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PALABRAS CLAVE Resumen Los tumores de células epitelioides perivasculares (PEComa) son un grupo raro de
Neoplasias de células neoplasias, distinguidas por células de apariencia epitelioide, de disposicion perivascular, que
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expresan marcadores miogénicos y melanociticos, y de los cuales no se conoce la contrapartida
equivalente celular no neoplasica.

Es conocida la asociacion entre algunos miembros de la familia PEComa (angiomiolipoma,
linfangioleiomiomatosis) y el complejo de esclerosis tuberosa.

Presentamos un caso de PEComa en cuerpo uterino asociado a complejo de esclerosis tuberosa
en mujer de 18 anos.
© 2010 SEGO. Publicado por Elsevier Espana, S.L. Todos los derechos reservados.

Perivascular epithelioid cell tumors in the uterine corpus associated with tuberous
sclerosis complex in an 18-year-old woman

Abstract  Perivascular epithelioid cell tumors (PEComa) are an uncommon group of neoplasms,
distinguished by epithelioid-like cells, with perivascular disposition. These tumors express
myogenic and melanocytic markers, for which there is no known equivalent counterpart in
non-neoplastic cells.

The association between some members of the PEComa family (angiomyolipoma, lymphan-
gioleiomyomatosis) and tuberous sclerosis complex is well known.

We report a case of PEComa in the uterine corpus associated with tuberous sclerosis complex
in an 18-year-old woman.
© 2010 SEGO. Published by Elsevier Espana, S.L. All rights reserved.
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Introduccion

Los tumores de células epitelioides perivasculares (PEComas)
son un grupo raro de neoplasias, distinguidas por células de
apariencia epitelioide, de disposicion perivascular, que
expresan marcadores miogénicos y melanociticos, y de los
cuales no se conoce la contrapartida equivalente celular no
neoplasica’.

La Organizacion Mundial de la Salud los define como
«tumores mesenquimales compuestos por células epitelioi-
des, histologica e inmunohistoquimicamente caracteristi-
cas»2.

La mayoria de los casos de PEComa han sido localizados en
el cuerpo uterino. Al mismo tiempo, ha habido un aumento en
la diversidad de las localizaciones anatéomicas (vagina, cuello
uterino, tejidos blandos, vejiga, higado y otras localizacio-
nes), de manera que ahora parece que estos tumores pueden
derivarse potencialmente de cualquier localizacion anato-
mica.

Es conocida la asociacion entre algunos miembros de la
familia PEComa y el complejo de esclerosis tuberosa.

Presentamos un caso de PEComa de cuerpo uterino aso-
ciado a complejo de esclerosis tuberosa en mujer de 18 afos.

Caso clinico

Paciente de 18 afios, que consulta por metrorragia intensa de
3 meses de evolucion y sindrome anémico.

Antecedentes personales: esclerosis tuberosa, epilepsia
en tratamiento con carbamacepina y vigabatrina, y retraso
mental leve. No habitos tdxicos ni alergias conocidas.

Antecedentes ginecoobstétricos: menarquia: 13 afos. FM:
4/28. Nuligesta.

Exploracion: genitales externos normales, himen integro.
Se visualiza un sangrado mayor que regla. Tacto rectal: Utero
aumentado de tamano.

Ecografia abdominal: Utero aumentado de tamafo a
expensas de imagen en la cara anterior uterina, de
74,2 x 70,5 mm.

Analitica: hemograma: hemoglobina 6,9 g/dl, hemato-
crito 22,6% y leucocitos y plaquetas dentro de normalidad.

Se decide ingreso y transfusion de concentrados de hema-
ties. Hemograma postransfusional: hemoglobina: 9,3 g/dl,
hematocrito: 29,3%. Tras la transfusion, persiste un sangrado
intenso que no cede a tratamiento médico, por lo que se opta
por el tratamiento quirurgico.

En la intervencién se observa un Utero aumentado de
tamano, de consistencia muy blanda. En la cara posterior
se aprecia una perforacion uterina espontanea, por donde
drena material de aspecto miometrial. En la cara anterior se
aprecia un abombamiento blando, donde no se delimita
claramente el tumor.

Se remite al servicio de anatomia patoldgica dicho mate-
rial. El resultado intraoperatorio no fue concluyente. No se
consigue delimitar completamente la tumoracion. Se decide
finalmente practicar una histerectomia total simple conser-
vando anejos.

El estudio anatomopatologico informa de una tumoracion
que asienta en el miometrio, sin bordes bien definidos, con un
patron de crecimiento «en lengilietas» irregulares que se
extiende por gran parte de la pared corporal uterina, de
6 cm de didmetro.

