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Angiomiolipoma bilateral, esclerosis
tuberosa y embarazo
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¥ RESUMEN

El angiomiolipoma es un tumor renal benigno relati-
vamente infrecuente, con incidencia aumentada en pa-
cientes con esclerosis tuberosa. Este es un desorden
autosémico dominante, caracterizado por lesiones ha-
martomatosas en multiples organos y frecuentemente
afectando el rindn. El estado de gravidez es una condi-
cion que puede agudizar la sintomatologia ante tumores
renales previamente silentes, por lo que su diagnostico
y tratamiento se torna mas complejo en el embarazo.
Presentamos el caso de una mujer de 25 anos, con diag-
nostico previo de esclerosis tuberosa, que en la octava
semana de gestacion se manifesté con hematuria ane-
mizante, identificandose angiomiolipoma renal bilateral,
que ante falla al tratamiento expectante, se traté6 me-
diante embolizacion selectiva.

Palabras claves: Angiomiolipoma bilateral, esclerosis
tuberosa, embarazo, México.

B ABSTRACT

Angiomyolipoma is a relatively infrequent benign renal tu-
mor whose incidence increases in patients with tuberous
sclerosis, a dominant autosomal disorder characterized
by hamartomatous lesions in multiple organs, frequently
affecting the kidney. Pregnancy can intensify the sympto-
matology of previously silent renal tumors, making their
diagnosis and treatment more complex. We present the
case of a 25-year-old woman with a previous diagnosis of
tuberous sclerosis, who in her eighth week of pregnancy
presented with anemia-causing hematuria. Bilateral re-
nal angiomyolipoma was identified and when expectant
treatment failed, she was treated with selective emboliza-
tion.

Keywords: Bilateral angiomyolipoma, tuberous sclerosis,
pregnancy, Mexico.

®E INTRODUCCION

El angiomiolipoma es un tumor benigno que se pre-
senta en el 0.3% de la poblacion general, siendo
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relativamente infrecuente. Supone el 3% de los tu-
mores renales solidos. Esta constituido por tejido
adiposo maduro, musculo liso y vasos sanguineos irre-
gulares en proporciones variables. La esclerosis tuberosa
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Figura 1. Ecografia con patrén clasico de angio-
miolipoma.

€s una patologia neurocutanea, autosomica dominante,
con presentacion de multiples hamartomas, involucro
de varios 6rganos, como cerebro, rindén y pulmoén. En la
esclerosis tuberosa la afeccion renal mas frecuente es el
angiomiolipoma y los quistes renales, llegandose a pre-
sentarse desde el 34% hasta el 80%.!

El embarazo es un estado en el que aumenta el ries-
go de sangrado del retroperitoneo (sindrome de Wun-
derlich), la asociacion de estas entidades se vuelve un
problema no siempre facil de resolver, buscandose el
manejo conservador y la orientacion genética para fu-
turos embarazos.! La tomografia axial computada y la
resonancia magnética permiten objetivar la existencia
de grasa en el seno del tumor, siendo de eleccion la se-
gunda, por la situacion de embarazo y el riesgo de afec-
cion al producto.??

Una vez confirmado el diagnoéstico y ante la sintoma-
tologia, se tiene que evaluar el enfoque terapéutico, que
va desde la observacion hasta la nefrectomia radical.*

® PRESENTACION DEL CASO

Paciente femenino de 25 afnos de edad, con anteceden-
tes de esclerosis tuberosa detectada a los dos afos de
edad, caracterizada por crisis convulsivas, en control
con carbamacepina a dosis de 200 mg al dia, lesiones
cutadneas hipopigmentadas, asi como angiofibromas
faciales. Se presenta con diagnoéstico de embarazo de
ocho semanas por fecha de ultima menstruacion, confir-
mado por ecosonograma obstétrico.

Fue ingresada a nuestro Servicio referida de hospi-
tal general de zona, por presentar cuadro clinico con-
sistente en hematuria macroscopica total, formadora
de coagulos, no dolorosa, anemizante, referida con un
ecosonograma, que evidenci6é un tumor renal bilateral
(Figuras 1 a 3). Caracteristicamente, se observaba una

Figura 2. Macula hipomela-
nocitica: caracteristicas.

Figura 3. Rifién derecho con aumento de tama-
Ao por lesion heterogénea hiperecoica en polo
superior.

imagen hiperecoica en el polo inferior izquierdo e hi-
lio renal y en el polo superior derecho, por lo cual en
el contexto de estudio se realizo resonancia magnética
(Figuras 4 a 6), encontrando lo antes mencionado, sin
evidenciar sangrado de retroperitoneo. Se decidi6 ma-
nejo expectante.

A la exploracion fisica solo destacaba lesiones cuta-
neas como neoformaciones en cara, torax y region axilar,
asi como lesiones hipopigmentadas en abdomen y ex-
tremidades. La sonda Foley colocada transuretral (20Fr 3
vias), se apreciaba con tinte hematico (+). Los parametros
del laboratorio de ingreso fueron: biometria hematica con
leucocitos de 12 000 mm?, hemoglobina 8.5 g/dL, plaque-
tas 368 000, glucosa 78 mg/dL, urea 30 mg/dL, BUN 14
mg/dL, sodio 139, potasio 4.3, cloro 109.

