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MUJER DE 49 AÑOS 

ANTECEDENTES:  
ALERGIA A PENICILINA 

UTERO MIOMATOSO 

 

CLÍNICA ACTUAL: 
MOLESTIAS A LA MICCIÓN 

DOLOR LUMBAR 
IZQUIERDO 





 
 NEFRECTOMIA PARCIAL IZQUIERDA 

TUMORECTOMIA MÁS QUISTECTOMIA 

CLASIFICACIÓN DE 

BOSNIAK 

MASA QUISTICA 

COMPLEJA SIN PODER 

DESCARTAR 

MALIGNIDAD( TUMOR DE 

WILMS, CCR QUISTICO) 



MACROSCOPIA 
PARED DE QUISTE RENAL:  

FRAGMENTOS LAMINARES IRREGULARES DE 
COLORACIÓN GRISACEA 

 





 





INMUNOTINCIÓN NEGATIVA : CD 10, HMB-45, DESMINA, S-100, CD 31, D2-40 



NEFROMA QUÍSTICO 

• OTRAS DENOMINACIONES: ADENOMA QUÍSTICO, QUISTE 
RENAL MULTILOCULAR, HAMARTOMA QUISTICO,TUMOR DE 
PERLMAN 

• DESCRITO EN 1892 POR EDMUNDS 

• ENTIDAD DE BAJA FRECUENCIA POCO DESCRITA EN LA 
LITERATURA( 200 CASOS) 

• EDAD Y SEXO: NIÑOS MENORES DE 4 AÑOS VARONES ? 

                                 ADULTOS  40-60 AÑOS , MUJERES(86%) 

• CLINICA:  MASA ABDOMINAL PALPABLE 

                      DOLOR LUMBAR, HEMATURIA,           
SD.MICCIONAL…HALLAZGO CASUAL 



MACRO/MICROSCOPÍA 

CRITERIOS DIAGNÓSTICOS (POWEL Y COLABORADORES MODIFICADO POR 
BOGGS Y KIMMESTIEL): 

– UNILATERAL, UNICA, MULTILOCULAR 

– QUISTES DE REVESTIMIENTO EPITELIAL NO COMUNICADOS ENTRE SI 
NI CON LA PELVIS RENAL 

– PARENQUIMA RENAL RESTANTE SIN ALTERACIONES 

– AUSENCIA DE ESTRUCTURAS RENALES EN EL INTERIOR DEL QUISTE 

– AUSENCIA DE ESTRUCTURAS DE PARÉNQUIMA RENAL EN LOS 
TABIQUES  

OTRAS CARASTERÍSTICAS: 

– REVESTIMIENTO CÚBICO, APLANADO O CON CÉLULAS EN TACHUELA 
CITOQUERATINAS POSITIVO 

– ESTROMA FIBROBLASTICO/ MUSCULO LISO 

– VIMENTINA,  ACTINA, RECEPTORES HORMONALES POSITIVOS. 

 

 

 

 

 

 

 

 



PATOGÉNESIS 

 
• ADQUIRIDO ( CASOS DESCRITOS DE ASOCIACIÓN 

FAMILIAR) 
• DIVERSAS TEORIAS: 

– DISPLASIA QUÍSTICA SEGMENTARIA 
– ABERRACIÓN EN EL DESARROLLO DEL BLASTEMA 

MESONEFRICO CON  OBSTRUCCIÓN TUBULAR 
– ALTERACIÓN EN EL DESARROLLO DEL BLASTEMA 

METANEFRICO 
– DESARROLLO HAMARTOMATOSO A PARTIR DE RESTOS 

MULLERIANOS EMBRIONARIOS. 

• CURSO BENIGNO 
 
 



TUMORES CON COMPONENTE 
QUÍSTICO 

MACROSCOPÍA MICROSCOPÍA IHQ 

VARIANTES QUÍSTICAS CARCINOMA 
RENAL 
(CARCINOMA RENAL QUISTICO 
MULTILOCULAR,CARCINOMA RENAL 
TIBULO QUÍSTICO, ENF. QUÍSTICA 
ADQUIRIDA ADULTO CON RCC 
ASOCIADO) 

POLARES 
DEFINIDOS 
AMARILLENTOS Y BRILLANTES 
UNICO 
UNILATERAL 
MULTILOCULAR O ASPECTO SÓLIDO 
ESPONJOSO. 
 

•CELULAS CLARAS POLIGONALES 
•ATIPIA NUCLEAR LEVE 
 

 
          CD 10 + 

ANGIOMIOLIPOMA CON QUISTES 
EPITELIALES 

DEFINIDO 
AMARILLENTO 
HEMORRAGIA 
UNICO 
UNILATERAL 
 

•QUISTES CON EPITELIO CUBOIDEOO 
COLUMNAR Y CÉLULAS EN 
TACHUELA 
•ESTROMA MULLERIANO 
MÚSCULO LISO 
TEJIDO ADIPOSO 
VASOS GRUESOS 
CELULAS EPITELIOIDES 
PERIVASCULARES 
 

HMB-45+ EN TABIQUES, 
R.ESTRÓGNOS Y PROGESTERONA + 

DESMINA + 
CITOKERATINAS EN REVESTIMIENTO 

LINFANGIOMA QUÍSTICO LOBULADO 
UNI O MULTILOCULAR 
BILATERALIDAD FRECUENTE 
 
 

•QUISTES COMUNICADOS CON 
TABIQUES FINOS 
•REVESTIMIENTO ENDOTELIAL 
APLANADO.  

