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Caso clinico

> Q.40 anos
» MC (2004): masa abdominal
» AP: no fumadora

> 10-5-04

- Ecografia: masa solida en rinon der (16x20x13 cm)
- TC: masa de 20 cm diamt

- Angiografia: gran masa hipervascularizada renal

» 31-5-04: Embolizacion de arteria renal

» 2-06-04: Nefrectomia radical ampliada
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Proliferacion:

» morfologia
epitelioide

> Atipia celular

» Necrosis
(embolizacion)

» Tamano



Dx diferencial

e Carcinoma renal
* Metastasis: melanoma, otros
* Otros: Angiomiolipoma epitelioide
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DX

» Angiomiolipoma epitelioide (18 cm)

»> 2009:

Eco: LOE hepatica

TC: lesion hepatica de 9 cm que ocupa gran
parte del LHD. Pequenos nodulos pulmonares
y masas hiliares bilaterales muy
vascularizadas



Biopsia hepatica

H&E CK AE1-AE3






DX

» Angiomiolipoma epitelioide
(metastasis — 2 primario)
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Angiomiolipoma

AML
epitelioide

» Tumor mesenquimal mas
frecuente del rindn

(0,10% - 0,22% )

120 casos (2011)

» Células
fusocelulares/epitelioides
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Parece un carcinoma

Maligno 50%
32% ET
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Criterios de malignidad en AML
epitelioides

Asociacion con ET

AML sincronico

Extension extrarrenal

Tamafo > 7 cm

Necrosis

Patron de crecimiento carcinoma like

Nese N. Pure Epithelioid PEComas.
Am J Surg Pathol 2011 (feb) 35:161-76



Esclerosis
Tuberosa

% PEComas

AML
extrarrenales

AML
epitelioides

_

Folpe A. Perivascular epithelioid cell neoplasms:
pathology and pathogenesis. Hum Pathol 2010;1-



Células
Epitelioides

Perivasculares Tum de pulmén de cél

clara en “azucar’

Tumor
miomelanocitico del
ligamento falciforme

AML epitelioide

PEComas

Otras localizaciones:
Utero, pulmon, rindn, higado, ureter

Nese N. Pure Epithelioid PEComas.
Am J Surg Pathol 2011 (feb) 35:161-76
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Epitelioides

Fusiformes
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Mutacion TSC1/2

TSC1/2

Hamartina / Tuberina

/

Tum de pulmdn de
cél clara en “azucar”

AML
epitelioide

Tumor miomelanocitico del
ligamento falciforme

—

Folpe A. Perivascular epithelioid cell neoplasms. Hum Pathol (2010)

41;1-15



En condiciones normales
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mTOR: proteina diana de la rapamicina en mamiferos
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Rapamicina (Sirolimus)
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Regresando a la px...

» Tto con sirolimus (Rapamune)
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Conclusiones (1)
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Carcinoma renal

Angiomiolipoma

epitelioide (PEComal!)
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Conclusiones (2)

Otros ejemplos de terapia dirigida a via molecular alterada

Neoplasia Proteina alterada . Tto
GIST C-KIT/PDGFRA Imatinib (Gleevec®)
Pulmoén EGFR Gefitinib, erlotinib
Mama, estdmago ERB-B2 Trastuzumab
Topo2A Rta antraciclinas
PEComas mTOR Rapamicina
Linfoma B CD20 Rituximab

Cancer de colon K-RAS Rta a cetuximab



Conclusiones (3)

Niveles del dx anatomopatologico

Dx macroscopico Microscopico Inmunohistoquimica
Molecular
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