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Resumen

Objetivos: Resumir la informacién mas relevante en la literatura médica sobre el PEComa (tumor de
células epitelioides perivasculares). Ademas, presentar dos casos clinicos de dicha patologia
tratados en nuestro centro hospitalario. Siguiendo la metodologia PRISMA, se ha empleado
OpenAthens para acceder a Pubmed y Uptodate, revisando la bibliografia mas destacada de esta
patologia. Ademas, se ha utilizado la iconografia de dos pacientes tratados en nuestro centro con
diagnoéstico de PEComa.

Casos clinicos: Caso 1: mujer de 36 afos, sin antecedentes destacables, que acude a urgencias por
dolor abdominal de 24 horas de evolucion y febricula. A la exploracion fisica dolor con defensa
abdominal en hipogastrio y punto de Blumberg. Analiticamente, destaca PCR 121 y leucocitosis con
desviacion izquierda. En tomografia computarizada diagndstico de apendicitis aguda con absceso en
punta apendicular de 2 cm. Se realiza apendicectomia via Rocky Davies urgente. Es dada de alta sin
incidencias 24 horas mas tarde. En la anatomia patoldgica diagndstico de PEComa de 1,2 cm de bajo
riego con reordenamiento del gen TFE. Margenes quirurgicos libres. En seguimiento actual
asintomatica y sin recidiva. Caso 2: mujer de 75 afios, sin antecedentes destacables, que se
interviene de forma programada de exéresis de tumoracion en hombro derecho de afios de
evolucion, con crecimiento progresivo, no doloroso, sin otra sintomatologia. Bajo sospecha de lipoma
se realiza escision en monobloque (R0), empleandose anestesia local mas sedacion. Durante la
intervencion se observa macroscopicamente intensa vascularizacion de tumoracion que afecta a
plano subcutdneo. Bajo régimen de CMA. En la anatomia patoldgica diagnéstico de PEComa de
potencial maligno incierto sin reordenamiento de gen TFE. Pruebas complementarias sin extension
tumoral. En seguimiento actual sin recidiva hasta el momento.
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Discusion: El PEComa se trata de un tumor mesenquimal de células epitelioides perivasculares, por
lo que puede tener una localizacion caprichosa, descrito por primera vez en 1943. El tracto
gastrointestinal es la segunda localizacion descrita mas frecuente, después del tracto ginecologico.
Esta descrita una mayor prevalencia en mujeres. Se caracteriza por su positividad en marcadores
tanto melanociticos (HMB45 y MelanA) como musculares (actina y desmina). Su diagnéstico
definitivo es inmunohistologico. La manifestacion clinica es inespecifica, dependiendo de los 6rganos
que se vean afectados. Tiene potencialidad malignizante, descrito en algunas series por encima del
50%. El tratamiento curativo aceptado hasta el momento en la literatura médica es la extirpacion
completa del mismo (R0O), pudiendo realizarse rescates quirdrgicos en aquellos casos con margenes
quirdrgicos afectos y metéstasis resecables. Existen casos descritos, con caracteristicas malignas, en
los que se ha empleado quimioterapia o inmunoterapia adyuvante. Sin embargo, actualmente no
existe un tratamiento estandarizado. El sequimiento posterior se realiza por imagen clinica estrecha.
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