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INTRODUCCION

Se pretende cn el presente capitulo hacer un breve estudio de los tumores del
aparato urinario, a cualquier nivel de €ste cuyo origen histopatologico sca ex-
clusivamente vascular.

Al ser excluido ¢l resto de la patologia tumoral uroldgica que por otra parte
constituyc la mayoria de las neoformaciones urolégicas nos resta analizar un
pequenio grupo, muy infrecuente en algunos tipos en concreto, pero con particulares
caracteristicas, que serdn expuestas mas adelante y quc les confieren un interés
especial.

En general el porcentaje mas importante de las lesiones ocupantes de espacio
en el rifién refleja una patologia quistica correspondiendo ¢l resto a patologia
tumoral, siendo el porcentajc de tumores malignos de origen no vascular muy
superior al tipo de neoformaciones que vamos a tratar, quedando por tltimo un
cscaso nimero de procesos sin definir,

Entrando en el tema concreto que nos ocupa y dentro de las neoformaciones
de origen vascular existe un mayor predominio de los procesos benignos siendo
¢l més caracteristico el angiomiolipoma (AMP) que representa segiin la literatura
alrededor del 3% de los tumores sdlidos renales.

Los de cardctermaligno también pucden estar presentes aunque su incidencia
es menor’, para algunos autores, los sarcomas renales representarian alrededor
decl 1% de las neoplasias renales malignas.
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TABLA I

Clasificacion, Tumores vasculares’

I. BENIGNOS

LOCALIZADOS:

— Hemangioma capilar (incluido tipo juvenil).
— Hemangioma cavernoso.

— Hemangioma venoso.

—-— Hemangitoma arteriovenoso.

— Hemangioma epitelioide.

-— Hemangioma tipo tejido granulacion.

— Hemangioma mixto.

ANGIOMATOSIS:

-— Hemangioma difuso.

Ii. DE MALIGNIDAD INTERMEDA

HEMANGIOENDOTELIOMA:

— Hemangioendotelioma epitelioide.

— Hemangioendotelioma fuso celular.

— Angioendotelioma endovascular papilar maligno.

1. MALIGNOS

— Angiosarcoma (incluyendo linfangiosarcoma).
— Sarcoma de Kaposi.

Clasificacion en «Soft Tissue Tumors». Franz M. Enzinger. Sharon W. Weiss. The Moshi Company,
St. Louis, 1988%

Las particulares caracteristicas de cada neoformacion en si como: a) aspectos
morfologicos e histopatolégicos, b) la diversidad en la terminologia empleada
por diferentes autores, ¢) Ja evolucién clinica e incierto prondstico en algunos
casos, y d) los avances tecnoldgicos y terapéuticos hacen muy dificil el estable-
cimicnto de una clasificacion definitiva que satisfaga plenamente a pattlogos y
clinicos, de ahi los muchos intentos para lograrla desde hace tiempo por
diferentes autores.

Miray cols.? analizan las diferentes clasificaciones de los tumores renales en
1978 con motivo de la ponencia oficial al Congreso de Urologia, desde las
primitivas dc Bell en 1939 (difcrenciando los tumores del nifio y del adulto en
parénquima y pelvis renal), y Melicow en 1944 (quien diferencia los tumores
pélvicos parenquimatosos y capsulares), hasta los mas recientes, destacando en
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1967 la de E. Riches que establece su clasificacion por tejido de origen y cardcter
dc benignidad o malignidad en las diferentes estructuras y la de Deming v
Harvard en 1970 que contempla 11 categorias diferentes de tumores renales. En
19751, L. Bennington y J. B. Becwith incluyen en su clasificacion en el apartado
del mesénquima renal al angiomiolipoma (AML) en lo correspondiente a
musculo y tejido adiposo y el hemangioma, angiosarcoma, hemangiopericitoma,
tumores yuxtaglomerulares y linfangioma en lo correspondiente a vascular.

Enfocando el problema desde el punto de vista meramente histopatologico,
con caracter mas amplio y con independencia de la localizacion, dada la amplia
distribucion de este tipo de procesos, se ha valorado por su interés [a clasificacion
de los tumores vasculares que figura en el capitulo correspondiente al texto «Soft
Tissue Tumors» de Franz M. Enzinger Sharon W. Weiss’ (tabla I).

A nivel exclusivamente renal se han correlacionado estas clasificaciones,
aunandolas, conel fin de englobar todos los procesos a este nivel en sus diferentes
apartados (tabla II}. El hemangiopericitoma por sus peculiares caracteristicas
formaria un grupo independiente.

TABLA 11

Tumores renales

[. ORIGEN VASCULAR
12 BENIGNOS: |
— Hemangioma (diversos tipos).
— T. de Masson.
— Linfangioma.
2.*  INTERMEDIOS:
— Hemangioendotelioma (diversos tipos).
— Angiocndotelioma endovascular papilar o T. de Dabska.
3¢ MALIGNOS:
— Angiosarcomd,
— Sarcoma de Kaposi.
— Linfangiosarcoma.
COMPORTAMIENTO INDETERMINADO:
— Hemangiopericitoma.
(I. ORIGEN MESENQUIMAL MIXTO

— Angiomiolipoma.

=
=

Los linfangiomas benignos son considerados aparte, clasificindolos en tres
tipos (tabla 11I}.
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TABLA UL

Linfangiomas

LINFANGIOMAS BENIGNOS
— Capilar o simple.

-— Cavernoso.

~— Quistico.

Asi pues se intenta encuadrar los diferentes tipos de tumores de acuerdo con
su origen histopatoldgico, cardcter de benignidad o malignidad v localizacién,
estableciendo para ésta niveles o dreas con objcto de establecer un orden para su
descripcidn posterior (tabla V).

TABLA TV

Tumores vasculares

LOCALIZACION

TRACTO URINARIO SUPERIOR AREA GENITAL

— Rinon, — Testiculos.

— Uréter. — Corddn y paratesticulares.
TRACTO URINARIO INFERIOR — Escrato.

— Vejiga. — Pene.

— Uretra. SUPRARRENALES.
CONCEPTOS GENERALES

TUMORES VASCULARES. HEMANGIOMAS

Son neoplasias benignas en las que hay un incremento en el nimero de vasos
normales o anormales. Probablemente se originen de restos embrionarios de
células angioblasticas unipotenciales las cuales fracasan en un normal desarrollo
hacia vasos sanguineos.

Con frecuencia es dificil distinguir con claridad entre lo que puede corres-
ponder a ncoformacién, hamartoma o malformacion de ahi las diferentes teorias
al respecto.

Existen dos tipos fundamentalmente:
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a) aquellos que se encuentran mas o menos localizados en un drea, son los

mas frecuentes,

b) los que afectan a amplios sectores del cuerpo.

Los hemangiomas representan aproximadamente el 7% de los tumores
benignos y son mds frecuentes en la infancia y juventud. Algunos como el
hemangioma juvenil pueden regresar, pero la mayoria persisten con muy
diferente capacidad reactiva.

