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La Esclerosis Tuberosa es una patologia poco frecuente, con una prevalencia
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Paciente femenino de 26 anos de edad con diagnéstico de esclerosis

tuberosa desde los 5 anos de edad, caracterizada por angiofibromas faciales
y lesiones cutaneas hipopigmentadas (Figura 1 y 2). Se presenta a nuestro
servicio con embarazo de 32 semanas de gestacion con disnea progresiva de
2 dias de evolucion la cual se exacerbo, se recibe con saturacién de 60%, al
no mejorar condiciones respiratorias, se decide su ingreso de urgencia y pasa
a quiréfano para interrupcion del embarazo via abdominal, mediante
anestesia general. Se obtiene reciéen nacido Unico, en paro
cardiorrespiratorio (se intuba, se dan 2 ciclos de RCP, y revierte) con peso de
1,980 grs, APGAR 1/6, CAPURRO 32 SDG, pasa a UCIN. Sin eventualidades

de 1 de cada 5000 a 10000 nacidos vivos. Es una enfermedad genética,
autosémica dominante que tiene expresividad variable y que se caracteriza
por la presencia de hamartomas en multiples o6rganos de diferentes
sistemas (piel, cerebro y corazén). Es causada por mutaciones en los genes
TSC1 locus 934 y TSC2 locus 16p13."

El angiomiolipoma es un tumor renal benigno relativamente infrecuente,
con incidencia aumentada en pacientes con esclerosis tuberosa. El estado de
gravidez es una condicion que puede agudizar la sintomatologia ante

tumores renales previamente silentes, por lo que su diagnéstico vy
tratamiento se torna mas complejo en el embarazo. 2

FIGURA 1: Foto de rostro de la embarazada. Se observan multiples
papulas cupuliformes de 2 a 5 mm de diametro, distribuidas de forma
bilateral y aleatoria en mejillas, pared nasal, con tendencia
a concentrase en zonas adyacentes a surcos nasogenianos
(angiofibromas Faciales).

FIGURA 2: Foto de miembro inferior izquierdo. Se observa area
hipopigmentada de bordes irregulares (macula hipopigmentada).

Reportar el caso de una gestante con diagnodstico de esclerosis tuberosa, con
agudizacion de sintomatologia de tumores renales. Al tratarse de una
enfermedad poco frecuente, damos a conocer el abordaje diagndstico
multidisciplinario, resultando con evolucion satisfFactoria de la misma.

durante el transquirudrgico, con un sangrado aproximado de 350ml; continua
bajo ventilacién mecanica asistida con deterioro multiorganico pasa unidad
de cuidados intensivos.

Figura 3: Evidencia de masa abdominal mediante USG.

Debido a que presenta disminucidon progresiva de la hemoglobina se decide
realizar ultrasonido abdominal en el cual se reporta masa en cuadrante
superior derecho de aproximadamente 10x10 cms (Figura 3); posteriormente
se realiza tomografia abdominal en la que se reporta rinones aumentados de
tamano con tumoraciones solidas, bilaterales que refuerzan al contraste,
compatible con angiolipomas (Figura 4 y 5); Debido a los hallazgos clinicos e
imagenoldgicos se realiza diagnoéstico de sindrome de Wunderlich. La
paciente fue abordada de manera multidisciplinaria por los servicios de
ginecologia y obstetricia, medicina interna, terapia intensiva, hematologia,
reumatologia y cardiologia.

FIGURA 5: TAC ABDOMINO-PELVICA CONTRASTADA
(CORTE AXIAL).

FIGURA 4: TAC ABDOMINO-PELVICA CONTRASTADA
(CORTE CORONAL).

Se egresa a los 72 dias de estancia intrahospitalaria, y continua en
seguimiento por dichos servicios, con evolucion clinica satisfactoria.

La asociacion de angiomiolipoma, esclerosis tuberosa y embarazo es
infrecuente. Estos tres Factores se asocian con mayor riesgo de
complicaciones. El manejo aunque discutido, se centra en el pronto
diagnostico y la minima invasion. El manejo expectante puede ejercerse en
virtud de lo posible, si el paciente permanece estable.
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