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Cartas al Editor

subyace al aturdimiento. Además es la única que propone una

justificación específica y comprobable de la lenta reversibilidad:

las proteínas contráctiles parcialmente degradadas tendrían que

ser reemplazadas por otras de nueva síntesis para poder repa-

rar los miofilamentos7,8.

Diferentes técnicas ayudan al diagnóstico. La tomografía por

emisión de positrones (PET) sirve para medir el flujo absoluto

regional miocárdico. Demostrando una perfusión normal en una

región disfuncional, se puede establecer el diagnóstico4. La es-

cintigrafía con talio 201 (201Tl) puede demostrar que la extrac-

ción y el lavado de 201Tl en el miocardio aturdido es normal. Por

lo tanto, el segmento disfuncional debe manifestar una capta-

ción normal tras la inyección de 201Tl9. Estas dos técnicas re-

quieren el uso de otras técnicas para medir la movilidad regional

de la pared al mismo tiempo. Esto no sucede con el tecnecio

99 (99Tc)-MIBI (en reposo y en esfuerzo), técnica que puede

medir de forma simultánea contracción y perfusión miocár-

dica10.

Desde el punto de vista clínico la función contráctil puede ser

marcadamente mejorada incrementando la precarga y disminu-

yendo la poscarga. Es difícil encontrar otras formas de disfun-

ción que respondan tan bien a la terapia farmacológica ino-

trópica.

En nuestro caso, las extensas alteraciones de la movilidad de

la pared seguido de la completa resolución, hacen que a poste-

riori y sin la demostración de una perfusión miocárdica normal,

pueda realizarse el diagnóstico de aturdimiento miocárdico. Es

importante conocer esta entidad y su evolución en la edad pe-

diátrica para el tratamiento y por presentar mejor pronóstico y

curso evolutivo que en la edad adulta.
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Angiomiolipoma renal: 
un caso de difícil 
diagnóstico

Sr. Editor:

El angiomiolipoma renal es una tumoración benigna infre-

cuente que en la infancia suele asociarse a esclerosis tuberosa1.

Esta tumoración está compuesta en proporción variable por

tejido graso maduro, vasos de pared engrosada y no muy resis-

tente y tejido muscular liso2,3. Por lo general se trata de tumora-

ciones únicas, si bien pueden ser de asiento bilateral o multifo-

cales dentro de un mismo riñón.

La sintomatología habitual suele ser dolor, masa renal, hema-

turia y depende en gran manera del tamaño del tumor, así como

su evolución y el tratamiento. El diagnóstico se basa sobre todo

en la imagen; los hallazgos característicos están fundamenta-

dos en la demostración del tejido graso que presenta unas ca-

racterísticas concretas, tanto en la ecografía como en la tomo-

grafía computarizada.

Se presenta un caso de difícil diagnóstico. Esta dificultad vino

determinada por el comportamiento atípico tanto de algunos

síntomas clínicos, como de los hallazgos clásicos de imagen.

Se trataba de una niña de 13 años sin antecedentes de interés,

que estando previamente bien presentaba, desde 4 días antes, un

cuadro de hipo intenso y persistente. En la exploración física se

palpaba una masa en hemiabdomen derecho. La exploración de la-

boratorio fue normal. No se evidenciaron antecedentes de esclerosis

tuberosa.

En la radiografía simple de abdomen efectuada a su ingreso se

apreció una masa en el área media del hemiabdomen derecho, con

desplazamiento de asas y borramiento de psoas y silueta renal

(fig. 1). La ecografía reveló una masa renal de 10 × 10 cm de ecoge-

nicidad mixta, que partía de la cara anterior del polo inferior del ri-

ñón derecho (fig. 2). La tomografía computarizada (TC) evidenció

una gran masa renal que captaba contraste de forma irregular y que

distorsionaba los grupos caliciales superior y medio (fig. 3).



Cartas al Editor

496 An Esp Pediatr 2002;57(5):488-500

La paciente fue intervenida con el diagnóstico provisional de tu-

mor maligno renal, probablemente Wilms o carcinoma de células re-

nales. En el acto operatorio se encontró una gran masa renal en polo

inferior de riñón derecho y otra tumoración de 1 cm que afectaba

al hilio del mismo riñón. Dada la extensión de la masa y la afecta-

ción del pedículo renal se practicó nefrectomía total derecha. No se

hallaron adenopatías regionales. El diagnóstico histológico de ambas

masas fue de angiomiolipoma con predominio casi exclusivo del

componente muscular y vascular y escasa presencia de tejido adi-

poso.

El angiomiolipoma renal puede ser un tumor único o múlti-

ple. Suele ser único en mujeres de edad media (80 %). En pa-

cientes más jóvenes y en niños suele asociarse a esclerosis tu-

berosa (20%). Los angiomiolipomas en asociación con esclerosis

tuberosa suelen ser múltiples y en el 10% de los casos bilatera-

les1-5. Se ha de señalar que los 3 casos infantiles publicados por

Tchaprassian et al6 y nuestra propia paciente no presentaban

asociación con esclerosis tuberosa.