La distribucion es muy extensa siendo los més frecuentes los cutaneos o
mucosos y los hepiticos, también pueden aparecer a nivel del SNC corazon,
hueso, tracto gastrointestinal, rifidn y aparato urinario, mesenterio, misculo,
etcétera.

Existen varios tipos, como figuran en la clasificacién gencral (ver tabla 1),
centrando mds cl interés por su importancia y frecuencia en el aparato urinario,
en ¢l hemangioma capilar y el cavernoso.

— Hemangioma capilar: la mayoria se localizan en la piel o tejido subcuta-
nco. Estin compuestos de una proliferacidon de capilares tapizados por un
endotelio aplanado.

Los tumores son masas multinodulares. Histologicamente el tumor varia con
la edad.

Las lesiones se caracterizan por aparecer células endoteliales prominentes.

Las figuras mitdticas pueden presentarse en nimero moderado. Cuando
madura la lesidn el endotelio empieza a aplastarse y parecerse mas a el
hemangioma capilar de forma adulta. Ta maduracién comienza usualmente en la
zona periférica.

— Hemangioma cavernoso: cn general son menos frecuentes que los
capilares, aunque han predominado como tipo mas frecuente en la revision
realizada, por su localizacion.

Se ha sugerido que simplemente representan al hemangioma capilar masiva-
mente ingurgitado.

Algunos tienen componentes capilar en la superficie y cavernoso en la
profundidad.

Sec diterencian de los capilares en que usualmente son mis grandes y menos
circunscritos y mas frecuentemente invaden en profundidad. No muestran
tendencia a laregresion y pueden ser localmente destructivos, por ello la mayoria
requicren cirugia en contraste con los anteriores.

Estan compuestos de una larga y dilatada fila de vasos capilares tapizados por
un endotelio. Los vasos pueden cstar circunscritos tormando un 16bulo regular
o prescntar un patron difuso.

Las paredes estin ocasionalmente engrosadas por una fibrosis adventicial y
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células inflamatorias que pucden esparcerse por el estroma. Presentan mayor
tendencia a la trombosis.

De lo publicado hasta ahora se deduce que en lo referente al aparato urinario
la localizacién renal es 1a més frecuente seguida de la vesical.

1. TRACTO URINARIO SUPERIOR
A) RINON

Hemangioma

De los tumores benignos de rifion el que merece citarse con mas énfasis
(Hughes'} por sus determinadas caracteristicas es el angioma. Ademads de las
teorias de origen congénito, malformativo o tumoral existen otras, preconizadas
por otros autores, de caracter adquirido y en relacién con regeneracion vascular
secundaria a trauma o infeccion, aumento de la presion arterial y debilidad de
fibras musculares de la pared vascular por alteracién del tejido conjuntive®. La
bilateralidad se ha estimado entre un 1,5 y 10%,

Pucde estar localizado a nivel periférico o central poseycndo este ultimo un
interés especial por su problematica en cl diagndstico v por la importante
hematuria que puede ocasionar®.

Por técnicas endoscopicas se ha visto que el hemangioma renal de 1a papila
es causa importante de hematuria unilateral crénica’.

Virchow en 1876 describid por primera vez el hemangioma de pelvis renal.

Posteriormente han seguido sicndo observados y clasificados segun su
localizacion en corteza, médula, papila y pelvis renal. Jahn y Nissen® en su re-
vision en 1991 los refieren con respecto a la localizacion en:

— Mucosa o tejido subepitelial de 1a pelvis 48,7%.

— En la pirdmide renal 42,1%.

— FEn la corteza 9,2%,

Para otros, los mas frecuentes son los de la papila renal. Pueden ser de tipo
capilar o cavernoso. Asimismo también se han observado casos de hemangiomas
multifocales (12%).

En cuanto a la clinica en este tipo de patologia el sintoma principal es la he-
maturia en mayor o menor cuantia, etiquetada en un principio como esencial y
habiende excluido otros procesos como tumores, litiais, infecciones, etcétera™ .

La crisis renoureterales debidas a la expulsion de codgulos pueden presen-
tarse en cl 18% de los casos aproximadamente.
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Al diagnéstico se llega al principio por exclusion demostrando endoscopi-
camente la lateralidad.

Los estudios radioldgicos completos incluyendo la arteriografia selectiva a
menudo son negativos. El hallazgo angiografico generalmente es la
hipervascularizacion, aunque puede ocurrir lo contrario.

Recientes publicaciones ponende relieve la importancia delureteropieloscopio
flexible en la evaluacién y manejo de la hematuria unilateral crénica al ser un
procedimiento minimamente invasivo, que permite la visualizacién del sistema
colectorintrarrenal completo en casi el 90% de los casos, facilitando el tratamiento
de pequenas lesiones solitarias con éxito.

El tratamiento abarca segin los casos desde Ja simple observacion hasta la
nefrectomia’? pasando como se ha comentado por la electrocoagulacion,
instilaciones de nitrato de plata o nefrectomia parcial, sin olvidar en los casos en
que se factible la embolizacidn renal supraselectiva, scgiin la magnitud de la
lesion o intensidad de la hematuria. En 1a valoracion de la nefrectomia habria que
considerar: la dificil identificacion del hemangioma, el diagndstico diferencial
con otras neoplasias'? y los casos de multiplicidad de Ja lesién.

Tumor de Masson

Bruce B. Garber y cols.", con aportacién de un caso de este tumor de asiento
a nivel renal describen la entidad y revisan la literatura. Reconocida por Ewing
fue descrito por Masson en 1923 en un caso de una vena hemorroidal inflamada.
Citan a Hashimoto y cols., al distinguir entre formas puras y los asociados a
hemangioma.

Las lesiones puras se han encontrado en 1a dermis y tejido subcuticular de los
dedos, cara y cuello, extremidades o tronco.

La localizacion visceral es rara. Preponderancia en mujeres. Los autores
comentan que desde el punto de vista microscopico el tumor de Masson se
presenta como una lesion de estructura pseudopapilar de células endoteliales
dentro de un espacio vascular a menudo intimamente asociado con un trombo.
En ocasiones la recanalizacion de un trombo puede dar imagenes similares, lo
que ha llegado a cuestionar su naturaleza neopldsica.

La diferenciacion entre tumor de Masson y hemangiosarcoma puede ser
dificil.

El tumor de Masson es intravascular asociado a un trombo y raramente
presenta necrosis, mitosis y pleomorfismo celular. Concluyen refiriendo que no
existen datos de labaratorio especificos para un diagndstico.

EfCT no csresolutivo, presentando una masaindistinguible del hipernefroma.
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La MRI presenta una masa hiperintensa después de la administracién de con-
traste magnético. La arteriografia presenta una masa hipervascular con vasos
anormales gue simulan otros tipos de neoformaciones.

Linfagioma quistico

Es un tumor de los vasos linfaticos relativamente frecuente en el organismo
pero de extraordinaria rareza a nivel renal. En una publicacién reciente se destaca
una serie con séio 12 casos hasta 1974,

Puede presentar drcas cavitarias con contenido liquido lechoso en el tumor.
Los vasos presentan un revestimiento endotelial no atipico, con un estroma muy
laxo edematoso con células de aspecto estrellado sin mitosis ni atipias.