Un dia después present6 hemoglobina de 7.6 g/
dL, resto de los examenes de laboratorio normales. Se
transfundieron cuatro paquetes globulares

Se sometio a cistoscopia diagnoéstica, encontrando-
se un coagulo que ocupaba el 70% de la vejiga aproxi-
madamente, ambos meatos ureterales, ortotopico, se
evidenci6 en el meato ureteral del lado derecho sangra-
do franco. Por lo tanto, se realizd6 embolizacion arterial
selectiva (renal) con gelatina porcina (Gelfoam®), con
lo cual remiti6 la hematuria.

Durante su estancia hospitalaria present6 un cuadro
de colestasis, manifestada por ictericia y elevacion de
bilirrubinas totales de 17.25 con directa de 13.9, indi-
recta 3.35, TGP 87, TGO 58, fosfatasa alcalina 128 y DHL
2 608. Por lo anterior, fue valorada por el Servicio de
Cirugia Digestiva quienes con apoyo de un ultrasonido
de vias biliares descartaron patologia quirurgica, y el
Servicio de Gastroenterologia sugiri6 cuadro de co-
lecistitis después de descartar afeccién viral, me-
dicamentosa o infecciosa. Se revirtieron valores de
bilirrubinas totales a 2.05, directa 1.8, indirectas 0.25,
TGP 54, TGO 38, a los cuatro dias de su elevacion.
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Figura 4. Angiomiolipoma renal bilateral.

La paciente se vigilo dos dias mas en el hospital,
sin presencia de complicaciones. Se egreso dos dias
después asintomatica, con diuresis normal y ultra-
sonido pélvico de control normal.

¥ DISCUSION

Los angiomiolipomas son tumores renales infrecuentes,
los describio Fischer inicialmente en 1911, pero fue Mor-
gan y sus colaboradores en 1951 quienes lo designaron
como angiomiolipoma.?®¢ Este es un tumor que desde
el punto de vista histologico esta conformado por tejido
mesenquimal benigno, clasificado como hamartomas
y compuesto por porciones variables de tejido adiposo
maduro, fibras musculares lisas y vasos sanguineos con
espesor irregular carente de fibras elasticas.? Este tumor
puede encontrarse en el 0.3% de las autopsias, y en el
0.13% como hallazgo incidental en la poblacion que se
realiza ultrasonido.

La presentacion de los angiomiolipomas esporadi-
cos suele ser en mujeres, con una relacion 2:1 que en
hombres. Rara vez se encuentra antes de la pubertad, el
promedio de edad de presentacion es a los 30 afos, y la
mayoria de las ocasiones son inadvertidas.

Otras de las caracteristicas de los angiomiolipomas,
es que presentan receptores estrogénicos en las células
musculares lisas y positividad a la inmunoreaccion con
HMB-45, provocada por la existencia de anticuerpos mo-
noclonales que reaccionan especificamente con los pre-
melanosomas presentes en células musculares lisas.?

La importancia de esta reactividad radica en su ca-
pacidad para diferenciar al angiomiolipoma de otros
tumores derivados del tejido conectivo, como lo son
liposarcoma, histiocitoma sarcomatoide, pues el angio-
miolipoma es el unico que presenta reactividad a HMB-
453
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Figura 5. Contenido lipidico dentro de la
lesion renal derecha.

Figura 6. Tumor renal bilateral.

Aproximadamente un 20% a 30% de los angiomioli-
pomas, se presentan en pacientes con esclerosis tube-
rosa y de estos, hasta un 80% son bilaterales.??

Algunos autores postulan que el angiomiolipoma
renal experimenta un evidente desarrollo durante el
embarazo, lo que indica una clara influencia hormonal.?
También en el embarazo, aumenta el riesgo de sangra-
do retroperitoneal espontaneo o sindrome de Wunder-
lich, que respalda la dependencia hormonal, ademas
favorecido por el aumento de volumen sanguineo y del
flujo renal

Los métodos diagnoésticos incluyen ultrasonido, to-
mografia computada, resonancia magnética, lo que ha
producido un notable incremento en el diagnéstico inci-
dental de masas renales. Existen muchas caracteristicas
radiograficas que nos llevan al diagnoéstico, sin embar-
go, la presencia de grasa dentro de las lesiones rena-
les por tomografia, virtualmente excluye el diagnostico
de carcinoma de células renales, y se tendra que con-
siderar el de angiomiolipoma.? Por ecografia, el tipico
pero no patognomonico hallazgo es el de lesiones de
alta ecogenicidad asociadas a un sombreado posterior,
como las identificadas en nuestro paciente.

