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PALABRAS CLAVE Resumen

Angiomiolipoma; El angiomiolipoma (AML) es un tumor benigno de origen mesenquimal, compuesto por tejido
Linfangioleio adiposo maduro, vasos sanguineos aberrantes y musculo liso, con una prevalencia aproximada
miomatosis; del 1-3% de todas las masas renales. Se han descrito presentaciones aisladas y relacionadas
Pecomas; esporadicamente con Linfangioleiomiomatosis pulmonar y/o en el contexto del sindrome de
Esclerosis tuberosa esclerosis Tuberosa, siendo estos Ultimos 2 contextos, mas dificiles en cuanto a diagnéstico y

manejo de intencion curativa. Presentamos el caso de una paciente diagnosticada con
Angiomiolipoma Renal Gigante y Linfangioleiomiomatosis pulmonar esporadica no filiada,
diagnosticada y manejada con nefrectomia izquierda previa embolizacion selectiva arterial, en
la Fundacion Cardiovascular de Colombia.

Conclusién: El Angiomiolipoma Renal es una enfermedad de baja prevalencia, de diagnostico
incidental en su mayoria, sin que requiera de intervencion mas que seguimiento por el urélogo.
Sin embargo, cuando nos enfrentamos a pacientes con grandes masas tumorales y/o multiples,
sumado a manifestaciones clinicas, habra de pensar entre otros, a asociacién con Linfangio-
leiomiomatosis Pulmonar y/o sindrome de esclerosis tuberosa, entidades que constituyen un
reto desde el diagnostico hasta el tratamiento por un grupo multidisciplinario, en un intento por
mejorar la calidad de vida de las afectadas.

© 2013 Sociedad Colombiana de Urologia. Publicado por Elsevier Espafia, S.L.
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Giant renal angiomyolipoma and sporadic pulmonary lymphangioleiomyomatosis.
A case report

Abstract

Angiomyolipoma (AML) is a benign mesenchymal tumor composed of mature adipose tissue,
aberrant blood vessels and smooth muscle, with a prevalence of approximately 1-3% of all renal
masses. It has been reported as an isolated presentation, as sporadic pulmonary
lymphangioleiomyomatosis and / or in the context of tuberous sclerosis syndrome, with the last
2 contexts being more difficult in terms of diagnosis and management of curative intent. The
case is presented of a patient diagnosed with giant renal angiomyolipoma and pulmonary
lymphangioleiomyomatosis, diagnosed and managed with left nephrectomy prior to arterial
embolization in the Fundacién Cardiovascular de Colombia.

Conclusion: Renal angiomyolipoma is a disease of low prevalence, of incidental diagnosis in
most cases, and does not require intervention but rather follow-up by the urologist. However,
when faced with patients with large tumors and / or multiple masses, coupled with clinical
manifestations, an association with pulmonary lymphangioleiomyomatosis and / or tuberous
sclerosis should be kept in mind, as they are entities that are a challenge from diagnosis to
treatment by a multidisciplinary team, in order to improve the quality of life of affected

patients.

© 2013 Sociedad Colombiana de Urologia. Published by Elsevier Espafia, S.L. All rights reserved.

Introduccion

El Angiomiolipoma (AML) es un tumor benigno de origen
mesenquimal, compuesto por tejido adiposo maduro, vasos
sanguineos aberrantes y musculo liso, con una prevalencia
aproximada del 1-3% de todas las masas renales, entidad que
ha mostrado un incremento progresivo en su diagnoéstico,
gracias al avance en estudios de imagenes, que son tomados
rutinariamente o por otras indicaciones. Aproximadamente
el 80% son esporadicos y asociados a la mutacion del gen
TSC2, mientras que hasta un 20% estan asociados con el sin-
drome de esclerosis tuberosa (TSC), relacionado con el gen
TSC1 y de forma esporadica con Linfangioleiomiomatosis'*
(LAM). En sentido contrario, entre el 55y el 80% de los pa-
cientes con TSC y TSC-LAM, se les documentara AML?35¢,
Aunque en términos generales es considerada una neoplasia
benigna, se han descrito casos raros de extension a vena
renal y cava inferior, ademas de infiltracién regional a gan-
glios, e incluso colont.