No presenta zonas induradas ni de infiltracion. Es interpretado segin autores
como un hamartoma de rindn con diferenciacion linfangiectasica.

Hemangioendotelioma

El hemangioendotelioma es una tumoracion vascular rara, mas frecuente en
otras localizaciones como cutdncas o hepdticas.

Crece a partir del endotelio vascular y se descubre como una neoplasia
compuesta de masas de c¢élulas endoteliales creciendo en el interior y alrededor
deloscanales vasculares representandoun grado intermedio entre un hemangioma
bien diferenciado y un hemangioendotelio sarcoma anaplasico (Stein'?).

Anatomopatoldgicamente presenta espacios vasculares delimitados total o
parcialmente por c€lulas endoteliales.

La diferencia histologica principal entre el hemangioendotelioma y el
hemangioendoteliosarcoma es que el primero estd formado por células endotcliales
tipicas con poca mitosis y sin anaplasia micntras que en cl segundo las células
endoteliales son anapldsicas y con muchas atipias"” y formacion de canales
interconcctados.

El diagndstico, por tanto, solo se establece por la histopatologia. Se han
utilizado marcadores especificos ultracstructurales (cuerpos de Weibel Palade)
¢ inmunohistoquimicos (Factor VIII y Ulex Europcus) para células endoteliales.

El diagndstico diferencial debe establecerse con otros procesos como €l
hemangiopericitoma v el hemangioma cavernoso.

En el primer caso pueden aparecer células con aparicncia similar al
angiosarcoma pero crecen en espiral alrededor de la luz vascular por fuera de ella
sin invadirla nunca, cn el segundo caso no hay células endotcliales atipicas ni
metastasis,
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Las metéstasis en estos tumores s¢ producirian por via hematdgena, siendo
entonces el prondstico malo con supervivencias cortas.

Hemangiopericitoma

Es una ncoplasia que presenta una baja incidencia a nivel renal, hasta 1982
como se refleja en el trabajo de Pinzén y cols.'® en 1987 habia recogidos nueve
casos. Otra serie'” muestra 17 hasta 1988.

Fue descrita originalmente por Stout y Murray en 1942 que atribuyeron su
origen en los pericitos de Zimmerman es decir en las células situadas por fuera
de las células endoteliales. Esto fue comprobado posteriormente por microscopia
electrénica. Pueden presentarse en cualquier parte del cuerpo donde haya
capilares y mas en tejidos blandos.

Entre las localizaciones destacan por su interés en este capitulo las que
asientan a nivel renal y también al sistema musculo-esquelético y tejidos blandos
del retroperitonco. La mitad de los tumores surgen cn ¢l parénquima renal, la otra
mitad cn cl tejido perirrenal. La relacion hombre mujer es de 2 a 1. Se han
demostrado nucve casos con origen capsular, no existiendo infiltracion del
parénquima renal. Pueden estar localizados también a nivel del cerebro, pulmon,
tiroides, tracto gastrointestinal, préstata, dtcro y sistema urinario como veremos
mds adclante'. Hepper RK y cols.' en 1991 aportan un caso bilateral.

Macroscopicamente pueden tener gran tamafio y profusa vascularizacion,
circunscritos no encapsulados,

Desde ¢l punto de vista anatomopatoldgico consiste en una proliferacion
celular de niucleos ovoides, con moderado citoplasma, de limites mal definidos
dispuestos alrededor de los vasos sanguineos de forma peritelial, lo que se
demuestra con técnicas de reticulina. La pared es delgada con up endotelio plano
simple. Las luces vasculares adoptan tipica morfologia en asta de ciervo. El
comportamiento maligno se suele establecer por el indice mitético. No existen
criterios firmes para distinguir los malignos de los benignos.

La actividad mitdtica nos da una idea de este comportamicnto. En general se
acepta hasta trcs mitosis por cada diez campos, de gran aumento si hay mas de
cinco indica un crecimiento rapido con posibilidad de recidiva y metastasis.
También es importante la presencia de zonas necréticas, focos de hemorragias y
gran celularidad. Pueden producir metéstasis locales o a distancia en un 15-50%
aproximadamente de los casos segin autores'® 722! originandose la disemi-
nacién metastasica por via hematogena y afectando fundamentalmente a pulmén,
hueso ¢ higado.

Eldiagnostico se basa en el patrdn arquitecténico vascular. Angiograficamente
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son hipervascularizados (fase arterial temprana) aunque alguno puede ser
hipovascular, teniendo fundamental importancia estudiar un ntimero represen-
tativo de cortes del tumor, con un patrén vascular constante. Hay que establecer
el diagnostico diferencial con otros procesos que pucden confundir como
histocitoma fibroso maligno o adenocarcinoma sarcomatoide. También debe ser
diferenciado del Reninoma o Tumor de Células Yuxtaglomerulares que es una
tumoracién descrita por Robertson y cols. en 1967 de la que existen muy pocos
casos y es de comportamiento benigno.

El Reninoma se origina en las células yuxtaglomerularcs renales®, general-
mente en individuos jévenes.

El aspecto macroscopico es de color grisiceo amarillento con un didmetro
generalmente aproximado de unos 2-3 cm., pudiendo presentar dreas hemorragicas.

Microscépicamente presenta un patrén de hemangiopericitoide, son células
pequenas bastante uniformes con cierto pleomorfismo nuclear y actividad
mitdtica escasa dispuestos en trabéculas sdlidos limitados por vasos™. Al micros-
copio electrénico son células total o parcialmente rodcadas por material
membranoide cn los que se identifican granulos romboides andlogos a los que se
observan cn las células mioepiteliales del aparato yuxtaglomerular, revelando
pues las caracteristicas de las células yuxtaglomerulares con un aumento en la
concentracién de renina’?, Clinicamente se sospecha porunarelacion diferencial
alta en la vena renal de renina al hacer el estudio de la hipertensién que pueden
presentar los pacientes y sindrome de hiperaldosteronismo.

En el hemangiopericitoma se han descrito diversos tipos de sccreciones
hormonales (como en otras tumoraciones) comentados por Romero M. y cols."
en su aportacion como:

— insulina (crisis hipoglucémicas),
. — IO (hlpgrtcngmn\
— inhibidor del 25-colecalciferol (oqtcomdldcm)

El comportamiento clinico no se pucde predecir desde el aspecto microsco-
pico del tumor.

Los casos descritos en ¢l rindn se han asociado con un mejor prondstico que
los sarcoma renales en general.

Se recomienda tratar los benignos como de bajo grado de potencialidad
maligna y seguirlos cuidadosamente.

Et tratamiento consistiria fundamentalmente en la embolizacion'’, 1 es fac-
tible por el gran riesgo de sangrado que presentan y la cirugia. La supervivencia
dependera de cada tipo de tumor.



Tumores vasculares en urologia 551
Angioendotelioma endovascular papilar maligno

Constituye otra variedad. También llamado tumor de Dabska muy infrecuente
y de cardcter maligno con crecimiento en forma papilar a partir de la pared
endotelial, planteando las consideraciones diagndsticas y terapéuticas semejantes
a las de otros procesos.

