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Abstract

PEComa is a perivascular epithelioid cell tumor of mesenchymal origin. These
tumors correspond to a rare group of neoplasms. About 100 cases have been
reported, of which only 30% are of gynecological origin, and the uterine body
is the most frequent site. Due to its low frequency of appearance, there is no
established medical conduct and treatment, which is why the management of
this entity is a challenge. Presentation in the pediatric population is extremely
rare, with limited data on its frequency in this age group. We present the case
of a 13-year-old patient who consulted for pelvic pain. Diagnostic images were
performed that documented a solid right para-adnexal mass. She was taken to
surgery, which evidenced a tumor dependent on the uterine body with histology
corresponding to a PEComa with characteristics of malignant behavior.
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Resumen

El PEComa es un tumor de células epitelioides, perivascular, de origen
mesenquimatoso. Estos tumores corresponden a un grupo raro de neoplasias. Hay
cerca de 100 casos reportados de los que solo el 30% son de origen ginecoldgico
y el cuerpo uterino es el sitio mas frecuente. Debido a su baja frecuencia de
aparicion no hay una conducta médica y tratamiento establecidos, por lo cual es
un reto el manejo de esta entidad. La presentacion en poblacion pediatrica es
extremadamente rara, con datos limitados de su frecuencia de presentacion en
este grupo etario. Presentamos el caso de una paciente de 13 afos que consulto
por dolor pélvico; se realizaron imagenes diagndsticas que documentaron una
masa paraanexial derecha solida; es llevada a cirugia obteniendo como hallazgo
un tumor dependiente del cuerpo uterino cuya histologia correspondia a un
PEComa con caracteristicas de comportamiento maligno.
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Introduccion

Los (PEComas) son tumores mesenquimales originados
en células epitelioides perivasculares (1). Fueron
descritos por primera vez en 1943 como mioblasto
anormal (2). En 1992, Bonetti y colaboradores
propusieron el término células epitelioides
perivasculares al describir un tipo celular con
distribucion perivascular de aspecto epitelioide y
un citoplasma acidofilo claro, inmunorreactivo a
marcadores melanociticos (3).

El cuerpo uterino es el sitio mas comln de
PEComas ginecologicos; sin embargo, también
se han reportado en el cuello uterino (4,5)
vagina (6,7.8), ligamento ancho (6,9,10), ovario
(11,12) y la vulva (13). La presentacion clinica es
inespecifica e incluye sangrado uterino anormal,
dolor abdominopélvico o identificacion de una
masa en imagenes diagnosticas (14,15). En raras
ocasiones, las pacientes pueden presentar ruptura
uterinay/o hemoperitoneo, especialmente durante
el embarazo (15). Aproximadamente el 10% de
las pacientes tienen antecedentes de esclerosis
tuberosa (16).

La OMS propone un algoritmo para la estratificacion
del riesgo teniendo en cuenta el tamano tumoral,
grado nuclear, componente infiltrativo, recuento
mitotico, necrosis e invasion vascular (17). En
general, la mayoria de los PEComas ginecologicos
se presentan en pacientes entre la quinta y la sexta
décadas de la vida, en un rango 6-79 afos (6),
pero los de la vagina, el ligamento ancho y la vulva
pueden ocurrir a una edad mucho mas temprana (en
promedio 28, 25 y 20 anos, respectivamente) (14). A
continuacion, presentamos un caso en una paciente
pediatrica; en esta poblacion existe literatura
escasa por su baja presentacion, no existen datos
en Colombia de la frecuencia de presentacion ni
manejo de esta entidad.

Reporte de Caso

Paciente de 13 afos, quien consulto al servicio
de urgencias por cuadro clinico de dolor pélvico
agudo de intensidad 7/10, con hallazgos al examen
fisico de dolor en fosa iliaca derecha sin signos
de irritacion peritoneal. Se realizan imagenes
diagnodsticas que documentan una masa paranexial
derecha soélida de 58 mm de diametro, asociada a
liquido libre en fondo de saco posterior (Figura 1).
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Figura 1. Imagen de tomografia axial computarizada. En
el corte axial se identifica masa para-anexial derecha
con componente predominantemente soélido, ovalada,
contornos bien definidos, densidad heterogénea de 60 x
58 x 52 mm.

