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PALABRAS CLAVE Resumen

Tumor de células Introduccion: La célula perivascular epiteloide (PEC) es un tipo celular constante presente en
perivasculares un grupo de tumores que incluyen el angiomiolipoma, tumores «de azlcar» de células claras
epiteloides; pulmonares y de sitios extrapulmonares, linfangioleiomiomatosis, entre otros. Las caracteristi-
Oseo; cas de la PEC incluyen: apariencia epiteloide con citoplasma claro agranular, un nicleo central
Tibia redondo a oval y un nucléolo discreto ademas de expresar marcadores inmunohistoquimicos

Unicos. Unicamente han sido descritos 11 casos de presentacion 6sea primaria desde su primer
reporte en 2002.

Objetivo: Presentar el caso de un tumor de células perivasculares epiteloides 6seo primario.
Reporte de caso: Varon de 24 aios de edad con dolor de un ano de evolucion y lesion litica
de tibia proximal derecha y extension a partes blandas. Diagnostico histologico de tumor de
células perivasculares epiteloides 6seo e inmunohistoquimica negativa.

Resultados: Seguimiento de 2 afos después del tratamiento con quimioterapia adyuvante
(epirrubicina/cisplatino) y de la reseccion en bloque; el paciente se encuentra libre de enfer-
medad.

Conclusiones: Este es el primer caso de tumor de células perivasculares epiteloides dseo pri-
mario reportado en Latinoamérica. No encontramos los marcadores inmunohistoquimicos y
creemos que esto puede deberse a variaciones étnicas no descritas.
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Tibial perivascular epithelioid cell tumour (PEComa). A case report and literature
review

Abstract

Introduction: Perivascular epithelioid cell (PEC) is a cell type constantly present in a group
of tumours including angiomyolipoma (AML), clear-cell «sugar» tumour (CCST) of the lung and
extrapulmonary sites, lymphangioleiomyomatosis (LAM), and clear-cell tumours of other ana-
tomical sites. It has morphologic distinctive features: epithelioid appearance with a clear to
granular cytoplasm, a round to oval, centrally located nucleus and an inconspicuous nucleo-
lus. Immunohistochemically, PEC expresses myogenic and melanocytic markers. Eleven cases

Objective: To report a case of primary bone perivascular epithelioid cell tumour.

Case report: 24 year-old male presented with pain. X-ray revealed an osteolytic lesion at right
proximal tibia with soft tissue extension. Evaluation of slides identified a bony perivascular
epithelioid cell tumour without immunohistochemical study confirmation.

Results: Patient was treated by surgical excision and adjuvant chemotherapy (epirubi-
cin/cysplatin). After two years of follow-up the patient remains disease free.

Conclusions: This is the first-case report in Latin America. Immunohistochemical stains were

negative and we believe it may be due to non-described ethnic variations.

Bone;
Tibia
of primary bone PEComa presentation have been described since 2002.
© 2018 SECOT. Published by Elsevier Espana, S.L.U. All rights reserved.
Introduccion

La célula perivascular epiteloide (PEC) es un tipo celular
constante presente en un grupo de tumores que incluyen
el angiomiolipoma (AML), tumores «de azlcar» de células
claras pulmonares y de sitios extrapulmonares, linfangio-
leiomiomatosis, tumor melanocitico de células claras del
ligamento falciforme/ligamento redondo y tumores raros de
células claras de otros sitios anatomicos'.

Las PEC fueron descritas por primera vez por Apitz en
19432; y Masson las reporté como un «mioblasto anormal»
en AML renal en su libro>. Sin embargo, el término
«célula perivascular epiteloide» fue acufado por Bonetti
et al. en referencia a lesiones epiteloides con citoplasma
claro/acidofilo y distribucion perivascular®.

Las caracteristicas distintivas de la PEC incluyen la apa-
riencia epiteloide con citoplasma claro agranular, un nicleo
central redondo a oval y un nucléolo discreto. Esta exhibe
marcadores inmunohistoquimicos miogénicos y melanociti-
cos tales como HMB45, HMSA-1, MelanA/Mart 1, Mitf, actina
y raramente desmina y se relacionan con esclerosis tube-
rosa. Existen dudas acerca de la histogénesis de los tumores
de células perivasculares epiteloides de la definicion de AML
epiteloide y de la identificacion de criterios histologicos de
malignidad'>.