Angiosarcoma

Es una tumoracion mesenquimatosa maligna cuyo origen esta relacionado
con las células del endotelio vascular, demostrando por estudios morfologicos e
inmunohistoquimicos.

Dentro del aparato urinario la incidencia es reseflada como mds frecucnte en
pene (picl y mucosas) cuerpos erectiles, prostata, vejiga, rifiones y vesiculas
scminales.

Supone menos del 1% de los sarcomas renales, cifra que estima la incidencia
de estos procesos en el contexto de las neoplasias malignas de rifidn, siendo
menos frecuentes que el fibrosarcoma y el leiomiosarcoma a este nivel.

Prince en 1942 comenta el primer caso existiendo un corto mimero de ellos
en la actualidad.

Allre y cols. en 1981 y Saiton en 1982 revisaron la incidencia de sarcoma en
tumores renales. Despina Terris™ en 1986, Garmendia y cols. en 1989 y otros los
revisan posteriormente.

A esta tumoracion también se la ha llamado hemangioendoteliosarcoma
angiomiosarcoma o angioendotelioma maligno. Cason y cols.* describen en su
aportacion el aspecto microscopico. Hay canales vasculares anastométicos
revestidos por un endotelio formado por células con numerosas atipias, en
algunas zonas hay éreas solidas de proliferacion de células endoteliales.

A la hora de establecer ¢l diagndstico habra que tener en cuenta que los
tumores secundarios 0 mefastdsicos a procesos primitivos hepaticos son mas
frecuentes que los primitivamente renales. Grignon y cols.”” en 1990 estudian 17
casos con citometria de flujo, correlacionando el patron ploidia con el grado
histolégico, pleomorfismo nuclear, necrosis extensa y alto porcentaje mitético
sin alcanzar conclusiones significativas con respecto al prondstico.

Dada su rareza el tratamiento esta todavia sin aclarar bien, considerando la
cirugia o radioterapia entre los procedimientos terapéuticos.
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Sarcoma de Kaposi

Descrito por M. Kaposi en 1872 su ctiologia y patogenia permanecen adn
desconocidas.

Es un tumor vascular, una afeccién maligna de tipo sarcoma hemorrigico
idiopdtico y maltiple. Son tumores formadores de vasos con proliferacion
endotelial y formacion de células en huso con extravasacion de hematics y
presencia de globulos hialinos.

En la forma clésica son lesiones angiomatosas localizadas preferentemente
en piel de extremidades inferiores. Puede afectar a hueso y visceras. Sc carac-
teriza por aparicion de placas o ndédulos rojos azulados o marrén oscuros.

Se han considerado formas epidemiologicas v clinias de presentacion S. 1.
Harawi*®. Las primeras serian:

a) esporadico o clasico.

b) endémico africano.

¢) epidémico, STDA.

d) iatrogénico.

Los segundos o formas clinicas de presentacion pueden ser:

A) Localizadas: a) inicial; b) agresiva y c) nodular.

B) Generalizadas: a) linfadenopitica y b) sistémica.

La localizacion en genitales externos ¢s muy rara. Aranda y cols.* en 1986
presentan un caso localizado en piel de pene, citando a Low en 1954 quien lo
describe por primera vez.

Boronat y cols.™ aportan de un caso de S. de Kaposi en glande y revisan la
literatura.

Afectan por lo general mas al hombre en la 5.*-7." década.

Generalmente evoluciona lenta e insidiosamente. En ocasiones hay rapida
diseminacion metastasica. '

Hay una formade Sarcoma de Kaposirecieniemente relacionado en pacientes
con profunda alteracién de la inmunidad celular, inmunodeprimidos o tratados
con corticoides.

Esta entidad ha cobrado interés en la actualidad y desde el punto de vista
urologico a nivel renal debido fundamentalmente a dos procesos de suma
importancia.

- trasplante renal,

— inmunodepresién.

Cozary cols* en 1990 estudian los casos de asociacion de Sarcoma de Kaposi
con trasplante renal co inmunodepresion con diferentes tratamientos, destacando
la revision de Messina con 40 casos en 1987 y aportan uno nuevo, centrando su
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interés en ser el primer caso descrito: a) utilizando tres drogas (prednisolona,
azatropina y ciclosporina) inmunodepresoras, b) por la aparicion precoz de las
lesiones cutdneas de Kaposi y ¢) por la mala respuesta al tratamiento llegando a
Ja conclusion que el diagnostico de Sarcoma de Kaposi debera tenerse en cuenta
ante cualquicr lesion vascular de piel y mucosas o hemorragia gastrointestinal en
paciente con trasplante renal. El Sindrome de Inmunideficiencia Adquirida
descrito por primera vez en 1983 a menudo se asocia con el Sarcoma de Kaposi,
aumentando la incidencia en la actualidad y relacionado con las poblaciones de
riesgo.

Linfangiosarcoma

También ltamado sarcoma fusocelutar embrionario, muy raro y de muy mal
pronostico.

Angiomiolipoma

El angiomiolipoma renal (AML) es un tumor de origen mesenquiomatoso en
el quc coexisten cn proporciones variables componentes de tejido adiposo, tejido
muscular liso y vasos sanguineos.

Descrito por primera vez por Bourneville en 1880 en el sindrome que lleva
su nombre fue Morgan en 1951 quien introduce el término como tal,

Desde entonces, se han hecho numerosas recopilaciones con amplias series
decasosdestacandolade Farrow y Harrison en 1968 y Oesterling en 1986 Tong™,
cn 1990 aporta 24 casos.

En Espana los primeros casos fueron aportados por Pefia y Oliveros en 1958,
Puigvert en 1968, Escudero en 1975%, etcétera.

Pueden presentarse comeo tumor aislado, estimandose su frecuencia segdn
diversos autores entre 3 y 6% de los tumores sélidos renales (alcanizan hasta un
8% si cl estudio se hace en autopsias), o asociado a esclerosis tuberosa® (ET) u
otras enfermedades, pudiendo en estos casos ser multiples y bilaterales. Las
Lesiones miltiples en el mismo rifién se cifran en un 30%. Como hallazgo
incidental se ha citado hasta en un 15% por algunos autores. Son muy raros en
los niflos aunque se han descrito algunos casos en la pubertad que han provocado
hemorragias masivas retroperitoneales™.

Su etiologia no cs conocida aunque no se descarta un posible origen congénito™.

El origen embrionario se considera de una parte por su multifocalidad y de
otra por su relacidn con diversas facomatosis.



554 E. Blanco

Los AML serian pues hamartomas considerados desde ¢l punto de vista
embriologico y no estrictamente histoldgico como corresponderia ala definicion
dc hamartoma al referirse a aquellos tumores formados por una mezcla anormal
de tejidos normales del drgano donde se encuentran.

Algunos autores reflejan inclusiones embrionarias a partir del blastema
renal.