En el estudio microscopico: células epitelioides y fusifor-
mes de disposicion perivascular, de crecimiento circunscrito,
células claras con estroma hialinizado. No presenta actividad
mitotica significativa (menos de una figura por cada 50
campos de gran aumento [HPF] observados) y no asocia
necrosis tumoral ni invasion vascular.

Figura 1
fusiformes (C) y células epitelioides (D).

Tincion con hematoxilina-eosina, en la que se pueden observar: distribucion perivascular (A), células claras (B), células
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Figura 2

Estudio inmunohistoquimico: tumoracion positiva para
HMB45 (marcador melanocitico) y para actina musculo liso
(marcador miogénico). Fue negativo para proteina S-100,
citoqueratinas y CD10 (fig. 1).

El diagnéstico de la lesion se corresponde con un PEComa,
neoplasia asociada a la afeccién de base de la paciente
(esclerosis tuberosa).

La evolucion en el posoperatorio fue favorable, sin com-
plicaciones, con alta domiciliaria al cuarto dia.

Actualmente, tras 7 meses de seguimiento, la paciente
continlia asintomatica, con pruebas de imagen negativas.

Discusion

Los PEComas en conjunto con angiomiolipomas (AML), lin-
fangioleiomiomatosis (LAM), tumor «sugar» de células claras
del pulmoén y tumor mielomelanocitico de células claras del
ligamento falciforme forman un grupo de neoplasias con
similares caracteristicas histologicas, inmunohistoquimicas,
genéticas y ultraestructurales’?.

Los PEComas afectan predominantemente a mujeres,
siendo la media de edad de 46 afos y la localizacién mas
frecuente la uterina. Se han asociado con el complejo de
esclerosis tuberosa, una enfermedad sistémica autosémica
dominante distinguida por la mutacion del gen TSC1 en el
cromosoma 9q34 y TSC2, ubicado en el cromosoma 16p13.3.
La asociacion es mayor para AML y LAM, y algo menor para
PEComas™®.

El diagndstico de PEComa se basa en sus caracteristicas
histologicas al estar constituido por células epitelioides y
fusiformes, células claras y por su inmunohistoquimica, ya
que coexpresan marcadores melanociticos (el mas impor-
tante el HMB45, presente en todos los casos) y marcadores
musculares (actina de musculo liso, presente en el 80% de los
casos) y ademas, con mucha frecuencia, suelen ser negativos
para proteina S-100 y citoqueratinas, lo cual ayuda en el
diagnostico diferencial de otras tumoraciones, como el sar-
coma de células claras y las metastasis de melanoma, que
poseen una fuerte expresion de S-100° (fig. 2).

El prondstico de los PEComas es dificil de establecer
debido a la gran variedad de resultados en los escasos
estudios publicados.

El tamafo del tumor (superior a 5cm), la actividad
mitotica mayor a 1/50 HPF, la necrosis, las células con
pleomorfismo nuclear, el patron de crecimiento infiltrante
y el alto grado nuclear se consideran caracteristicas de mal

Inmunohistoquimica con marcadores positivos para HMB45 (A) y actina (B).

prondstico, pues estan fuertemente asociados a un compor-
tamiento agresivo, recurrencia y/o metastasis a distancia®.

Segiin la clasificacion propuesta por Folpe et al.®, los
PEComas pueden clasificarse como «benignos», si no tiene
ninguno de los criterios considerados de mal prondstico,
«potencial biolégico incierto», si solo posee un tamario supe-
rior a 5 cm o exclusivamente células gigantes con pleomor-
fismo nuclear, y «malignos», cuando posee 2 o mas
caracteristicas de las consideradas de mal prondstico.

La valoracion conjunta de todos los parametros de nuestro
caso clinico nos permite situarlo dentro de la categoria de
«potencial biolégico incierto» debido a que exclusivamente
posee un tamafo superior a 5 cm.

El tratamiento del PEComa en la mayoria de los casos
publicados fue una histerectomia total sin/con doble ane-
xectomia. En nuestro caso, practicamos una histerectomia
total simple conservando anejos debido a la edad de la
paciente.

En la actualidad, se discute si los PEComas son una
alteracion aislada o verdaderas neoplasias de musculo liso.
La expresion de HMB45 en leiomiosarcomas, con areas de
células claras y su hallazgo en algunos leiomiosarcomas
metastasicos, sumado a que no se ha demostrado la contra-
parte normal de la célula tumoral del PEComa, apoyan la
hipotesis de que los PEComas uterinos y los tumores de
musculo liso pueden tener diferentes estadios en un espec-
tro comun. Los estudios posteriores daran mayor claridad en
la histogénesis y el prondstico de dichos tumores. En la
actualidad, es prudente considerarlos una enfermedad
aislada’.
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