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Esclerose tuberosa com angiomiolipoma renal bilateral:
relato de um caso com énfase ao tratamento conservador
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\TRODUCAO

. A esclerose tuberosa, também conhecida como
penca de Bourneville, € uma moléstia de transmissdo ge-
fica autossomica dominante, com penetrdncia incom-
gta. Clinicamente, os pacientes podem apresentar: epi-
sia, retarde mental, adenoma sebaceo, fibromas sub-
gueais, manchas ‘““café com leite’’ semelhantes aque-
s da doenga de Von Recklinghausen, lesdes cisticas de
lmdo, facomas de retina, osteosclerose localizada, tu-
res mesodérmicos do rim, figado, pancreas e tiroide,
ilamente com o rabdomioma do coracéo !V,

" Em 40 a 80% desses individuos sdo encontrados ha-
rtomas renais '9; a segunda lesao renal encontrada sao
cistos, sendo sua exata incidéncia desconhecida 417,
rrendo principalmente em criangas. Histologicamen-
0s hamartomas apresentam trés diferentes tecidos: a)
0s sanguineos, b) musculo liso, c) tecido adiposo. Ma-
copicamente podem ser solidos ou cisticos, ndo pos-
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RESUMO — Os autores relatam um caso de esclerose tuberosa com angiomiolipoma renal bilate-
ral, dando énfase ao tratamento conservador na vigéncia de complicagdes, uma vez que até recentemente
muitos destes casos acabavam sendo submetidos a nefrectomia total.

suem capsula e podem apresentar areas de necrose e he-
morragia, o que faz confundi-los com hipernefromas.

Esses tumores sdo raros, correspondendo de 1 a 3%
de todos os tumores renais ¥, com 50% a 80% ' deles
associados a esclerose tuberosa. Nesta situacdo, sdo ge-
ralmente bilaterais, pequenos e multifocais, acometendo
os individuos na 3* década e com igual distribuigdo entre
os sexos. Quando ndo associados a esclerose tuberosa,
acometem geralmente na 5! década, com freqiiéncia
maior em mulheres, variando de 2:1 a 4:1¥; geralmente
sdo unilaterais e grandes em tamanho.

RELATO DO CASO

M.A.P.B., 39 anos, sexo feminino, branca, procurou
o servico de pronto socorro em 9/6/87, com queixas de
dor lombar esquerda tipo colica ha seis meses. Referia
também dores em hipogéastrio no final das micg¢des, al-
guns episodios de nauseas e vomitos e febre de 38,5°C
nos ultimos dias. Sabia ser hipertensa ha dois anos. Ao
exame fisico apresentava-se corada, afebril, PA de 140 x
100mmHg; presenga de adenoma sebaceo em face e de-
formidades ungueais em méos e pés. A palpagdo abdomi-
nal, notava-se tumoracdo em flanco esquerdo, movel
com a respiragao, de consisténcia endurecida e superficie
irregular.

Na avaliagdo laboratorial tinha urina tipo I normal,
Hb13,6g%, Ht 42, 5.000 leucocitos/mm?* sem desvio, gli-
cemia 122mg%, uréia 49mg%, creatinina 0,6mg%, so-
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Fig. 1 — Urografia ex-
cretora evidenciando tu-
morag¢do renal bilateral,
com distorcédo da via ex- |
cretora a esquerda.

dio 132mEq/1, potassio 3,6mEq/1. Realizada urografia
excretora que evidenciou aumento do volume renal bila-
teralmente, com mudanca do eixo de inclinacio renal a
direita, estando seu polo inferior medializado, porém
com a via excretora drenando normalmente. A esquerda
havia uma horizontaliza¢do do rim, com o grupamento
calicial inferior rechagado stpero-lateralmente; 4rea de
maior densidade projetando-se desde a crista iliaca es-
querda até a ctipula vesical (fig. 1).

O ultra-som revelou presenca de tumoracoes em am-
bos os rins, de maior volume a esquerda, apresentando
grande ecogenicidade. A tomografia computadorizada de
abdémen confirmou o diagndstico de angiomiolipoma,
evidenciando numerosas areas com densidade de gordura
(fig. 2).

