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Resumen

Introduccion: Los PEComas, segun la clasificacion de la OMS (2020) se definen como: “grupo
heterogéneo de neoplasias que comparten caracteristicas histologicas, inmunohistoquimicas y
moleculares comunes, y que derivan de las células perivasculares epitelioides”. Incluyen:
angiomiolipoma (AML) el subtipo mas comun, linfangiomatosis y aquellos PEComas no englobados
en los subtipos previos. También se pueden clasificar segin su comportamiento en benignos, de
comportamiento incierto y malignos segun la clasificacién de Folpe. Los PEComas son mas
frecuentes en pacientes con esclerosis tuberosa. La incidencia de PEComas hepaticos es
significativamente menor que en otros 6rganos. El diagnodstico se basa en hallazgos histopatoldgicos
y fenotipo inmunohistoquimico. Se caracterizan por presentar células epitelioides con citoplasma
eosindfilo dispuestas alrededor de vasos sanguineos. Los PEComas suelen ser positivos para
marcadores melanociticos (HMB45 y Melan-A) y de musculo liso como la actina. La evidencia actual
en cuanto a PEComas hepéticos es escasa. En 2015, Maebayashi et al. realizan la primera revision
sistematica sobre PEComas hepaticos de total de 73 casos y concluyeron que el diagndstico
radiologico era un verdadero reto.

Objetivos: Estudio multicéntrico observacional retrospectivo sobre PEComas para lograr describir
caracteristicas clinicas, preoperatorias, anatomopatoldgicas, manejo posquirirgico y pronéstico.

Métodos: Estudio multicéntrico nacional observacional retrospectivo de todo aquel paciente
intervenido y con diagndstico anatomopatologico de PEComa hepatico entre 2010-2024.

Resultados: Incluimos 22 pacientes, 21 (95,5%) mujeres con una media de edad de 54,68 afnos y
IMC medio de 24,36. Uno de los pacientes estaba diagnosticado de esclerosis tuberosa. La
localizacion fue higado derecho 16 (72,7%), izquierdo 5 (22,7%) y en 3 (13,6%) hubo afectacién
unica o combinada de 16bulo caudado. Tamafio medio: 4,27 cm, relacionado aquellos de mayor
tamano (7,2 y 9 cm) con sintomas clinicos. El diagnostico radioldgico previo fue de PEComa (1,
4,5%), hepatocarcinoma (3,13,6%), adenoma (7,31,8%), hemangioma (1,4,5%), angiomiolipoma (7,
31,8%) y metastasis hepaticas (3, 13,6%). En 7 de ellos se realiz6 biopsia preoperatoria siendo
diagnoéstica de PEComa en 6 (85,7%). La intervencion realizada fue hepatectomia menor en 14
pacientes (63,6%) y mayor en 8 (36,4%).En cuanto a la inmunohistoquimica fue positivo el estudio
para HMB45 en 19 (90,5%), Melan-A en 17 (81,0%), Actina en 13 (61,9%) y negativo para desmina
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(4) (44,4%), S100 (8) (88,9%) y Vimentina (3) (33,3%). La mediana del Comprehensive Complication
Index fue de 9, la mortalidad del 0% y la estancia media hospitalaria de 4,95 dias. El seqguimiento
medio de 49,58 meses y en los 17 con seguimiento activo no existia recidiva (77,3%). Segun la
clasificacion de Folpe, 12 fueron clasificados como benignos, 6 inciertos y 4 malignos.

Conclusiones: Hemos comprobado que el diagndstico preoperatorio de PEComa supone un reto
radiologico precisando en gran porcentaje de ocasiones de biopsia para el diagndstico diferencial. El
tratamiento quirurgico resulta eficiente pues no se han objetivado recaidas con una media de
seguimiento de 4 afos.
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