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Resumen

Introduccion: El PEComa hepético son tumores que muestran diferenciacion de células epitelioides
perivasculares. Escasamente publicado en laliteratura su manejo se basa en pequefias series de casos.

Caso clinico: Presentamos un caso de unamujer de 74 afios con hallazgo casual de lesion hepatica en
ecografiaabdominal sin clinica. Se realiza estudio de imagen con TC abdominal con contraste intravenoso
que informa de lesién focal de 24 mm en S4b, redondeada, de bordes lobulados, hipodensa en fase portal, con
real ce periférico. También describe un nédul o suprarrenal izquierdo de 13 mm compatible con adenoma. En
laRM hepéticala masa de 35 mm de didmetro exofitica, redondeaday de bordes bien definidos, que
comprime el ligamento falciforme. En estudio dindmico presenta hipervascularidad arterial con lavado
progresivo en fase venosay tardias. Labiopsia de lalesién hepética con resultado de neoplasia endocrina de
posible origen suprarrenal. Se completa estudio con PET-TAC que sugiere malignidad de la lesién hepética.
Con estos resultados se decide intervencion quirdrgica encontrando tumor hepético en segmento 1Vb de
consistencia blanday vascularizado. Se realiza tumorectomiay se manda muestra paraanalisis

anatomopatol 6gico intraoperatorio, siendo el resultado compatible con lesion proveniente de la glandula
suprarrenal. Se decide realizar suprarrenalectomia. El resultado anatomopatol 6gico final corresponde auna
neoplasia constituida por células epitelioides de citoplasma amplio eosindfilo granular, vacuolado con niicleo
redondeado con nucleolo y pleomorfismo moderado-leve que respeta limites quirdrgicos. Compatible con
PEComa probablemente benigno con criterios favorables. El estudio inmunohistoquimico de laneoplasia no
expresa marcadores hepéticos (Arginasa 1 negativa) ni marcadores epiteliales (AEL/AE3 y BerEp4d
negativos). No marcadores de GIST (CD117 y DOGL negativos). LaneoplasiaexpresaMelan A y los
marcadores de vasos sanguineos son negativos (Desmina, CD34 negativos). Lesion suprarrenal benigna.
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Discusion: Los PEComas son un grupo raro de neoplasias, distinguidas por células de apariencia epitelioide,
de disposicion perivascular, que expresan marcadores miogeénicos y melanociticos. Afectan
predominantemente a mujeres en la quinta década de lavida. Su localizacién més frecuente es genital
seguido de aparato genitourinario, tracto gastrointestinal y retroperitoneo. También se ha descrito su
asociacion a esclerosis tuberosa. La mayoria de los PEComas exhiben caracteristicas benignas, pero se han
informado PEComas agresivos que muestran un crecimiento potencialmente invasivo con potencial maligno
y riesgo de metastasis. La transformacidén maligna es mas probable en tumores mayores de 5 cm, con patron
de crecimiento infiltrativo, alta atipia nuclear, alta actividad mitéticay evidencia de necrosis. Los PEComas
muestran en el TC en fase arterial unaintensa saturacion de los vasos en la periferiadel tumor, con una
marcada disminucion de la cantidad de contraste en las fases portal y tardia. En los estudios de RM en lafase
T1 unaintensidad significativa, mientras que disminuye laintensidad en T2. El tratamiento de eleccién para
estos pacientes es la escision quirldrgica de lalesién, que en e caso de tumores benignos es suficiente. En el
caso de PEComas malignos diseminados se recomienda quimioterapiatras la cirugia, siendo en algunos casos
efectivo el uso de inhibidores de mTOR.
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