Por sospecha de torsion de lesion tumoral ovarica,
es llevada a laparoscopia diagnodstica con hallazgo
intraoperatorio de lesion tumoral dependiente de
cuerpo uterino de 8 cm, lo cual era concordante
con la imagen de tomografia preoperatoria, de
consistencia soélido-quistica de base ancha, sin
compromiso de ovarios ni trompas uterinas, no
presentaba liquido libre en pelvis (Figura 2). Se
identifico un implante de caracteristicas tumorales
de 2 cm en fosa ovarica derecha, el cual se reseco
en su totalidad; no se identificaron otras lesiones
tumorales en la cavidad abdominal. Teniendo
en cuenta el tamano tumoral, se convierte la
cirugia a via abierta, se realiza incision transversa
suprapUbica tipo Pfannenstiel para la reseccion
de lesion tumoral, con preservacion del Gtero y
anexos.

Figura 2. Vision laparoscopica de tumor dependiente de
cuerpo uterino de 8 cm, se visualiza el anexo izquierdo
sin compromiso tumoral.
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Se recibe reporte de patologia de lesion tumoral
que corresponde a tumor de células epitelioides
perivascular (PEComa), con caracteristicas de
comportamiento maligno dado por tamano tumoral
de 8 cm, componente infiltrativo, areas de necrosis
del 30% y recuento de hasta 10 mitosis en 50 campos
de alto poder. No se demostré alto grado nuclear
ni invasion linfovascular. Los margenes de seccion
marcados con tinta se encontraron en contacto
con el tumor. Los estudios de inmunohistoquimica
evidenciaron reactividad para marcadores musculares
con actina de muisculo liso (Figura 3) y H Caldesmon
en un patron perivascular (Figura 4). Melan A y
HMB45 fueron reactivos de forma multifocal. El
indice de proliferacion Kié7 fue del 20% (Figura 5).
La evaluacion histopatologica del implante en fosa
ovarica descarté compromiso tumoral.
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Figura 3. Marcador de inmunohistoquimica: Actina de
musculo liso.
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Figura 4. Marcador de inmunohistoquimica: H Caldesmon.
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Figura 5. A. En tincion de hematoxilina eosina se observa
una neoplasia constituida por células epitelioides 5X. B.
Areas fusiformes de citoplasma eosindfilo, con atipia nuclear
moderada, 50X. C. Patrén en sabanas sélidas y margenes
infiltrativos, 10X.

Se presentd el caso en junta multidisciplinaria
integrada por ginecologia oncologica, oncologia
clinica, radiologia, cirugia pediatrica y patologia,
en dos centros oncoldgicos de referencia, donde se
conceptuo, en conjunto con la paciente y su grupo
familiar, que teniendo en cuenta que se trata de
un tumor maligno de cuerpo uterino con margenes
de seccion positivos para lesion, debia ser llevada
a cirugia reclasificatoria. A las 8 semanas del
diagnodstico, se realiza manejo quirlrgico en
conjunto por los grupos de ginecologia oncoldgica
y cirugia pediatrica, con histerectomia abdominal
total, con salpingectomia bilateral por laparotomia
a través de la misma incision de la cirugia previa;
los ovarios no presentaban lesiones macroscopicas

(Figura 6).

Figura 6. Espécimen quirlrgico del Utero.

El resultado de histopatologia del espécimen
quirdrgico no mostré enfermedad residual
y los margenes de seccion estaban libres de
tumor; con este reporte, se conceptué no dar



manejo adyuvante y se dejo en observacion para
seguimiento periodico. Actualmente, la paciente
se encuentra en seguimiento trimestral con
imagenes diagndsticas y examen fisico por parte de
ginecologia oncoldgica y cirugia pediatrica, por el
momento en periodo libre de enfermedad.