Debido a que se trata de una patologia poco frecuente,
describimos el caso de una paciente adulto joven, quien fue
diagnosticada con Angiomiolipoma Renal Gigante y Linfan-
gioleiomiomatosis Pulmonar, y manejada en la Fundacion
Cardiovascular de Colombia, seccional Floridablanca, por el
grupo interdisciplinario de urologia, neumologia y genética,
en el primer trimestre de 2013.

Reporte de caso

Paciente femenina adulto medio de 48 afios, odontéloga y
docente universitaria, quien ingresa a urgencias por cuadro
clinico caracterizado por dolor toracico opresivo durante
tiempo no establecido, mientras realizaba actividad fisica,
ademas de un episodio de sincope, sin otra sintomatologia

asociada. Como antecedentes patoldgicos dislipidemia y
Trastorno Depresivo Mayor (TDM), manejados con atorvas-
tatina y antidepresivos respectivamente. A la revision por
sistemas manifiesta disnea progresiva hasta hacerse de pe-
quefios esfuerzos, de aproximadamente tres meses de evo-
lucion, acompafiada de dolor toracico ante el esfuerzo
fisico. Al examen fisico de ingreso destacaba buen estado
general, sobrepeso. La auscultacion cardiaca evidenciaba
soplo pan-sistdlico sin irradiacién, acompafado de S2 re-
forzado en focos de la base. Al examen abdominal, no se
evidencia visceromegalias, masas o adenopatias, sin embar-
go pufio-percusion izquierda positiva. Se inician estudios de
electrocardiografia y ecocardiografia que mostraron, res-
pectivamente, taquicardia sinusal, con signos de sobrecarga
ventricular derecha, signos de hipertension pulmonar grave
con dilatacion y disfuncion del ventriculo derecho.

La tomografia axial computada (TAC) de térax mostr6 al-
teraciones quisticas bilaterales en parénquima pulmonar,
nédulo subpleural de pequefio tamafio en segmento basal
lateral del LID de etiologia a determinar y lesion tipo masa
de aspecto sospechoso de angiomiolipoma en polo renal iz-
quierdo (figs. 1Ay B, flechas pequefias; figs. 1C y D, flecha
grande). Por lo anterior, se completa estudio con TAC con-
trastado de abdomen el cual muestra masa heterogénea,
que compromete el rifién izquierdo, de 15 x 15 cm, de dife-
rentes densidades entre 10 y 50 UH.

Se decide ingreso hospitalario, se solicita hemodinami-
ca pulmonar para confirmacion y estadificacion de hiper-
tension arterial pulmonar con test vasodilatador pulmonar,
filiacién funcional respiratoria, evaluacion de intercambio
de gases, cribado de neoplasia mediante marcadores tu-
morales, y se considerd toma de biopsia de pulmén para
estudio histopatoldgico. Sin embargo, el procedimiento fue
pospuesto atendiendo al alto riesgo intra y postoperatorio
secundario a hipertension pulmonar. Los resultados mos-
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traron una alteracién de tipo restrictivo de moderada in-
tensidad, sin deterioro de la transferencia del monéxido de
carbono.

