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0 - Angiomiolipoma agresivo multicéntrico: variedad infrecuente de PEComa
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Resumen

Objetivo docente: Describir mediante diferentes técnicas de imagen una formarara de PEComa: €l
angiomiolipoma agresivo multicéntrico.

Revision del tema: Los PEComas son tumoraciones de origen mesenquimal caracterizados histol 6gicamente
por la proliferacion de células epitelioides perivasculares, y por la capacidad de coexpresar marcadores
inmunohi stoquimicos melanociticos (HBM-45 y Melan-A) y musculares (actinay desmina). La
denominacion de PEComa incluye: angiomiolipomay su forma epitelioide, de comportamiento mas
agresivo; linfangioleiomiomatosis; tumor pulmonar de células claras "de azlcar"; linfangiomioma; tumor
miomelanocitico de células claras del ligamento falciforme. Aungue se ha asociado el PEComa con la
esclerosis tuberosa, generalmente son esporadicos. Se han descrito mdiltiples |ocalizaciones, predominando la
uterina. El angiomiolipoma (AML) forma parte de lafamilia de los PEComas, siendo & tumor renal
mesenquimatoso mas frecuente. Aunque la evolucion de los AML renales es usualmente benigna, se han
descrito casos de conducta agresiva con metastasis a distancia, siendo generalmente estos AML del subtipo
epitelioide. No existe una evidencia clara que soporte que los AML multiples sean de naturaleza metastésica,
por lo que se tiende a hablar de angiomiolipoma multicéntrico agresivo. Se han descrito pocos casos y
siempre han coexistido con lesiones renales. Presentamos el caso de una mujer con un gran AML epitelioide
renal extirpado que en su evolucion desarroll6 multiples AMLs epitelioides en mediastino y a nivel
ganglionar. Se aporta un segundo caso de PEComa de localizacion Unicaintrabdominal.

Conclusiones: Ante la presencia de tumores extrarrenales en un paciente con historiade AML rendl, la
posibilidad de AML multicéntrico debe incluirse en el diagndstico diferencial, independientemente del
componente graso de las lesiones.

See front matter © 2014 Elsevier Espafia, S.L. Todos |os derechos reservados



