Caso Clinico

Angiomiolipoma subaponeurotico
en region posterior de muslo izquierdo:
a proposito de un caso

Angiomyolipoma subaponeurotic on the posterior left thigh: report of a case

Dr. Renny Céardenas Q.*, Dra. Ingrid Sepulveda™

RESUMEN

Se trata de una paciente de 38 afios de edad, quien
acude por presentar tumoracion de aparicion progre-
siva, de 2 anos de evolucion, circunscrita, a nivel de
cara posterior del tercio medio del muslo izquierdo de
aproximadamente 15 cm de longitud, dolorosa a la
palpacion, y adherida a planos profundos. Se practicé
extirpacion quirdrgica de la lesion, a través de rece-
sion marginal de la misma, evidenciandose tumoracion
bien delimitada, ovoide, que mide 15 x 10,5 X 6,4 cm,
con un peso de 560 gr, que se extiende a fascia apo-
neurdtica pero no compromete tejido muscular ni 6seo.
Se somete la tumoracion a estudio anatomopatolégico,
el cual reporta una proliferacion neoplasica, constitui-
da por tres componentes: vasos sanguineos de calibre
mediano, con luz de forma irregular, paredes gruesas,
capa muscular voluminosa, sin trombos intraluminales;
tejido muscular liso, prominente que se dispone for-
mando haces entrelazados en diferentes direcciones,
cuyas células presentan nucleos monétonos sin ras-
gos de atipias; el tejido adiposo se presenta como gru-
pos dispersos de adipocitos maduros con citoplasma
de tamano variable y nicleos sin atipias. Clinicamente
esta entidad se presenta como una tumoracion profun-
da, solitaria y asintomatica. El diagnostico se establece
mediante el estudio histopatol6gico, que muestra una
tumoracion encapsulada y circunscrita formada por 3
componentes en proporciones variables, siendo el ele-
mento dominante el musculo liso. El tratamiento es la
excision quirdrgica; en nuestra paciente no se ha obser-
vado recurrencia después de 4 afios de seguimiento.

Palabras clave: Condrosarcoma Mesenquimal, Escle-
rosis Tuberosa, Angiolipoma, Venezuela.

ABSTRACT

We report the case of a female patient aged 38, who co-
mes to present 2 years of evolution, progressive tumor
onset, circumscribed, located at the back face of the
middle third of the left thigh about 15 cm in length, pa-
inful on palpation, not mobile adhered to deep planes.
They underwent surgical excision of the lesion through
marginal recession thereof, showing well-defined tumor,
ovoid, measuring 15 x 10.5 x 6.4 cm in their major axes,
weighing 560 gr, which is aponeurotic fascia stretches
but does not compromise muscle tissue or bone. The
tumor was subjected to histopathological study. Histo-
logical examination corresponds to a neoplastic prolife-
ration consists of three components: Blood vessels of
medium caliber, with lights irregularly thick walls bulky
muscular layer without intraluminal thrombus; Promi-
nent smooth muscle tissue is formed into interlaced
beams in different directions, which cells exhibit mono-
tonous cores without atypical features; Adipose tissue
that occurs as scattered groups of mature adipocytes,
with cytoplasm and nuclei of variable size without aty-
pia. Clinically this entity is presented as a tumor deep,
solitary and asymptomatic. Diagnosis is made by histo-
pathology, showing a circumscribed encapsulated tu-
mor composed of three components in varying propor-
tions, being the dominant element smooth muscle. The
treatment is surgical excision in our patient recurrence
was not observed after 4 years of follow up.

Key words: Mesenchymal Chondrosarcoma, Tuberous
Sclerosis, Angiolipoma, Venezuela.

Adjunto del Servicio de Ortopedia y Traumatologia del Hospital Central de San Cristobal. Edo. Tachira. Venezuela.
Residente del Servicio de Ortopedia y Traumatologia del Hospital Central de San Cristobal. Edo. Tachira. Venezuela.

Rev. Venez. Cir. Ortop. Traumatol. / Vol. 44 / N? 2 [ dic. 2012/ 29



Cardenas cols.

INTRODUCCION

El angiomiolipoma es un tumor mesenquimal benigno,
hamartomatoso, constituido por la proliferacion de tres
elementos tisulares: Musculo liso, tejido adiposo y vasos
sanguineos, que se localiza en un 70 a 80% en el rinon,
cuando se asocia a la esclerosis tuberosa'”. La presen-
tacion extrarenal de este tumor es muy infrecuente, en-
contrandose en cavidad nasal y oral, duramadre espi-
nal, ganglios linfaticos, retroperitoneo, higado y bazo. A
nivel de la fascia aponeurdtica del musculo esguelético,
se presenta como una lesion tumoral profunda, solitaria
y asintomética, que afecta casi exclusivamente a varo-
nes durante la edad media de la vida, asociada en un
10% a historia familiar.

En cuanto a la biologia molecular de este tipo de tu-
moracion existe translocacion cromosémica dada por
fusion, truncacion o activacion transcripcional del gen
HMGAZ2 (high mobility group A2) una familia de factores
de trascripcion arquitecturales. Estudios de ingenieria
genética han demostrado que la recombinacion de los
segmentos cromosomicos 12q, 13g y 15 con otras ban-
das cromosomicas diferentes, han sido reportadas en
esta tumoracion®.