Según la mayoría de los autores2-4, la clínica del angiomioli-

poma viene determinada por el tamaño de la masa, siendo 4 cm

el límite que define la presencia de síntomas, como dolor abdo-

minal o de flanco (60-80%), masa abdominal palpable (50-60%)

o hematuria (20-30%). El tamaño también es un índice evolutivo

y de pronóstico terapéutico. Así, los tumores de más de 4 cm tie-

nen mayor tendencia a crecer en los intervalos entre controles

seriados y a presentar complicaciones, como el sangrado2-5. En

ocasiones, el angiomiolipoma puede invadir estructuras vascula-

res como la vena renal, cava o aurícula derecha1,7,8.

El diagnóstico por imagen no suele ofrecer grandes dificulta-

des puesto que el tejido graso presente en el angiomiolipoma

suele detectarse bien, tanto por ecografía, donde muestra una

notable hiperecogenicidad, como por TC, donde la grasa pre-

senta valores de atenuación negativos5,6,9-11. En ocasiones, se

han descrito tumores de Wilms con un alto contenido de grasa

que pueden tener cierta similitud de imagen con el angiomioli-

poma, dato de interés para el diagnóstico diferencial12.

El control y tratamiento de estos tumores también viene con-

dicionado por el tamaño. Así, en las masas mayores o iguales a

4 cm asintomáticas o menores de 4 cm sintomáticas es reco-

Figura 1. Radiografía simple de abdomen. Masa mal
delimitada en hemiabdomen derecho que des-
plaza el marco cólico y las asas de intestino
delgado.

Figura 2. Ecografía abdominal (corte transversal). Gran
masa renal sólida, bien delimitada y de ecoge-
nicidad heterogénea.

Figura 3. TC abdominal con contraste intravenoso. Gran
masa renal anterior que capta de manera débil
y homogénea el medio de contraste. Gran dis-
torsión de la vía excretora superior. Retroperi-
toneo libre de adenopatías.
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mendable su control mediante ecografía/TC cada 6 meses mien-

tras que en las inferiores a 4 cm asintomáticas suele ser sufi-

ciente el control anual. En el caso de angiomiolipoma mayores

de 4 cm y sintomáticos se suele recurrir a la embolización del tu-

mor o la nefrectomía parcial2,4,7,13.

El interés del caso que se presenta reside básicamente en lo

atípico de alguna de sus manifestaciones clínicas, ya que, al

margen de la masa abdominal provocada por el gran angiomio-

lipoma, la paciente presentó hipo como causa de primera con-

sulta, probablemente debido a la compresión de la cúpula dia-

fragmática derecha, no apreciándose ni hematuria ni dolor. En

segundo lugar, las pruebas de imagen no indujeron al diagnós-

tico de angiomiolipoma, puesto que no se detectó la presencia

de grasa, signo cardinal en el diagnóstico de este tipo de enfer-

medad. Esto fue debido al predominio del tejido muscular y

vascular en detrimento del tejido lipoideo en el interior del

tumor.

La masa renal que ocupa fue encuadrada con fines diagnósti-

cos dentro del grupo de tumores de gran crecimiento y aspecto

no homogéneo, de los cuales el más habitual dentro de la pri-

mera infancia es el tumor de Wilms. Este tumor renal, que es el

más frecuente en la infancia entre los 2 y 5 años, no lo es tanto

en la segunda década de la vida, por lo que, dada la edad de la

paciente, se decidió ampliar el diagnóstico ofreciendo también

la posibilidad de que se tratara de un carcinoma de células re-

nales.
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Síndrome congénito 
de hiperferritinemia 
y cataratas
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Recientemente he leído con interés un artículo en la revista

que usted dirige referente a la descripción de la primera familia

española afectada de hiperferritinemia y cataratas congénita1.

Se trata de una brillante descripción, incluida el análisis mo-

lecular del gen de la L-ferritina, que los mismos autores tan bien

publicaron de manera simultáneamente en una revista hemato-

lógica2, donde refieren como “la primera familia española con

este síndrome” y bien concluyen con la reflexión que “la mayor

difusión permitirá encontrar nuevos casos entre pacientes con

hiperferritinemia o cataratas evitando exploraciones innecesa-

rias”. Curiosamente, estas premisas parece que no se han cum-

plido en este caso: ni es la primera3-8 ni habría sido honesto en

la autoadjudicación de la difusión.

Por desgracia, este artículo podría ser el reflejo de un gran

mal endémico que afectaría a muchos de los autores españoles:

“no referenciar a otros autores españoles”, con la premisa no es-

crita que “sólo lo que viene de fuera es lo bueno”, sin poder

descartar en algunos casos cierto grado de envidia o mala fe. En-

trar en una infantil disputa que “yo fui el primero” o “tú fuiste


