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Resumen Los tumores de células claras “de azucar” (CCTL) son lesiones benignas muy infrecuentes. Forman
parte de un grupo de neoplasias mesenquimales denominadas PEComas que se originan de las
células epiteloides perivasculares. Por su rico estroma vascular, suelen tener avidez por los distintos tipos
de contrastes utilizados en los estudios de diagndstico por imagenes, simulando lesiones de estirpe maligna.
Presentamos el caso de un paciente de 66 afnos con hallazgo de un ndédulo pulmonar durante la estadificaciéon
oncoldgica por adenocarcinoma de préstata al que se le realizé una segmentectomia pulmonar anatémica. El
resultado definitivo de anatomia patoldgica fue tumor de células epiteloides perivasculares (PEComa pulmonar
o tumor de células claras “de azucar”)
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Abstract PEComa of the lung

Clear cell “sugar” tumor of the lung is a rare benign tumor arising from perivascular epithelioid cells
(PECs). They belong to a group of mesenchymal neoplasms called PEComas. Although widely presumed as
benign, due to their rich vascular stroma they are usually avid for the different types of contrast agents used in
imaging studies, mimicking a malignant lesion. We report the case of a 66-year-old man in whom a solitary pul-
monary nodule was discovered during oncological staging for an adenocarcinoma of the prostate who underwent
an anatomical pulmonary segmentectomy. The final pathology result was a perivascular epithelioid cell tumor
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(pulmonary PEComa or clear “sugar” cell tumor).
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Los tumores de células claras “de azucar” (CCTL)
forman parte de un grupo de neoplasias mesenquimales
denominadas PEComas que se originan de las células
epiteloides perivasculares. Dentro de esta entidad se in-
cluyen al CCTL, el angiomiolipoma, la linfagiomiomatosis,
el linfangiomioma y un conjunto de tumores viscerales y
de partes blandas. Todas estas comparten una caracteris-
tica comun: expresar marcadores inmuno-histoquimicos
melanociticos y de musculo liso. Si bien se las considera
benignas, se han descriptos casos de malignizacion y
capacidad metastasica.

Caso clinico

Varon de 66 anos, con antecedentes de tabaquismo, fibrilacion
auricular e hipertension arterial, que fue derivado al Servicio de
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Cirugia Toréacica por hallazgo de nédulo pulmonar en estudios
de imagenes realizados durante la estadificacion oncoldgica por
adenocarcinoma de préstata (Gleason 3 + 4 = 7). En la tomo-
grafia axial computarizada se observé una opacidad nodular
de 19.8 mm, bilobulada, de margenes bien definidos, localizada
en el segmento lingular del I6bulo superior izquierdo. En la
PET-TC con 18f-colina se informé una formacién heterogénea
en la prostata con un SUV 5.6 y una imagen nodular pulmonar
bilobulada de margenes bien definidos en segmento lingular
de 19.5 mm con un SUV 5.4 (Fig. 1).

Se discutié el caso en el Comité de Tumores y ante la
imposibilidad de descartar una neoplasia primaria pulmonar
vs. lesion metastasica pulmonar del adenocarcinoma de
prodstata, se decidio realizar la reseccién pulmonar y mues-
treo ganglionar sistematico. Si bien el pulmén es un sitio
habitual de metastasis de cancer de préstata, resulta poco
frecuente que una neoplasia prostatica de pequefo tamafo
sin otro compromiso a distancia (6seo), presente una lesion
pulmonar unica. Por otro lado, morfolégicamente, no es la
imagen tipica de una neoplasia primaria de pulmén (bor-
des espiculados/irregulares). El estudio intraoperatorio del
noédulo fue informado como “positivo para neoplasia” y ante
la dificultad de definicion histolégica, se opté por realizar
una segmentectomia pulmonar anatémica (lingulectomia)
para evitar realizar una reseccién oncoldgica sub-éptima
de tratarse de un primario pulmonar y, eventualmente,
preservar parénquima, de ser una metastasis de prdstata.
El paciente tenia un examen funcional respiratorio normal
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y un performance status 0 de la clasificacion Eastern Coo- equipo automatico BenchMark-XT (Ventana-Roche) para las
perative Oncology Group (ECOG). siguientes determinaciones: HMB45: positivo focal; CD117:

