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RESUMEN

El PEComa o angiomiolipoma epiteliode es una neoplasia rara que representan el 0,13 %
de los tumores del sistema genitourinario. EI objetivo del articulo es presentar un caso de
angiomiolipoma epiteliode y realizar una breve revision del tema. Se trata de una paciente
femenina de 70 afios que acude por dolor lumbar izquierdo. Los estudios imagenoldgicos
confirmaron una masa tumoral izquierda. Se realiz6 nefrectomia lumboscépica. Los
estudios histopatolégicos e inmunohistoquimicos evidenciaron el tumor. Luego de tres afios
de seguimiento no se ha producido metastasis ni recurrencia. El angiomiolipoma epiteliode
se considera una variante de angiomiolipoma con potencial maligno. Los estudios
imagenologicos son insuficientes para el diagnostico. El diagndstico de certeza solo se
obtiene con la inmunohistoquimica.
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ABSTRACT

PEComa or epitheliod angiomyolipoma is an uncommon neoplasia representing 0, 13 % of
all tumors of the genitourinary system. The aim of this article is to report a case treated for
PEComa and review the topic briefly. A 70-year-old female patient comes complaining of

left lower back pain. Imaging studies confirm a left tumoral mass. A lumboscopic
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nephrectomy was performed. The histopathological and immunohistochemical studies
confirmed the tumor; there has been no metastasis or recurrence after a three-year follow-
up. Epithelial Angiomyolipoma is considered a variant of angiomyolipoma with malignant
potential. Imaging studies are insufficient for diagnosis. The diagnosis of certainty is only
obtained with immunohistochemistry.
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Introduccion

El angiomiolipoma epiteloide (AMLE) o PEComa es una entidad rara, que representa
apenas el 0,13 % de todos los tumores del sistema genitourinario. Fue reportada, por primera
vez, en el afio 1911. Desde 2002 la Agencia Internacional para la Investigacion del Cancer,
bajo los auspicios de la Organizacion Mundial de la Salud, clasifico este subtipo como
neoplasias y las definid bajo el titulo general de tumores de células epiteloides
perivascular.:2%

El angiomiolipoma epiteloide se origina en tejido mesenquimatoso y se considera una
variante de angiomiolipoma pero con potencial maligno. Se han descrito casos con
recurrencia local y metastasis.*?

Los AMLE se presentan entre la sexta y octava décadas de la vida, principalmente en el
sexo femenino. Pueden localizarse en el rifién, el pulmén, el higado, el pancreas, la vejiga,

la prostata, el Utero, los ovarios, la vulva, la vagina, los huesos o la piel.®

Presentacion de caso

Paciente femenina de 70 afios, con antecedentes patoldgicos de hipertension arterial, asma
bronquial y bronquiectasia. Fue operada de tumor de recto alto mediante abordaje

laparoscépico y la biopsia confirm6 un adenoma tubular velloso y un carcinoma in situ.
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Tres meses después regresoé a la consulta por un cuadro diarreico, luego se consulté debido
a la salida de materia fecal por la herida quirdrgica suprapubica y estado nutricional
precario. Se corroboré el diagndstico de fistula recto-cutanea y se colocoé endoprotesis
autoexpandible, con la cual logro controlar, en un inicio, la salida de heces por el trayecto

fistuloso, pero no definitivamente.

La tomografia axial computarizada (TAC) abdominal contrastada y ultrasonografia que se
realizd para la evaluacion de la fistula reportd, ademas, una masa de aspecto tumoral en el
polo inferior de rifién izquierdo por lo que se llevé a cabo una interconsulta con especialistas

del Servicio de Urologia.

El interrogatorio urolégico evidencid dolor lumbo-abdominal izquierdo de varios meses de

evolucion, de intensidad variable y gravativa.
Examen fisico

Se comprobo la salida de heces fecales a traves de orificio fistuloso a nivel de hipogastrio.
Evaluacion nutricional: desnutricion por defecto (IMC: 16,2 kg/m?)

Los resultados de los estudios hematoldgicos de interés fueron los siguientes:
¢ Hemoglobina: 10,69/
e Eritosedimentacion: 83 mm/h

e Filtrado glomerular estimado: 46,16 ml/min/1,73 m?

La ultrasonografia reporto el rifion derecho (RD) de aspecto normal y en el rifién izquierdo
(RI) se describieron varias imagenes hipoecoicas que contactaban entre si en relacion con
las cavidades colectoras, localizadas a nivel del seno. Estas presentaban una estructura
compleja predominantemente sélida, situada a nivel de la pelvis, grupo calicial medio e
inferior, lo cual sugeria que se trataba de un tumor del urotelio del tracto urinario superior
(TUTUS). Al estudio con Doppler color no se observo flujo vascular. No se constataron
adenopatias intraabdominales ni lesiones hepéticas.

La TAC contrastada del abdomen informé: RD de tamafio normal, sin dilatacion ni litiasis.
En RI imagenes hiperdensas, en nimero de cinco, de aspecto tumoral con densidad de 56
UH que alcanza los 95 UH tras la administracion de contraste. Existe una imagen nodular,
parapiélica que mide 30 x 28 mm, en fase excretora que provocaba compresion del sistema

pielocalicial a nivel de la pelvis y el grupo calicial medio que impresiond infiltrarlo. Se
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describid la fistula colo-cutanea. No se comprobd lesion 6sea secundaria (Fig. 1 Ay B). La
TAC de térax fue normal.

