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Resumen.- OBJETIVO: Poner de manifiesto la existencia 
de una variedad de angiomiolipoma, denominada epite-
lioide, con propiedades diferentes tanto histológicas como 
clínicas.

MÉTODO: Se presenta el caso de una mujer de 17 años, 
afecta de enfermedad de Bourneville, a la que en un con-
trol tomográfico renal se descubre la existencia de una 
masa sólida sugestiva de carcinoma, adyacente a otras de 
menor tamaño identificadas como angiomiolipomas.

RESULTADOS: Tras realizar varias tumorectomías, la sospe-
chosa de carcinoma, de 4 cm de tamaño se diagnostica 
de angiomiolipoma epitelioide, con corroboración inmuno-
histoquímica mediante positividad para HMB45, y negati-
vidad a vimentina y queratina.

CONCLUSIONES: A pesar de la posibilidad de coexisten-
cia de adenocarcinoma y angiomiolipomas, no hay que 
descartar la existencia de la variedad epitelioide, sobre 
todo en pacientes con facomatosis. Los criterios quirúrgicos 
serán los mismos que para el resto de masas renales. Sin 
embargo, los criterios de seguimiento deberán ser más es-
trictos dada la posible evolución tórpida en cuanto a dise-
minación de esta infrecuente variedad de angiomilipoma.

Palabras clave:  Angiomiolipoma. Epiteliode. Faco-
matosis.

Summary.- OBJECTIVE:  To issue the existence of a va-
riety of angiomyolipoma, named epithelioid, with different 
histological and clinic properties.

METHODS: We report the case of a 17-year-old female, 
with Bourneville’s disease, who was discovered to have a 
solid renal mass suggestive of carcinoma in a control CT 
scan, adjacent to other smaller masses identified as angio-
myolipomas.

RESULTS: After several tumorectomies, the suspicious mass, 
4 cm in size, was diagnosed as epithelioid angiomyolipo-
ma, with immunohistochemical confirmation of capacity for 
HMB45, and negative vimentin and keratin.

CONCLUSIONS: Despite the possibility of coexistence of 
adenocarcinoma and angiomyolipoma, the existence of an 
epithelioid variety cannot be discarded, mainly in patients 
with phakomatosis.  The indications for surgery are the same 
than for the rest of renal masses.  Nevertheless, follow-up 
criteria must be stricter due to the possibility of torpid out-
come in terms of dissemination of this infrequent variety of 
angiomyolipoma.

Keywords:  Angiomyolipoma.  Epithelioid.  Phakoma-
tosis.
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INTRODUCCIÓN

Los angiomiolipomas (AML) son tumores poco frecuentes 
localizados fundamentalmente en riñón, siendo el tumor 
mesenquimatoso más frecuente en éste órgano (1). Se-
gún la clasificación histológica de la OMS dentro de 
los tumores mesenquimales del adulto se encuentran el 
angiomiolipoma y su variante epiteliode (2).

Supone el 3 % de los tumores sólidos del riñón y apa-
rece en el 3 % de la población general (3) con una  
incidencia creciente debido al desarrollo de las técnicas 
de imagen, en concreto la ecografía. Son lesiones be-
nignas constituidas por proporciones variables de tres 
estirpes celulares: tejido adiposo maduro, vasos sanguí-
neos neoformados de pared gruesa y células muscula-
res lisas, fusiformes o epitelioides (3). Clásicamente se 
conoce al AML como hamartoma, término acuñado en 
1904 derivado del griego “hamartaneim” que significa 
errar, en referencia al error del organismo en el desarro-
llo de tejidos allí donde no son habituales (4).

Se presentan más frecuentemente en forma esporádica 
y aislada, y aunque con menor frecuencia pero sin care-
cer de importancia asociadas a las facomatosis, sobre 
todo a la esclerosis tuberosa o enfermedad de Bourne-
ville, pero también a la neurofibromatosis o enfermedad 
de von Recklinghausen y a la enfermedad de von Hip-
pel-Lyndau. Recientemente se ha descrito una variante 
denominada epitelioide (AMLE), que presenta algunas 
características diferenciadoras, tanto clínicas como 
histopatológicas. Hornick ha denominado a este tipo 
tumoral de AML como pecoma reconociéndole aparte 
de un potencial maligno, un origen en las células epite-
lioides vasculares (5).