Es valorada por el servicio de Urologia, quienes conside-
raron una vez revisada la clinica y examinado a la paciente,
y de acuerdo con las siguientes condiciones clinicas: 1. Gran
volumen tumoral, lo que aumenta el riesgo de ruptura y
sangrado espontaneo secundario por un lado; masa que
a su vez condiciona restriccion mecanica extrinseca de la
ventilacion, influyendo en la fisiopatologia de los sintomas
pulmonares de la paciente, y 2. Reporte de algunos casos
de comportamiento agresivo y/o atipico’, era candidata a
nefrectomia izquierda, 24 horas después de embolizacion
selectiva de arteria lobar superior renal, en busqueda de
disminucion tanto de volumen tumoral y riesgo de sangra-
do intraoperatoriot®®8 (fig. 2). Aunque si bien la Linfangio-
leiomiomatosis pulmonar es una patologia que no presenta
segun los reportes de la literatura un pronoéstico favorable
a mediano y corto plazo, al tratarse de una paciente joven,
previamente sana, a la globalmente no se le puede estimar
una expectativa de vida con un diagnostico reciente, ade-
mas del alto riesgo de sangrado secundario a el Angiomioli-
poma renal gigante y muerte inminente secundario a este,
se decidié nefrectomia izquierda, en blusqueda de un mane-
jo integral y mejorar su calidad de vida.

Se realiza nefrectomia por técnica abierta, con incision
de hemichevron amplia izquierda, encontrandose masa gi-
gante con aspecto eminentemente vascular, de consistencia
blanda, adherida a bazo pancreas y Colén. En el post-ope-
ratorio se desarroll6 de derrame pleural bilateral, de carac-
teristicas exudativas, sin gérmenes, asociado a sintomas y
signos de refractariedad ante el tratamiento vasodilatador
pulmonar, con posterior insuficiencia respiratoria grave y
atelectasia lobar izquierda, por lo cual se inicia ventilacién
mecanica no-invasiva. Adicionalmente la paciente cursa con
imagenes acino-alveolares algodonosas, por lo que se deci-
de iniciar tratamiento antibi6tico con piperacilina tazobac-
tam. El resultado de patologia confirma que se trata de un
Angiomiolipoma (fig. 3).

Presente sindrome febril agudo en el 29 dia postoperato-
rio, por lo que se toman hemocultivos y TAC de abdomen
contrastado que muestra pequefia coleccién de 50 cc en
region subfrénica izquierda, se lleva a revision via abierta
por cirugia general, tomandose cultivos de los hallazgos,
se inicia antibioticoterapia para germen nosocomial con er-
tapenem por 7 dias, siendo el reporte final de hemoculti-
vos y cultivo de secrecion negativos. Posteriormente cursa
con sindrome de dificultad respiratoria aguda, secundaria
a derrames pleurales bilaterales importantes, requirien-
do monitoreo en unidad de cuidado intensivo, realizando-
se toracentesis izquierda evacuadora de aproximadamente
500 ml, sin mejoria clinica, con acentuacion de disnea, aso-
ciado a hipotension, sospechandose sangrado activo a nivel
toracico y/o abdominal, decidiéndose realizacién de tora-
cotomia cerrada izquierda, con drenaje de 300cc de liqui-
do hematico, sin respuesta, con fallecimiento por colapso
circulatorio por disfuncién ventricular severa secundaria
a hipertension pulmonar severa descompensada. Aunque
por dificultades administrativas para lograr autorizacion en
busqueda de la confirmacion por inmunohistoquimica para
HMB-45, la paciente cumplia con los criterios clinicos y por
imagenes de Linfangioleiomiomatosis pulmonar.

Figura 1l Ay B (arriba): Tomografia axial de torax. C y D (aba-
jo): Tomografia axial de abdomen.

YT FOR MEDICAL USAOE

Figura 2 A: Vasculatura arterial renal y de angiomiolipoma gi-
gante dependiente de polo superior. B: Conservacion de vascu-
latura de polo inferior de rifién izquierdo.

