
PRESENTACION DE CASOS 

ANGIOMIOLIPOM A 
EN ESCLEROSIS TUBEROSA 

El angiomiolipoma es un tumor renal po-
co frecuente, que se presenta por lo regular 
en forma asintomática. Se compone de canti-
dades variables de grasa, músculo y vasos san-
guíneos dispuestos en forma particular, y con 
alguna frecuencia se confunde con tumores 
malignos de tipo mesenquimal. 

Anteriormente ningún caso se diagnosti-
caba preoperatoriamente (1). En los últimos 
años, gracias a la utilización del ultrasonido 
y de la tomografía axial computarizada es 
posible establecer el diagnóstico preopera-
torio en la mayoría de los pacientes. 

Es el presente estudio se presenta un caso 
de angiomiolipoma renal asociado a esclero-
sis tuberosa (Enfermedad de Bourneville, en-
fermedad de Pringle), que se manifestó con 
hematuria, dolor abdominal y masa palpa-
ble, el cual en el curso de su evolución mostró 
un cuadro de abdomen agudo, motivo por el 
cual fue intervenido y tratado con éxito. 

Informe del caso. Paciente de 25 años, 
quien el 15 de julio de 1984 fue traído al 
hospital por la policía, sin datos previos y sin 
posibilidad de obtenerlos por su estado ini-
cial. Posteriormente el paciente negó cual-
quier patología en la familia y refirió padecer 
de crisis convulsivas desde la infancia, así 
como de hematuria franca en los días ante-
riores a su hospitalización, datos poco con-
fiables dado el grado severo de retardo mental 
(edad mental 3 años). Al ingreso a la unidad 
de cuidado intensivo (UCI), se le encontró en 
coma superficial,- pálido, en anasarca, con 
TA 80/50, FC l00  Xmin, FR40 X min y P 67 
kg, con adenomas sebáceos en alas de mari-
posa en cara y frente (figura 1), múltiples 
cicatrices en cuero cabelludo, pupilas reacti-

 vas, facomas en retina y máculas hipopig-
mentadas en la espalda y las extremidades. 
Los ruidos cardiacos eran rítmicos, bien tim-
brados, y se auscultaba un soplo sistólico 
GII/VI en todos los focos. El murmullo ve-

sicular estaba disminuido en la base del 
hemitórax derecho con matidez y disminu-
ción de la transmisión de las vibraciones vo-
cales. Había edema de pared torácica y ab-
dominal con onda ascítica que no permitía 
determinar masas. También edema de prepu-
cio, escroto y de miembros inferiores, con 
fibromas subungüeales en hallux de ambos 
pies. Al pasar sonda vesical se obtuvo orina 
hematúrica. 

Se tuvo una impresión diagnóstica de es-
clerosis tuberosa, estado postictal, shock 
hipovolémico, hematuria de origen a deteri-
mar y desnutrición proteica y se manejó ini-
cialmente con sangre total logrando estabili-
zar los signos vitales. Se corrigió el estado de 
acidosis metabólica severa y se iniciaron 
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anticonvulsivantes luego de lo cual recobró 
la conciencia. 

El cuadro hemático mostró un hemato-
crito de 12% , hemoglobina de 3.1 g/dl y 
20.000 leucocitos con 85% de polimorfonu-
cleares, 6% de cayados y 9% de linfocitos. La 
creatinina era de 1.08 mg/dl, nitrógeno urei-
co de 26 mg%, colesterol de 86 mg/dl, trigli-
céridos de 88.2 mg/dl, albúmina sérica de 
2.68 g/dl y globulinas séricas de 2.45 g/dl. 
El parcial de orina mostró hematuria y un 
urocultivo fue negativo. Posteriormente se do-
cumentó una proteinuria de 999.4 mg en 24 
horas y una. depuración de creatinina de 88.2 
ml/min. Un electrocardiograma y un ecocar-
diograma estaban dentro de límites normales. 
En los Rx de tórax se observaba derrame 
pleural derecho y en los Rx de cráneo no se 
observaron calcificaciones. 

Los hallazgos radiológicos más significati-
vos estaban a nivel de abdomen donde en la 
placa simple se evidenciaban islotes óseos a 
nivel de pelvis y en la urografía se encontró 
aumento de ambos ríñones, principalmente 
el derecho donde se observó masa mal defini-
da ocupando la mitad superior y rechazando 
sistemas colectores. La aparición del nefrogra-
ma fue retardada al igual que la eliminación 
del medio, con dilatación de los árboles uri-
narios. Se pensó entonces en un posible an-
giolipoma e hidronefrosis bilateral (figura 2) 

Inicialmente el paciente mejoró su estado 
general, se restableció el equilibrio ácido 
básico, se corrigió la anemia y con base en 
dieta hiperproteica disminuyeron los edemas, 
perdiendo 15 kg. Persistió hematuria macros-
cópica intermitente. 20 días más tarde comen-
zó a presentar dolor en flanco derecho y au-
mentó la hematuria, por la cual requirió re-
petidas transfusiones, intentando mantener 
los signos vitales. El dolor aumentó, presen-
tando cuadro franco de abdomen agudo tanto 
clínico como radiológico, por lo cual se con-
sideró necesaria una intervención quirúrgica 
de urgencia. 

