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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

años, sin antecedentes patológicos de interés, que en 2004

acude a consulta por palparse un tumor abdominal en flanco

izquierdo, no doloroso, adherido a planos profundos. La TAC

mostró una tumoración de probable origen retroperitoneal de

aspecto mixoide. Además, detectó un nódulo hepático

probablemente metastásico (fig. 1).

Se decidió llevar a cabo una resección quirú rgica en bloque,

asociándose en el mismo acto operatorio una resección de la

cola de páncreas y una metastasectomı́a de la lesión hepática

concomitante. La anatomı́a patológica definitiva del tumor

demostró que era compatible con un angiomiolipoma

maligno, al igual que el nódulo hepático extirpado. El estudio

inmunohistoquı́mico mostró resultado de positividad para

marcadores musculares tales como poliactina y vimentina,

además de marcadores melanocı́ticos como HMB-45 y melan-

A, compatibles con angiomiolipoma maligno, compartiendo

todos ellos las caracterı́sticas inmunohistoquı́micas de los

tumores de células epitelioides perivasculares (PEComas) (fig.

1). El paciente fue sometido a tratamiento quimioterápico

adyuvante, recibiendo tan solo 2 ciclos de adriamicina

+ ifosfamida debido a toxicidad y hemorragia digestiva. En

el posterior seguimiento con TAC, se observaron mú ltiples

metástasis pulmonares y hepáticas estables hasta diciembre

de 2011. En dicha fecha, las TAC de control denotaron el

aumento de tamaño de una de las lesiones hepáticas, ubicada

en el segmento II hepático.

Teniendo en cuenta la estabilidad del resto de las

lesiones metastásicas y el buen estado del paciente, se

decidió, en Comité Oncológico, realizar nueva intervención

quirú rgica para exéresis de la metástasis hepática creciente

más radiofrecuencia intraoperatoria del resto de lesiones

visibles macroscópicamente. Se realizó una segmentecto-

mı́a hepática de segmentos II y III y radiofrecuencia de

hasta 5 lesiones metastásicas hepáticas. Nuevamente, la

anatomı́a patológica mostró que se trataba de una lesión

hepática de 6 cm compatible con PEComa. El paciente

se fue de alta hospitalaria al 6.8 dı́a postoperatorio sin

complicaciones, y se mantiene estable, sin evidencia radio-

lógica de progresión.

En la revisión de la literatura a raı́z de este caso nos

encontramos que los tumores PEComa fueron descritos por

primera vez en el año 1943 por Apitz et al.1.

Posteriores estudios inmunohistológicos, como los reali-

zados por Zamboni et al. en el año 19962, demostraron la

positividad de dicha célula al marcador melanocı́tico HMB-45,

repitiéndose en los tumores de células en azú car pulmonar y

angiomiolipomas de riñón e hı́gado. A la luz de dichos

antecedentes, sugirieron la relación de dichos tumores y

postularon el nombre de PEComas por la morfologı́a epite-

lioide de las células observada en la anatomı́a patológica.

La Organización Mundial de la Salud define los PEComas

como: «tumores mesenquimales de células epitelioides

perivasculares con una histologı́a e inmunohistoquı́mica

distintivas».3

Los PEComas están formados por células redondas bien

circunscritas que se disponen de forma epitelioide, con un

citoplasma eosinofı́lico, granular, con glucógeno en su interior

y pleomorfismo nuclear marcado4. Su ubicación es, en todos

los casos, en la pared de los vasos sanguı́neos y se componen

además de una cápsula fina5.

La inmunohistoquı́mica de los PEComas se caracteriza por

presentar positividad a marcadores tanto melanocı́ticos, como

el HMB-45 o el melan-A, como a marcadores musculares como

la actina o la desmina4.

