Urol Colomb. 2016;25(1):41-45

scu REVISTA

‘{; UROLOGIA
Colombiana

SCU www.elsevier.es/uroco

Sociedad Colombiana de Urologia®

REPORTE DE CASO

Angiomiolipoma renal epitelioide: reporte de un caso y @CMk
revision de la literatura

Sandra Herrera Loménaco?, Rina Barrios Barreto”* y Maria José Daniels®

@ Médico Patologa, Docente Universidad de Cartagena, Grupo de investigacion Centro de Investigaciones Biomédicas, Cartagena,
Bolivar, Colombia

b Estudiante de posgrado, Patologia, Universidad de Cartagena, Cartagena, Bolivar, Colombia

¢ Estudiante de pregrado, Patologia, Universidad de Cartagena, Cartagena, Bolivar, Colombia

Recibido el 28 de julio de 2015; aceptado el 9 de diciembre de 2015
Disponible en Internet el 25 de enero de 2016

PALABRAS CLAVE Resumen

Angiomiolipoma; Introduccién: El angiomiolipoma renal epitelioide es una entidad infrecuente. Se presenta en
Esclerosis tuberosa; el 0,3% de la poblacion general y corresponde al 3% de las masas renales solidas. Su compor-
Neoplasias de células tamiento clinico es agresivo, de aparicion esporadica; predomina en el sexo femenino en la
epitelioides tercera década de la vida. Puede asociarse a esclerosis tuberosa (20%), y en tal caso se observa
perivasculares; una tendencia a la bilateral y en el sexo masculino.

Hamartoma; Materiales y métodos: Mujer de 49 afios que consulta por sintomas urinarios irritativos y
Nefrectomia; polaquiuria. Recibe tratamiento, sin mejoria. La tomografia de abdomen y pelvis simple y
Epitelioide contrastada evidencia lesion solida bien definida en el contorno lateral del rifidn derecho de

31 x 21 mm. Se realiza nefrectomia parcial, con conservacion del parénquima residual, el cual
se encontraba indemne.

Resultados: El estudio histopatologico reporta angiomiolipoma renal epitelioide, confirmado
por inmunohistoquimica, con positividad para actina de mUsculo liso, HMB-45 y CD 117.
Discusion: Los angiomiolipomas renales epitelioides son una variante poco com(n del angiomio-
lipoma clasico. Son considerados hamartomas que, debido a sus caracteristicas histologicas,
pertenecen a la familia de los denominados PEComas (células epitelioides perivasculares).
Macroscopicamente son masas Unicas de tamafio mediano, color amarillo con areas hemorra-
gicas, localizadas hacia la corteza renal. Se constituyen por tejido adiposo maduro de
configuracion epitelioide, mUsculo liso y vasos sanguineos irregulares, infiltrando el parénquima
renal, lo cual fue evidenciado en el caso actual.

Conclusion: El angiomiolipoma epitelioide es un tumor de curso clinico insidioso, Unico y bien
delimitado, con pronostico desfavorable. El tratamiento esta supeditado a la evolucion clinica.
© 2016 Sociedad Colombiana de Urologia. Publicado por Elsevier Espana, S.L.U. Todos los
derechos reservados.
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Renal epithelioid angiomyolipoma: A case report and review of literature

Abstract

Introduction: Renal epithelioid angiomyolipoma is an uncommon disease. It occurs in 0.3% of the
general population and accounts for 3% of solid renal masses. Its clinical behaviour is aggressive
and of sporadic appearance, predominately in females in the third decade of life. It may be
associated with tuberous sclerosis (15%), and in these cases, a bilateral trend, and in males is

Material and methods: A 49 year-old woman consulted due to irritative urinary symptoms and
urinary frequency that was treated without improvement. CT of the abdomen and pelvis with
and without contrast, showed a clearly defined solid lesion of 31 x 21 mm in the lateral boundary
of the right kidney. A partial nephrectomy was performed with preservation of the residual

Results: The histopathological study reported renal epithelioid angiomyolipoma, confirmed by
immunohistochemistry positive for smooth muscle actin, HMB-45 and CD 117.

Discussion: Renal epithelioid angiomyolipoma (AML) is a rare variant of classic AML. They are
considered hamartomas that, due to their histological features, belong to the family called
PEComas (perivascular epithelioid cells). Macroscopically, they are only medium sized masses,
yellow, with haemorrhagic areas, located in the renal cortex. It is formed by mature adipose
tissue epithelioid configuration, smooth muscle, and irregular blood vessels, infiltrating renal

Conclusion: Epithelioid AML is an insidious tumour, with a unique and well-defined clinical
course, with poor prognosis. The treatment is subject to clinical outcome.
© 2016 Sociedad Colombiana de Urologia. Published by Elsevier Espana, S.L.U. All rights reser-
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ved.