A paciente foi a seguir submetida a arteriografia re-
nal seletiva, que mostrou aspecto irregular de ambas as
artérias renais, presenca de tumoragdes hipervasculares,
de maior volume a esquerda, com vasos tortuosos, enchi-
mento venoso precoce ¢ lagos venosos (fig. 3).

Apos ter-se estabelecido o diagnostico clinico de an-
giomiolipoma renal bilateral e como a paciente vinha
apresentando colica lombar esquerda rebelde a terapéuti-
ca convencional, decorrente de provavel compressdo da
via excretora por grande tumoragdo em polo inferior, op-
tamos por submeté-la a cirurgia. Em 13/7/87 foi realiza-
da laparotomia por incisdo transversa ampla, transperi-
toneal, tendo sido encontrada tumoracio de 20cm de dia-
metro, ocupando todo o retroperitdnio a esquerda, até
praticamente a fossa iliaca ipsilateral. Além deste tumor
maior em poélo inferior, o rim esquerdo possuia uma série
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Fig. 2 — Tomografia computadorizada evidenciando enorme angior
lipoma a esquerda, e tumoragdo menor a direita.

Fig. 3 — Arteriografia seletiva renal esquerda, evidenciando grand
moracdo hipervascular, a partir do polo inferior do rim esquerdo.

de outras pequenas nodulag¢des por toda a sua superfi
0 mesmo acontecendo com relacdo ao rim direito,
grande tumoracdo a esquerda comprimia o ureter
rior e medialmente, estando o bacinete moderadamel
dilatado. :
Em razdo do carater multifocal da doenca e
to de existir nitida compressdo ureteral pelo tumof
maior volume no polo inferior do rim esquerdo, op
por realizar apenas sua enucleacdo. Esta transcor
intercorréncias, sendo que o tumor apresentava pedi
estreito, ndo possuia capsula verdadeira e sua superf
mostrava grande numero de vasos neoformados e &
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4 _ Angiomiolipoma — Componentes caracteristicos do tumor:
ido adiposo maduro, tecido muscular liso e vasos (HE&E, 40x).

bém areas cisticas com contetido hemorragico. A pacien-
te recebeu alta no 9° dia pos-operatorio, assintoméatica.

No exame anatomopatolégico da peca, houve jm-
pressdo inicial de que poderia tratar-se de lipossarcoma
de baixo grau; apos pesquisa imuno-histoquimica e ultra-
strutural, somada a histéria clinica de esclerose tube-
T0sa, firmou-se o diagnastico de angiomiolipoma, apesar
das atipias celulares e irregularidades nucleares. Os cortes
histologicos da neoplasia demonstram-na constituida pe-
la proliferacio de tecidos adiposo maduro e muscular
liso, tendo de permeio estruturas vasculares de paredes
espessadas (fig. 4).

Em certas éreas, observa-se que os adipdcitos, assim
lomo os elementos celulares musculares, mostram discre-
la atipia, caracterizada por aumento de volume e irregu-
laridade nuclear. Nota-se ainda a distribuicdo dos feixes
musculares lisos em arranjo perivascular (fig. 5).

DISCUSSAO

O envolvimento renal bilateral por angiomiolipoma,
em 0s estigmas da esclerose tuberosa, é achado extrema-
lente raro, porém h4 autores ® que propdéem uma mu-
AN¢a nos critérios diagnosticos da esclerose tuberosa,
40 se restringindo apenas aos pacientes com a triade
onvulsdes, retarde mental e adenoma sebaceo. Mool-
n® propoe que o diagndstico de esclerose tuberosa deva
feito quando majs que dois dos seguintes achados sao
emonstrados: retarde mental, convulsdes, adenomas se-
iteos ou lesdes Cutineas similares, facomas de retina,
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Fig.5 — Angiomiolipoma — Tecido muscular liso em arranjo perivascu-
lar e discreta atipia celular (H&E, 80x).

tumores mistos multiplos dos rins e uma historia familiar
positiva para esclerose tuberosa.

