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NOTA CLÍNICO- QUIRÚRGICA

A
ngiomyolipoma is an uncommon hamartomatous renal tumor
very prone to spontaneous bleeding. However it is possible to
find it in extrarenal sites, being the liver the most frequent

one. The rest of sites recorded in literature are exceptional. In fact,

to our knowledge, this is the first case reported of cervicothoracic
settlement of an angiomyolipoma. This rare location, together with
its marked tendency to bleed bleeding determinate a complicated
diagnoses a difficult surgical approach.
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E
l angiomiolipoma es un raro tumor hamartomatoso con asien-
to predominantemente en el riñón, con marcada tendencia al
sangrado espontáneo. Sin embargo, es posible encontrarlo

con localización extrarrenal, siendo en este caso el hígado su princi-
pal lugar de asiento. El resto de localizaciones descritas son excep-

cionales. De hecho, hasta dónde conocemos, éste es el primer caso
descrito en la literatura médica de angiomiolipoma cervicotorácico.
Esta peculiar localización, unida a su marcada tendencia al sangra-
do, determinan un complicado diagnóstico y un difícil abordaje qui-
rúrgico.
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INTRODUCCIÓN

El angiomiolipoma es un tumor benigno raro
que histológicamente está formado por tres com-
ponentes mesenquimales principales: vasos, tejido
adiposo y tejido muscular liso. Aparecen casi
siempre en el riñón, siendo muy rara su localiza-
ción extrarrenal. Cuando esto ocurre, su principal
lugar de asiento es el hígado. Son excepcionales
los casos descritos de angiomiolipoma en cabeza
y cuello y, hasta donde conocemos, éste es el pri-
mer caso descrito de angiomiolipoma cervical con
afectación del estrecho cervicotorácico superior. La
gran tendencia de este tipo de tumor a la hemorra-
gia, tanto espontánea como durante la cirugía, jun-
to con su localización en el caso que presenta-
mos, próxima a la pleura apical y vasos
supraaórticos e introduciéndose en el estrecho to-
rácico superior, dificultan una exéresis quirúrgica
que debe ser completa para evitar recidivas.

CASO CLÍNICO

Paciente varón de 41 años con tumoración cer-
vical posterior derecha (nivel V), asintomática, de
crecimiento lento, blanda, de límites precisos, ad-
herida a planos profundos, sin latido ni pulsatilidad
ni circulación venosa colateral visible en piel, de
unos 8 x 10 cm de diámetro y sin adenopatías cer-
vicales asociadas. El estudio por imagen mediante
RMN reveló una masa fusiforme heterogénea hi-
perintensa con áreas hipointensas en unión cervi-
cotorácica posterior izquierda bien delimitada sin
signos de infiltración tisular (Fig. 1). Un estudio ar-

teriográfico reveló a la masa como de naturaleza
no vascular e irrigada por ramas cervicales latera-
les y supraclaviculares de la arteria subclavia, que
son desplazadas por efecto masa, sin evidenciarse
participación de la arteria carótida en su irrigación
(Fig. 2). Practicados estudios por punción-aspira-
ción con aguja fina se obtuvo frotis hemorrágico
(en 4 ocasiones, incluyendo PAAF guiada por
TAC).

Todos estos estudios no fueron concluyentes
para filiar la tumoración pero sí demostraban una
localización que hacía preveer un complicado
abordaje quirúrgico de la misma implicando al es-
trecho torácico superior (Figs. 3 y 4) que, sin em-
bargo, fue llevado a cabo sin incidencias median-
te cervicotomía baja prolongada con incisión
paralela a clavícula y a 2 centímetros de su bor-
de y con disección muy cuidadosa de la tumora-
ción de las estructuras adyacentes (pleura, va-
sos, etc), dado el comportamiento sangrante
objetivado durante la intervención. El paciente si-
guió una evolución postoperatoria exenta de inci-
dencias y hasta la fecha no se han constatado
complicaciones ni recidiva en las sucesivas revi-
siones realizadas.