Hasta los momentos solo se ha registrado en |a literatura
mundial 5 casos de angiomiolipoma subaponeurético e
intramuscular, ubicados respectivamente en la region
anterior del muslo (musculo vasto externo y vasto in-
termedio), pie (musculos inter 6seos dorsales), cabeza
(vientre occipital del musculo occipitofrontal) y rodilla ©
" En Venezuela no hay casos reportados de esta pa-
tologia.

El diagnostico diferencial se establece con Leimiomas
vasculares, Lipomatosis multiple, Sindrome de Cowden,
Sindrome de Gardner y Richards, hemangiomas e inclu-
s0 con leiomiosarcoma cutaneo®® . El tratamiento es la
@scision quirargica y el posterior estudio anatomopato-
[6gico para llegar a un diagnostico certero.

Se presenta el caso de una mujer de 38 afios de edad
con una tumoracion localizada en region posterior de

muslo izquierdo cuyo estudio histologico mostro los
componentes que lo definen para clasificarlo como an-
giomiolipoma.

OBJETIVOS

. Presentar el angiomiolipoma subaponeurotico
como una tumoracion benigna infrecuente de ori-
gen mesenqguimal.

. Dar a conocer las caracteristicas histopatologi-
cas del angiomiolipoma y sus principales diag-
nosticos diferenciales.

. Describir las manifestaciones clinicas y principal
meétodo para diagnostico.
. Determinar el tratamiento y la posibilidad de reci-

divas luego de su extirpacion quirdrgica.
RESUMEN DEL CASO CLINICO

Se trata de paciente femenina de 38 anos de edad,
quien acude a la consulta externa de Ortopedia y Trau-
matologia del Hospital Central de San Cristobal, Estado
Tachira, Venezuela, por presentar desde hace 2 afnos,
tumoracion de aparicion progresiva, circunscrita, locali-
zada a nivel de cara posterior de tercio medio de muslo
izquierdo, dolorosa a la palpacion, que limita la posicion
sedente.

Al examen fisico de las extremidades inferiores, se evi-
dencia tumoracion de aproximadamente 15 cm de lon-
gitud y 6 cm de diametro, localizado en la cara posterior
de tercio medio de muslo izquierdo, de consistencia so-
lida, bordes circunscritos bien delimitados, doloroso a la
palpacion, no movil y adherida a planos profundos, ade-
mas evidencia de cicatriz por toma de biopsia anterior
gue segun informe reporto lipoma (ver Figura N 1).

La resonancia magnética de muslo izquierdo, tanto en
el corte coronal como en el corte sagital, evidencia tu-
moracion circunscrita, encapsulada que comprime las
estructuras del compartimiento posterior del muslo iz-
quierdo, con aspecto de lesion ocupante de espacio
(ver Figura N° 2).
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Bajo anestesia general, se realiza abordaje a nivel de
cara posterior de 1/3 medio de muslo izquierdo, disec-
cion por planos hasta llegar a tejido celular subcutaneo
donde se evidencia tumoracion blanda que correspon-
de a tejido adiposo, de aproximadamente 13 cm de
diametro. Se realiza exceresis total de la tumoracion y
se envia para estudio anatomopatologico. Al escindir
la fascia subaponeurotica de los musculos de la region
posterior del muslo (semimembranoso y semitendinoso)
se evidencia tumoracion circunscrita, ovoide de aproxi-
madamente 15cm de longitud, de bordes lisos, capsula
brillante, que no compromete tejido muscular ni se ex-
tiende a tejido 6seo. Se extirpa en su totalidad, y se en-

Figura N° 1.
Consulta externa de traumatologia, 2 de diciembre
/2008 HCSC.

Figura N° 2.
Corte coronal; 11 de noviembre/2008 HCSC.

via para estudio anatomopatolégico en un envase con
formol etiquetado bajo el nombre de “Tumor profundo a
nivel de fascia muscular” (Foto N° 3).

ESTUDIO ANATOMOPATOLOGICO

Fueron tomadas dos muestras, una superficial repor-
tada como lipoma y otra profunda de aspecto fibroso
16x10,5%6,4 cm de 560 gr. de peso reportada como an-
giolipoma (ver Figuras N° 4 y 5).

Figura N° 3.
2de diciembre /2008 HCSC.

_Acto quirirgico

Figura N° 4.
Aspecto macroscopico: tumoracion circunscrita, de
forma alargada que pesa 560 gr. Mide 15x 10,5 X
6,4 cm de ejes mayores, tumor de aspecto fibroso
con capsula lisa y brillante.
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DISCUSION

El angiomiolipoma es un tumor mesenquimal benigno
constituido por una proliferacion hamartomatosa de va-
so0s sanguineos, musculo liso y tejido adiposo. Se pre-
senta en un 70 a 80% en el rinodn, cuando se asocia a la
esclerosis tuberosa. La aparicion de esta tumoracion
fuera del rindn resulta muy infrecuente. Tumoraciones
con similares componentes constitutivos han sido des-
crito en numero creciente de localizaciones extrarena-
les, algunos de ellos ocasionalmente clasificados como
mesenquimomas benignos'?. La primera descripcion
de localizacion cutanea data de 1986, con menos de
una veintena de casos publicados hasta la actualidad.
Bajo el termino de angiolipoleiomioma, Hwang presento
el primer caso de tumoracion cutanea en la gue se aso-
ciaba a los componentes del angiomiolipoma'®.