L-

Figura 3 Pieza quirurgica de nefrectomia izquierda.
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Discusion

El angiomiolipoma renal es un tumor de origen mesenqui-
mal, el cual en la mayoria de los casos presenta un curso
benigno, que como se mencion6 previamente puede estar
asociado a el sindrome de esclerosis tuberosa y/o asociarse
de forma esporadica con Linfangioleiomiomatosis pulmonar,
como en el caso de nuestra paciente'*5¢. Dentro del compo-
nente histoldgico, existen dos variantes: Tipica y epitelioide,
la segunda de estas con una mayor tasa de mitosis, pudién-
dose encontrar recaida tumoral luego de su reseccion, mos-
trando por tanto un comportamiento mas agresivo e incluso
llegar a simular un carcinoma de células claras, diferencian-
dose de este, entre otros criterios, por su positividad para
para el anticuerpo monoclonal derivado de los melanocitos
HMB-452.

Dentro de las imagenes diagnosticas la Tomografia Axial
Computada (TAC) es el estudio mas ampliamente utilizado,
siendo una herramienta Util para identificacion y diagnoésti-
co diferencial de masas que comprometen al rifién, dejando
estudios invasivos como la biopsia percutanea para casos
donde persisten dudas sobre el diagnostico?, procedimien-
to que puede aumentar el riesgo de sangrado. La mayoria
de Angiomiolipomas, se diagnostican de forma incidental;
sin embargo, existe un porcentaje cercano al 40%, en quie-
nes se encuentra la triada clasica de dolor abdominal, he-
maturia y masa palpable®, y en menor proporcion, debuta
como abdomen agudo por hemorragia hemodinamicamente
significativa por ruptura espontanea del tumor y/o de aneu-
rismas intratumorales, cuadro que puede conllevar a shock
hipovolémico e incluso la muerte, enmarcado dentro de las
causas del sindrome de Wunderlich, requiriéndose interven-
cién quirdrgica urgente para evitar dichos desenlaces?5°.
En términos generales, se ha estimado que el riesgo de san-
grado de un Angiomiolipoma pudiera llegar hasta un 50% se-
gun algunos reportes?.

Con cuanto al manejo, se han descrito seguimiento clinico,
preservacion de nefronas ya sea por embolizacion arterial
selectiva (EAS) y nefrectomia parcial, o nefrectomia total,
realizando una adecuada seleccion de pacientes candidatos
a intervencion como lo son: Pacientes sintomaticos, gran-
des masas tumorales o rapido crecimiento de las mismas,
sangrado espontaneo del tumor o con alto riesgo de compli-
caciones, entre otros**¢. La embolizacion selectiva (EAS),
conocida desde hace mas de 20 afios y cada vez méas amplia-
mente utilizada como manejo definitivo, esta indicada en
pacientes con tumores multiples, con alto riesgo quirlrgico
y como primera medida en tumoraciones sangrantes, logran-
do una reduccion significativa en el tamafio del mismo, con
minimas complicaciones que llegan al 10%, siendo el absceso
renal la mas frecuente®®. Se ha descrito resangrado luego de
una primera intervencion hasta en un 20% de los pacientes.
Ha mostrado resultados favorables, cuando se lleva a cabo
previo a realizacién de nefrectomia total, al disminuir el
riesgo de sangrado intraoperatorio, y de forma secundaria,
las posibles complicaciones intra y postoperatorias®.

Dentro de los trastornos que se han correlacionado con
el Angiomiolipoma, se encuentra la Linfangioleiomiomato-
sis, una condicidn descrita casi exclusivamente en mujeres
jovenes, en edad reproductiva, caracterizada por prolife-
racion aberrante de células de musculo liso inmaduras (Cé-
lulas LAM) en varios 6rganos, siendo el principal blanco el

pulmén con alteracion de su parénquima, vasos linfaticos y
sanguineos, generando destruccion y remodelacion quistica,
lo que conllevara a deterioro progresivo e irreversible sobre
la capacidad funcional del mismo, que puede tener como
resultado final la muerte de las afectadas por insuficiencia
respiratoria®. Estd enmarcada dentro de las enfermedades
raras, dada su baja prevalencia, estimada tan solo en 1 caso
por 1.000.000 de habitantes aproximadamente, su dificultad
para llegar a un diagnostico y ausencia de tratamiento cura-
tivo hasta el momento®. Suele ocurrir de forma esporadica
(S-LAM), pero se ha asociado con el sindrome de esclerosis
tuberosa (TSC) hasta en un 40%*511. Alrededor del 60% de
los pacientes con Linfangioleiomiomatosis (LAM) tendran
ademas AMLY2510,

