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B RESUMEN

El angiomiolipoma (AML) renal es un tumor sélido compuesto por células de musculo liso, vasos sanguineos dismorficos
y tejido adiposo. Esta lesion ha sido considerada siempre como una neoplasia benigna. Reportamos a una paciente de
44 afnos, asintomatica, con una lesion sugerente de AML mayor a 4 cm en el TAC que fue sometida a nefrectomia parcial
abierta. La biopsia definitiva informé un angiomiolipoma con componente epiteloideo focal (AMLE). Controles de ima-
genes posteriores de esta paciente no han evidenciado recidivia. El angiomiolipoma epiteloideo (AMLE) es una variante
descrita en los Ultimos afios y que sugiere un cambio en el paradigma clasico de “benignidad” asociada al AML . Las guias
para el manejo de los AML no toman en cuenta la posibilidad de que se trate de un AMLE en sus recomendaciones. Existe
muy poca informacion respecto al manejo de este tipo de lesiones, sélo hay series de casos publicadas. Faltan estudios
prospectivos que otorgen herramientas para la toma de decisiones terapéuticas adecuadas en estos pacientes.
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B ABSTRACT

Renal angiomyolipoma (AML) is a solid tumor formed by smooth muscle cells, dimorphic blood vessels and adipose tissue.
This lesion has been always considered as a benign neoplasm. We report an asymptomatic 44 year-old female patient,
with a tumor suggesting an AML in a CT scan greater than 4 cms, who had an open partial nephrectomy. The biopsy re-
port showed an AML with a focal epithelioid component. Follow-up imaging in this case has not showed any recurrence.
Epithelioid angiomyolipoma (EAML) is a variant with malignant potential that must be considered when a patient with a
renal AML is been evaluated. Guidelines for AML management do not take AMLE as a differential diagnosis. Few studies
have been published regarding the management of this kind of lesion, only consisting of case series. There is lack of pros-
pective studies that could give tools for the decision-making process in the treatment of these patients.
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H INTRODUCCION

El angiomiolipoma (AML) renal es un tumor sélido compuesto
por células de musculo liso, vasos sanguineos dismorficos y
tejido apidoso. Se puede presentar de forma esporadica o en
asociaciones a la esclerosis tuberosa. Tiene una incidencia
reportada en autopsias de 0.3 a 2.1%(1). El angiomiolipoma
es actualmente considerado como parte de la familia de los
PEComas, tumores con celulas epiteloideas perivasculares. El
angiomiolipoma epiteloideo (AMLE) fue descrito en 1996(2).
Estd compuesto de células epiteloideas y poligonales, con
niveles variables de atipias, y poco o nada de tejido graso.
Este subtipo de AML ha sido reportado en varios casos en la

literatura mostrando potencial de malignidad (3,4), no ha-
biendo reportes registrados a nivel nacional. En el ambiente
uroldgico del pais existe el concepto que el AML siempre
es benigno y su Unico riesgo estd en relacién a su tamano.
Las recomendaciones actuales tienden a inclinarse por el
tratamiento quirurgico o ablativo en AML mayores a 4 cm,
dado que aumentaria el riesgo de hemorragia. Reportamos
el caso de una paciente asintomética con un angiomiolipoma
con componente epiteoideo focal.

m CASO CLIiNICO

Paciente de sexo femenino de 44 aiios, sin antecedentes
médicos de relevancia. Consulta por hallazgo ecografico
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de masa renal izquierda, asintomatica. Se complementa
estudio con una tomografia computada con contraste que
muestra lesién tumoral en cara posterior de rindén izquierdo
de 4.1 cm de didmetro mayor, sugerente de angiomiolipoma
(Figura 1y 2). Se discuten opciones y riesgos de esta lesién
con la paciente y se decide realizar una nefrectomia parcial
abierta sin incidentes. Se envia biopsia contemporanea para
analisis anatomopatolégico que sugiere AML. La paciente
presenta buena evolucién y es dada de alta al tercer dia
postoperatorio. La biopsia definitiva muestra un tumor de
componente lipomatoso y vascular, con células fusiformes
perivasculares dispuestas entre adipocitos, con presencia de
microfocos de arquitectura epiteloidea. El Estudio inmuno-

PORTAL AXIAL

Mod.: C

Figura 1y 2: En la pared posterior de rifion izquierdo se observa
lesion de 3.4 cm en eje axial x 4.1 cm en eje coronal que se origina
de cortezarenaly se extiende a tejido adiposo perirrenal, con areas
de densidad grasay de partes blandas; y estructuras vasculares en
su interior. Imagen sugerente de angiomiolipoma.
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histoquimico con anticuerpos contra HMB-45 muestra patrén
de reaccion positivo en las celulas adiposas, musculares lisas
y epiteloideas descritas. Se concluye como angiomiolipoma
con componente epitelideo focal (Figura 3y 4). Los contro-
les seriados de TAC hasta los dos afios no han evidenciado
recurrencia local

Figura 3: Fragmento de tumor con focos de células epiteloideas,

redondeadas a alargadas, con citoplasma eosinéfilo amplio. Se
reconoce pigmento de hemosiderina y dos células adiposas en
ambos extremos de laimagen (tincién hematoxilina-eosina, 400x).

Figura 4: Tincién inmunohistoquimica con anticuerpo monoclonal
contra HMB-45, evaluando melanogénesis presente habitualmente
en la variante epiteloidea de los angiomiolipomas. Se observa re-
actividad granular predominantemente citoplasmatica, en células
epiteloideas del tumor. Entre estas células, se distinguen numerosos
adipocitos (400x).