CASO CLÍNICO

Paciente de 17 años, en control por nefrología infantil, 
afecta de esclerosis tuberosa caracterizada por crisis 

epilépticas, retraso psicomotor y presencia ya conocida 
de angiomiolipomas renales. Encontrándose la paciente 
asintomática, en un control rutinario mediante TAC se 
apreció una lesión  inferior a 5 mm en el riñón derecho 
en región interpolar, y otra de 4 x 4 cm en polo inferior 
del mismo riñón (Figura 1), que a diferencia del ante-
rior captaba contraste de forma homogénea, siendo 
compatible con un hipernefroma (Figura 2). Ante este 
hallazgo, se intervino por lumbotomía subcostal dcha, 
encontrándose al menos 5 tumores sólidos, de entre 0,5 
y 4 cm. Se practicó la tumorectomía de todas las le-
siones. El postoperatorio fue satisfactorio dándose de 
alta  a los 4 días. El hallazgo anatomopatológico en 4 
de las neoformaciones, incluída la de mayor tamaño, 
fue compatible con angiomiolipoma de tipo epitelioide, 
mostrando células de apariencia epitelioide y presen-
tando tinciones positivas HMB45 y negativas  para que-
ratina y actina (Figura 3). Tan solo uno de los tumores 
extirpados fue compatible con un AML clásico. A los 24 
meses la paciente se encuentra asintomática sin datos 
de progresión.

COMENTARIOS 

Cuando el AML aparece de forma aislada frecuente-
mente es único, y suele cursar de forma asintomática. El 
tamaño suele ser variable, entre pocos mms hasta varios 
cms. Son  típicos de la 5ª y 6ª década, presentando una 
mayor incidencia en la mujer con una relación 4/1 (3-
6). Sin embargo, cuando aparece en las facomatosis, 
sobre todo en la esclerosis tuberosa, suelen ser múlti-
ples, bilaterales, de pequeño tamaño, aconteciendo en 
edades más tempranas y sin predominancia por el sexo 
(3, 7), aunque hay autores que hayan referido una ma-
yor incidencia en varones jóvenes (3). 

El AMLE es una variante descrita recientemente, que 
se caracteriza por un comportamiento agresivo y po-
tencialmente maligno (1, 8, 9, 10). La mayoría de las 
series quirúrgicas presentan hasta 4 veces más AML es-
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FIGURA 1. TAC abdominal. Masa renal sólida y homogé-
nea sin densidades grasas.

FIGURA 2. TAC abdominal. Fase con contraste en la que 
se aprecia la discreta heterogeneidad de la masa, bien 

diferenciada del resto del parénquima renal.
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porádico que múltiples y asociados a las facomatosis, 
sin embargo, en el caso de AMLE esta proporción varía 
observándose por igual en sujetos sanos que en aque-
llos con estigmas de facomatosis (8, 9). La proporción 
según  el sexo en estos casos es similar en varones y 
mujeres, al igual que ocurre en el AML asociado a las 
facomatosis (8, 9). La edad media de diagnóstico se 
encuentra sobre los 50 años para pacientes sin esclero-
sis tuberosa y sobre los 30 para aquellos con esclerosis 
tuberosa, siendo para el AMLE un poco más alta, en 
torno a los  38 años de edad (8).

El AML clásico tiene un comportamiento benigno,  sien-
do  normalmente asintomáticos (3,10). Puede dar lugar 
a molestias en el flanco y/o fosa renal, pudiendo llegar 
a producir sangrados en forma de hemorragia retrope-
ritoneal espontánea en aquellos de mayor tamaño, ha-
biéndose descrito también síndromes de Wunderlich  en 
embarazadas con AML de pequeño tamaño (1, 8). En 
este sentido Oesterling en 1986 estableció el tamaño 
crítico de riesgo de ruptura del AML en 4 cm (11), tama-
ño a partir del cual habría que actuar.

Aunque muy infrecuente, el crecimiento multifocal con 
o sin  invasión vascular, incluso la afectación de gan-
glios linfáticos regionales se considera en el AML clá-
sico como un patrón de crecimiento multifocal más que  
metástasis (8). Sin embargo, en un tercio de los AMLE 
publicados se han descrito metástasis a ganglios linfáti-
cos, hígado o pulmones, lo que da lugar a considerarlo 
como un tumor potencialmente agresivo o maligno (8).

El diagnóstico se basa en estudios de imagen y en la 
histopatología. En cuanto a los estudios de imagen, és-
tos pueden simular un carcinoma dada la escasez de 
tejido adiposo. En ecografía se presenta como una ima-
gen hiperecogénica con diferentes grados de homoge-

neidad. En la TAC, el AMLE aparece como una lesión 
heterogénea con diferentes coeficientes de atenuación 
(1), no siendo posible identificar áreas sugestivas de 
tejido adiposo como en el AML clásico, lo que impide 
demostrar densidades negativas, sugestivas de AML. En 
la mayoría de estos tumores es posible observar áreas 
de captación de contraste endovenoso al igual que  
en el carcinoma de células renales (1). Cuando están 
compuestos predominantemente por células musculares 
o una mezcla de los 3 componentes con prominente 
degeneración quística también pueden ser difíciles de 
distinguir de un carcinoma renal. Por ello, al igual que 
ocurrió con nuestro caso, el diagnóstico acostumbra a 
ser anatomopatológico.