La asociacion con la esclerosis tuberosa ET o también Hamado «complcjo
esclerosis tuberosa» es frecuente. Ha sido referido™ que el 40% de los AML
tienen algiin rasgo de la enfermedad de Bourneville v et 80% de estos poseen
AML. Algunos consideran el AMP como una «forma frustrada» de 1a esclerosis
tuberosa. Otras opinan que tanto los AML solitarios como los asociados a ET no
son més que distintos periodos evolutivos de Ia misma enfermedad. Esta se
considera una anomalia congénita que se revela con cardcter autosémico dominante
de penetracion incompleta. También puede asociarse a otras facomatosis como
la neurofibromatosis de Recklighausen, angiomatosis de Surge-Weber y la
angiomatosis retinocerebelosa de Hipper-Lindau. Existen algunos casos asociados
a displasia fibromuscular de la artcria renal®.

A medida que los métodos diagndsticos son mas precisos en la valoracion del
retroperitonco han ido descendiendo los parcentajes de formas asociadas a ET
estimadas en un 80% cn 1932 hasta un 20% en 1983%.

Estas formas de presentacion no ticnen predominio en el sexo y afectan por
lo general en la tercera década.

Las formas aisladas, son mas frecuentes en mujeres y en edades entre 4.* y
5.*década generalmente. En alguna ocasién se ha visto asociacion con poliquistosis
renal.

Desdc el punto de vista anatomopatoldgico son tumoraciones de compor-
tamicnto benigno en general con un volumen muy variable de unos casos a otros.
Los aislados, gencralmente dnicos (70-80%), circunscritos pero no encapsulados
se localizan preferentemente a nivel de los polos renales, segun su volumen
puede rechazar la pelvis y los calices sin amputar estos y romper la cipsula renal.

Destacando de antemano la imposibilidad de diferenciar histoldgicamente
los AML renales asociados a ET de aqucllos que sc presentan cn forma aislada,
son tumoraciones de color amarillento por su abundancia en grasa, que infiltran
¢l parénquima renal con predominio en su crecimiento perirrenal. En cuanto alos
componentes que lo forman, ¢l tejido adipoeso es de tipo adulto con gran vacuola
lipidica central y nicleo excéntrico picndtico.

El componente muscular estd constituido por fibras musculares lisas cn
fasciculos entrelazados o espiroideos, con nicleos hipercromdticos y figuras
mitdticas, distribuyéndose alrededor de los vasos tortuosos y por tltimo el
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componente vascular estd constituido por arteriolas tortuosas muy proximas
entre si dando un aspecto angiomatoso. Los vasos tienen variable grosor, fibrosis
de la intima y luces excéntricas. Su capa media esta formada por fibras
musculares lisas y falta total o parcial de fibras eldsticas estando en continuidad
con los del estroma que rodea el vaso al no existiradventicia. La limitante elastica
interna pucde estar total o parcialmente ausente.

Los vasos son de trayecto tortuoso dando al corte una imagen en anillo o
tirabuzén. Hay tejido fibroso coldgeno a veces en todo el espesor del vaso o en
una zona de Ja pared que aparece hialinizada,

Se han descrito como hallazgos habituales hasta en un 50% de los casos,
casos con pleomorfismo, mitosis € hipercromatismo. La «malignidad» del AML
vendria dada por la invasion local del 6rgano en que sc asienta con destruccion
del parénquima renal y riesgo de sangrado importante. Asimismo, en algunos
casos™* se han descrito afectacion simultanea de ganglios linfaticos regionales
cucstiondndose entonces cl problema de la multifocalidad o aparicidn de
metdstasis, aceptindose en la actualidad que este hecho aunque raro no es
sindnimo de metastasis y abogando por el origen multicéntrica de 1a lesion y sin
que ello cnsombreciera el prondstico o modificara la terapéutica.

Laincidencia de afectacitn linfatica regional es desconocida al no practicarse
habitualmente linfadenectomias en la cirugia de este proceso.

También recientemente ha sido referida la existencia de células
vuxtaglomerulares en el seno de un AML y relacionado con la hipertension
arterial que ocasionalmente sc asocia a este tipo de tumor.

En cuanto a la sintomatologia se ha manifestado en otros trabajos que sélo
el 15% presenta sintomas, coincidiendo el 50% de cstos con la esclerosis
tuberosa.

El tamafio del tumor guarda relacién con la aparicion de los sintomas™
considerando que el 82% de los tumores sintomaticos miden més de 4 cm. De los
de menos de 4 cm. el 77% son asintomdticos.

Las formas clinicas en que puede presentarse la sintomatologia, recogidos
por varios autores como Malio y cols,* pueden ser:

1. Asintomaticos.

2. Floridas (complejo esclerosis tuberosa), consistente en a} epilepsia v b)
retraso mental (62%) (por gliomas subependimarios y corticales), ¢) adenomas
sebaccos de Pringle (en alas nariz), nédulos periungucales de Kocnnen, menos
frecuentes, arcas de despigmentacion en piel y cuadros con lesiones hamar-
tomatosas en cerebro, retina (hamartomas retiniamos, facomas, hasta, 50%),
corazdn, pulmon, higado, riiién, huesos (displasia fibrosa) y cutineos.

3. Hematoma perirrenal espontaneo HPE. La gran vascularizacion de este
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tipo de tumoracién hace que a lo largo de su evolucion puedan aparecer
hemorragias®- .

L.a aparicién de HPE con cuadro de shock se ha cstimado en ¢l 9-30% por
algunos autores.

El AMI. es la segunda causa de HPE o de origen no traumatica mas frecuente
después del adenocarcinoma renal.

El HPE observado por Bonet en 1700 fue denominado por Wunderlich en
1856 como «aplopejia espontanea de la capsula renal». Cursa desde el punto de
vista de la sintomatologia con la triada de Lenk, a) dofor, b) masa en flanco y ©)
signos de hemorragia interna, taquicardia, hipotensién, palidez y disminucion
del hematocrito™ 44,

Actualmente s¢ considera que el AML que debuta con hemorragia perirre-
nal es habitualmente independiente de la esclerosis tuberosa siendo dnico y
unilateral.

Otras causas que puede producir este sindrome pueden ser:

— renales: tumores benignos, malignos, quistes, alteraciones del pediculo

vascular, hidronefrosis, etcétera®”+.

— pararrenales: aneurismas adrticas, patologia suprarrenal, etcétera.

— sistémicos: hipertension arterial, arterioesclerosis, leucemia, ctcétera.

— de origen desconocido.

4. Tumorales con la triada hematuria (40%), masa palpable (54%) y dolor
(84%) seghin autores.

5. Insuficiencia renal, asociacion a poliquistosis bilateralidad, clcétera.

Hay descritos también casos de localizacidn extrarrenal hasta ¢n un 25%
aproximadamente®’. Ledn y cols.™ aportan un caso més en retroperitoneo en
1990.

Existen varios métodos para efectuar el diagnostico siendo los mas relevan-
tes ademds de la sintomatologia clinica la ecografia, tomografia axial compute-
rizada (TAC) y la arteriografia renal selcctiva, Esta ultima ofrece un patron an-
giografico caracteristico estudiado por varios autores™* consistente en visualizar:

— Tronco arterial normal.

—- Dilatacién sacular aneurismdtica de arterias interlobares e interlobulares

en «racimo de uvas».

— Ausencia de fistulas arteriovenosas.