Con diagnóstico de angiomiolipoma fue 
llevado a cirugía el 8 de julio; se practicó una 
laparotomía mediana supra e infraumbilical, 
encontrando un rechazo de las asas intestina-
les y el colon hacia adelante por una masa 

blanquecina de consistencia firme que ocupa-
ba todo el retroperitoneo del lado derecho, 
con adherencias a colon derecho, duodeno, 
páncreas, hígado y vasos ilíacos. La masa se 
disecó de su lecho con dificultad debido a las 
íntimas relaciones con los órganos menciona-
dos y se logró extirpar sin complicaciones in-
traoperatorias. 

Macroscópicamente el tumor medía 18x 
23x11 cm con cápsula engrosada de 0.8 cm. 
Al corte se observaba gran dilatación de la 
zona media con diámetro de 51.5 cm y abun-
dantes coágulos (figura 3). El parenquima 
renal derecho adyacente presentaba una ancha 
delimitación corticomedular. La corteza tenía 
un espesor de 1,3 cm con pequeñas zonas 
blanco amarillentas de hasta 0.2 cm. Micros-
cópicamente se observó parenquima renal con 
lesión quística tumoral constituida por 
músculo liso cuyas fibras se distribuían en di-
ferentes incidencias (figura 4). También ha-
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Figura 3. Aspecto macroscópico del tumor resecado.

Figura 4. Aspecto microscópico de la lesión quistica tumoral 
compuesta por músculo liso, adyacente al parénquima renal.

bía tejido graso adulto y vasos sanguíneos 
con hiperplasia del endotelio (figura 5).

En el post-operatorio el paciente evolucio-
nó sin complicaciones y hacia el octavo día 
desapareció la hematuria macroscópica. Ac-
tualmente se encuentra en aceptable estado

Figura 5. Aspecto microscópico del mismo tumor donde se 
observa también tejido graso adulto y vasos sanguíneos con 
hiperplasia del endotelio.

gneral y recibe difenilhidantoina 300 mg/día 
y mandelato de metenamina. Tiene una 
sonda vesical permanente debido a que la uro- 
grafía muestra un residuo vesical importante.

Los diagnósticos definitivos fueron: 1. Es-
clerosis tuberosa (Enfermedad de Bournevi-
lle), 2. Nefrectomía por angiomiolipoma renal 

-derecho, 3. Angiomiolipoma renal izquierdo? 
y 4. Desnutrición corregida.

DISCUSION
En 1880 Bourneville publicó en los Archi-

vos de Neurología su trabajo titulado “Contri-
bución al estudio de la idiocia: esclerosis 
tuberosa de las circunvoluciones cerebrales, 
idiotez, epilepsia y hemiplejía”. Albrecht, en 
1904, empleó el término hamartoma para des-
cribir un tumor benigno compuesto por teji-
do normal presente en un órgano pero con 
anomalías en la distribución, cantidad y ma-
duración celular. Critchley y Earl, en 1932, 
encontraron la asociación de angiolipomas y 
enfermedad de Bourneville en por lo menos 
un 80% de los casos (2). La incidencia real de 
los angiomiolipomas es de 1% entre los tumo-
res renales y es poco frecuente en la población 
general. Sin embargo, algunos autores encuen-
tran que por lo menos 75% de estos tumores 
no se asocian a esclerosis tuberosa (3).

Hasta 1964 Vasco y cols. (1) habían re-
cogido 150 casos de la literatura, de los cuales 
ninguno se diagnosticó en el preoperatorio. 
Posteriormente aparecen series de 28 a 40
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casos (4). En general el tumor es más frecuen-
te en mujeres después de los 30 años y es raro 
en niños. Clínicamente se presenta con epi-
lepsia y retardo mental cuando se asocia a 
esclerosis tuberosa, aunque hasta un 38% de 
estos casos tienen una inteligencia normal (2). 
Los síntomas más frecuentes según algunas 
series son: dolor en flanco (87%), masa cre-
ciente (47%) y hematuria (40%) (5). Otros sig-
nos son: hemoperitoneo, fiebre, shock y he-
matoma retroperitoneal. La mayoría de los 
casos son asintomáticos. En la serie de Perou 
y cols (6), 44 de 52 casos fueron asintomá-
ticos. El paciente puede fallecer en algunos 
casos por falla renal debida al reemplazo de 
parenquima por múltiples tumores. 