Discusion

El tumor maligno de células epitelioides
perivasculares es una neoplasia rara que se
caracteriza por presentar células epitelioides
perivasculares de origen mesenquimatoso, que
expresan marcadores melanociticos y miogénicos
(4). Actualmente, solo 30,0% de los casos reportados
son ginecoldgicos (18). Estos tumores afectan a
mujeres de 40 anos en promedio. Su localizacion
mas frecuente es el cuerpo uterino. Se asocian con
el complejo de esclerosis tuberculosa en un 10%
de los casos, una enfermedad sistémica autosomica
dominante distinguida por la mutacion de los genes
TSC1 o TSC2 (19). En la poblacion pediatrica, la
mayoria de estas neoplasias se originan en el
ligamento falciforme (20) y existen menos de 4
casos de origen ginecoldgico reportados en esta
poblacion (21,22).

La imagen radiologica es variable y semeja una gran
masa heterogénea (23). La manifestacion clinica
y radiolégica no es especifica para establecer un
diagndstico preoperatorio, es por esta razéon que
se llega al diagnodstico de forma incidental en el
posoperatorio, con los reportes de patologia e
inmunohistoquimica (24).

El diagnostico esta basado en los hallazgos del
estudio histolégico que se caracteriza por la
presencia de células epitelioides, fusiformes,
claras y en la inmunohistoquimica por marcadores
melanociticos (el mas importante HMB-45) vy
musculares (actina de musculo liso). Suelen ser
negativos para proteina S-100 y citoqueratinas;
esto ayuda a diferenciarlos de otras neoplasias,
como los sarcomas y metastasis de melanoma (14).

De acuerdo con la clasificacion de Folpe vy
colaboradores, pueden ser benignos, malignos o
con potencial maligno incierto (6). Los malignos
tienen mas de dos de estos criterios: tamafo mayor
de 5 cm, actividad mitotica mayor 1/50 por campo,
necrosis, células con pleomorfismo nuclear, patron
de crecimiento infiltrante, alto grado nuclear o
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invasion vascular. Los que presentan potencial
maligno incierto tienen un criterio de tamafo
mayor de 5 cm, células gigantes multinucleadas o
pleomorfismo nuclear, mientras que los benignos
no tienen ninguno de los criterios mencionados (6).

El caso clinico de la paciente se encuentra en la
categoria de maligno, por el tamafo tumoral mayor
de 5 cm, bordes infiltrantes, con necrosis y con 10
mitosis en 50 campos de alto poder.

En la actualidad no existe un tratamiento
establecido. Aunque se tiene como premisa que
el pilar del tratamiento es el manejo quirdrgico.
La recomendacion para estos casos es realizar
histerectomia total con o sin salpingooforectomia
bilateral. En el caso de nuestra paciente, se practico
la histerectomia abdominal total y se conservaron
los ovarios teniendo en cuenta su edad (17).

En cuanto al manejo adyuvante, respecto a los
PEComas malignos no hay suficiente evidencia
en la literatura que soporte el manejo, no se ha
logrado establecer la respuesta del tumor a la
quimioterapia y radioterapia. Se han publicado
protocolos de quimioterapia con ifosfamida, con
buena respuesta; también se han realizado ensayos
con la terapia localizada con inhibidor de mTOR
con desenlaces variables que requieren reunir mas
experiencia para poder recomendarla (23,24).

En conclusion, el PEComa es una neoplasia rara
pues los casos ginecologicos reportados son pocos,
casi todos son reportes incidentales de patologia
posterior a la histerectomia. Hasta el momento, no
hay un tratamiento y conducta médica establecida,
dada la baja frecuencia de esta entidad. Por la
complejidad de esta patologia es muy importante
evaluar cada caso en una junta multidisciplinaria
para individualizar cada conducta de manejo. Es
importante dar seguimiento a las pacientes que
permita establecer un tratamiento adecuado.
Nuestra paciente se encuentra en seguimiento
trimestral hasta el momento sin recaida.

Aspectos éticos

La representante legal de la paciente dio
consentimiento para la publicacion del caso. El
comité de ética de la institucion donde se trato
a la paciente aprobd el reporte de caso para
publicacion.
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