— Aspecto en mosaico o piel de cebolla en fase nefrogrifica, por alternuncia

de areas radiolucentes y otras densas.

— Nitida demarcacién tumoral por su caracter no invasivo.

Aunque otros autores opinan que estas caracteristicas se presentarian sélo en
el 50% de los casos.
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La ecografia presenta a su vez los patrones sonograficos: a) sonodensos (los
mas frecuentes) b} sonolucenies y mixtos. Es un procedimiento especifico y iitil
en el control y seguimiento de estos procesos® >3, La TAC por su alta espe-
cificidad seria ¢l mejor diagnostico en general salvo en aquellos AML con
predominio de musculo y vasos en que no seria posible la diferenciacion. De
todos modos permitiria una valoracién sobre: volumen tumoral, relaciones con
Grganos vecinos, lesiones asociadas y mediciones densitométricas de tejidos
tumorales y normales y ¢llo favorecido por su componente graso. Las calcifi-
caciones son raras ocutriendo s6Jo ¢n el 6% de los casos.

En recientes publicaciones se resena la aplicacion de las imédgenes por
resonancia nuclear (RMI) a este tipo de patologia haciendo a su vez estudios
comparativos con la TAC y llegando a la conclusion por algunos autores que
ambos métodos muestran resultados similares si bien la RMI puede ser mis
sensible en la deteccion de la extension venosa, adenopatias metastisicas y de la
invasion de drganos adyacentes.

Noobstante, la confianza exclusiva en técnicas radiolégicas para el diagnéstico
de AML puede llevar a un diagndstico errdneo cuando el patron es atipico o existe
un Ca de células renales, por ello se ha dado valor en la actualidad a la citologia
aspirativa PAAF con puncién ecedirigida. Esta estaria indicada por tanto cuando
existe un patrén ecografico o de CT equivoco o no claro y con el fin de obtener
diagnostico histoldgico scguro.

No hay datos para pensar que el AML favorezca la aparicion de un carcinoma
y es discutible la degeneracion sarcomatosa pera si hay descritos casos de este
proceso simultineos con adenocarcinoma™*, y de estos un porcentaje cursa con
hipercalcemia®.

La mejor precision en el diagnéstico y un mejor conocimiento del proceso
conlleva en la actualidad a una modificacién en la actual terapéutica. También
se ha expuesto™ ¥ como hasta 1976 en ¢l 93% de los casos de AML sin ET se
practicaba nefrectomia radical, reduciéndose progresivamente el porcentaje
hasta el 50% en 1984, y persistiendo dicha tendencia hasta 1a actualidad.

LLatendencia terapéutica enla actualidad es hacia el tratamiento conservador,
ésta estaria en funcién del volumen y sintomatologia de la tumoracién destacando
entre los procedimientos y segtin sus indicaciones: a) controles periddicos, b)
embolizacién selectiva®**, c)nefrectomia parcial o enucleacion y d) nefrectomia
radical y tratamiento de las complicaciones en los casos que sea necesario.
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Foto 2.

Caso |-

C

Caso I.—Foto 1.

Foto 4,

Caso 1.

Foto 3.

Caso 1.
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CASO i.—Angiomiolipoma bilateral

Representa un caso de Angiomiolipoma renal
bilatcral que cursd con hematuria anemizante y
dolor en fosa renal derecha, precisando tratamicn-
to con cardcter de urgencia,

En la TAC se interpretdé como masa tumoral
solida en rindén derecho y otra de pequefio tamano a
nivel del rifidn izquierdo.

La angiografria muestra tres arterias renales,
siendo la polar inferior la que nutre el tejido aparen-
temente sano. Se practicd arteriografia renal selec-
tiva y embolizacién con etanol cediendo de forma
inmediata la hematuria. El control posterior de
ecogratiay TAC demostraonreduccién del volumen
de la masa. Caso [.—Foto 5.

Caso 2—Foto |
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Caso 2—Folo 2.

Foto 3.

Cuaso 2.

CASQO 2.—Angiomiolipoma

Paciente diagnosticado mediante radiologia (ccografia, TAC) y estudios complementarios de
una temoracién solida de polo superior de rifdn compatible con Angiomiolipoma. Mediante
tratamiento quiriirgico se practicd reseccién tumoral, refrectomia parcial, con conservacion de los
2/3 restanies de parénquima renal con clampaje arferial ¢ hipotermia,
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B) URETER

Hemangioma

Jahn and Nissen®* cn 1991 los reficren en su aportacién seflalando que pueden
aparecer de forma sesil o pedunculados de tamano dec unos pocos milimetros
hasta pocos em. En la seric analizada por dichos autores, en un paciente la
muestra incluia tres tumores. En cinco pacientes los tumores se localizaron en el
1/3 inferior del wreter o saliendo por el orificio urcteral. La sintomatologia
principal fue la hematuria y/o dolor ureteral. En cuanto a los procedimientos de
diagnostico, estos casos se revelaron normalmente por urografia o piclografia
retrograda, mostrando un defecto no especifico. La cistoscopia y ureteroscopia
completan cl diagndstico.

El tratamiento que s¢ ha practicado en algunos casos fue la nefrourcterectomia
por desconocer la naturaleza de la lesidn. La ureterotomia, ureterectomia parcial
o plastia urcteral pucden constituir otras alternativas.

Cuando se diagnostica el hemangioma se recomienda tratamiento conservador.

II. TRACTO URINARIO INFERIOR

A) VEIIGA
Hemangioma

El hemangioma vesical (HV) es una tumoracion benigna de crecimiento
lento, muy infrecuente. Es el mas raro de los tumores vesicales.

Observado por Broca en 1869, el primer caso fue descrito por Arbuthnot
Lanc an 1895. A. R. Melicow en una revision entre 954 tumores vesicales prima-
rios encontrd seis casos (0,6%) Vicente y cols hasta 1986 observaron 79. Cho-
pra®, Fuleiman®, Zurera® y otros, van aportando casos y revisando la literatura.

Es mis frecucnte en edades pedidtricas ya que se presentan aproximadamen-
te ¢l 65% de los casos cn niflos menores de 15 afos aunque puede ocurrir a
cualquier cdad sin guardar relacién con el sexo.

Como ya se comenté algunos consideran que probablemente derivan de
células angioblasticas unipotenciales que sufren alteracién cn su desarrollo
dentro de los vasos sanguineos, por tanto serian lesiones malformativas mis que
neoplasias de origen congénito, y no metastatizan.,

Existen a nivel vesical fundamentalmente dos tipos: a) capifar, donde los
vasos son independientes (Andreco Herndndez* y cols. aportan un caso en 1986),
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y b) el cavernoso donde los vasos se comunican entre si, siendo los mas fre-
cuenies a este nivel,

En ocasiones tienen participacion linfangiomatosa® . Kennet y Stanley en
1966, aportan un caso en un nifio asociado con hemangiomas de genitales externos.

Jahn y Nissen® mencionan ¢l 66% de los hemangiomas vesicales como
lesiones localizadas en cupila o trigono, rara vez invaden tos meatos urclerales.
El 34% seglin esta publicacién tendrian un cardcter multicéntrico.