Como se comento antes, la asociacion de angiomio-
lipoma renal se asocia fuertemente a esclerosis tuberosa,
que es una enfermedad autosomica dominante, con pe-
netrancia incompleta, por lo que aproximadamente el
50% de los pacientes con esta enfermedad desarrollan
multiples hamartomas con afeccion en cerebro, piel, re-
tina, corazon, pulmon y rifnon.z®

La esclerosis tuberosa fue reconocida principalmen-
te por Friedrich Daniel von Recklinhausen en 1862, pero
el término lo acund en 1880 Bourneville, por lo que
también se llama enfermedad de Bourneville. Vougt
describi6 la triada clasica de epilepsia, retardo men-
tal y angiofibromas faciales, pero ésta solo se llega a
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. Tabla 1. Diferencia entre angiomiolipoma esporadico y asociado a esclerosis tuberosa.

Variable Esclerosis Tuberosa Esporadico
Edad de presentacion (afios) 26 +/-3 49.4 +/-2
Tamano de la lesion 19.3 +/-4.8 41 +/-0.7
Crecimiento de la lesion en el seguimiento (cm) 4.7 +/-3.4 0.6 +/-0.3
Tasa de crecimiento por afio (cm) 1.25 0.19
Bilateralidad 100% 13%
Sintomatico en el seguimiento 0 mortalidad 6 4

presentar en un 29% de los casos, y el 6% de pacientes
con esclerosis tuberosa pueden no presentar ninguno
de estos hallazgos.®

La enfermedad puede ser causada con clinica in-
distinguible, por la mutacion de dos genes supresores
tumorales, TSC1 que se encuentra en €l cromosoma 9
y el TSC2, localizado en el cromosoma 16.2 EI meca-
nismo por el cual estos genes actiian esta parcialmente
dilucidado, funciona en la interaccion de la hamartina
y tuberina, dos proteinas responsables del crecimiento
celular y génesis tumoral.®

En el caso de nuestra paciente, se realizo el diagnosti-
co por la presencia de lesiones cutaneas faciales, epilep-
sia, asi como angiomiolipoma renal bilateral. El estudio
genético no se realizo por negacion de la paciente.

Es importante senalar las caracteristicas de los an-
giomiolipomas que se presentan de forma espontanea,
de los que se asocian con esclerosis tuberosa, ya que
la sintomatologia va ser mas florida en los segundos y
potencialmente sintomaticos con la asociacion al em-
barazo. Raouf'y colaboradores encontraron en su serie,
los hallazgos presentados en la Tabla 1.6

Los tumores mayores de 4 cm, asociados a esclerosis
tuberosa son mas susceptibles a ser sintomaticos. Dolor,
hematuria y sangrado retroperitoneal son las manifesta-
ciones mas comunes, y si al tamano se agrega la gravi-
dez, se convierte en un reto diagnostico y terapéutico.

La atencion médica aun es controversial en estos
pacientes. Oesterling y colaboradores propusieron en
tumores asintomaticos, eco o tomografia cada seis me-
ses en mayores de 4 cm, y cada ano en menores de
4cm. En los tumores sintomaticos o bilaterales, se in-
tenta la embolizacion selectiva o cirugia renal conser-
vadora (parcial o tumorectomia).

La nefrectomia radical se efectlia en caso de san-
grado incontrolable o inestabilidad hemodinamica en

tumores de gran tamano, de localizacion central o si
coexiste un carcinoma. Otras opciones terapéuticas son
la crioterapia o la ablacion tumoral con calor, ya sea por
ultrasonido o radiofrecuencia.??

En el caso de nuestra paciente, la hematuria persis-
tia de forma importante, lo que ponia en riesgo el bien-
estar fetal y de la paciente misma, por lo cual procedio a
embolizar el rindn sangrante.

Yanai sugiere que la embolizacion pregestacional
puede disminuir el riesgo de sangrado, sin embargo en
nuestra paciente a pesar de haber presentado un aborto
previo, no se habian identificado las lesiones renales, y
no habia acudido a controles prenatales.

Recientemente se ha postulado la posibilidad del
manejo no quirdrgico, para angiomiolipoma sintoma-
ticos. La rapamicina es un antibidtico derivado de la
bacteria Streptomyces higruscopicus, también conocido
como sirolimus, importante inmunosupresor utiliza-
do en trasplantes de 6rganos ha mostrado beneficios en
19 anos de estudio.®

® CONCLUSION

La asociacion de angiomiolipoma, esclerosis tuberosa y
embarazo es infrecuente, a diferencia de la aparicion de
angiomiolipoma renal espontaneo, la presentacion sin-
tomatica es mas comun. Estos tres factores se asocian
con mayor riesgo de complicaciones y si aunado a esto,
se agregan otros factores como la edad, el genotipo por-
tador del gen TSC 2, estos casos se tornan con un pro-
nostico mas sombrio.

El manejo aunque discutido, se centra en el pronto
diagnostico y la minima invasion. El manejo expectante
puede ejercerse en virtud de lo posible, si el paciente per-
manece estable o si se tiene la disponibilidad de embo-
lizacion antes de la cirugia.
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