Los PEComas son tumores extremadamente raros que,

debido a su disposición perivascular, pueden ubicarse casi en

cualquier parte del cuerpo, existiendo descripciones en la

literatura en diversas partes del organismo, ası́ como afectar

a cualquier edad o sexo6–9. En cuanto a su distribución,

llama la atención una mayor predisposición hacia el sexo

femenino, si bien dicha afinidad no habı́a podido ser

comprobada estadı́sticamente. En nuestra revisión, llevamos

a cabo una valoración aproximativa estadı́stica, gracias a la

cual podemos afirmar que dichos tumores tienen una

predilección por el sexo femenino (p < 0,05).
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Inicialmente, estos tumores fueron considerados como

benignos. Sin embargo, a medida que ha avanzado su

conocimiento, se han reportado mú ltiples casos en los que

al momento del diagnóstico ya existı́a diseminación local o

metastásica5. Folpe et al. observaron que los factores más

influyentes en el pronóstico de los PEComas son: un tamaño >

5 cm, un gran nú mero de nú cleos presentes en cada célula, el

grado de celularidad en el tumor, una tasa mitótica elevada y la

presencia de necrosis e invasión vascular (tabla 1).

En cuanto al tratamiento, cabe destacar la poca informa-

ción sobre la respuesta de dicho tumor a la quimioterapia y a la

radioterapia. En nuestro caso, si bien el paciente tan solo

recibió 2 ciclos de quimioterapia, esta dosis fue suficiente para

evitar de momento la progresión de la enfermedad tumoral y

mantener al paciente en una remisión parcial tumoral. La falta

de consenso sobre la respuesta de este tumor a la radioterapia

hizo desistir, en nuestro caso, de dicho tratamiento.

En la actualidad, el ú nico tratamiento que parece mejorar la

supervivencia de estos pacientes es la cirugı́a, siendo curativa,

hasta el momento, en algunos casos presentados en la

literatura10. La realización de una resección quirú rgica R0

consigue en algunos pacientes mantenerse durante varios

años sin recidivas tumorales. Asimismo, la cirugı́a citorre-

ductora consigue prolongar la sobrevida de estos pacientes, tal

como sucedió en nuestro caso.
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Figura 1 – A) Páncreas residual y metástasis hepáticas. B) Tinción del tumor con melanina.

Tabla 1 – Clasificación propuesta de los PEComas

Criterio Desarrollo
de malignidad

Comentario

Benigno (evolución favorable) < 5 cm, no infiltrante, sin alto grado nuclear ni

celular, mitosis � 1/50 HPF, sin necrosis,

sin invasión vascular

0 de 22 (0%) Evolución favorable

Potencial de malignidad dudoso

(evolución incierta)

1) Células con pleomorfismo nuclear/multinucleadas

solamente (pocos casos reportados)

o

2) Tamaño > a 5 cm solamente (tamaño muestral

necesariamente amplio)

1) 0 de 6 (0%)

2) 2 de 17 (12%)

1) PEComa simplástico,

probablemente benigno,

pero con pocos casos

reportados

2) Tumores grandes deben

ser ampliamente

muestreados para

determinar caracterı́sticas

correctamente

Maligno (evolución desfavorable) Dos o más caracterı́sticas preocupantes (< 5 cm,

no infiltrante, sin alto grado nuclear ni celular,

tasa mitótica � 1/50 HPF, sin necrosis, sin

invasión vascular).

12 de 17 (71%) Evolución desfavorable

Fuente: Folpe et al.5.

c i r e s p . 2 0 1 5 ; 9 3 ( 7 ) : e 6 5 – e 6 7e66

http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(13)00257-1/sbref0005
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(13)00257-1/sbref0005
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(13)00257-1/sbref0010
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(13)00257-1/sbref0010
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(13)00257-1/sbref0010
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(13)00257-1/sbref0010
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(13)00257-1/sbref0010
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(13)00257-1/sbref0015
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(13)00257-1/sbref0015
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(13)00257-1/sbref0015
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(13)00257-1/sbref0015
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(13)00257-1/sbref0020
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(13)00257-1/sbref0020
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(13)00257-1/sbref0020
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(13)00257-1/sbref0025
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(13)00257-1/sbref0025
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(13)00257-1/sbref0025
http://refhub.elsevier.com/S0009-739X(13)00257-1/sbref0025


6. Zhang J, Chen JY, Xu KF. [Advances in lung transplantation
for pulmonary lymphangioleiomyomatosis] (article in
Chinese). Zhonghua jie he he hu xi za zhi Zhonghua jiehe he
huxi zazhi Chinese journal of tuberculosis and respiratory
diseases. 2011;34:771–3.

[7] Dzombeta T, Francina M, Matković K, Marković I, Jukić Z,
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