Sc suelen presentar como una masa de base amplia, limites imprecisos de
color rojizo vinoso. Gcasionaimente son pedunculados.

La localizacién submucosa también es descrita en ¢l 36% de los casos vy la
tendencia a invadir la capa muscular estaria en el 64%, separando las fibras
musculares hasta alcanzar la grasa perivesical, dando lugar a una angiomatosis
pélvica.

Aproximadamente la tercera parte de cstas lesiones (31%}) se asocia a otros
procesos angiomatosos cn otras localizaciones como son la piel, genitales
externos, nalgas o periné y puede estar también en relacion con delerminados
sindromes como ocurre en concreto con: ¢l Klipper-Trenaunay que consiste en:
hemagiomas cutincos vinosos, venas varicosas ¢ hipertrofia osea y de tejidos
blandos de Ta extremidad afectada, o el de Sturge-Weber.

Ya Klein Kaplan® en 1975, informaron de un caso de sindrome de Klipper-
Trenaunay asociado a hemangioma vesical, refiriendo que esta asociacion no
scria casval.

Se dice que aproximadamente del 3 al 6% de los sindromes de Klipper-
Trenaunay presentan angiomas vesicales aunque no hay todavia casuistica
significativa dado el escaso namero de casos.

La clinica viene dada fundamentalmente por la hematuria en mayor o menor
cuantia.

A el diagnéstico se llega con facilidad cn el 30% de los casos™ en los he-
mangiomas del tracto urinario inferior. El estudio urografico pucde no ser claro
en un 50% de los casos. De gran ayuda puede ser la ecografia considerandosc cn
la actualidad ¢l TAC como un excelente método constatando en muchos casos ¢l
engrosamente de la parcd®.

Endoscépicamente puede visualizarse la lesion, identicandola, valorando
mucho la realizacidn de biopsia por el riesgo importante de sangrado que pucde
ocasionar.

Con respecto al tratamicnto se han aplicado diversos procedimicntos aigu-
nos™ como cistectomia parcial (asiento de lesion en clipula) radioterapia en las
formas difusas v en la actualidad el empleo del ldser Neodinio-Yag para
coagulacion,
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Caso 3.—Folo 1. Caso 3.—Foto 2.

CASO 3 —Sindrome Klipper Trenaunay

Corresponde s una paciente que presentabla un sindrome de Klipper-Trenaunay con
hemangiomas vesicales y que consulid por episodios iterativos de hematuria intensa anemizante.
Fue tratada mediante procedimientos de embolizacion vesical paliativos en mds de una ocasidn
ccdiendo el cuadro.

Hemangiopericitoma

Descrito anteriormente, R. Sutton y cols.”! presentan un caso en 1989 de
hemangiopericitoma vesical a pivel trigonal que cursd con sintomatologia
miccional, realizando el diagndstico mediante radiologia {(defecto de repleccion
vesical) v cistoscopia y que fue tratado por reseccidn, confirmando
histolégicamente ¢l diagndstico.

Se refieren otros casos de afectacién vesical de forma secundaria a otros
origenes de cste mismo proceso.
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B) URETRA

Hemangioma

Los tumores vasculares primarios de la uretra y cspecialmente los
hemangiomas son raros.

El primero fue observado por Klotz en 1895. G. M. Tilak® en 1967, refiere
16 casos reportados. Gallego Gémez y cols.® aportan dos mas en 1982 (refirien-
do un total aproximado de 30 en esa fecha), Luque Arana y cols.™, otro en 1988.

El origen de c¢stas tumoraciones se piensa puede ser congénito o producido
por irritacion crdnica o incluso, debido a varicosidades de los vasos.

Puede presentarse como una tumoracion aislada de color rojizo a nivel del
meato o extenderse a lo largo de la uretra con cardcter sesil.

Se puede presentar a cualquier edad generalmente mds frecuente en varones
alrededor de la tercera década.

Histologicamente, enlaaportacion de E. S. Manuel y cols.”' se describe «como
unactimulo subepitelial, de pequefios canales vasculares alincados por una hilera
de células endoteliales, siendo su aparicion similar a una mezcla de vasos
linfaticos y venosos frecuentemente encontrados en las malformaciones vasculares
o neeplasias de localizacion subcutinea o visceral»,

Suelen manifestarse como un sangrado uretral cronico ¢ intermitente.

Su tratamicnto dependera en gran medida de la extension de 1a lesion, desde
una reseccion o coagulacion hasta una cirugia mas amplia con control de los
margenes de reseccion y técnicas de uretroplastia®,

Hl. AREA GENITAL

A) TESTICULOS

Hemangioma

Los tumores benignos de origen vascular en este son excepeionales. Lozano
y cols.”? en 1990 con la aportacion dc un nuevo caso sefiala en una revision la
recogida de ocho casos hasta 1987, La efiopatogenia ya fue comentada.

El 75% estin presentes en el nacimicnto, siendo raros despucs de los 30
aunque la edad de presentacidn puede ser variable. Su curso es generalmente
benigno. Derivan delos ancjos testiculares y tejidos de sostén, estroma conjuntivo
vascular.

Pueden presentar los patrones histolagicos descrito como:
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— angioma capilar: son vasos de pequefio calibre y una sola capa de células

demarcando la luz vascular.

-— angioma cavernoso: con vasos dilatados y pared engrosada.

— tumor de Masson: considerado como se ha dicho como secundario a la

organizacion y canalizacion de un codgulo intravascular.

El parénquima no afecto pucde presentar aspecto normal o lesiones atréficas™
hialinizadas o s6lo células de Sertoli™ o llegar a la necrosis coagulativa.

El diagnostico puede presentar problemas como senalan Lopez Munoz y
cols.™ en 1990 con la aportacién dec un nuevo caso, debiendo establecer los
diagnosticos diferenciales precisos con otros procesos como tumoraciones
orquitis, torsién, hidrocele, etc. El tratamiento por lo general y dada 1a dificultad
diagndstica suele ser quirtrgico.

Hemangioendotelioma

En 1975]. Stein'* refiere el primer caso de hemangioendotelioma de testiculo
y en 1980 C. F. Cricco’ aporta ¢l segundo caso.

Endichos trabajos se plantean de nuevo las consideraciones histopatolégicas
de estos procesos ya comentados.

Macroscopicamente se trataba de tumoraciones sdlidas con dreas de hemo-
rragia. La transiluminacion fue negativa asi como las pruebas radiologicas y
analiticas precisando exploracién quirargica.

B) CORDON Y PARATESTICULARES

Tumores de cordén y paratesticular

Los tumores del corddn espermdtico de origen vascular tienen una escasa
incidencia.

La ncoplasias intracscrotales son generalmente dependientes del testiculo
correspondiendo aproximadamente sdlo el 7% a las de asiento paratesticular. De
estos la mayoria afectan al corddn y es el resto a epididimo y cubiertas escrotales.

A nivel del cordén la mayoria de las tumoraciones son de cardcter benigno
(70%). Pellice y cols.” en 1989 aportan un caso de hemangioma a este nivel.