Desde el punto de vista anatomopatológi-
co, como su nombre lo indica, se compone 
el tumor de tres tipos de tejido, imbricados 
uno con el otro: músculo liso, grasa y vasos 
sanguíneos. Se ha intentado sin éxito esta-
blecer diferencias histológicas entre los dos 
tipos clínicos de angiomiolipoma (con y sin 
enfermedad de Bourville), lo que ha llevado 
a algunos autores a pensar que cualquier tu-
mor de este tipo es una forma frustra de es-
clerosis tuberosa. Los que se asocian a esta 
facomatosis en general son pequeños, asinto-
máticos y bilaterales (7). Otros, encontrados 
en la población general (unos 200 casos has-
ta 1976) son generalmente unilaterales, soli-
tarios y más frecuentes en mujeres (8). 

Se ha encontrado asociación con cáncer 
metastásico y cáncer de cervix en casos indivi-
duales (9) y con carcinoma renal (10-12). 
En algunos pacientes se ha presentado como 
hemorragia intrarrenal, retroperitoneal o in-
traperitoneal, como en el caso nuestro. En 
casos de esclerosis tuberosa hay compromiso 
de varios sistemas: angiomiolipoma en riñon; 
en piel adenomas sebáceos, angiomas, 
manchas café con leche y fibromas subun-
güeales; en cerebro tuberosidades periventri-
culares y en ganglios basales; en hueso áreas 
quísticas, osteoporosis y engrosamiento irre-
gular de metatarso y metacarpo. Ocasional-
mente se presentan quistes pulmonares aisla-
dos, rabdomiomas cardíacos y facomas a 
nivel ocular. Algunos trabajos muestran aso-
ciación con linfangiomatosis pulmonar (13). 

Un dato interesante de los angiomiolipomas 
es que pueden tener un compromiso linfático 
ganglionar que ha sido interpretado como 
multicentricidad del tumor y como tejido ec-
tópico, aunque algunos autores como Bloom 
(14) alcanzan a mencionar el término "me-
tástasis benignas", insistiendo en el hecho de 
que puede hallarse tejido no ganglionar en 
ganglios, como en casos de endometriosis y 
leiomiomatosis, sin que esto implique enfer-
medad maligna sistémica (15, 16). Puede ha-
ber extensión a la vena cava (17) y puede ser 
de localización perirrenal (18). Otras localiza-
ciones extrarrenales son hígado y bazo (19, 
20). 

Macroscópicamente el color del tumor de-
pende del componente principal y varía de 
amarillo a gris y rojo. Puede haber necrosis y 
hemorragia. Histológicamente hay tres com-
ponentes: células grasas adultas, músculo liso 
y vasos sanguíneos atípicos. Estos vasos tie-
nen la pared gruesa y a su alrededor se pueden 
apreciar bandas de músculo liso. Se encuen-
tra buena cantidad de tejido elástico especial-
mente en la adventicia de la pared vascular. 
El diagnóstico diferencial más importante 
es con el liposarcoma, el leiomiosarcoma y 
algunas formas de carcinoma poco diferencia-
do (5). 

Desde el punto de vista radiológico hay 
varios elementos que ayudan al diagnóstico 
del tumor. La placa simple muestra radioluci-
dez por la presencia de grasa, aunque puede 
existir opacidad si hay hemorragia o necrosis. 
La urografía puede ser similar a la de un riñon 
poliquísico y se informa desplazamiento de 
los cálices e imágenes saculares en el árbol su-
perior. La angiografía muestra hipervasculari-
zación, distribución anormal de la misma, tor-
tuosidad arterial y ectasia del medio de con-
traste. Pueden encontrarse aneurismas inter e 
intralobulares que son un poco más caracte-
rísticos del tumor (21, 22). El ultrasonido 
revela algunas imágenes consideradas típicas 
(23). La tomografia axial es también de gran 
ayuda y de acuerdo con densidades comparati-
vas (como la del tejido celular subcutáneo 
del paciente) muestra la cantidad de grasa 
presente en el mismo. Revela además si hay 
compromiso perirrenal (3). 
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El manejo de estos tumores cuando se lo-
calizan en riñon es conservador (24). Se han 
informado casos de manejo conservador inclu-
so con hemorragia al retroperitoneo. En ge-
neral, cuando son pequeños se deben dejar en 
observación (25), pero la cirugía está indicada 
cuando no se puede establecer claramente si 
hay carcinoma renal en lo que parece ser un 
angiomiolipoma, o en casos de cuadros abdo-
minales dudosos. Cuando hay tumores de este 
tipo en localización extrarrenal y no hay diag-
nóstico claro, se debe buscar tumor a nivel 
renal y en muchos casos llevar el paciente a 
cirugía para establecer el diagnóstico defini-
tivo. 

SUMMARY 
The case of a 25 year old man with typical 

Tuberous Sclerosis who presented with an 
acute abdomen is reported. Because of the ab-
dominal picture the patient underwent surgical 
exploration; a right renal angiomyolipoma 
was found and resected successfully. The ana-
tomopathological findings are discussed and 
a review of the literature is made. 
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