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Resumen Introducciéon El angiomiolipoma es un tumor benigno cuya presentacion con
invasién del seno renal y formacion de trombo venoso tumoral es muy infrecuente,
habiéndose descrito aproximadamente 50 casos desde que en 1982 Kutcher
describiera el primero.

Reporte de caso Presentamos un caso angiomiolipoma renal con afectacién venosa
diagnosticado mediante TAC a partir del hallazgo de trombo venoso en ecografia y
resonancia en una paciente de 43 afos embarazada y asintomatica que presento
elevacion de transminasas en una analitica. Ante la posibilidad de que se tratara de una
variante epitelioide y/o clasica con potencial de malignizacién, se decidi6 tratamiento

Palabras Clave mediante nefrectomiay trombectomia abierta, sin incidencias intra ni postoperatorias.
= angiomiolipoma La paciente se encuentra asintomatica tras 6 meses de seguimiento. La histologia fue
= trombo graso compatible con angiomiolipoma clasico con trombo venoso.

= invasion venosa Conclusién La invasion de vena renal por un angiomiolipoma es extremadamente
= trombectomia rara. Aunque infrecuente, habria que considerar la posibilidad de malignizacién para no
= cavotomia demorar su tratamiento.

Abstract Introduction Angiomyolipoma is a benign kidney tumour that rarely affects the renal

sinus or the renal or caval vein. Kutcher made the first case report in 1982, and since
then there have been described approximately 50 cases.

Case Report We present a case of angiomyolipoma with venous thrombus in a 43
years-old asymptomatic pregnant woman who presented elevation of transaminases in
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a blood test, with an ultrasonography that showed a venous thrombus without any
renal mass, being diagnosed after giving birth by scanner. Having in account the
possibility of malignancy of the mass, we performed surgical treatment by open radical
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> venous invasion
= thrombectomy

- Y possible.

Introduccion

El angiomiolipoma (AML) es un tumor benigno del
mesénquima renal formado por tejido adiposo, vascular y
misculo liso." Es poco frecuente, generalmente
asintomatico aunque potencialmente peligroso ya que su
mayor complicaciéon es el sangrado retroperitoneal por
rotura espontdnea cuando su tamafio supera los 4cm.
Aunque se consideran de naturaleza benigna y
habitualmente se localizan en el parénquima renal, se han
descrito casos de AML clasicos localmente invasivos con
afectacion de seno renal, grasa perirrenal e incluso vena
renal con posibilidad de extensiébn a cava inferior,
habiéndose descrito aproximadamente 50 casos desde que
en 1982 Kutcher describiera el primero. La variante
epitelioide es histolégicamente mads agresiva, con mayor
riesgo potencial de malignizacién y metastasis a distancia.>*

El tratamiento esta indicado en lesiones mayores de 4cm
con riesgo de rotura, en casos sintomaticos o cuando el
diagnoéstico es dudoso o se sospecha malignidad. Este se
puede realizar mediante embolizacién selectiva preventiva
cuando se prevé riesgo de rotura o de manera urgente ante
rotura espontanea del mismo, asi como mediante
nefrectomia parcial o radical. En casos de AML con trombo
tumoral en vena renal y/o VCI estd indicado realizar
nefrectomia y trombectomia del trombo tumoral.?

Presentamos un caso angiomiolipoma renal con
afectacion venosa diagnosticado en una paciente de 43
afios durante su embarazo.

Presentacion Del Caso Clinico

Presentamos el caso de una mujer embarazada de 43 afios
con antecedentes de asma e intervenida de adenoidectomia
en la infancia, que en el verano de 2017 se encontraba en
seguimiento estrecho por obstetricia por diabetes
gestacional y test de Coombs -+, para prevencién de
enfermedad hemolitica perinatal. En la semana 38 del
embarazo, a raiz de una analitica con elevacion de
transaminasas estando la paciente asintomatica, se realiza
una ecografia abdominal con hallazgo incidental de
trombo en vena renal derecha hasta VCI, por lo que
ingresa para completar estudio. Se realiza una resonancia
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nephrectomy and thrombectomy,
incidences. The patient remains asymptomatic 6 months after surgery. The
histology was compatible with classic angiomyolipoma with venous thrombus.