D2-40 + 

SARCOMA SINOVIAL QUÍSTICO PREDOMINIO SÓLIDO 
BLANQUECINO CON MÚLTIPLES 
QUÍSTES 

•REVESTIMIENTO QUÍSTICO 
EPITELIAL CÚBICO 
•TABIQUES GRUESOS  
HIPERCELULARES  
• FUSOCELULAR MONOMORFO , 
AMPLIO CITOPLÁSMA Y MODERADA 
ATIPIA. 

  CD 99,EMA, CD 56 y BCL-2 
CONFIRMACIÓN MOLECULAR FUSIÓN 
SYT-SSX  



 
 
 
TUMOR MIXTO EPITELIAL-
ESTROMAL 

UNILATERAL 
UNICO 
MULTILOCULAR 
 

•QUISTES CON EPITELIO CUBOIDEO 
Ý CÉLULAS EN TACHUELA, 
MICROQUISTES, TÚBULOS 
•ESTROMA OVARIAN-LIKE 
•TABIQUES MAYORES DE 5MM. 
•PROTUSIONES PAPILARES DENTRO 
DEL QUISTE( SEMEJANTE A TUMOR 
PHILODES) 

 

VIMENTINA,ACTINA R.ESTRÓGENOS 
,R. PROGESTERONA + EN TABIQUES 
CITOKERATINAS EN REVESTIMIENTO 

TUMOR DE WILMS 
QUÍSTICO 
NEFROBLASTOMA PARCIALMENTE 
DIFERENCIADO 

UNILATERAL 
UNICO 
 MULTILOCULAR 
 

•QUISTES CON EPITELIO CUBOIDEO 
•COMPONENTE BLATEMATOSO EN 
LOS TABIQUES( NIDOS, ROSETAS, 
TÚBULOS) 
•MUSCULOS LISO/ESQUELÉTICO, 
FIBROBLÁSTICO(CARTILAGO,ADIPO
SO MENOS FRECUENTE) 
 

.VIMENTINA + 
WT-1 + 
ENOLASA, DESMINA Y 
CITOKERATINAS + FOCAL. 



TUMOR:  

FRAGMENTOS IRREGULARES DE COSISTENCIA ELÁSTICA Y PLANOS DE 
SECCIÓN  BLANQUECINOS 

 







    13B15203/HMB-45 

15203/HMB-45 

INMUNOTINCIÓN NEGATIVA: CD 10, CD 31, S-100, CK AE1-AE3, C-KIT. 



INMUNOTINCIÓN NEGATIVA 

• CD 10 

• CD 31 

• CK AE1-AE3 

• S-100 

• C-kit 

 

 



ANGIOMIOLIPOMA 

• 1% DE LOS TUMORES RENALES 

• ADULTOS ( 45-55 AÑOS) 

• MUJERES(4:1) 

• PECOMAS 

 

 



MACROS/MICROSCOPIA 
• UNICO,  

• UNILATERAL 

• BIEN DELIMITADO NO ENCAPSULADO 

• LOCALIZACIÓN: CORTEZA O MÉDULA 

• COLORACIÓN BLANQUECINA, AMARILLENTA O ROSADA 
SEGÚN COMPONENTES 

• CELULARIDAD FUSIFORME/ EPITELIOIDE CON 
DISTRIBUCIÓN IRREGULAR 

• FOCOS DE TEJIDO ADIPOSO MADURO 

• VASOS ENGROSADOS Y TORTUOSOS 

• CONFIRMACIÓN IHQ: ACTINA Y HMB-45 

 

 

 



 
VARIANTE EPITELIOIDE 

 
– CLINICAMENTE SINTOMÁTICOS 

– MACROSCOPICAMENTE  INVASIVOS 

– CÉLULAS DE CITOPLASMA AMPLIO GRANULAR 
CON ATIPIA NUCLEAR Y MULTINUCLEACIÓN 

– 1/3 METASTATIZAN 

– MAYOR RIESGO DE MALIGNIZACIÓN( TP53 EN 
CÉLULAS NEOPLÁSICAS) 



DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 
TUMORES 
MESENQUIMALES  
 
 

LIPOMA 
FUSICELULAR 
LEIOMIOMA 
TUMORES 
VASCULARES 

AUSENCIA DE LOS 
TRES 
COMPONENTES( 
VASCULAR, 
ADIPOSO Y 
FIBROBLÁSTICO 
MADUROS. 