Tanto la variante epiteliode de AML como LAM, hacen
parte del grupo de los PEComas (por sus siglas en inglés,
Perivascular Epithelioid Cell), que hace referencia a tumo-
res derivados de la proliferacion clonal de las células epite-
lioides perivascularest"%!. Estas dos entidades comparten
ademas caracteristicas fenotipicas y genotipicas, entre las
que incluyen la mutacion en el gen TSC y tincién de marca-
dores especificos, vimectina, desmina y actina de musculo
liso, ademas del anticuerpo HMB-452%% hace que algunos
autores hayan postulado que gracias a estas similitudes, y
a la creciente evidencia que la lesion pulmonar en el TSC
pudiera surgir de un Angiomiolipoma, que las estrategias
que controlen efectivamente el crecimiento de células del
Angiomiolipoma también pudieran llegar a detener la de cé-
lulas LAMZ2.

Dentro de las caracteristicas fenotipicas de las células
LAM, ademas de la expresion de algunos marcadores de
diferenciacion muscular, es la positividad frente a HMB-45
(Antigeno monoclonal frente a la glucoproteina pgl100 de los
premelanosomas), lo cual marca la diferencia frente a otros
tipos celulares, haciendo de esta célula, un elemento con
expresion fenotipica dual, dada la informacion antigénica de
origen muscular liso y melanocitico, sugiriendo un origen en
la cresta neural®>*. Los genes TCS1 y TCS 2 son quienes codi-
fican las proteinas hamartina y tuberina, respectivamente,
encargadas a su vez de inhibir el mTOR (mammalian target
of rapamycin), regulador central del crecimiento celular a
través de la sintesis proteica. Todo lo anterior, es relevante
no solo para explicar la posible patogenia comudn entre LAM
y TSC, sino también ser el punto de referencia hacia el fu-
turo de terapias inmunosupresoras que apunten a controlar
el crecimiento tumoral, al ejercer un efecto directo sobre el
mTOR, como la rapamicina®.

Las manifestaciones clinicas dependeran de los érganos
afectados, siendo las pulmonares las de mayor impacto y es-
tan directamente relacionadas con la proliferacién de vasos
linfaticos que atraviesan acumulos de células LAM, que se
ubican en la proximidad de los bronquios, vasos sanguineos,
pequefia via aérea e incluso en la pleura, con obstruccion
secundaria; De forma consecuente, cuando hay afectacion
de vasos sanguineos llevara a hemorragia o hemoptisis,
mientras que en la via aérea serd el atrapamiento aéreo,
con disnea progresiva y tos secundaria. El Neumotérax, en-
tidad de debut en algunas pacientes, sugiere la presencia
de compromiso pleural, que cuenta con una tasa de recidiva
entre el 61 y 81%°, requiriéndose una intervencién tempra-
na y agresiva con pleurodesis o pleurectomia, en un intento
por disminuir estos porcentajes; a pesar de un tratamiento
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oportuno e indicado, hasta un 32% volveran a presentar otro
evento®. En los vasos linfaticos, es caracteristica la apari-
cion de quilotorax por obstruccion y/o ruptura del conducto
toracico, siendo dificil su abordaje terapéutico, pues dentro
de su fisiopatologia desencadena entre otras situaciones, al-
gun grado de desnutricion e inmunosupresion, ademas que a
pesar de las medidas encaminadas a disminuir la produccion
de quilo, la recidiva se convierte en la constante, por lo que
en este caso también se requiere un manejo intensivo, de-
jando la ligadura del conducto toracico para casos graves®°.