Conclussion Angiomyolipoma causing venous invasion is extremely rare, but we
should take into consideration its possibility of malignancy in order to treat it as soon as

without intraoperative nor postoperative

magnética (RM) en la que se describe una ocupacién y
distension de la totalidad de la vena renal derecha que se
extiende por la vena cava inferior suprarrenal e
infrahepdtica, con extensiéon longitudinal afectando
aproximadamente 6cm de la vena cava, sugestivo de
trombosis en dicha localizacién, sin verse masas exofiticas
renales ni otros hallazgos.

Ante esos hallazgos, es valorada por los servicios de
cirugia vascular y radiologia intervencionista, quienes
inician anticoagulacién a dosis terapéuticas y desestiman
la colocacién de filtro de vena cava por no ser un
procedimiento seguro debido a la extensién craneal del
trombo.

Se decide programar el parto via vaginal, que se lleva a
cabo 8 dias después del ingreso con ayuda de ventosa, sin
incidencias.

Dos dias después del parto, se realiza angioTAC para filiar
origen del trombo venoso, con los siguientes hallazgos: masa
de naturaleza grasa en seno renal derecho afectando al polo
superior que rodea el infundibulo de aprox. 45 x 28 mmy se
contindia con trombo graso que ocupa la vena renal derechay
vena cava intrahepdtica con extensién craneocaudal de 5-
6 cm. Se interpretan los hallazgos como un tumor renal tipo
angiomiolipoma infiltrando la vena renal y la vena cava
inferior, sin datos de tromboembolismo pulmonar.
(~Figura 1)

La paciente es dada de alta tras el parto y se cita para
control 2 meses después, realizindose angioTAC sin cambios
respecto a previo, por lo que se propone a la paciente
nefrectomia derecha y trombectomia.

Se realiza la cirugia mediante laparotomia con acceso tipo
chevréon, realizando nefrectomia radical derecha vy
trombectomia con extraccién de trombo de aspecto graso
mediante cavotomia, sin incidencias intraoperatorias. El
tiempo operatorio fue de 210minutos y el sangrado
estimado de 500cc. La paciente present6 buena evolucion
postoperatoria, siendo dada de alta 11 dias después de la
cirugia, sin necesidad de reingreso y con buena evolucién en
el control postoperatorio. (~Figura 2)

El resultado anatomopatolégico fue compatible con
angiomiolipoma clasico de predominio adiposo, con
invasion de vena renal y vena cava, siendo el trombo
analizado compatible con angiomiolipoma. (~Figura 3)
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Fig. 1 (ayb) Cortes axial y coronal de TAC con contraste iodado i.v.:
masa de naturaleza grasa en seno renal derecho con extension
intravascular a vena renal derecha y vena cava inferior visualizando
ocupacion de la luz vascular por tejido de densidad grasa.

Discusion

El angiomiolipoma (AML) es un tumor benigno del
mesénquima renal formado por tejido adiposo, vascular y
musculo liso, considerado un hamartoma constituido por
proliferacion de células epitelioides perivasculares
(“PEComa”), que puede tener un tamaiio variable entre 2mm
a 20cm. Fue descrito por primera vez por Morgan en 195134

Se trata de una entidad infrecuente (0,3-3% de los tumores
renales), que normalmente cursa de manera asintomatica,
por lo que su diagnéstico habitual suele ser incidental.>* Sin
embargo, en ocasiones se diagnostica de urgenciaya que es la

Fig. 2 Imagen macroscdpica de rindn derecho tras nefrectomia, con
hallazgo de angiomiolipoma de predominio adiposo en seno renal con
invasion de vena renal.

Fig. 3 Imagen de microscopia dptica con hallazgo de estructuras
compatibles con angiomiolipoma renal clasico de predominio
adiposo.

causa mas frecuente de rotura renal espontanea cuando
superan los 4 cm.”