Introduccion

El angiomiolipoma (AML) renal es una neoplasia compuesta
de vasos sanguineos, musculo liso y tejido adiposo. Este
tumor puede variar ampliamente en su histologia, en la
proporcion de tejido adiposo y musculo liso. Las lesiones
con caracteristicas epitelioides son llamadas angiomiolipo-
mas epitelioides (AMLe), los cuales se considera que poseen
potencial maligno'.

El AML renal epitelioide es una entidad infrecuente. Se
presenta en el 0,3% de la poblacion general y corresponde
al 3% de las masas renales sélidas'. Se plantean 2 formas de
presentacion clinica. La primera, de aparicion esporadica,
corresponde al 80% de los casos y es de localizacion predo-
minantemente unilateral, de tamano mediano, en mujeres
durante la tercera década de la vida, con edad promedio
de 44 anos. La otra forma de presentacion esta asociada a
la esclerosis tuberosa y corresponde al 20%, siendo mas fre-
cuente en hombres jovenes con compromiso renal bilateral y
multifocal’”>. En la literatura cientifica se encuentran esca-
sos reportes de esta entidad en la poblacion pediatrica, en
las cuales no se observa predileccion por sexo y edad®’.

Caso clinico

Mujer de 49 anos que consulta por sintomas urinarios irri-
tativos, coluria y polaquiuria episodicos, de 3 meses de
evolucion, por lo cual recibe tratamiento con antibiéticos,
sin mejoria. Se realiza tomografia abdominopélvica simple
y contrastada, que evidencia lesion solida bien definida,

localizada en el contorno lateral de rifon derecho, polo
inferior, que mide 31 x 21 mm, con densidad heterogénea
y bordes bien definidos, en cuyo interior se visualiza la
presencia de tejido graso con realce ligero del medio de
contraste, por rica vascularizacion, sugiriendo el diagnostico
de AML renal. La cistoscopia muestra uretra sana, meatos
excretando orina clara, mucosa vesical sin lesiones intralu-
minales. Las pruebas de funcion renal se encuentran dentro
de los limites normales. La paciente, a pesar de continuar
en seguimiento, sigue sintomatica, por lo cual se decide rea-
lizar nefrectomia parcial y enviar a estudio histopatoldgico.

Resultados

El servicio de anatomia patoldgica recibe masa bien delimi-
tada que mide 3 x 3 x 3cm, de color amarillento con areas
violaceas, rodeada de parénquima renal, la cual dista 0,3 cm
del margen de seccion (figs. 1y 2). Microscopicamente es
una lesion tumoral mixta, representada por una prolifera-
cion de tejido adiposo maduro, con células ovoides, algunas
vacuoladas, acompanadas de vasos sanguineos de paredes
gruesas Yy fibras de musculo liso (fig. 3). Se reconocen célu-
las de aspecto epitelioide, algunas hipercromaticas con
nlcleos agrandados, de distribucion angiocéntrica (fig. 4).
Los estudios de inmunohistoquimica muestran positividad
para actina de musculo liso (fig. 5), HMB-45 y CD 117
(fig. 6), y negatividad para Ki-67. Con estos hallazgos se
concluye el diagnostico de AML renal epitelioide. En el
informe se definié que la lesion tenia caracteristicas histo-
patologicas llamativas, como es la morfologia epitelioide y
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Macroscopicamente se observa una masa bien deli-

Figura 1
mitada.

atipia citologica, las cuales no son suficientes para catalo-
garlo como AML renal maligno. Se recomend6 seguimiento,
para detectar un posible comportamiento agresivo

Discusién

El AML renal epitelioide (AMLe) fue descrito por primera vez
por Eble et al., en 1997°, como un tumor fenotipicamente
agresivo que se compone de numerosas células musculares
epitelioides atipicas. Posee un patron «trifasico» compuesto
por cantidades variables de 3 elementos: vasos sangui-
neos dismorficos, musculo liso y tejido adiposo maduro,
hallazgos evidenciados en el caso actual®. Se ha observado
la presencia de quistes inmersos en la estructura tumo-
ral, siendo comprobado con la positividad para marcadores
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Figura 2 Macroscopicamente se observa una masa bien deli-
mitada.

Figura 3  Lesion tumoral (H&E).

melanociticos como pertenecientes al tumor y que no
corresponden a epitelio del conducto colector residual®.

El AMLe es una variante infrecuente del AML clasico, con-
siderandose como el Unico subtipo con potencial maligno
que puede ser localmente agresivo y metastasico’. Actual-
mente son catalogados como hamartomas, y debido a sus
caracteristicas histologicas pertenecen a la familia de las
lesiones identificadas por la proliferacion de células epite-
lioides perivasculares (PEC) o PEComas’'*.

Se presentan con frecuencia en pacientes con esclerosis
tuberosa. El 80% de ellos pueden desarrollar AML, siendo
preferentemente bilaterales y mdltiples. Sin embargo, el
80% de los AMLe se presentan de forma esporadica en los

Lesion tumoral (H&E).