El estudio anatomopatológico de la pieza in-
formó la tumoración como lesión neoplásica
benigna bien delimitada, cavitada, con conteni-
do hemorrágico y seroso constituida por tejido
adiposo, músculo liso y estructuras vasculares
tortuosas sin capa elástica de pequeño y me-
diano calibre de elementos celulares maduros
(Fig. 5). Se concluyó el estudio de la pieza con
el diagnóstico de angiomiolipoma cervicotoráci-
co. 

Figura 1. RMM: Masa fusiforme hiperintensa en unión
cervicotorácica.

Figura 2. Estudio arteriográfico: Masa no vascular que desplaza
los elementos vasculares.
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DISCUSIÓN

El angiomiolipoma es una tumoración benigna
constituida por proliferación de fibras musculares
lisas agrupadas en haces, adipocitos maduros y
vasos tortuosos gruesos sin capa elástica1,11. Son
tumoraciones renales poco frecuentes (alrededor
de un 1% de los tumores renales) que muy rara-
mente aparecen fuera de esta localización, siendo
entonces generalmente hepáticos, aunque también
se han descrito en otras localizaciones como piel,
útero, vagina, cordón espermático, pene, colon,
corazón, etc2-10. Sólo se ha documentado un esca-
so número en áreas ORL8,11-13. Se les ha relaciona-

do con ciertas enfermedades hereditarias, entre
las que destaca la esclerosis tuberosa, pero este
extremo sólo se ha descrito en las formas renales
a la que se asocia en un 25-50%14; de hecho
nuestro paciente no presentaba ninguno de los es-
tigmas o signos que habitualmente se relacionan
con esta enfermedad como son los adenomas se-
báceos, despigmentaciones, piel de chagrén, crisis
convulsivas, oligofrenia, etc. Generalmente son
asintomáticos aunque tienen gran tendencia a la
hemorragia espontánea por la falta de tejido elásti-
co de sus vasos. El tamaño tumoral es importante.
Así, tumores de más de 4 cm de diámetro tienen
mayor tendencia a ser sintomáticos, produciendo
dolor por efecto masa, y mayor facilidad para ser
hemorrágicos8,16,17. 

Su diagnóstico, sencillo cuando aparece en
el riñón, es muy difícil de establecer prequirúr-
gicamente cuando lo hace en otras localizacio-
nes.

Por esta razón y por su tendencia al sangrado
y a la recidiva, el tratamiento debe ser quirúrgico7,
especialmente en aquellos superiores a 4 cm, me-
diante exéresis cuidadosa y completa de la tumo-
ración, que puede verse extraordinariamente difi-
cultada en ocasiones por las condiciones
anatómicas, como ocurría en nuestro caso, aun-
que habitualmente las formas extrarrenales están
mejor delimitadas y son más fácilmente resecables
que las formas renales5,6,14-16.

La extirpación total de la tumoración es gene-
ralmente curativa, sin requerir otros tratamientos6,
si bien en tumores de gran tamaño se podría valo-
rar la embolización selectiva bien preoperatoria

Figura 3. Imagen intraoperatoria de la tumoración y su lecho.

Figura 5. Estudio microscópico de la pieza en el que podemos
diferenciar los tres componentes mesenquimales de la

tumoración.

Figura 4. Aspecto macroscópico de la pieza.
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bien como único tratamiento cuando no se puede
intervenir quirúrgicamente al enfermo.

Hasta donde llega nuestro conocimiento, no se
han descrito casos de malignización en las formas
extrarrenales de angiomiolipoma7,15, por lo que no
son necesarios tratamientos complementarios. 

La poca precisión de las pruebas diagnósticas
para determinar su naturaleza, la ubicación tumo-
ral en una zona de complicado acceso quirúrgico
que dificultaba tanto su manipulación como su
exéresis completa, unidas a la peculiar histología
de la misma, configuran el interés de este caso.
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