A lesdo visceral mais comum na esclerose tuberosa ¢
a renal (42%), seguida pela cardiaca (23%) e pulmonar
(9%). Apesar de a presenca de tumor renal em paciente
com esclerose tuberosa ser forte argumento a favor de um
angiomiolipoma, isto ndo é infalivel, dai a necessidade de
afastar-se um adenocarcinoma. O angiomiolipoma pode
também ser suspeitado quando um tumor renal € encon-
trado em associagfio com tumor maligno da mama®,

Esses pacientes podem apresentar dor abdominal ou

em flanco, nauseas e vémitos, febre, choque, hiperten-
sd0, tumor palpavel, anemia, insuficiéncia renal, hema-
tiria e infec¢do do trato urinario, embora a lesio renal,
quando associada a esclerose tuberosa, seja geralmente
assintomatica. As complicagdes nio sio freqgiientes; a hi-
pertensao e insuficiéncia renal $d0 encontradas em casos
de angiomiolipoma, principalmente quando bilateral e
associado a esclerose tuberosa. Em casos sem esclerose
tuberosa a complicagdo mais freqiiente é a hemorragia,
ocorrendo em 4,5% dos pacientes®, que ¢ um indicio no
diagnéstico de angiomiolipoma, Jjé que raramente os car-
cinomas cursam com este tipo de complicagio.

Com relagdo aos meios diagnésticos, os exames la-
boratoriais sio de pouco valor, e caso os pacientes nao
apresentem estigmas da esclerose tuberosa, o diagnostico
pela urografia €xcretora e arteriografia ndo é facil e pode
ser confundido com doenca policistica, carcinoma renal,
rim “em bolo’’, ou poliarterite nodosa. Atualmente, a
tomografia computadorizada e ultra-som resolvem o dile-
ma diagndstico em quase todos os casos @7,
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Quanto ao tratamento, os argumentos a favor da
abordagem cirlirgica estariam na possibilidade de hemor-
ragia, sendo o angiomiolipoma uma das principais causas
de hematoma retroperitoneal espontineo (20%); geral-
mente sao hemorragias perirrenais e raramente intraperi-
toneais.

A justificativa de cirurgia conservadora baseia-se no
fato de que o angiomiolipoma é um tumor benigno e fre-
gientemente bilateral (80% em casos com esclerose tube-
rosa); aquelas caracteristicas histologicas, que incluem
celulas atipicas e polimorficas, algumas vezes com nume-
rosas mitoses e nucleos hipercromaticos, sdo hoje consi-
deradas insignificantes em angiomiolipomas e nio podem
ser usadas como critério de malignidade"3'3: o mesmo
vale para os casos de invasdo venosa'>'®. A ruptura cap-
sular também ndo denota malignidade, ja que sdo tumo-
res periféricos e mais sujeitos a isso. Pode haver também
comprometimento nodal localizado, que é interpretado
ndo como sinal de metastase, mas é atribuido a natureza
multicéntrica dos angiomiolipomas !>, No caso por nos
relatado, as delimitagdes periféricas do tumor eram im-
precisas, havendo extensdo as areas extra-renais e linfo-
nodos regionais.

Entretanto, pacientes com esclerose tuberosa e carci-
noma renal incidental foram descritos ¥ e alguns morre-
ram por doeng¢a metastatica. Apesar de todos esses co-
nhecimentos sobre os angiomiolipomas, até 1984 50% de
todos os casos descritos na literatura foram tratados por
nefrectomia .

Segundo recente revisdo feita por Oesterling®, dos
602 casos de angiomiolipomas descritos até 1985, pode-se
estabelecer padrdo de conduta para os casos associados
ou ndo a esclerose tuberosa baseado no tamanho do tu-
mor e sintomatologia: a) tumores com quatro ou mais
centimetros, sintomaticos: estudo angiografico, com em-
boliza¢do seletiva, enucleagdo, ou nefrectomia parcial; b)
tumores com quatro ou mais centimetros, assintomati-
cos: seguimento semestral com tomografia computadori-
zada e ultra-som; c) tumores com menos de quatro centi-
metros, sintomaticos: devem ser observados até resolu-
¢do dos sintomas; se persistirem, estudo‘angiogréﬁco e
embolizacdo seletiva, ou cirurgia conservadora; d) tumo-
res com menos de quatro centimetros, assintomaticos: se-
guimento anual com tomografia computadorizada e ul-
tra-som.
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SUMMARY

The authors report a case of tuberous sclerosis
bilateral renal angiomyolipoma, with emphasis
conservative approach, because until a few yea
most of the cases underwent unnecessary nephrec
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