Sulocalizacién mas frecuente es el parénquima renal, siendo
raro en el seno renal, por lo que en esos casos debe realizarse
diagnéstico diferencial con lipomatosis, lipoma y liposarcoma,
que pueden presentar caracteristicas similares.*

Existen dos formas de presentacion del angiomiolipoma: la
forma esporadica y la relacionada con la Esclerosis Tuberosa
(ET)."=> La presentacién mas habitual es la esporadica, que
aparece con mayor frecuencia en mujeres (relacién 4:1), entre
los 45-55 afios y normalmente siendo lesiones de mayor
tamafio y con mayor tendencia a la hemorragia. Se ha
relacionado la existencia de angiomiolipoma con Ia
influencia de hormonas femeninas, habiéndose observado
un incremento del crecimiento y posibilidad de rotura
durante el embarazo o tras tratamiento con estrogenos, asi
como asociado a la linfangioleiomiomatosis (también
relacionada con las hormonas femeninas), recomendandose
controles periédicos para evitar sus complicaciones.>*
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Los angiomiolipomas relacionados con el sindrome de
Esclerosis Tuberosa se manifiestan en igual porcentaje en
ambos sexos y a una edad mas temprana (25-35 afios), siendo
habitualmente mas pequefios, multifocales y, en ocasiones,
bilaterales.!*?

Su sospecha diagnéstica se basa en pruebas de imagen,
aunque su diagnoéstico definitivo es anatomopatolégico,
debiendo realizar un diagnéstico diferencial con el cancer
renal de células claras, oncocitoma, metastasis de tumor
primario.®

Seglin su histologia, el angiomiolipoma se ha clasificado
como clasico o epitelioide. El primero suele tener un
comportamiento benigno, con un crecimiento lento y
desarrollo local no invasivo, aunque en contadas ocasiones
puede ser localmente invasivo con extensiébn a grasa
perirrenal, sistema colector, vena renal hacia cava inferior
(VCI) y/o auricula derecha e incluso afectar a ganglios y/o
bazo. El AML epitelioide (AMLE) es menos frecuente pero
mucho mas agresivo, y se asocia en mas de la mitad de los
casos con la Esclerosis Tuberosa. Tiene mayor potencial de
malignizacién, pudiendo convertirse en angiomioliposarcoma
y/o causar invasion local, afectacién de ganglios regionales o
incluso metastasis a distancia. Por ese motivo, precisa un
seguimiento estrecho tras su tratamiento por el riesgo de
recurrencia local o sistémica.>®

El tratamiento se puede realizar mediante embolizacién
selectiva preventiva cuando se prevé riesgo de rotura o de
manera urgente ante rotura espontanea del mismo, asi como
mediante nefrectomia parcial o radical.?

En casos de AML con trombo tumoral en vena renal y/o VCI
estd indicado realizar nefrectomia y trombectomia,
generalmente mediante laparotomia, aunque se han descrito
casos mediante laparoscopia con los mismos resultados
oncoldgicos.* En los casos en que exista trombo en cava, se
podria valorar la colocacién de un filtro de VCI, siendo
determinante el nivel craneal que alcanza el trombo y la
afectacién de la pared vascular.>*

Asimismo, en el caso de los AML irresecables y/o malignos,
Ikarashi y col., demostraron la efectividad de los inhibidores
de mTOR (everolimus, sirolimus...) como tratamiento
coadyuvante para reducir la masa y convertirla en
abordable - resecable quirtirgicamente.’

Describimos un caso raro de tumor renal diagnosticado
mediante TAC a partir del hallazgo de trombo venoso con
ecografia y resonancia, sin verse en esas pruebas la masa
renal origen del trombo. El manejo se realiz6 mediante
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nefrectomia y trombectomia abierta, con anatomia
patolégica compatible con angiomiolipoma clasico con
trombo venoso graso. Ese tipo de AML con invasién de
seno renal y formacién de trombo venoso tumoral es muy
infrecuente, hallando en la literatura aproximadamente 50
casos descritos desde que en 1982 Kutcher describiera el

primer caso. >4

Conclusiones

El angiomiolipoma con invasion de vena renal es
extremadamente infrecuente. Ante la sospecha de
angiomiolipoma localmente invasivo con afectacion

vascular, hay que tener en cuenta la posibilidad de que se
trate de una variante epitelioide y su potencial de
malignizaciéon. En esos casos estaria indicada la
nefrectomia y trombectomia, realizindose habitualmente
via abierta, aunque se han descrito casos de nefrectomia
laparoscépica con similares resultados oncolégicos.
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