Los AML normalmente se encuentran bien delimitados, 
aunque no encapsulados. En caso de AML múltiples se 
suele observar un tumor dominante en tamaño asociado 
a lesiones más pequeñas, como en nuestro caso (8). Su 
color varía del amarillo al parduzco-rosado, dependien-
do de la proporción relativa de los diversos componen-
tes tisulares (8). Comprimen más que infiltran el tejido 
adiposo perinéfrico, aunque en los  casos de AMLE se 
suele observar un patrón de crecimiento infiltrativo. Con 
escasa frecuencia en el AML clásico, más en el AMLE, 
se extienden en el sistema venoso intrarrenal, la vena 
renal o la vena cava (8). El diagnóstico definitivo se 
obtiene mediante estudio inmuno-histológico. Son de 
importancia los marcadores melanocíticos. Los AML se 
caracterizan por  la coexpresión de marcadores mela-
nocíticos (HMB-45, HMB50, CD63,…) (1, 3, 8), siendo 
los marcadores epiteliales siempre negativos (8).

La variedad histológica, y en dependencia a la pro-
porción de sus componentes hace que en ocasiones se 
plantee diagnóstico diferencial con los leiomiomas por 
el predominio muscular liso, con el linfangioleiomioma 
en el que predominan vasos finos ramificados y asocia-
dos a músculo liso, con el liposarcoma por la aparición 
de células adiposas vacuoladas, con diferentes malfor-
maciones vasculares ante el predominio de vasos dis-
plásicos o con el carcinoma renal (8). Del carcinoma de 
células renales se distingue por el estudio inmunohisto-
químico, por la positividad de los marcadores epiteliales 
y la ausencia de tinción de marcadores melanocíticos. 
Otras masas renales, como el oncocitoma, presentan cé-
lulas con citoplasma intensamente eosinófilo, granular 
y nucleolos pequeños homogéneos y uniformes, lo que 
simplifica el diagnóstico diferencial. El sarcoma presen-
ta células anaplásicas e inmunohistoquimicamente multi-
tud de variables con gran positividad a vimentina (1).

Basándose únicamente en la histología no es posible 
predecir un comportamiento maligno en los AMLE, aun-
que los tumores con considerable pleomorfismo nuclear, 
actividad mitótica frecuente, necrosis, e invasión vas-
cular, así como la extensión extrarrenal y la invasión 
de órganos vecinos requerirán un estrecho seguimiento 
(13, 14). El único criterio de malignidad actualmente 
consensuado es la diseminación a distancia (1, 8). Aho-
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FIGURA 3. Microscopía óptica. Angiomiolipoma de tipo 
epitelioide.
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ra bien, se ha constatado mutación de p53 y de ki-67 
en AMLE, nunca demostrada en los AML clásicos, que 
podría apoyar la hipótesis de transformación maligna 
de algunos casos con comportamiento agresivo (15).

Es interesante recordar la ausencia de relación entre 
AMLE y carcinoma renal a pesar de que como ya hemos 
apuntado el diagnóstico prehistopatológico  es similar 
a ambas entidades (15).  Asimismo es oportuno aclarar 
que no es previsible una transformación del AML clási-
co hacia AMLE, ya que éste posee unas características 
citogenéticas diferentes (15). 

Independientemente de la sospecha prequirúrgica el 
manejo del AMLE no difiere del resto de las masas só-
lidas renales. De esta forma y en relación al tamaño, 
bilateralidad, existencia de insuficiencia renal, pacien-
tes monorrenos o birrenos  y edad entre otros factores,  
se contemplará la exéresis mediante tumorectomía, enu-
cleación o nefrectomía parcial o radical. En caso de  
AML clásicos se puede plantear la embolización (4).

CONCLUSIONES

No hay mucha diferencia en la clínica entre el AML 
clásico y el AMLE. Suelen ser ambos asintomáticos en 
la mayoría de los casos, o pueden provocar dolor o 
sangrado, más en relación al tamaño que por la com-
posición. Para el estudio de imagen, la ecografía y el 
TAC son los más válidos, desde el punto de vista prácti-
co y económico. Los criterios para el tratamiento siguen 
siendo los mismos tanto para el clásico como para el 
epitelioide: recomendable tratar mayores de 4cm, por 
mayor riesgo de sangrado.

Sin embargo, como en este caso, además de presentar 
una masa de unos 4cm, en el TAC la masa captaba con-
traste, haciéndolo difícil es diagnóstico diferencial con 
el carcinoma de células claras. En el caso que presenta-
mos surgió la misma duda, por lo que se sugirió hacer 
la cirugía en forma de tumorectomia. La coexistencia de 
AML y carcinoma renal  es posible, por lo que ante la 
duda la cirugía es la mejor opción.

El diagnóstico definitivo es histopatológico y se sugiere 
control por su capacidad agresiva, infiltrante y metastá-
sica, aunque el único criterio de malignidad actualmen-
te consensuado es la diseminación a distancia. 
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