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Tumor de celulas epitelioides perivasculares

(PEComa) hepatico

Perivascular epithelioid cell tumour (PEComa) of the liver

Los PEComas (PEC) se han definido como tumoraciones de
origen mesenquimal caracterizadas histolégicamente por la
proliferacién de celulas epitelioides perivasculares y por la
capacidad de coexpresar marcadores inmunohistoquimicos
melanociticos (HBM-45 y Melan-A) y musculares (actina y
desmina)®.

En este marco se han incluido entidades clinicas como
angiomiolipomatosis (AML), linfangioleiomiomatosis (LGM),
tumores de células claras sugar del pulmén (CCST), més un
grupo de tumores infrecuentes que han sido descritos con
diferentes nombres: «tumor miomelanocitico de células
claras del ligamento falciforme o ligamento Teres», «sarcoma
abdominopelviano de células epitelioides perivasculary, «tu-
mor primario extrapulmonar de células claras sugar», entre
otros. Hoy en dia, el término PEC se utiliza para referirse a
estas lesiones que no son AML ni LGM o CCST. Se han
relacionado con la esclerosis tuberosa (ET).

Presentamos el caso clinico de una mujer de 32 afios sin
antecedentes de interés, en estudio por pélipos vesiculares y
molestias mantenidas en HD de 2 afios de evolucién.
Exploracién fisica, anodina. Normalidad en los parametros
analiticos, perfil hepatico, marcadores virales y tumorales.
Ecografia abdominal (ECO): lesién ocupante de espacio (LOE),
hiperecogénica de 3,6 cm. Tomografia computarizada (TC) con
contraste: LOE de 55x3,8cm en el segmento VII con
captacién de fase arterial y centro hipodenso. Resonancia
magnética (RM): LOE de 5x4x3cm en el segmento VII
compatible con adenoma (fig. 1). Con dicho diagndstico, la
paciente fue intervenida mediante segmentectomia del VII,
sin incidencias. Fue dada de alta al quinto dia postoperatorio
sin complicaciones.

El estudio anatomopatoldgico revel6 que se trataba de un
tumor de células epitelioides perivasculares, con positividad

en los estudios inmunohistoquimicos para marcadores me-
lanociticos (HBM-45) y musculares (actina) y negatividad para
desmina y S-100.

En 1996, Zamboni et al®> acufiaron el término PEComa
para definir neoplasias producidas por células epitelioides
perivasculares. La OMS, en 2002, admitié el término PEComa
definiéndolo como «neoplasias mesenquimales compuestas
por células epitelioides perivasculares con caracteristicas
histolégicas e inmunohistoquimicas»?.

Los PEC han sido descritos en multiples localizaciones:
ligamento falciforme, yeyuno, rifién, vulva, prostata, etc. La
mayoria se ha descrito en el ttero (38%); en el higado es

Figura 1 - . Resonancia magnétcica: en T2, corte axial, masa
en segmento VII que se comporta de forma hiperintensa.
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Tabla 1 - Revisidn en la literatura de PEC hepaticos

Autor Edad Sexo  Localizacién  Tamafio  BP Metastasis Seguimiento
Tsui (1999) 56 Varén LHD 6,5cm No No 2 afios
Tsui (1999) 37 Mujer LHD 3cm No NE NE
Tsui (1999) 471 Mujer LHD 9cm No No 4 afos
Tsui (1999) 46 Mujer LHD 12,5cm No No 12 afios
Tsui (1999) 41 Varén NE 6cm No NE NE
Yamasaki (2000) 30 Mujer LHD 3cm No No 1 afio
Dalle (2000) 70 Mujer LHD 26cm Si Si, hepaticas y 5 afios y 7 meses déspues del
abdominales TTQ
Parfitt (2006) 60 Mujer LHD 14cm Si Si, varios érganos 9 afos
Svajdler (2007) 55 Mujer NE NE NE NE NE
Rouquie (2007) 67 Mujer LHI 9cm Si No 2 afios
Song Hua (2007) 67 Mujer Caudado 6cm No No 1 afio
Song Hua (2007) 56 Mujer LHI S5cm No No 1 afio
Larbcharoensub 31 Mujer LHD 1,8cm No No 6 meses
(2007)
Pavia (2008) 51 Mujer LHI 0,8cm No No 25 meses
Sanchez (2008) 32 Mujer LHD 4cm No No 6 meses