La literatura mundial reporta, que esta entidad afecta
con mayor frecuencia a varones durante la edad me-
dia de la vida, asociada en un 10% a historia familiar.
Clinicamente se presenta como una masa profunda, so-
litaria y asintomatica que puede simular una tumoracion

Figura N° 5.

04/12/2008 HCSC. Al corte, en el estudio histologi-
co de la tumoracion bajo tinciéon con hematoxilina
y eosina, se evidencia los tres componentes del
tejido: musculo liso, tejido adiposo y vasos sangui-
neos; siendo el elemento dominante el tejido mus-
cular liso.

quistica, vascular o un lipoma®™. El diagnostico se es-
tablece mediante el estudio histopatologico, que mues-
tra una tumoracion circunscrita y pseudoencapsulada
formada por vasos de paredes gruesas, generalmente
carentes de lamina elastica interna con luz de tamarno
y forma irregular, sin frombos en su interior, haces de
musculo liso dispuestos irregularmente frecuentemente
en continuidad con la pared de los vasos y tejido adipo-
so maduro asociado a los anteriores componentes, con
disposicién de algunos adipocitos en el espesor de las
paredes vasculares. La proporcion relativa de los tres
constituyentes del tumor es variable, siendo el elemento
dominante el musculo lise (63,6%) y en segundo lugar el
tejido adiposo (27,2%).

Histologicamente el diagnoéstico diferencial es con an-
giolipomas, hemangioma arteriovenoso, hemangioma
cavernoso, leiomioma vascular, Sindrome de Cowden y
el Sindrome de Gardner y Richards entre otros. Enlos an-
giolipomas se observa extensa fibrosis, frecuentemente
son multiples, sensibles o dolorosos, y suelen presen-
tarse en edades jovenes. Por otro lado, microscopica-
mente hay ausencia de tejido muscular liso y los vasos
sanguineos, presentan trombos hialinos intraluminales',

En el hemangioma arteriovenoso no se reconoce mus-
culo liso ni adipositos, puede mostrar trombos intralu-
minales y no presenta seudocapsula. El hemangioma
cavernoso, frecuentemente es multiple, de aparicion
en la infancia, constituido por vasos dilatados de pa-
red fina y con calcificaciones. El leiomioma vascular, a
diferencia del angiomiolipoma, predomina en mujeres,
suele ser doloroso e histologicamente no presenta te-
jido adiposo .

El Sindrome de Cowden, se asocia con hamartomas
multiples y tricolemomas, ademas de sus lipomas, en
cantidad variable, hasta en un 31% de los pacientes.
Debemos destacar en esta patologia, una queratoder-
mia palmo-plantar (en un 40%) craneomegalia y una
incidencia aumentada de enfermedad fibroguistica
de mama, adenoma de tiroides y poliposis del tracto
gastrointestinal®. El Sindrome de Gardner y Richards,
agrupa tumares mesenquimales, fibromas, leiomiomas,
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quistes (epidérmicos, triquilémicos). Son considerados
preneoplasicos cuando estan asociados a poliposis
rectocolonica®,

La existencia de polimorfismo nuclear, conocida en los
angiomiolipomas renales, también se puede producir,
en algunos de los casos localizados a nivel de la fascia
aponeurdtica, y puede plantear el diagnostico diferen-
cial con el leiomiosarcoma cutaneo y el fibrohistiocitoma
maligno. El polimorfismo nuclear, al que se alude ante-
riormente, ha sido tomado por algunos autores como
signo diferenciador entre los angiomiolipomas renales,
que podrian mostrarlo y los subaponeurcticos, que no
lo presentarian®. La diferencia mas relevante que exis-
te entre el angiomiolipoma renal y subaponeurotico, se
refiere a la asociacion con esclerosis tuberosa que se
produce en un 70 a 80% de los casos localizados en
rinént™, mientras que no ha sido observada en ninguno
de los casos descritos hasta ahora, a nivel del muasculo
esquelético.

Quizas la casuistica resulte todavia insuficiente para es-
tablecer conclusiones definitivas en ese sentido y por

Figura N° 6.
Postoperatorio tardio 4 de Junio /2012 HCSC.

ello algunos autores siguen aconsejando investigar clini-
camente la posibilidad de dicha asociacion (4).

Todos los casos descritos en la literatura fueron tratados
mediante escision quirdrgica y en ninguno de ellos se
produjo recidiva del tumor. Tampoco, en nuestra pa-
ciente se ha observado recurrencia después de 4 anos
de seguimiento (ver Figura N2 6).
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