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MANEJO CONSERVADOR UROLOGICO DE
UNA PACIENTE CON ESCLEROSIS TUBEROSA
COMPLEJA (BOURNEVILLE).

Jorge Sagué larrea, luis Borrego Pino, René Salas
Cabrera y Ariel laurencio Mena

Servicio de Urologia. Hospital V.I. Lenin. Reparto Luz.
Holguin. Cuba.

Resumen.- OBJETIVO: Ofrecer datos clinicos e image-
neolégicos de una enferma con esclerosis fuberosa com-
pleja seguida durante 22 afios por urologia. Revisar las
implicaciones urolégicas en esta enfermedad.

METODOS: la paciente realizé tratamiento médico conser-
vador urolégico, basado en la clinica y los complementa-
rios (ultrasonido, urograma descendente, TAC, humorales).
El seguimiento fue realizado en consulta externa por el gru-
po de Uroncologia. En algunas ocasiones fue ingresada
para estudio debido a factores geogréficos distantes.

RESULTADOS: Esta paciente con angiomiolipoma y es-
clerosis fuberosa ha fenido larga evolucién basada en
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evaluaciones repetidas para mantener o no el fratamiento
conservador. El ultrasonido y la TAC fueron dos estudios
basicos para mantener conducta no quirdrgica, asi como
una buena evaluacion clinica.

CONCILUSIONES: las manifestaciones renales son fre-
cuentes y serias. El sequimiento deberd basarse en un mo-
nitoreo cuidadoso ya que las lesiones renales son la segun-
da causa de muerte después de las lesiones del sistema
nervioso. Este reporte de larga evolucién en una paciente
con esclerosis tuberosa acompaiada de angiomiolipoma
bilateral demuestra que algunos pueden ser seguidos con
exdmenes clinicos repetidos hasta definir el momento en
que debemos cambiar de conducta.

Palabras clave: Angiomiolipoma. Esclerosis
tuberosa.

Summary.- OBJECTIVE: To report the clinical and radio-
logical data of a 23-yearwoman with bilateral angiomyo-
lipoma and Tuberous Sclerosis with conservative treatment.

METHODS: The patient underwent conservative urological
management, based on clinical and complementary tests’
data (ultrasonography, CT scanning, excrefory urogram,
and laborafory).  Monitoring was carried out in external
consultation by the uroncology group. In some occasions
she was hospitalized due fo distant geographical factors.

RESULTS: This patient provides long-term outcome of AML
with Tuberous Sclerosis followed by repeated evaluation fo
define the conservative management or not. Ulrasonound
and CT scan were two basic studies to maintain conserva-
tive freatment, as well as a good clinical evaluation.

CONCILUSIONS: Renal lesions associated with tuberous
sclerosis are frequent and serious. Monitoring should be
based on a careful monitoring since the renal lesions are
the second death cause after the lesions of the nervous sys-
tem. This case report provides longerm outcome of AML
with tuberous sclerosis, that can be followed expectantly
with repeated evaluations fo define the clinical significan-
ce.

Keywords: Angiomyolipoma. Sclerosis tuberous.

INTRODUCCION

Enfermedad genética autonémica descrita por vez
primera en 1880, puede afectar miltiples 6rganos,
causando tumores en rifiones, piel, cerebro, corazén,
ojos, pulmén, dientes asi como en otros érganos y sis-
temas (1).
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FIGURA 1. Adenoma sebéceo de la piel.

En la mayoria de los casos afecta sélo algunos de esos
érganos. La severidad comprende desde pequefias
anormalidades en la piel hasta casos graves con retar-
do mental o fallo renal. Muchas manifestaciones pue-
den desarrollarse tardiamente en la vida del paciente.
Debido a la mejoria en los test para detectar estas en-
fermedades su frecuencia aumenta a expensas funda-
mentalmente de casos con manifestaciones graves.

Prevalencia de la poblacién: 1/9,407 casos.

Incidencia: 1/6000 nacimientos. Ocurre en ambos
sexos, todas las razas y grupos émnicos.

CASO CLINICO

Reportamos un caso de angiomiolipoma bilateral en
una paciente de 23 afios de edad con esclerosis tube-
rosa diagnosticada desde nifia. Los principales hallaz-
gos clinicos fueron el dolor lumbar bilateral y masas
palpables en ambos flancos, asi como retardo mental,
epilepsia y adenoma sebdceo (Figura 1).

Complementarios positivos: El angiomiolipoma fue
diagnosticado por ultrasonografia (Figura 2) , la TAC
cerebral mostré tumoracién (Figura 3), la TAC renal
aseguré presencia de masa tumoral (Figuras 4 y 5),
ademés se utilizé biopsia de piel y el urograma excre-
tor. Esta paciente ha tenido seguimiento en los 0ltimos
10 afos por el mismo grupo de urélogos.

DISCUSION

Desde el punto de vista urolégico la presencia de tu-
mores renales bilaterales (angiomiolipoma)-criterio se-
cundario para el diagnéstico-ha sido bien soportado
por la paciente, no ocasionando sintomas. Las otras
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FIGURA 2. Angiomiolipoma renal izquierdo.

lesiones renales suelen presentarse en forma de quis-
tes, angiomiolipoma maligno, oncocitoma y carcinoma
renal (2). Los pacientes con Esclerosis Tuberosa y an-
giomiolipoma renal, tienen mayor riesgo de desarro-
llar tumores malignos renales que el individuo que sélo
presenta angiomiolipoma (3).

El carcinoma renal es visto raramente pero cuando
existen a menudo son bilaterales y milticentricos. Los
quistes son comGnmente miltiples y bilaterales. Algu-
nos quistes pueden colapsarse y desaparecer. Suelen
aparecer en fase temprana de la enfermedad. El gen
productor es el TSC 2 en el cromosoma 16. El oncocito-

/|

FIGURA 3. Tumor en el ventriculo izquierdo.
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FIGURA 4. Densidad grasa en ambos rifiones.

ma es un tumor benigno ocasionalmente visto en estos
pacientes. La ruptura espontdnea del angiomiolipoma
es un acontecimiento dramdtico, ocompoﬁéndose mu-
chas veces de dolor intenso en el flanco (4).

La hemorragia puede ser intratumoral, subcapsular o
peri renal (5). Los elementos a tener en cuenta para
el tratamiento quirdrgico son el dolor intenso, sangra-
miento y sospecha de malignidad (6, 7) (Tabla ).
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FIGURA 5. Masivo tumor renal izquierdo.

CONCLUSIONES

Las manifestaciones renales son frecuentes y serias. El
seguimiento deberd basarse en un monitoreo cuidado-
so ya que las lesiones renales son la segunda causa de
muerte después de las lesiones del sistema nervioso.

(8-10).

Este reporte de larga evolucién en una paciente con
esclerosis tuberosa acompafnada de angiomiolipoma
bilateral demuestra que algunos pueden ser seguidos
con exdmenes clinicos repetidos hasta definir el mo-
mento en que debemos cambiar de conducta.

TABLA . TRATAMIENTO E INDICACIONES.

a. No requerir tratamiento especifico

Estabilidad de las lesiones renales

b. Exéresis renal

Tumores malignos u para eliminar.

Obstruccion.

c. Nefrectomia parcial

Angiolipoma gigante

d. Embolizacion

Sangramiento

e. Trasplante renal

Angiomiolipoma

f. Profilactico

Justificable en casos de grandes tumores en mujeres o
childbearing o en pacientes cuyo seguimiento o acceso a

cuidados de emergencia puede ser inadecuado.
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