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CASOS CLIiNICOS

Angiomiolipomas cutaneos: aportacion de dos casos
y revisién de la literatura

J. Sanchez-Estella?, M.T. Bordel-Gémez? y T. Zamora-Martinez®
aServicio de Dermatologia. "Servicio de Anatomia Patoldgica. Hospital Virgen de la Concha. Zamora. Espaia.

Resumen. Presentamos dos nuevos casos de angiomiolipomas cutdneos de caracteristicas muy similares. Se
localizaban en regién retroauricular de dos mujeres de 58 y 52 afios. Tenian un tamafio de 1,5 y 1 cm de didme-
tro y una evolucién de 5 y 2 afios, respectivamente. Ambos presentaban un signo clinico no previamente des-
crito: cambio de tamafo segin la temperatura ambiente. Estaban bien delimitados, el elemento predominante
era el musculo liso y los vasos, sobre todo arteriales. A diferencia de lo que sucede con los angiomiolipomas
renales frecuentemente asociados a esclerosis tuberosa, fueron negativos para los marcadores inmunohistoqui-
micos melanocitarios (HMB-45 y MART-1). Se revisan las caracteristicas clinicas de los 32 casos publicados
hasta la actualidad. Se discute la relacién de estos tumores con los angioleiomiomas y los angiomiolipomas re-
nales.

Palabras clave: angiomiolipoma cutdneo, angiolipoleiomioma, angiomiolipoma mucocutineo.

PRESENTATION OF 2 NEW CASES OF CUTANEOUS ANGIOMYOLIPOMAS AND LITERATURE
REVIEW

Abstract. We present 2 new cases of cutaneous angiomyolipomas with very similar characteristics, located in
the postauricular region of 2 women aged 58 and 52 years. The lesions measured 1.5 cm and 1 ¢m across and
had been present for 5 and 2 years, respectively. Both presented a previously unreported clinical sign: change in
size according to the ambient temperature. They had well defined borders and a predominance of smooth
muscle and vessels, particularly arteries. In contrast to renal angiomyolipomas, which are often associated with
tuberous sclerosis, these angiomyolipomas were negative for melanocytic immunohistochemical markers
(human melanoma black-45 antigen and melanoma antigen recognized by T cells 1). The clinical characteristics
of the 32 cases published until present are reviewed. The relationship of these tumors with angioleiomyomas
and renal angiomyolipomas is discussed.
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Introduccion

Los angiomiolipomas son tumores compuestos en pro-
porcién variable por tejido graso maduro, haces de fibras
musculares lisas y vasos sanguineos.

Con diferencia los més frecuentes son los angiomiolipo-
mas renales (AIMLR). Pueden ser solitarios o multiples, al-
canzar gran tamafo pudiendo sufrir complicaciones y se
asocian en el 20-40% de los casos a esclerosis tuberosa (ET).
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Son bien conocidos por los dermatdlogos, porque es obliga-
da su busqueda y monitorizacién en dichos pacientes.

Los angiomiolipomas cutineos (AMLC) son mucho
mis raros y han sido llamados por algunos angiolipoleio-
miomas®2 Son lesiones solitarias, pequefias y no se asocian
a ET. Aunque pueden ser indistinguibles mediante mi-
croscopia convencional de AMLR, su inmunofenotipo in-
dica que son tumores diferentes con distinta histogénesis.

Se han descrito en otras muchas localizaciones, entre las
que cabe destacar los hepaticos, que son idénticos a los
AMLR, con los que pueden asociarse y aparecer en un con-
texto de E'T, y los de localizacién en mucosas (oral, nasal,
faringea, laringea, vaginal, etc.), similares a los AMLC.

Presentamos dos nuevos casos de AMLC y revisamos las
caracteristicas de 32 casos publicados hasta la actualidad®™.
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Casos clinicos

Nuestros dos casos tenian caracteristicas muy similares.
Eran tumores nodulares, violiceos, compresibles, de lento
crecimiento, asintomadticos, localizados en la region re-
troauricular izquierda de dos mujeres de 58 y 52 afios
(figs. 1y 2). Tenian una evolucién de 5 y 2 afios y un did-
metro de 1,5 y 1 cm, respectivamente.

Ambas pacientes referfan un cambio de tamafio de la
lesién con la temperatura ambiente: eran mucho mds evi-
dentes en ambientes calientes, mientras que se hacian casi
imperceptibles con el frio intenso.

Ninguna de las dos pacientes tenia signos de ET.

El diagndstico clinico en la primera paciente fue de an-
gioma a filiar, mientras que en la segunda, dada la semejan-
za con el caso anterior, fue de angiomiolipoma.

Se les realizé extirpacion simple con anestesia local, no
habiendo presentado recidiva tras 26 meses en el primer
caso y 5 meses en el segundo.

El estudio histolégico mostré unos tumores bien deli-
mitados por una pseudocdpsula fibrosa, situados en el limi-

Figura 1. Caso 1. N6dulo violaceo de 1,5 cm de diametro
en una mujer de 58 anos.