HMB-45 – 
CD 31+ 
S-100+ 
 

TUMORES 
EPITELIALES 

RCC  
SARCOMATOIDES 

CITOKERATINAS + 
CD 10 + 



PATOGÉNESIS 
• PROLIFERACIÓN CLONAL DE CÉLULAS EPITELIOIDES 

PERIVASCULARES(PEC) QUE SE DIFERENCIAN EN LOS 
DISTINTOS COMPONENTES 

• INFLUJO HORMONAL 

• 1/3 ASOCIADOS A ESCLEROSIS TUBEROSA 

 

 

 



ESCLEROSIS 
TUBEROSA 

VON HIPPEL 
LINDAU 

ENFERDAD 
QUISTICA 

ADQUIRIDA 
DEL ADULTO 

SINDROMES CON 

ASOCIACIÓN DE 

QUISTES Y 

TUMORES 

RENALES 

• AUTOSOMICA DOMINANTE 

(TSC1,TSC2) 

• CLÍNICA : ANGIOFIBROMAS, 

RETRASO MENTAL Y EPILEPSIA 

• PATOLOGIA RENAL EN ET: 

QUISTES ,RCC Y 

ANGIOMIOLIPOMAS 

 

• AUTOSÓMICA 

DOMINANTE(GEN 

SUPRESOR VHL) 

• HEMANGIOBLASTOMA, 

FEOCROMOCITOMAS, T. 

NEUROENDOCRINOS 

• PAT. RENAL: QUISTES 

CORTICALES Y RCC 

CEL. CLARAS MÚLTIPLE 

Y BILATERAL. 

 

• DIALISIS( 10 AÑOS) 

• RIÑÓN POLIQUÍSTICO CON 

CRISTALES DE OXALATO 

• ( 3-7%) MAS FRECUENTE Y 

EXCLUSIVO :RCC CELULAS 

CLARAS  PAPILAR Y  

      ACKD-RCC ASOCIADO  

 

 



SINDROMES CON 

ASOCIACIÓN DE QUISTES Y 

TUMORES RENALES 

ENFERDAD 

QUISTICA 

ADQUIRIDA DEL 

ADULTO 

VON HIPPEL LINDAU 

    ESCLEROSIS        

TUBEROSA 

• DIALISIS( 10 AÑOS) 

• RIÑÓN POLIQUÍSTICO CON 

CRISTALES DE OXALATO 

• ( 3-7%) MAS FRECUENTE Y 

EXCLUSIVO :RCC CELULAS 

CLARAS  PAPILAR Y  

      ACKD-RCC ASOCIADO  

• AUTOSÓMICA 

DOMINANTE(GEN 

SUPRESOR VHL) 

• HEMANGIOBLASTOMA, 

FEOCROMOCITOMAS, T. 

NEUROENDOCRINOS 

• PAT. RENAL: QUISTES 

CORTICALES Y RCC CEL. 

CLARAS MÚLTIPLE Y 

BILATERAL. 

• AUTOSOMICA DOMINANTE 

(TSC1,TSC2) 

• CLÍNICA : ANGIOFIBROMAS, 

RETRASO MENTAL Y 

EPILEPSIA 

• DIAGNÓSTICO POR 

CRITERIOS MAYORES Y 

MENORES. 



CRITERIOS 
DIAGNÓSTICOSActas Dermosifiliogr. 

2009;100(07):596-601 - Vol. 100 Núm.07 



PATOLOGIA RENAL EN E.T. 
• CARCINOMA RENAL( CELULAS CLARAS, CROMÓFOBO Y  PAPILAR) 
• QUISTES RENALES (epitelio hiperplasico eosinofílico)  
• ANGIOMIOLIPOMA(50 A 80%) 

–  jóvenes, 
–  múltiples,  
–   bilaterales, 
–  grandes, 
–  sintomáticos 
– epitelioide 

  
 
 

 
 

American Journal of Surgical Pathology: 

February 2009 - Volume 33 - Issue 2 - pp 289-297 

doi: 10.1097/PAS.0b013e31817ed7a6 

Original Articles 

Renal Angiomyolipoma: Clinicopathologic Study of 194 Cases With Emphasis on 

the Epithelioid Histology and Tuberous Sclerosis Association 

Aydin, Hakan MD*; Magi-Galluzzi, Cristina MD, PhD*; Lane, Brian R. MD, PhD†; 

Sercia, Linda BS*; Lopez, Jose I. MD‡; Rini, Brian I. MD§; Zhou, Ming MD, PhD* 



CONCLUSIÓN 
• MUJER ADULTA 

• AUSENCIA DE PATOLOGIA ASOCIADA NI CRITERIOS DIAGNÓSTICOS DE 
ESCLEROSIS TUBEROSA. 

• ANGIOMIOLIPOMA UNICO, UNILATERAL, VARIANTE CLÁSICA 

• LESIÓN QUÍSTICA NO CARASTERISTICA 

NEOPLASIAS INDEPENDIENTES 
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