Arango Toro y cols.™ en 1989 refieren el primer caso documentado de
angiosarcoma de epididimo comentando el tema y citando a Williams y cols. por
su revision sobre tumores paratesticulares en 1969, Se refiere que ¢l 25% de los
tumores epididimarios son malignos v en estos los sarcomas constituirian el 44%
cotrespondiendo un 27% al Ca. primario de epididimio, como en otros apartados
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las consideraciones histopatoldgicas de este proceso ya fueron comentados. El
crecimiento cs ripido y metastatiza por via hematdgena.

Lo infrecuente de estos casos hace que no sc puedan obtener conclusiones
significativas.

Hemangiopericitoma parafunicular

Spitale, J. J. Carral y cols.” aportan en 1989 un caso de hemangiopericitoma
parafunicular a nivel de testiculo criptorquido.

Macroscopicamente sc observa masa solitaria muy vascularizada consistencia
firme, color rojizo. Desde cl punto de vista anatomopatoldgico compatible con
el patrén descrito de hemangiopericitoma con sus caracteristicas particulares,
debicndo ser establecido cl diagnostico diferencial con otros procesos.

C) ESCROTO
Linfangioma quistico

Es una tumoracién de origen linfitico congénito, generalmentc benigna.

La localizacidon de los linfangiomas en general cs donde se originan y
desarrollan las estructuras linfdticas primilrvas, preferentemente en region
cervical (75%) axilar, en (Grax, mesenterio, extremidades, ctcétera™,

En escroto la localizacién es muy rara (1%}, suelc aparecer con mucho mas
predominio en nifos de corta edad, sin predominio por el sexo.

S. Robles y cois.™ con la aportacion personal de un caso y en una revision
bibliografica recopilaron tan sélo 30 casos hasta 1951,

La tumoracion estd compuesta por una trama de multiples quisies de
diferentc forma, tamafio y contenido de aspecto lechoso y coloracion amarillo
claro o hemorragico adherido a la pared escrotal, con bordes mal definidos, Es
pues una neoformacion benigna que se presenta cn el tejido linfatico.

Ticne un curso evolutivo lento y progresivo adquiricndo un caracter infiltrativo
diferente segin los casos.

Su presencia puede pasar inadvertida por periodos de tiempo muy variable
en funcion de las caracteristicas de cada caso, por lo que suele ser asintomitico,
reveldndosc por un aumento de tamano del hemicscroto correspondiente.

Puede existir también a nivel de corddn espermatico y tinica vaginal, porello
algunos autores limitan ¢l diagndstico en particufar al escroto a los casos en que el
proceso neoformativo esta asociado infimamente con el musculo liso del dartos.

El tratamiento por lo general es quirirgico, consistiendo cn la reseccion de
la zona afcctada, aunque cstin descritas otras tormas de tratamiento.
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Caso 4.-—Foto 2.

CAS0O 4—Linfangioma de escroto

Corresponde a un pacicnte varén de dieciséis afios que sin antecedentes de interés reficre desde
hace aproximadamente 2-3 meses aumentd de volumen en hemiescroto derecho. A fa exploracion
se palpa una tumoracion de 6x5 cm., consistencia indurada no dolorosa al tacto, tija a la parec
escrolal con transiluminacion negativa. La TAC no muestra adenopatias. En el acto quirdrgico se
comprueba dicha masa parietal independiente del testiculo. El estudio anatomopatologico informo
de linfangioma quistico de escroto.
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Angiomixoma invasivo

Como se ha comentado anteriormente las neoplasias mesenquimales de
escroto son raras destacando el linfangioma ya descrito, el leiomioma, angioma
y lipomas.

Steeper v Rosay en 1983 describen una variante distinta de ncoplasias
mixoides, el angiomixoma invasivo con una predileccion hacia partes blandas ¢n
pelvis femenina.

Begin aporta nueve casos en varones cn 1985, Saenz de Santamaria aporta
un caso ¢n 1988 de localizacion cscrotal y Moreno Avilés™ y cols, otro en 1990,

La edad mas frecuente es la tercera o cuarta década de la vida.

Se localiza en piel y tejido celular subcutdneo, siendo habitualmente una
masa o lesion polipoidea no encapsulada, con infiltracion local, aunque no
metastatiza, de crecimiento lento como se comenta en fa Gltima aportacidn. Las
células tumorales en ¢l angiomioxoma podrian representar miofibroblastos por
la presencia de filamentos intracitoplasmaticos con inmurorreactividad para la
desmina.

D) PENE

Hemangioma

Los angiomas de gran volumen a nivel del pene son muy infrecuentes.

Hasta 1985 habia descritos cuatro casos, Senoh observé desde el punto de
vista histoldgico que las lesiones angiomatosas de pene son de caracteristicas
semejantes al tejido enponjoso y diferentes a los tumorales.

Alférez* aportaun casocn 1985 de angioma gigante de penc y Bassa Moreira
y cols.* descubren otro caso de hemartoma vascular de hemangioma cavernoso
de pene en 1990.

Linfangioma cavernoso

Solsona y cols.™ en 1986 aportan el primer caso de linfangioma cavernoso
en esta localizacién comentando las consideraciones generales ya establecidas y
las particulares del caso.

Hemangioendotelioma de cuerpo cavernoso

El cuerpo cavernoso de pene pucde ser asicnto de este tipo de tumoracion. En
su aportacion J. Stein'* resciia que Waugh en 1953 reviso hemangioendoteliomas
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Caso 5.—Foto 1. Caso 5—Folo 2.

CASO 5.—Angioma de pene

Varén joven que consulta por presentar en picl de pene, cara dorsal, lesion cutdnea, angiomatosa
que fue aumentando progresivamente de tamafio, produciendo molestias locales constantes y
sangrado a pequeiios roces. Acuda de urgencia por hemorragia practicindosele posteriormente
embolizacion selectiva de la arteria nutricia de 1a neoformacion, remitiendo el cuadro, Posteriormente
fue intervenido quirdrgicamente con reseccion de la zona afectada y plastia cutdnca.

a nivel del cuerpo cavernoso y que hasta su publicacion en 1975 hab{a aportado
30 casos aproximadamente de diferente cardcter (benignidad y malignidad) con
un prondstico muy variable segin ¢l caso y a pesar del tratamiento quirdrgico.

IV. SUPRARRENALES

HEMANGIOMA SUPRARRENAL

Para finalizar este capitulo nos falta por hacer una breve mencion a la posible
localizacidn de este tipo de patologia a nivel de 1a giindula suprarrenal.

Dentro de los tumores estromales en la suprarrenal el hemangioma es el mis
raro de presentacion siendo los linfangiomas mas frecuentes.
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Ruiz Mondéjar y cols.*, en 1991 presentan un caso de hemangioma y hacen
una revision de la literatura citando a Before quien en 1955 encuentra 10 casos
en autopsias. Johnson y Jeppsen en el mismo aio descubren el primer caso
intervenido quirirgicamente. Hasta la fecha refieren 23 casos.

Los modernos avances tecnologicos permiten una mejor aproximacion
diagndstica e¢n la actualidad.

Estos procesos cursan con las mismas visicitudes ya comentadas en otras
localizaciones siendo muy rara la bilateralidad.
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