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ANGIOMIOLIPOMA HEPATICO EN PACIENTE
AFECTADA DE ESCLEROSIS TUBEROSA

Sr. Director: El angiomiolipoma hepético (AH) es un tumor mesenqui-
mal benigno muy infrecuente'. La primera descripcién fue realizada
por Ishak?® en 1976. Hasta la actualidad, un centenar de casos han sido
descritos en la literatura®. Describimos el caso de una mujer de 39 afios
con antecedentes personales de esclerosis tuberosa (madre y dos herma-
nos afectos) incluyendo lesiones cutdneas tipicas y asma bronquial con
bronquitis de repeticion, que presentaba, desde hacia meses, dolor en
epigastrio e hipocondrio derecho y distensién abdominal. A la explora-
cién fisica se aprecia hepatomegalia. La analitica hemdtica y de orina
eran normales. La creatinina estaba elevada (1,49 g/l) y la AFP era de
2,4 ng/ml. La espirometria mostraba un patrén obstructivo con VEMS
de 49%. En la ecografia se apreciaba, en el 16bulo hepdtico derecho, una
masa hiperecogénica polilobulada, con dreas quisticas, de 10 X 12 cm, y
multiples lesiones renales compatibles con angiomiolipomas. En la TC
abdominal se observaba una tumoracién de 12 X 12 X 9 cm de densidad
solida localizada en el segmento V con pequefias dreas quisticas, con
captacién ligeramente superior al parénquima hepdtico (fig.1) y muilti-

Fig. 1. TC abdominal: tumoracion en segmento V.

ples tumores renales. La TC tordcica evidenciaba un patrén de vidrio
deslustrado con multiples formaciones quisticas y engrosamiento de la
pared bronquial compatibles con linfangioleiomatosis pulmonar. La RM
toracoabdominal confirmaba los hallazgos descritos en la TC. Se inter-
vino a la paciente y se le realizé tumorectomia de la lesion hepética y
colecistectomia. El estudio histolégico confirmé el diagndstico de AH
tipo mixto trabecular con positividad para el HMB45. La paciente no ha
presentado sintomatologia abdominal desde la exéresis del tumor, ni re-
cidiva de la lesién en los controles efectuados mediante TC en los 2
afios de seguimiento.

El AH es un tumor benigno infrecuente y habitualmente asintomatico
que suele detectarse incidentalmente. Cuando produce sintomas, el mas
frecuente es el dolor abdominal’$, debido probablemente al crecimiento
tumoral®. Excepcionalmente se produce su rotura® o malignizacién'.
Hay un predominio de pacientes de sexo femenino'**% y entre un 6 y
un 15% presentan esclerosis tuberosa (ET)!~>78. El AH suele ser tinico®,
aunque se describen tumores mudltiples en caso de ET y angiomiolipo-
mas renales (AR). Nuestro paciente presentaba AR y ET, pero la tumo-
racion era tnica.

La etiologia del AH es desconocida, aunque puede deberse a una mal-
formacién de origen mesenquimal'?. Segin el tejido predominante, el
AH se clasifica en tipo mixto (el mds frecuente), lipomatoso, miomatoso
o0 angiomatoso'. Segtin su arquitectura existen varios patrones: trabecu-
lar, peloide o inflamatorio'. E1 AH se compone de tejido graso, vasos
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sanguineos, células de musculo liso dispuestas en torno a los vasos for-
mando un rodete perivascular y ocasionalmente tejido hematopoyético
(focos residuales de la hematopoyesis embrionaria).

El AH presenta positividad inmunohistoquimica a la HMB45%, el anti-
cuerpo monoclonal A103 y la MelanA ARNm?®, y negatividad a vimen-
tina, mioglobina y desmina'. Existe un grupo de tumores no melanociti-
cos con HMB45 positivo y premelanosomas que aparecen en el
contexto de una ET y originados en las células epiteloides perivascula-
res (PEC), conocidos como PEComas?®, en el que se debe incluir el AH.
En la ecografia, el AH se aprecia como una lesion hiperecogénica*®. En
la TC abdominal se observa como una lesién hipodensa, bien definida,
habitualmente tnica, heterogénea, de baja densidad (-30 UH) con édreas
de hipoatenuacién caracteristicas correspondientes a la grasa tumo-
ral>*>. En la RM, el AH se observa habitualmente como un drea hiperin-
tensa en la fase T1 y T2 En ocasiones se observan macroaneurismas
intratumorales que captan gadolinio®. Las curvas de tiempo-densidad/in-
tensidad en los estudios de TC y RM son titiles para diferenciar al AH
de otros tumores hipervasculares’. En la arteriografia se aprecia como
una tumoracién hipervascularizada>>®. La citologia preoperatoria puede
ser concluyente’, especialmente si existe componente muscular®.

El diagndstico diferencial se plantea con lesiones hepdticas benignas (li-
poma, hemangioma, mielolipoma, angiomielolipoma, adenoma) o ma-
lignas (hepatocarcinoma, ciertas metéstasis hepaticas).

El tratamiento quirtrgico es la opcién mds adecuada en el paciente sin-
tomatico o si existe duda diagndstica*®. Pequefios tumores asintométi-
cos, especialmente si estdn asociados a ET, sin duda diagnéstica con
PAAF concluyente, pueden no intervenirse efectuando un seguimiento
estricto®. En los casos en los que se practica la reseccién de un AH tni-
co, la recidiva, aunque descrita, es excepcional®.
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