El resultado definitivo de anatomia patoldgica fue: tumor de  negativo; TTF1: negativo; cromogranina: negativo; AML:
células epiteloides perivasculares (PEComa pulmonar o tumor  negativo; PAX8: negativo; NKX 3.1: negativo; CK7: negativo;
de células claras “de azucar”) de 1.4 cm (Fig. 2). El tumor no  CK 8/18: negativo; CK: negativo; CD34: positivo; sinaptofisina:
presentaba necrosis. Se realizaron técnicas de inmunomar- negativo; CD68: negativo; CD31: negativo; ERG: negativo;
cacion sobre cortes de inclusién en parafina, efectuadas en  Ki67: inferior al 1%; S100: negativo.

Fig. 1.— Estudios de imégenes en donde se observa nédulo pulmonar en radiografia de térax,
tomografia computarizada de térax y PET-TC
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Discusion

ElI CCTL es un tumor benigno muy infrecuente, descripto
por primera vez por Liebow y Castleman en 1971'. Forma
parte de un grupo de neoplasias mesenquimales denomi-
nadas PEComas que se originan de las células epiteloides
perivasculares. Se caracterizan por una morfologia epi-
telioide o fusocelular, cuyo citoplasma va desde claro a
eosinofilo, de localizacién perivascular y que coexpresan
marcadores melanociticos HBM-45 y de musculo liso. Los
principales diagndsticos diferenciales histolégicos son
con el tumor carcinoide de células claras del pulmon, el
carcinoma metastasico de células renales, el melanoma
metastasico, los tumores de células granulares, el onco-
citoma y el tumor de células acinares? 3.

La forma de presentacion habitual es como un nédulo
pulmonar solitario de bordes bien definidos en un paciente
asintomatico. Por su rico estroma vascular, suele tener un
intenso realce tras la administracion de contraste endove-
noso en la tomografia computarizada y ser hipermetabdli-
cos en los estudios de PET-TC, generando un importante
problema diagnodstico, ya que suele interpretarse como
una lesién con alto pre test de malignidad*®.

A pesar de ser considerado un tumor benigno, estan
descriptos casos de malignizacion con aparicién de
metastasis afios después de la reseccion del primario
pulmonar?s. Existen ciertas caracteristicas que podrian
considerarse como factores de riesgo de malignizacion.
Estos son: tamafo mayor a 2.5 cm, presencia de necrosis,
indice mitético de >1 por 50 campos de gran aumento
(> 1/50 HPFs) y la atipia nuclear? 8.

Fig. 2.— A-C: Hematoxilina-eosina 4x, 10x y 40x. D: Inmunohistoquimica HMB-45
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La reseccion quirdrgica es el tratamiento de eleccion
para esta entidad y no se recomienda tratamiento ad-
yuvante®. Al tratarse de una afeccion muy infrecuente y
simular una lesiéon maligna en los estudios de diagndstico
por imagenes, la decision del tipo de reseccién pulmo-
nar a realizar va a depender de cada cirujano. Creemos
que una reseccion segmentaria con margenes libres es
suficiente para controlar la enfermedad. Por el potencial
riesgo de malignidad, el seguimiento debe hacerse a largo
plazo, sobre todo aquellos que presenten algun factor de
riesgo histologico.

En conclusion, el tumor de células claras pulmonar es
un tumor muy infrecuente, benigno, que suele generar un
problema al momento de plantear diagndsticos diferen-
ciales por su capacidad de comportarse como una lesion
maligna en los estudios por imagenes.
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