La Organizacion Mundial de la Salud ha definido el
tumor de células perivasculares epiteloides (PEComa) como
un «tumor mesenquimatoso compuesto de células peri-
vasculares epiteloides con caracteristicas histologicas e
inmunohistoquimicas distintivas». Actualmente el PEComa
es una entidad ampliamente aceptada. Sin embargo, algunos
autores dudan de la existencia del PEComa como un tumor
distintivo'.

Los PEComas son considerados tumores ubicuos y han sido
descritos en diferentes organos, tales como: rifodn, vejiga,

prostata, Utero, ovario, vulva, vagina, pulmon, pancreas e
higado mayoritariamente. Raramente se han descrito en el
hueso, entre otros sitios anatdomicos menos frecuentes’.

Caso clinico

Se obtuvo el consentimiento informado del paciente y no
se cuenta con datos que hagan capaz la identificacion del
sujeto.

Varén de 24 anos de edad con diagnostico histologico de
PEComa, manifestado por dolor y aumento de volumen en la
tibia proximal derecha de crecimiento progresivo, de un ano
de evolucién. El paciente no tuvo historia médica familiar o
personal con antecedentes de importancia, y los examenes
de laboratorio se encontraron en los limites normales. No se
identificaron alteraciones de metabolismo del calcio.

En las radiografias convencionales (fig. 1) se encuentra
una lesion litica epifisiometafisaria de la tibia proximal dere-
cha, sin reaccion peridstica y con extension a partes blandas
en la region anteromedial y posterior de la pierna.

Como parte del protocolo de estudio en el paciente con
sospecha de tumor 6seo se realizd biopsia incisional, donde
se reportd la presencia de neoplasia maligna de células
claras de aspecto epiteloide cohesivas dispuestas alrede-
dor de los vasos, con citoplasma claro granular y nucléolo
prominente (morfologia de PEComa) (fig. 2). El estudio de
inmunohistoquimica reporté: citoqueratina 8/18 (-), anti-
geno de membrana epitelial (-), HMB 45 (-), PAX-2 (-),
antigeno de carcinoma renal (-), actina de musculo liso (-),
factor de transcripcion de microftalmia (-), S-100 (-), CD
99 (-), Melan A (-), PAX-8 (-), CD 117 (-).

El paciente siguid con tratamiento de quimioterapia
neoadyuvante con epirrubicina/cisplatino por 3 ciclos con
adecuada respuesta (necrosis tumoral >90%), por lo que
se realizo reseccion en bloque de la tibia proximal con
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Figura 1
blandos.
Fuente: archivo clinico.

Figura 2 Corte histopatologico. A. Se observan mantos de
células epitelioides con citoplasma de predominio granular,
nlcleo central hipercromatico y nucléolo prominente alrededor
de espacios vasculares. Areas de hemorragia. Hematoxilina-
eosina x 20. B. Se observan mantos de células epitelioides
de citoplasma claro y en algunas vacuolado, con nucleo
hipercromatico central, alrededor de los espacios vasculares.
Hematoxilina-eosina x 40.

Fuente: archivo clinico.

Radiografias simples Se aprecia lesion litica metaepifisaria proximal excéntrica medial de la tibia, con extension a tejidos

margenes amplios (fig. 3) y reconstruccion esquelética con
protesis tumoral (GMRS Stryker proximal tibia, cementada,
Mahwah, NJ) (fig. 4). El estudio patoldgico de la pieza
quirtrgica reporto necrosis tumoral del 98% y cambios pos-
quimioterapia.

A los 24 meses de seguimiento el paciente continla vivo,
sin datos de enfermedad tumoral y sin complicaciones agre-
gadas.

Discusion

El PEComa primario 6seo no es comun, y se han reportado
pocos en la literatura®. En la tabla 1 se enumeran los casos
que han sido reportados hasta el momento®'2,

Nosotros reportamos el caso nimero 12 de PEComa pri-
mario 6seo desde la primera descripcion hecha por Insabato
et al. en 2002°, y el tercero en la tibia proximal. Este
tiende a involucrar los huesos largos de las extremidades
en esta presentacion, y el dolor es la caracteristica de
presentacion mas comun, seguido por fractura patologica
y tumor?®, los cuales han sido encontrados igualmente en
nuestro paciente.

