con trombo en cava, por lo que cree-
mos que este es el primer caso publicado de estas ca-
racteristicas. Si existen casos descritos de Budd- Chiari
secundario a CCR con trombo en VCI (8-10). Asi, Kume
y cols. (8) analizan 12 pacientes con CCR y trombo
en cava ocasionando este sindrome, 7 de los cuales

FIGURA 3. Exiraccién del frombo de vena cava inferior
tras clampaje y cavotomia. A confinuacién se procede a
vaciamiento de vena renal izquierda.

se presentan de forma aguda. Afirman que el sindrome
en si mismo no afecta al pronéstico y que su presencia,
o la de fallo hepatico no debe contraindicar la cirugia
(8,11). Fujita y cols. (12) describen un caso de rabdo-
miosarcoma de VCI con Budd- Chiari secundario y Ke-
lleher y cols. (13) un AML hepético causante de dicho
sindrome.

En cuanto al diagnéstico por imagen, el AML renal se
puede diagnosticar con relativa facilidad al observar
grasa en las diferentes técnicas de imagen radiolégicas.
Se trata de le neoplasia renal mas hiperecogénica en la
ecografia. El diagnéstico se confirma con TC, usando la
RMN cuando el TC no es concluyente 6 en determina-
dos casos para planificar una infervencién quirirgica.
Sin embargo, en el caso de AML renal con trombo en
cava la RMN representa la técnica de imagen con ma-
yor grado de fiabilidad para determinar la extensién
craneal del trombo y establecer la invasién de la pared
vascular por el tumor siendo fundamental a la hora de
plantear la intervencién (11). En estos casos se conside-
ra necesario un complefo examen radiolégico con TC
y RMN cuya asociacién tiene un valor predictivo del
100% (11). En el caso presentado no fue posible la rea-
lizacién de RMN al tratarse de una intervencién urgen-
te. La ecografia transesofagica pre e intraoperatoria es
otil para confirmar la extensién y movilidad del trombo.

El tratamiento en el AML renal estd determinado por los
sintomas y el tamafio tumoral. Asi en los tumores asinto-
maticos y menores de 4 cm. el manejo es observacion
con ECO/TC anual para vigilar el crecimiento. Deben
tratarse en caso de sospecha de malignidad, hemorra-
gia espontanea que causa clinica, hematuria y riesgo
de rotura.

CONCLUSION

Debido al riesgo de TEP y muerte, el tratamiento qui-
rirgico (nefrectomia radical y trombectomia) del AML
con trombo en cava estd indicado aun cuando sean
asintomdticos (1,11), aconsejando embolizacién previa
para disminuir riesgo de sangrado. La técnica quirlrgi-
ca estd basada en los exdmenes radiolégicos siendo
determinante para su planificacién el nivel que alcanza
el extremo superior del trombo tumoral en el interior de
vena cava.

Hay que considerar siempre que debe evitarse en lo
posible tener que proceder a la apertura del térax y a la
instauracion de circulacion extracorpérea, cifiéndola a
los raros casos en que es estrictamente necesaria, pues
conlleva anticoagulacién del paciente y un alto riesgo
de sangrado. En la mayoria de los casos, aplicando las
técnicas de liberacion hepdtica practicadas en la reali-
zacién del transplante hepatico basta para realizar la
cirugia, tal como ocurre en el caso presentado.
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RUPTURA ESPONTANEA DE QUISTE RENAL
SIMPLE EN EL SISTEMA PIELOCALICIAL.
EVOLUCION DESDE BOSNIAK I A IIF
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Resumen.- OBJFTIVO: Comunicar un caso de ruptura
espontanea de quiste renal simple en el sistema pielocali-
cial.

METODOS: Exponemos el caso de una paciente de 47
afios afecta de un quiste renal simple (Bosniak 1) de 17
centimefros y de una litiasis renal ipsilateral. la paciente
presenté una infeccién urinaria acompaiada de fiebre y
dolor lumbar, comprobéndose después mediante TAC el
drenaje espontdneo del quiste a la via urinaria.

RESULTADOS: El quiste una vez drenado, se redujo en fa-
mario y se calcificé. las calcificaciones son gruesas y no-
dulares. Actualmente presenta un quiste clasificable como
Bosniak IF.

CONCILUSION: los quistes renales simples pueden, bajo
distinfas circunstancias, romperse y drenar hacia la via uri-
naria.
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