LHD: 16bulo hepdtico derecho; LHI: 16bulo hepatico izquierdo; NE: no encontrado; TTQ: tratamiento quirdrgico.

excepcional, con sélo 14 casos en la literatura. Son mas
frecuentes en mujeres; alcanza el 86,6% en esta serie; con una
media de edad de 49 (intervalo, 30-70) afios (tabla 1). En
ningun caso se asoci6 ET.

La presentacién clinica varia desde asintomaticos, por lo
que es un hallazgo incidental®, hasta molestias e incomodiad
en el hipocondrio derecho y en forma de abdomen agudo®.

A pesar del avance en las técnicas de imagen, el grado de
error diagnéstico es mayor del 90% en esta serie. La ECO, la TC
y la RM son los principales métodos de imagen utilizados. La
TC con contraste muestra masas heterogéneas realzadas en
fase arterial. En la RM, en T1 observamos masas hipointensas
y en T2, se comportan de forma hiperintensa, al administrar
contraste con gadolinio se muestran con rdpida homogenei-
zacioén en fase arterial.

Sélo Dalle et al®, Parfitt et al' y Rouquie et al’ utilizaron
biopsia percutanea, pero aport6 un diagnéstico erréneo (hepa-
tocarcinoma, AML, metdéstasis de tumor adrenal, etc.) en los
primeros dos casos y fue negativa en el tltimo. Dudamos de su
rentabilidad para el diagnéstico preoperatorio.

Entre los diagnésticos diferenciales encontramos: HCC,
hiperplasia nodular focal, hemangioma, adenoma, metastasis
de tumores endocrinos y renales, etc.

Con los datos expuestos, afirmamos que hay grandes
dificultades para realizar un diagnéstico preoperatorio co-
rrecto.

Histéricamente, se ha considerado que el comportamiento
de los PEC es benigno; sin embargo, hemos encontrado casos
malignos, tanto en forma de recidiva local como metéstasis a
distancia en diferentes localizaciones, como utero, tejidos
blandos, base craneal, etc. Parfitt et al* muestran una paciente
con tumor hepdtico, con metdastasis pulmonares, en vejiga,
péncreas y tejidos blandos después de 9 afios del primario, y
Dalle et al® presentan un caso de progresién local, metastasis
abdominales y pulmonares tras 5 afios del primario.

El seguimiento de estos pacientes nos plantea graves
problemas, por un lado, la falta de conocimiento de su

comportamiento biolégico, como en el caso de Parfitt et al’, y
por otro lado, la falta de protocolos y criterios firmes para
identificar a los potencialmente malignos.

Algunos autores han encontrado parametros relacionados
con recurrencia local o la presencia de metastasis a dis-
tancias, como: a) tamafilo >7-8cm; b) necrosis, y ¢) indice
mitdtico >1/50 HPF (high power field). Otros han referido una
serie de hallazgos histolégicos que indican malignidad:
«crecimiento infiltrativor, «hipercelularidad» y «marcadores
de pleomorfismo» y «atipia nuclear»®.

El tratamiento estadndar es la cirugia, tanto para el primario
como para la recurrencia local o de metdstasis a distancia,
con mérgenes de reseccién libres®. En enfermedad localmente
avanzada, recidiva local o metéstasis a distancia se han
utilizado terapias combinadas de cirugia, radioterapia, qui-
mioterapia (vincristina, actinomicina D o ciclofosfamida)'®
y/o inmunoterapia (interferdn alfa) con resultados dispares.