El caso que nosotros reportamos es consistente con el
sitio de afeccion, las caracteristicas histopatologicas cla-
sicas descritas para el PEComa: células claras epiteloides
con citoplasma claro granular, nucléolo prominente y dispo-
sicion de estas células alrededor de los vasos. Sin embargo,
el reporte de inmunohistoquimica no arrojo resultados
positivos para los marcadores habitualmente encontrados
en esta estirpe tumoral: MelanA, actina de musculo liso y
HMB-45.

La histogénesis y la contraparte normal/fisioldgica de
las PEC son desconocidas, pero se han propuesto algunas
hipdtesis. Una de estas hipotesis es que las PEC derivan de
células no diferenciadas de la cresta neural que expresan el
fenotipo dual de muUsculo liso y melanocitico; una segunda
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Figura 3  Pieza quirdrgica.
Fuente: archivo clinico.

Figura 4 Radiografias en el posquirtrgico inmediato. Megaprotesis de rodilla.
Fuente: archivo clinico.

hipotesis es que las PEC tienen un origen mioblastico, pericitico'. Por otro lado, al menos focalmente, las células
muscular liso con una alteracion molecular que provoca la tumorales de PEComa se ordenan estrechamente alrededor
expresion de melanogénesis y marcadores melanociticos; de los vasos, y en algunas ocasiones parecen comprometer
una tercera hipotesis es que las PEC tienen un origen la pared muscular de los vasos sanguineos’.



Tabla 1 Caracteristicas clinicas de 12 PEComa 0seos primarios

Autor Afo Seguimiento Estatus  Sexo/edad Historia  Sitio Extradseo Radiografias Histologia Inmunohis- Compor- Trata- Recurrencia
toquimica tamiento miento
Insabato 2002 12 meses VSAT M/30 Dolor, Tibia No Osteolitico  Células HMB45 (+) Benigno Reseccion No
et al. tumor proximal epiteloi- en bloque
(un caso) 6 meses des
Lian 2008 3 meses VSAT F/52 Dolor, Fibula No Osteolitico  Células HMB45 (+),  Maligno Reseccion No
etal.® tumor proximal epiteloi- CD10 (+) en bloque
(un caso) 5 meses des
Righi 2008 F/92 - Fibula No Osteolitico  Células HMB45 (+), - Reseccion
etal.” proximal epiteloi- CD10 (+) en bloque
(un caso) des
Torii 2008 M/28 Dolor, 6.2 No Osteolitico  Células HMB45 (+), Potencial Reseccion
etal.? pocos costilla epiteloi- actina (+) maligno en bloque
(un caso) anos des
Yamashita 2010 12 meses VCAT M/35 Dolor, T7 Si Osteolitico  Células HMB45 (+),  Maligno/ QT/RT Si
etal.® debilidad epiteloi- actina (+), metastasis
(3 casos) de des, Melan-A (+)
piernas fusiformes
bilateral
2010 34 meses VSAT F/39 Dolor Tibia Si Osteolitico  Células HMB45 (+),  Benigno Reseccion/RT No
proximal epiteloi- actina (+),
des, melan-A (+)
fusiformes
2010 36 meses VSAT F/48 Dolor Tibia Si Osteolitico  Células HMB45 (+), Potencial Reseccion Si
distal fusiformes Actina (+),  maligno radical
melan-A (+)
Desy 2012 24 meses VSAT F/93 Dolor, Fibula Si Osteolitico  Células HMB45 (+) Benigno Reseccion No
etal. 0 tumor distal epiteloi- en bloque
(2 casos) 8 meses, des,
fractura fusiformes
patolo-
gica
2012 8 meses MCAT M/24 Dolor Acetabulo Si Osteolitico  Células Vimetina Maligno/ Reseccion Si
epiteloi- (+), mart- metastasis  en bloque
des 1/melan-A
fusiformes (+), desmina

(+)
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Tabla 1 (continuacion)