Matsui et al. propusieron en base a las caracteristicas his-
toldgicas, una escala llamada LAM Histologic Score (LHS), de
acuerdo al porcentaje de tejido pulmonar con componente
quistico y proliferativo, en 3 grados de severidad pronostica,
que se correlacion6 con la supervivencia a 10 afios de un
100% para LHS-1 (< 25% de tejido comprometido), 74,4% para
LHS-2 (25 al 50% de tejido) y 52,3% para LHS-3 (> 50% de te-
jido pulmonar afectado), pudiéndose tener en cuenta como
factor predictor de mortalidad y de indicacion de trasplante
de pulmon®1213,

De las manifestaciones extra-pulmonares, se ha documen-
tado la aparicion de linfadenopatias, linfangioleiomiomas y
angiomiolipomas, los cuales generan en estadios avanzados
de la enfermedad hasta en un 10% de los casos ascitis quilo-
sa, que puede ocurrir por ruptura de un linfangioleiomioma
y a su vez estar condicionada por la presencia concomitante
de quilotorax>1%12, Los linfangioleiomiomas que se producen
entre un 16 al 21%', son el resultado de la obstruccién linfa-
tica, mas frecuentes en abdomen y pelvis, menos frecuentes
en mediastino y cuello, manifestdndose con dolor abdominal
y edema de miembros inferiores, sintomas que empeoran
con el paso del dia por acumulo de liquido linfatico en zonas
de declive en la posicion de bipedestacion®.

La alteracion abdominal mas frecuente en pacientes con
LAM, es sin duda el angiomiolipoma, dependiente del rifién
en su mayoria, que suelen ser unilaterales, pequefios y res-
tringidos al 6rgano cuando se presenta S-LAM (variante es-
poradica), mientras que en asociacion con el sindrome de
esclerosis tuberosa frecuentemente tienden a ser de mayor
tamafo, multiples, bilaterales, afectando varios érganos de
forma simultanea y con mayor tendencia al sangrado®®. TSC
se ha relacionado con 3 fenotipos renales: Angiomiolipomas,
quistes y carcinomas, siendo el primero el més frecuente?.

Diferentes autores han encontrado exacerbacion y pro-
gresion de los sintomas durante la gestacién y/o con ad-
ministracion de terapia hormonal estrogénica, lo que llevo
a pensar y posteriormente comprobar, la presencia de re-
ceptores para estrégenos y progestagenos en algunas de las
células LAM, hecho ausente en las células musculares lisas
normales. Cuando se detectan dichos receptores, las células
LAM se muestran con un mayor tamafio, epitelioides y ne-
gativas para HMB-45; cuando por el contrario la expresién
de receptores es negativa, son células més indiferenciadas
y con mayor actividad proliferativa®. A pesar de este impor-
tante hallazgo, se ha comprobado la existencia de pacientes
en gestacion con diagnostico de LAM que no exacerban su
sintomatologia, por lo cual aun no es claro el papel de la
gestacion con respecto a esta patologia, requiriendo que
siempre se individualice la conducta terapéutica de las afec-
tadas®. Otras investigaciones han revelado que las células
LAM tienen un potencial neoplésico, por tener una motilidad
aumentada ademas de la capacidad para invadir la matriz

colagena, detectandose células en orina, sangre y liquido
quiloso, pudiendo explicar el poder de diseminacion y de
recidiva posterior en el tejido en el pulmon trasplantado®*2.