Se necesita disponer de criterios claros que indiquen
malignidad en estos tumores, ademdas de un seguimiento
muy a largo plazo aun en aquellos con histologia de
benignidad.
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Diferencias entre varones y mujeres en la percepcion
del tratamiento del dolor posquirargico

Male/female differences in the perception of treatment for

post-surgical pain

Recientemente se ha puesto de manifiesto la amplia variabi-
lidad (tanto en los registros clinicos como en las pautas y
protocolos que se aplican) entre hospitales de nuestro pais en
el abordaje del dolor’. Sabemos que ademas de las diferencias
atribuibles a la practica clinica, hay una gran variabilidad
personal en la percepcién del dolor, variabilidad que se
atribuye, entre otros, a factores psicosocialesZ.

En el diagndstico y el tratamiento del dolor se han descrito
diferencias en funcién de que el paciente sea varén o mujer. Por
un lado, debidas a la percepcién del estimulo doloroso®* y, por
otro, al denominado sesgo de sexo en el esfuerzo terapéutico,
que incide en un abordaje desigual en el tratamiento del dolor
entre varones y mujeres>®, muchas veces inadvertido, tanto
para los profesionales como para los pacientes’.

En el caso concreto de la cirugia, es habitual encontrar que
las mujeres refieran mas dolor que los varones® (estas
diferencias son un factor de confusién en los ensayos con
analgésicos®). En esta ocasién, nos planteamos analizar,
dentro de los estudios de opinién de pacientes que venimos
realizando, si hay diferencias en la percepcién de la eficacia
del tratamiento del dolor entre varones y mujeres.

Para llevar a cabo el estudio se pregunté a un total de 9.271
pacientes, tras el alta hospitalaria, si habian recibido un
tratamiento suficiente para reducir su dolor. Respondieron
4.710 (50,8%) pacientes quirtrgicos y 4.561 (49,2%) de medi-
cina. Adicionalmente, respondieron 2.520 pacientes de cirugia
mayor ambulatoria (CMA).

Mediante la prueba de la %2, con correccién de Yates para
tablas 2 x 2, analizamos, en las respuestas de los varones y las

mujeres, las posibles diferencias en la intensidad del esfuerzo
terapéutico. Mediante regresion logistica se identifica en qué
medida las diferencias de sexo, edad o complejidad atendida
en el centro hospitalario (diferenciando entre centros de
referencia y hospitales de area) se relacionan, en cada
modalidad de atencién, con la percepcién del paciente del
tratamiento para su dolor.

El 45,3% de los pacientes quirtrgicos (tanto en el caso de
cirugia con ingreso como de CMA) y el 49,9% de los de
medicina que contestaron a la encuesta eran varones. Un 42%
de los pacientes quirdrgicos tenian mas de 60 afos. El 31,6%
de los pacientes de CMAy el 57,4% de los ingresados en planta
de medicina también tenian més de 60 afios. El perfil de
quienes respondieron es similar al de los que recibieron el
alta en estos mismos centros.

La mayoria de los pacientes de cirugia y medicina informan
que el tratamiento para reducir el dolor fue eficaz. Sélo el 2,1%
de los pacientes quirtirgicos, el 5,4% de los de CMAy el 3,5% de
los de medicina afirmaron recibir un tratamiento insuficiente
para su dolor. Ahora bien, en unidades de cirugia fue mas
frecuente que fueran mujeres quienes consideraran ineficaz el
tratamiento para su dolor (el 74,5% de las mujeres frente al
25,5% de los varones; 32 = 7,07; p = 0,008). En cambio, en CMA el
porcentaje de quienes dijeron no recibir un tratamiento eficaz
para su dolor fue similar entre mujeres (57,1%) y varones (42,9%)
(x> = 0,01, p = 0,91). En la planta de medicina el porcentaje de
mujeres y varones que afirmaron no recibir un tratamiento
eficaz para su dolor también fue similar (el 51,4% de las mujeres
frente al 48,6% de los varones; x> = 0,02; p = 0,962).
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