Autor Aho Seguimiento Estatus  Sexo/edad Historia  Sitio Extradseo Radiografias Histologia Inmunohis- Compor- Trata- Recurrencia
toquimica tamiento miento
Kazzas 2012 M/26 Dolor, L5 Si Osteolitico  Células HMB45 (+), - Reseccion
et al." radiculo- epiteloi-  S100 (+)?, marginal
(un caso) patia des TEF-3 (+)
L5S1,
tumor
2 meses
Lao 2015 42 meses M/47 Dolor, Fémur Si Osteolitico  Células HMB45 (+),  Maligno/ Curetaje, Si
et al.”? tumor distal epiteloi-  PNL2 (+), metastasis  RT/QT
(un caso) 2 anos des TFE-3 (+),
vimetina
(+), actina
(+),
CD10(+),
CD17 (+)
Técualt 2016 36 meses M/24 Dolor, Tibia Si Osteolitico  Células HMB45 (-), Benigno Reseccion No
et al. tumor proximal epiteloi- actina (-), en
(un caso) un ano des melan-A bloque/QT
(=), otros

(-)

MCAT: muerto con actividad tumoral; QT: quimioterapia; RT: radioterapia; VCAT: vivo con actividad tumoral; VSAT: vivo sin actividad tumoral.
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Folpe et al. han propuesto la clasificacion provisional
del PEComa en «benigno», «potencial maligno incierto» y
«maligno». Una asociacion significativa fue encontrada entre
el tamano del tumor mayor a 5cm, patron de crecimiento
infiltrante, alto grado nuclear, alta celularidad, necrosis y
actividad mitdtica mayor de 1/50 por campo de alto poder.
Se ha sugerido que los PEComas, teniendo 2 o mas de estas
caracteristicas preocupantes, pueden ser clasificados como
«malignos», reconociendo que la enfermedad clinicamente
agresiva puede no ser vista en todas las neoplasias malignas
histolégicamente. En nuestro caso se han cumplido los crite-
rios descritos por Folpe et al. También ha sido sugerido que
los tumores que muestran Unicamente una de estas caracte-
risticas pueden ser clasificados como teniendo un «potencial
maligno incierto»'>.

El PEComa maligno puede ser una enfermedad muy agre-
siva, llevando a multiples metastasis y muerte, tal como se
espera en los sarcomas de alto grado, y existen reportes
de que los PEComas malignos han metastatizado después
de 7 a 9 afos en sitios de afeccion primaria distintos al
hueso'.

Actualmente parece que el Unico abordaje en el trata-
miento de los PEComas en los casos agresivos es la cirugia,
ya que la radio y quimioterapia no han mostrado resultados
significativos. Sin embargo, esta informacion se deriva de
casos anecddticos y no se han implementado ensayos tera-
péuticos. Una de las dificultades obvias para llevar al cabo
este tipo de estudios es la rareza de la enfermedad’.

En nuestro caso se ha utilizado quimioterapia neoadyu-
vante debido a la poca experiencia local que se tiene en
el tratamiento de este tipo de lesiones, puesto que es el
primero que se ha encontrado en nuestro pais. Sin embargo,
puesto que se reporto por parte de patologia cambios suges-
tivos de un probable sarcoma y atipia, se decidio6 iniciar el
tratamiento con esta modalidad de terapia. Una vez revi-
sado el estudio histopatologico por el patologo experto en
tejido dseo no se encontro similitud alguna con otro tipo de
sarcomas, y fue hasta el reporte posterior a la reseccion de
la pieza quirurgica cuando se ha dado el diagnodstico defini-
tivo de PEComa una vez que se ha complementado su estudio
con inmunohistoquimica.

El pronostico del PEComa es variable y depende prima-
riamente de las caracteristicas histopatologicas'®.

Conclusiones

Este es el primer caso de PEComa 6seo primario repor-
tado en Latinoamérica. Se demostraron sus caracteristicas

clinicopatoldgicas, sin embargo no se encontraron los mar-
cadores de inmunohistoquimica, y este Ultimo punto no
concuerda con lo clasicamente descrito. Creemos que esto
puede deberse a variaciones étnicas hasta este momento no
descritas.

Nivel de evidencia

Nivel de evidencia V.
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