Figura 2. Caso 2. Tumor de 1 cm en una mujer de 52 afos.

te dermo-hipodérmico (fig. 3). Estaban constituidos sobre
todo por tejido muscular liso dispuesto en ldminas de ha-
ces entrelazados. En el seno del mismo se encontraban
agregados de variable tamafio de tejido adiposo maduro,
mis escasos en el segundo caso, y abundantes vasos sangui-
neos de mediano tamafio y gruesa tdnica muscular (fig. 4).
Con frecuencia se observaban imédgenes en las que las fi-
bras musculares rodeaban los vasos sanguineos o salian
tangencialmente de su pared muscular, sin solucién de
continuidad.

El estudio inmunohistoquimico en ambos tumores fue
idéntico. Existia positividad para la vimentina en todas las
dreas. Miosina, actina y desmina tefiian el componente

Figura 3. Caso 1. Tumor bien delimitado, en el limite
dermo-hipodérmico, compuesto por musculo liso, grasa
y abundantes vasos sanguineos (hematoxilina-eosina, x20).

Figura 4. Caso 1. Detalle de los tres componentes del tumor:
grasa, musculo liso y vasos sanguineos (hematoxilina-eosina,
x200).
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Tabla 1. Caracteristicas clinicas de los angiomiolipomas cutaneos

N.° Autor Aflo  Edad Sexo Localizacion  Tamafo (cm)  Evolucion Diagnéstico clinico
1  Fitzpatrick et al' 1990 77 V * DC DC Lipoma, quiste
2 63 \Y Dedo pie DC 6 meses TCGVT, quiste mucoide
3 50 Vv * DC DC Masa a filiar
4 59 M * DC DC Nédulo
5 52 \Y * DC 1 afo Lipoma
6 33 Vv * DC 3 afos Quiste epidérmico
7 48 V * DC 2 meses Lipoma
8 39 \ * DC DC Nédulo subcutaneo
9 Argenyi et al® 1991 67 \ Oreja 1 40 Quiste epidérmico

10 Mehregan et al* 1992 49 \ Oreja DC DC Quiste epidérmico

11 Rodriguez-Fernandez etal® 1993 58 \ Codo 3x4 15 afhos DC

12 Tamura et al® 1994 49 \Y Subgalea frente DC 3 afos Lipoma

13  Ortiz-Rey et al” 1996 63 \Y Preauricular 1,5 DC Angioma

14 Val-Bernal et al® 1996 49 Vv Oreja 2 5 afnos Tumor vascular

15  Castro-Forns et al® 1998 47 V Nariz 1x0,7x0,6 6 meses DC

16 65 M Lumbar 5 DC DC

17  Blyukbabani et al®® 1998 38 \Y Oreja 2,5 10 afnos DC

18 1998 36 Vv Nariz 1,5 3 afnos DC

19 Obata et al' 2001 54 M Nariz DC 5 anos Hemangioma o lipoma

20 Linetal® 2003 65 M Preauricular 2 10 afios DC

21 DelaTorre et al'® 2004 35 M Palma 1,5 10 anos DC

22 Tsurutaetal™ 2004 75 V Nariz DC 10 anos Lipoma

23 Del Sordo et al™® 2005 58 \Y Oreja 2 3 anos Tumor vascular

24 Beer'® 2005 43 \Y Oreja 0,4 6 meses DC

25 2005 56 \ Mentén 0,6 Varios afos DC

26 2005 44 M Oreja 0,5 3 meses Quiste

27 Hatorietal'” 2005 38 M Poplitea 4x4x%x3 5 afos Sarcoma

28 Makino et al? 2006 16 M Nalga 25x1,5 DC Tumor vascular

29 Debloom et al™® 2006 50 M Muslo 3 5 ahos Quiste, lipoma,

angiolipoma

30 Saquillaci et al™® 2008 62 Vv Pantorrilla 2,2 12 anos Lipoma

31 Sanchez-Estella et al 2009 58 M Oreja 1,5 5 afos Angioma

32 2009 52 M Oreja 1 2 afos Angiomiolipoma

*Se describe la localizacién, pero no de forma independiente segun el caso: 2 orejas, 1 nariz, 2 codos, 2 dedos manos. DC: desconocida.
M: mujer; TCGVT: tumor de células gigantes de las vainas tendinosas; V: varén.

muscular y la pared de los vasos. CD-31y C-34 eran posi-

tivos en células endoteliales y D2-40 demostré algunas

luces linféticas de pequefio tamafio. HMB-45 y MART-1
fueron negativos y la S-100 fue negativa, salvo en algunas

células grasas.
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Discusion

ninguno estaba asociado a ET.
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En la tabla 1 se resumen las caracteristicas clinicas de los
32 casos publicados de AMLC. Todos eran solitarios y
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Predominan en varones (21 V/11 M) en edades medias
de la vida (media 51,5 afios, rango 16 a 77 afios), localizdn-
dose preferentemente a nivel cefilico (20/32), con marcada
tendencia a situarse en zonas acras 22/32 (orejas, nariz, co-
dos, dedos de las manos y de los pies).