Fig. 1 — TAC contrastada abdomen (A) y vista excretora de la TAC (B).

Se discutié en el Comité de Tumores de la institucién (con participacion multidisciplinaria)
como tumor del parénquima renal como primer diagnéstico y un posible TUTUS como
segunda posibilidad diagnéstica, ademéas de fistula entero-cutanea. Se decidié realizar

cirugia simultanea entre las especialidades de Cirugia General y Urologia.

En consecuencia, con el posible diagnostico de TUTUS se realiz6 cistoscopia diagnostica
como primer tiempo del acto quirtrgico y no se observo lesion vesical. En la pielografia
retrgrada se observo que las lesiones del rifion comprimian las cavidades renales, pero no
existia defecto en su llenado, lo que inclind el diagndstico hacia la presencia de un tumor

del parénquima (Fig. 2 Ay B).
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Fig. 2 — Pielografia retdgrada (A) y pieza quirargica (B).

En el mismo acto quirdrgico se hizo nefrectomia lumboscédpica izquierda y reseccién
transperitoneal de fistula entero-cutanea. EI posoperatorio cursoé sin complicaciones. Egreso

a las 48 horas de la cirugia.

El estudio anatomopatoldgico del rifion confirmado mediante inmunohistoquimica informo
la presencia de tumores de células epiteliales perivascular multiples y concluyo

angiomiolipoma del subtipo PEComa (Fig. 3 Ay B).

Fig. 3 — Microscopia de AMLE (A) e inmunohistoquimica de AMLE (B).
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En el seguimiento evolutivo durante tres afios (tiempo transcurrido hasta que se reporta) no
ha relevado recurrencia local ni metastasis a distancia, la funcion renal se recuperé (FG: 61

ml/min/1,73 m?) al igual que el estado nutricional.

Discusion

El angiomiolipoma epiteloide constituye una variedad mesenquimal del angiomiolipoma,
potencialmente maligno. Aparece entre los 30 y 80 afios con una relacion
masculino/femenino de 9/11. Los reportes son escasos, pues menos de 160 casos han sido

reportados en la literatura médica en inglés.?

Los angiomiolipomas epiteloides segin su localizacion pueden ser pulmonares vy
extrapulmonares. Estos Gltimos pueden ser de origen retroperitoneal, gastrointestinal,

ginecoldgico, cardiovascular y somatico.®

Hasta la fecha se desconoce la etiologia del AMLE. En los pacientes que ademas sufren de
esclerosis tuberosa pueden tener relacion con la pérdida de genes supresores de tumores.
Las mutaciones en el gen p53 podrian desempefiar un papel clave en la metastasis a distancia

de los angiomiolipomas epiteloides.®*%

El caso que se presenta solo refirié dolor en flanco y fosa lumbar izquierda, pero en la
mayoria de los casos publicados la sintomatologia es inespecifica. Los AMLE muestran un
curso clinico mas agresivo, el 50 % de los pacientes que lo padecen pueden tener progresion

de la enfermedad.®"®

Los hallazgos imagenoldgicos son insuficientes para el diagndstico. La ultrasonografia
abdominal, la TAC, la resonancia magnética nuclear tienen una baja sensibilidad para

establecer el diagndstico.®6:910)

El dictamen definitivo es histologico e inmunohistoquimico. Histoldgicamente, el AMLE
se caracteriza por la proliferacién de células epiteliales, ovaladas, con granulos en el
citoplasma y nucleos centrales. Hay tres elementos presentes en el diagndstico
anatomopatologico del PEComa: AML, linfagioleiomioma y tumores de células ricas en
glucogeno. EI AMLE es un subtipo raro de AML. Se distingue del carcinoma de células

renales por la falta de una red vascular, arquitectura alveolar y tubular. Inmunolégicamente
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el AMLE se asocia con una uniforme expresion positiva para marcadores melanociticos

HMB-45 o Melan-A. Las células epiteliales y las células neurales son negativas.®"1112)

El diagndstico positivo y diferencial del AMLE sin realizar inmunohistoquimica resulta
dificil con el carcinoma de células renales, los angiomiolipomas pobres en grasa, el sarcoma

de tejido blando, los tumores del estroma gastrointestinal y los melanomas. %%

Los criterios de malignidad de los AMLE no estan protocolizados. Folpe y otros“# asocian
la malignidad cuando se presentan dos o mas de los siguientes criterios: (didmetro tumoral
>5cm), grado nuclear elevado, celularidad, indice mitético de 1/50 HPF (high-power fields),

necrosis, invasion vascular e infiltracion).

La reseccion quirdrgica constituye el tratamiento estandar para AMLE localizado y
resecable, como se indicé en el caso presentado. EI 30 % puede presentar metastasis. La
quimioterapia sistémica, radioterapia e inmunoterapia no tienen resultados satisfactorios.
Otros autores, sin embargo, reportan las terapia blanco con buenos resultados en los
pacientes con alto riesgo de recurrencia. @4 A pesar del tiempo transcurrido en esta paciente

no se ha reportado metéastasis ni recurrencia.

Conclusion
El angiomiolipoma epiteliode se considera una variante de angiomiolipoma con potencial
maligno. Los estudios imagenoldgicos son insuficientes para el diagnostico. El diagndstico

de certeza solo se obtiene con la inmunohistoquimica.
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