H DISCUSION

Los AMLE, son una variante poco frecuente de los angiomio-
lipomas renales, correspondiente a menos del 1% de los tu-
mores renales (5). La OMS lo clasifica como un tumor del tejido
conectivo, y lo define como una neoplasia potencialmente
maligna caracterizada por proliferacién predominante de
células epiteloideas y que esté relacionado al AML clésico (6).
Esta entidad resulta interesante tanto para los clinicos
como para los patélogos, dado su morfologia particular y
su potencial maligno. La literatura reportada a cerca de este
tumor consiste basicamente en reportes de casos y algunas



series con distintos criterios diagndsticos de inclusion.
Algunos autores hablan de PEComas puros (0 AMLE) para
designar a los tumores compuestos en su gran mayoria por
el componente epiteloideo(4), otros se apoyan en el hecho
de que en la gran mayoria de los AML no se ve un compo-
nente epiteloideo y por lo tanto sélo con un foco de células
epiteloideas lo califican como AMLE(3,5).

A diferencia del carcinoma de celulas renales, tumor que pre-
domina en hombres, los AMLE predominan en mujeres con
una proporcién mujer:hombre de hasta 6:1(3,5). Esto podria
estar asociado a un posible rol hormonal en la histogénesis
de este tumor, evidenciado por una extensa reactividad a
receptor de progesterona en las células epiteloideas (5).
Esta diferencia de géneros no es observada en una serie de
41 casos de pacientes con AML puros (con predominancia
del componente epiteloideo y tejido graso menor al 2%) en
donde la relacion hombre: mujer fue 1:1(4). En una serie de
194 pacientes con angiomiolipoma se observo que el tamafio
de los AMLE era significativamente mayor al de los AML: 8.6
vs 5.5 cm(3). Esta informacidn parece sugerir que el compo-
nente epiteloideo se asocia a tumores de mayor tamano.
Otras series describen tamafios promedio de 11.9 cm (4).
La edad de presentacion fue significativamente menor en
los pacientes con componente epiteloideo comparado con
los AML clasicos (38.6 v/s 52.3 afios). Recientemente fue
publicado el caso de un paciente de 4 afios, con escelerosis
tuberosa y un AMLE, este paciente es hasta el momento, el
paciente mas joven descrito en la literatura (7).
Microscédpicamente el AMLE se presenta con necrosis, hemo-
rragia, atipias nucleares y actividad mitotica, proliferacion
de celulas epiteloideas con abundante citoplasma granular,
células tumorales poligonales o redondas con nucleos ve-
siculares y nucléolos prominentes (5,8). EI AMLE puede ser
disintiguido del AML con inmunohistoquimica, el primero es
negativo para citoqueratina y/o marcadores antigénicos de
membrana epitelial, y positivo para marcadores melanociticos
y de actina (3,4). La presencia de células epiteloideas hace
que la diferenciacion con el carcinoma de células renales sea
dificil sin uso de la inmunohistoquimica (9).

Dado su alto contenido celulary menor proporcién de grasa,
el tumor puede verse como una masa hiperdensa con refuer-
zo variable en el TAC. El diagnéstico imagenoldgico es por
lo general dificil, dado que por su apariencia heterogénea,
puede confundirse con un carcinoma de células renales
sarcomatoso o un AML con poco tejido graso (10). En una
serie radioldgica de 8 pacientes concluyeron que los EAML
tienden a ser hiperatenuantes en TAC, hipointensos en RNM
ponderada en T2, pudiendo ser hetero u homogéneamente
sélidos y pueden presentarse también como lesién quistica
multilocular con hemorragia masiva (11).

El desarrollo de metastasis es reportada entre 0-49% (3,4,5).
Esta gran variabilidad podria ser, en parte, explicada por la
falta de consenso en los criterios de seleccién de pacientes.
El AMLE tiene la capacidad de dar metastasis a linfonodos,
higado, pulmén, peritoneo, colon, pelvis, diafragma, etc.
Estas lesiones se describen en aproximadamente un tercio
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de los casos (4). No exsiste consenso a cerca de los criterios
para definir prondstico, pero los factores asociados a una
peor evolucion descritos en la literatura incluyen: tamafo
tumoral, actividad mitética, necrosis, invasion de la vena
renal, porcentaje de células epiteloideas, asociacién con
esclerosis tuberosa, patrén de crecimiento carcinoma-like,
AML concurrente, etc.(4,6).

La via de sefalizacion mTOR (mammalian target of rapamyicin)
es reportada como un factor que contribuye a la progresién
de laenfermdad en pacientes con AMLE (12). Recientemente
se ha corroborado con inmunohistoquimica que los AMLE
con comportamiento maligno tienen activada esta via de
sefalizacion (13). En el ultimo tiempo se ha propuesto a los
inhibidores de mTOR como tratamiento, basado en reportes
que demuestran la eficacia de temsirolimus y everolimus en
AMLE malignos (14,15).

El casorelatado en este reporte ha sido seguido con imagenes
de control por casi dos afios que no muestran evidencias
de recurrencia de su enfermedad. En su caso en particular,
teniendo sélo un foco de componente epiteliodeo, la lite-
ratura hasta el momento, no es capaz de darnos luces del
riesgo real de comportamiento maligno. Dado la rareza de
esta tumor falta informacion respecto a posibles terapias
adyuvantes, factores predictores de malignidad, respuesta
de los AMLE a agentes quimioterapeuticos en ensayos clini-
cos formales. Creemos relevante que ha proposito de casos
como el reportado, se pudiesen revisar las recomendaciones
clasicas para el manejo del angiomiolipoma renal, explorar
los casos dudosos y establecer criterios mas estrictos con
imagenes en los casos en que se decida solo seguimiento.
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