La mayoria se presentan como nédulos de lento creci-
miento a lo largo de varios afios, siendo poco sintomdticos,
con un tamafo de 0,5-4 cm. Cabe destacar un sintoma no
descrito previamente que observamos en nuestras pacien-
tes: el llamativo cambio de tamafio con las variaciones de la
temperatura ambiente y que atribuimos a la reaccién de los
abundantes vasos musculares que presentaban histolégica-
mente. La mayoria son interpretados clinicamente como
lipomas, quistes epidérmicos o angiomas.

Se describen como ficilmente extirpables y sélo hubo
recidiva en un caso'?, que los propios autores atribuyen a
reseccién previa incompleta.

Desde un punto de vista histolgico son tumores locali-
zados en el limite dermo-hipodérmico o tejido celular sub-
cutdneo, bien delimitados por una pseudocapsula fibrosa.
Sélo un caso estaba francamente mal definido para los
autores debido a la poca edad de la enferma?.

Estdn constituidos por variable proporcién de musculo
liso, grasa y vasos sanguineos.

El componente muscular es generalmente el predomi-
nante, formando ldminas de haces entrelazados, de células
musculares lisas bien diferenciadas, que no presentan ati-
pias ni mitosis. El marcado pleomorfismo que mostraba el
caso de Rodriguez-Fernandez et al® se interpreté como
degenerativo. Es frecuente observar cémo este componen-
te muscular se continta con el de la pared de los vasos san-
guineos.

La grasa suele ser menos abundante, ya que sélo predo-
minaba en un tercio de la serie mas amplia publicadal. Se
encuentra en forma de agregados de variable tamafio entre
los haces musculares, e incluso en la pared de los vasos.

Los abundantes vasos de grueso o mediano calibre, ha-
bitualmente expresan caracteristicas arteriales, pero en
ocasiones aparecen ectdsicos con rasgos venosos.

Se ha discutido la relacién de estos tumores con los an-
gioleiomiomas, considerindolos algunos como angioleio-
miomas con grasa'>?®, recordando que hasta en el 2,8% de
los angioleiomiomas puede haber pequefios focos de gra-
sab101% No obstante, tanto las caracteristicas clinicas como
la arquitectura histolégica tan diferentes sugieren entida-
des distintas.

En cuanto a la relacién con los AMLR parece claro que
son tumores distintos no sélo por la clinica, sino también
por la histologia y, sobre todo, por su inmunofenotipo. Me-
diante técnicas habituales el componente muscular de los
renales rara vez forma haces y las células son menos dife-
renciadas, siendo frecuentes pleomorfismo y mitosis. Ade-
mids, podemos encontrar focos de células epitelioides que
incluso pueden ser el tipo celular predominante. No obs-

tante, lo que claramente separa estos tumores es que en los
renales todas sus lineas celulares se tifien con marcadores
antigénicos melanocitarios (HMB-45 y MART-1), ade-
mids de expresar con frecuencia receptores estrogénicos y
progestigenos. Actualmente los AMLR tienden a incluir-
se en el grupo de los PEComas.

Parece claro que los AMLC que hemos revisado son
una entidad anatomoclinica independiente. Para resaltarlo
los dermatdlogos han propuesto el término de angiolipo-
leiomiomas!?. Otros especialistas han descrito casos simi-
lares a los cutineos en mucosas y han propuesto el término
de angiomiolipomas mucocutineos®. Como son posibles
otras localizaciones, para englobarlos a todos seria mds
apropiado el término de angiomiolipomas de tipo no renal,
como un concepto no de localizacién, sino inmunofenoti-
pico. El nombre de angiomiolipomas de tipo renal seria
para los renales, hepdticos y las raras descripciones en otros
érganos con idénticas caracteristicas inmunofenotipicas.

Recientemente se ha descrito un angiomiolipoma de
tipo renal a nivel cutdneo, que por considerarlo diferente
no incluimos en nuestra revisién?’.

La histogénesis de estos tumores es incierta. En los de
tipo renal parece probado su cardcter neoplasico, al mostrar
todas sus lineas celulares variable grado pero igual inmu-
nofenotipo y haberse probado su clonalidad en algunos
casos. En la ET se sabe que los genes defectuosos que la
producen (T'SC1 del cromosoma 9g34 y TSC2 del cromo-
soma 16p13.3) intervienen en la supresién tumoral. Su
defecto origina una carencia en la expresién de hamartina
y tuberina, potentes inhibidores de la mTOR cascada. Esta
estimularia la proliferacién de tumores, como los AMLR.
Enlos AMLC,y en general en los de tipo no renal, parece
mids probable un cardcter hamartomatoso.

Por dltimo, concluimos que el manejo clinico de los
AMLC sélo precisa su extirpacién y no es necesario des-
cartar la presencia de ET asociada.
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