El diagnostico definitivo se hara en base a la Tomografia
Axial Computarizada de Alta Resolucién de Térax (TACAR),
que muestra infiltraciones nodulares de pared fina inters-
ticiales diseminadas homogéneamente en ambos campos
pulmonares con zonas de parénquima intactos, asociado a
cambios quisticos que rodean bronquios y estructuras vascu-
lares linfohematicas®>*2, ademas de biopsia de parénquima
pulmonar o ganglio linfatico positivo para células LAM, que
incluya estudio inmunohistoquimico de HMB-45, o con clinica
sugestiva de TSC confirmada por angiolipomatosis o quiloté-
rax>. La presencia de nédulos pulmonares no calcificados
y angiolipomas, renales y/o hepéticos, son mas prevalentes
en TSC-LAMS. La espirometria suele mostrar un patrén obs-
tructivo hasta en un 50% de las pacientes, de las que el 25%
tendra un test broncodilatador positivo y un descenso en la
capacidad de difusion®. Existe una adecuada correlacion en-
tre la FEV1 calculada y la clasificacion de LHS®. La capaci-
dad pulmonar total, el volumen residual y su relacion suele
estar aumentada por hiperinsuflacion y atrapamiento aéreo,
ademas de una disminucion de la tolerancia al ejercicio me-
dida por prueba de esfuerzo®*?. Tanto la medicion de FEV1y
la capacidad de difusion de monéxido de Carbono (DLCO) se
convierten en buenos predictores de severidad y progresion
de la enfermedad®.

El factor prondstico mas importante es el deterioro del in-
tercambio gaseoso. Se estima una disminucion en la FEV, de
120 ml/afio, segln algunos autores®. Al parecer, el debut
con neumotdrax es mas frecuente en mujeres jovenes y se
asocia a un mejor prondstico, llegando a una supervivencia
a 10afios del 89%'?, comparado con mujeres en quienes su
sintoma cardinal es la disnea, en quienes la supervivencia
es tan solo del 47% en el mismo periodo de tiempo®. Se ha
estimado una tasa de supervivencia global de 60%™".

A pesar de los avances en el conocimiento de la fisiopa-
tologia, y de varios esquemas de manejo, en la actualidad
no existe un tratamiento curativo. El uso de progesterona,
tamoxifeno, analogos de las gonadotropinas e incluso ofoo-
rectomia, herramientas utilizadas durante varios afios, han
sido cuestionadas pues ninguna ha mostrado un efecto signi-
ficativo en la detencion de la progresion de la enfermedad,
y si se aumentan los efectos adversos®?. Dentro del manejo
integral, esta descrito uso de broncodilatadores, aunque es
poco el efecto, ademas de los corticoides inhalados o via
sistémica®. El trasplante de pulmon, se ha postulado como
una opcion en blsqueda de mejorar la supervivencia, el
prondstico a corto y mediano plazo, y mejorar la calidad de
vida, para lo cual deben cumplirse requisitos estrictos en
la seleccion de las pacientes. A pesar de las multiples com-
plicaciones peri y postoperatorias, diferentes publicaciones
muestran una supervivencia de 80, 75y 65% al uno, tres 'y
cinco afios respectivamente luego del trasplante®.

Conclusion

El Angiomiolipoma Renal es una enfermedad de baja pre-
valencia, la cual ha venido siendo diagnosticada de forma
creciente, en un porcentaje de casos de forma incidental
gracias a estudios de imagenes por otras indicaciones. Dado
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gue la mayoria de estos son de bajo volumen, Unicos, y sin
ninguna repercusion hemodinamica y/o manifestacion clini-
ca, se opta por manejo conservador y seguimiento clinico
por el urélogo. Sin embargo, cuando nos enfrentamos a pa-
cientes con grandes masas tumorales y/o multiples, mani-
festaciones clinicas en otros sistemas como disnea, ascitis,
neumotorax recurrente, o derrame pleural quiloso entre
otros, habra que pensar en una posible asociacion con Lin-
fangioleiomiomatosis Pulmonar, una entidad de baja preva-
lencia, curso clinico variable, la cual es de dificil manejo,
que afecta predominantemente a mujeres en edad repro-
ductiva, en blsqueda de un diagnéstico oportuno y manejo
interdisciplinario para intentar mejorar la calidad de vida de
las afectadas, dado que hasta el momento no se ha encon-
trado una terapia que logre un impacto significativo sobre el
pronostico a mediano y largo plazo sobre su historia natural
dada la complejidad de la misma.

Nivel de evidencia
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