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PEComa, un raro tumor de células epiteloides

PEComa, a rare epithelioid cell tumor

Presentamos el caso de un paciente de sexo masculino de 62
afios, sin antecedentes patoldgicos de interés, que en 2004
acude a consulta por palparse un tumor abdominal en flanco
izquierdo, no doloroso, adherido a planos profundos. La TAC
mostrd una tumoracién de probable origen retroperitoneal de
aspecto mixoide. Ademds, detectdé un ndédulo hepatico
probablemente metastasico (fig. 1).

Se decidié llevar a cabo una reseccién quirdrgica en bloque,
asocidandose en el mismo acto operatorio una reseccién de la
cola de pancreas y una metastasectomia de la lesién hepatica
concomitante. La anatomia patolégica definitiva del tumor
demostré que era compatible con un angiomiolipoma
maligno, al igual que el nédulo hepatico extirpado. El estudio
inmunohistoquimico mostr6 resultado de positividad para
marcadores musculares tales como poliactina y vimentina,
ademas de marcadores melanociticos como HMB-45 y melan-
A, compatibles con angiomiolipoma maligno, compartiendo
todos ellos las caracteristicas inmunohistoquimicas de los
tumores de células epitelioides perivasculares (PEComas) (fig.
1). El paciente fue sometido a tratamiento quimioterdpico
adyuvante, recibiendo tan solo 2 ciclos de adriamicina
+ ifosfamida debido a toxicidad y hemorragia digestiva. En
el posterior seguimiento con TAC, se observaron multiples
metdastasis pulmonares y hepaticas estables hasta diciembre
de 2011. En dicha fecha, las TAC de control denotaron el
aumento de tamafio de una de las lesiones hepéticas, ubicada
en el segmento 1 hepatico.

Teniendo en cuenta la estabilidad del resto de las
lesiones metastdsicas y el buen estado del paciente, se
decidi6, en Comité Oncoldgico, realizar nueva intervencién
quiridrgica para exéresis de la metdstasis hepatica creciente
mas radiofrecuencia intraoperatoria del resto de lesiones
visibles macroscépicamente. Se realizé una segmentecto-
mia hepdtica de segmentos 1 y m y radiofrecuencia de
hasta 5 lesiones metastédsicas hepaticas. Nuevamente, la
anatomia patolégica mostré que se trataba de una lesiéon
hepatica de 6cm compatible con PEComa. El paciente
se fue de alta hospitalaria al 6.° dia postoperatorio sin

complicaciones, y se mantiene estable, sin evidencia radio-
légica de progresion.

En la revisiéon de la literatura a raiz de este caso nos
encontramos que los tumores PEComa fueron descritos por
primera vez en el afio 1943 por Apitz et al.”.

Posteriores estudios inmunohistolégicos, como los reali-
zados por Zamboni et al. en el afio 19962, demostraron la
positividad de dicha célula al marcador melanocitico HMB-45,
repitiéndose en los tumores de células en azicar pulmonar y
angiomiolipomas de rifién e higado. A la luz de dichos
antecedentes, sugirieron la relacién de dichos tumores y
postularon el nombre de PEComas por la morfologia epite-
lioide de las células observada en la anatomia patolégica.

La Organizacién Mundial de la Salud define los PEComas
como: «tumores mesenquimales de células epitelioides
perivasculares con una histologia e inmunohistoquimica
distintivas».?

Los PEComas estdn formados por células redondas bien
circunscritas que se disponen de forma epitelioide, con un
citoplasma eosinofilico, granular, con glucdégeno en su interior
y pleomorfismo nuclear marcado®. Su ubicacién es, en todos
los casos, en la pared de los vasos sanguineos y se componen
ademaés de una capsula fina’.

La inmunohistoquimica de los PEComas se caracteriza por
presentar positividad a marcadores tanto melanociticos, como
el HMB-45 o el melan-A, como a marcadores musculares como
la actina o la desmina®.

Los PEComas son tumores extremadamente raros que,
debido a su disposicién perivascular, pueden ubicarse casien
cualquier parte del cuerpo, existiendo descripciones en la
literatura en diversas partes del organismo, asi como afectar
a cualquier edad o sexo®”. En cuanto a su distribucién,
llama la atencién una mayor predisposicién hacia el sexo
femenino, si bien dicha afinidad no habia podido ser
comprobada estadisticamente. En nuestra revisién, llevamos
a cabo una valoracién aproximativa estadistica, gracias a la
cual podemos afirmar que dichos tumores tienen una
predileccién por el sexo femenino (p < 0,05).

* Los autores sefialamos que la informacién del manuscrito no se ha publicado en ningiin congreso, revista u otro medio de divulgacién

cientifica.
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Figura 1 - A) Pancreas residual y metastasis hepaticas. B) Tincién del tumor con melanina.

Tabla 1 - Clasificacion propuesta de los PEComas

Criterio Desarrollo Comentario
de malignidad

Benigno (evolucién favorable) < 5 cm, no infiltrante, sin alto grado nuclear ni 0 de 22 (0%) Evolucién favorable
celular, mitosis < 1/50 HPF, sin necrosis,
sin invasién vascular

Potencial de malignidad dudoso 1) Células con pleomorfismo nuclear/multinucleadas 1) 0 de 6 (0%) 1) PEComa simplastico,
(evolucién incierta) solamente (pocos casos reportados) probablemente benigno,
o 2) 2 de 17 (12%) Pero con pocos casos
2) Tamafio > a 5 cm solamente (tamafio muestral reportados
necesariamente amplio) 2) Tumores grandes deben

ser ampliamente
muestreados para
determinar caracteristicas

correctamente
Maligno (evolucion desfavorable) Dos o mas caracteristicas preocupantes (< 5cm, 12 de 17 (71%) Evolucién desfavorable
no infiltrante, sin alto grado nuclear ni celular,
tasa mitética < 1/50 HPF, sin necrosis, sin
invasién vascular).
Fuente: Folpe et al.”.
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