Figura 4
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Figura 5
rales.

IHQ actina de musculo liso positivo en células tumo-

individuos sin esclerosis tuberosa'®'". Gang et al."? afirman
que solo un total del 20% de los AMLe estan asociados con la
esclerosis tuberosa o enfermedad de Bourneville, predomi-
nantemente en hombres jovenes.

Histoldgicamente, el AML epitelioide muestra grados
variables de atipia citologica. En algunas series de casos
se ha encontrado que la severidad del comportamiento cli-
nico de este tipo de neoplasias es directamente proporcional
a la atipia citologia, lo que ha permitido la identificacion
de indicadores predictores de malignidad. Brimo et al.'?
desarrollaron un modelo predictivo de 4 caracteristicas ati-
picas que incluyeron: atipia citologica en >70% de células,
conteo de mitosis >2 por cada 10HPF, figuras de mito-
sis atipicas, y la necrosis; la presencia de al menos 3 de

! IF‘J-? I.:;d'i

IHQ CD 117 positivo en células tumorales.

Figura 6

estos 4 parametros se define como un punto de corte para
predecir un comportamiento maligno. Ademas de la ati-
pia celular, muchos otros hallazgos han sido encontrados en
estos tumores, tales como: necrosis, transformacion sarco-
matoide, mitosis atipicas numerosas, invasion de las venas
renal y cava, afeccion de los nddulos linfaticos regiona-
les y recurrencia local; sin embargo, estas caracteristicas
morfoldgicas descritas de forma aislada no son sinénimo
de malignidad. Actualmente, el Unico criterio aceptable de
malignidad en AML es la presencia de metastasis a distancia,
localizandose principalmente a nivel de pulmén e higado'.

La morfologia epitelioide y el grado de atipia citoldgica
a menudo imponen dificultades de diagndstico y potencial-
mente pueden contribuir al diagndstico erroneo de AMLe,
como carcinoma de células renales o melanomas' "¢, Sin
embargo, la inmunohistoquimica puede diferenciar estas
entidades por la presencia de reactividad para HMB-45,
ausencia de melan-A, CD 117, queratina y marcadores de
musculo liso positivos (HHF-35, SMA y caldesmén), los cua-
les fueron reactivos en el caso actual, confirmando el
diagndstico'”.

Entre los factores etioldgicos se ha establecido que los
AMLe comparten genéticamente la misma alteracion que el
AML clasico: la pérdida alélica del brazo corto del cromo-
soma 16p (TS2). Solo se han detectado mutaciones en el gen
p53 en la variante epitelioide, lo que sugiere un rol impor-
tante en su comportamiento agresivo. Se propone ademas
una posible influencia hormonal basada en la predominancia
vista en mujeres, la aparicion de AML después de la puber-
tad y la expresion frecuente de receptores de progesterona
en AML>.

Desde el punto vista imagenoldgico se ha evidenciado
que, cuando el tumor posee poca proporcion de grasa, se
dificulta su valoracion tomografica y su diferenciacion de
otros tumores'®. Sin embargo, en las imagenes diagnosticas
se identifican algunas caracteristicas que se asocian a este
tumor y que contribuyen a la aproximacion del diagnostico
preoperatorio; entre estas se encuentra la evaluacion de la
densidad grasa, el contorno voluminoso del rifdn afectado,
el realce heterogéneo marcado, el tamano de la lesion sin
apariencia lobular, la presencia de areas necroticas esca-
sas, las metastasis ganglionares regionales y la invasion del
seno renal'’. El tratamiento es alin controversial, se funda-
menta en la presentacion clinica y varia entre la nefrectomia
parcial y el manejo conservador con embolizacion®.

Con respecto a la evolucion clinica, en series de casos
numerosos las tasas de recurrencia fueron evaluadas en un
periodo de tiempo aproximado de 3 a 40 meses, encontrando
en promedio un caso en cada uno de ellos con tiempo de apa-
ricién variable postratamiento quirdrgico?'-?2. El prondstico
para la variante epitelioide es desfavorable?.

Conclusion

El angiomiolipoma renal es un tumor benigno, poco comin,
que representa un reto para el diagnodstico clinico e his-
topatoldgico. La variante epitelioide es infrecuente y su
comportamiento es agresivo, de dificil caracterizacion his-
toldgica, en la cual se deben tener en cuenta criterios
histopatoldgicos para predecir un posible comportamiento
bioldgico. El tratamiento no ha sido establecido y esta
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supeditado a la evolucion clinica. En nuestro caso el diagnos-
tico fue confirmado mediante los estudios histopatologicos
e inmunohistoquimicos. Actualmente se encuentra en segui-
miento y manejo por urologia, con adecuada respuesta a
tratamiento. En un ano de seguimiento no se han reportado
metastasis.
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