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CASOS CLINICOS

PEComa cutaneo: desafio diagnédstico
de una neoplasia infrecuente

Cutaneous PEComa: diagnostic challenge of an infrequent neoplasm

Juliana Cabrera Cisneros!, Cynthia Laura Rossi?, Maria Laura Trotta® y Andrea Vanesa Giuliani*

RESUMEN

Los tumores de células epitelioides perivasculares (PEComas) son un gru-
po raro de neoplasias mesenquimaticas caracterizadas histoldgicamente
por la proliferacién de células con citoplasma claro, aspecto epitelioide
y disposicion perivascular, que tienen la capacidad de coexpresar mar-
cadores inmunohistoguimicos melanociticos y miogénicos. Los PEComas
cutdneos primarios son infrecuentes; representan alrededor del 8%.

ABSTRACT

Perivascular epithelioid cell tumors (PEComas) are a rare group of
mesenchymal neoplasms characterized histologically by proliferating
cells with clear cytoplasm, epithelioid appearance, and perivascular
arrangement, which have the ability to co-express melanocytic and
myogenic immunohistochemical markers. Primary cutaneous PEComas
are infrequent, accounting for about 8%.
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Se presenta un caso de PEComa cutdneo para tenerlo en cuenta como
diagndstico diferencial de enfermedades que comparten caracteristicas
histopatoldgicas e inmunohistoquimicas similares como el melanoma
amelanético o las metastasis de carcinoma renal de células claras.
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We present a case of cutaneous PEComa to be considered as a
differential diagnosis of diseases that share similar histopathologic
and immunohistochemical features such as amelanotic melanoma or
metastasis of clear cell renal carcinoma.
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CASO CLINICO

Un paciente de 77 afios consulté por presentar una
tumoracién nodular en el dorso de la mufieca izquierda,
de 45 dias de evolucidn. En el examen fisico se observé
un nédulo eritematovioldceo, de superficie lisa y brillan-
te, de 12 mm de didmetro, asintomadtico, asentado sobre
el dorso de la mufeca izquierda (Foto 1). El paciente
tenfa buen estado general, sin adenopatias palpables.

Los diagnésticos clinicos presuntivos fueron: linfo-
ma B, fibroxantoma atipico, melanoma amelanético,
dermatofibroma y metdstasis de neoplasia oculta.

Se tomé una biopsia de piel por losange con un mar-
gen de 1 cm para el examen histopatoldgico. Este reveld
una proliferacién neopldsica de células claras (Foto 2) con
un patrén de crecimiento trabecular y disposicion peri-
vascular, leve atipia y pleomorfismo celular, que ocupaba
toda la dermis e infiltraba la hipodermis (Foto 3). Se sugi-
ri6 descartar primero un carcinoma de origen renal.

Se realizaron interconsultas con los servicios de On-
cologia, Nefrologia y Urologia, y se solicitaron estudios
complementarios (laboratorio, ecografia renal bilate-
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ral, tomografia computada abdominal con contraste y

sin él, y PET). Ante la ausencia de lesiones sugestivas
e imdgenes positivas para carcinoma renal de células
claras, se pidi6 revisién del taco histolégico y marcado-
res inmunohistoquimicos: Melan-A, S-100, HMB-45,
CD56, desmina, actina, CK7, CKAe2 y CKAel. Solo
el marcador HMB-45 resulté positivo (Foto 4), lo que
sugirié el diagnéstico de PEComa cutdneo.

FOTO 3: Se observan células con citoplasma claro, morfologia epitelioide,
con un patron trabecular, de disposicién perivascular, ausencia de atipia y
pleomorfismo celular (HyE, 10X).

COMENTARIOS

Los tumores de células epitelioides perivasculares
(PEComas) son una familia de neoplasias mesenqui-
madticas poco comunes, caracterizadas por la presencia
de células con citoplasma claro, morfologia epitelioide
y disposicién perivascular, que coexpresan marcadores
miogénicos y melanociticos'.

Los PEComas cutdneos primarios representan el
8% de todos los PEComas. Son mds frecuentes los vis-
cerales y, dentro de estos, los intraabdominales (dtero,
tracto gastrointestinal), los retroperitoneales, los tord-
cicos (corazdén, pulmoén), y los de cabeza y cuello®*

Desde el punto de vista clinico, los PEComas cu-
tineos se presentan como tumores nodulares o placas

Por lo tanto, con los hallazgos clinicos, los estudios
complementarios, la histopatologia y la inmunohisto-
quimica se arribé al diagnéstico de PEComa cutdneo.

Los controles periédicos de los primeros meses no
evidenciaron resultados sospechosos, por lo que se in-
dicaron visitas semestrales en los consultorios externos
del servicio. Tras un afio y medio de seguimiento, el
paciente permanece sin lesiones.

FOTO 2: Proliferacién neopldsica de células claras que ocupan toda la dermis
einfiltran la hipodermis (HyE, 4X).

FOTO 4: Inmunorreactividad HMB-45 granular débil en células epitelioides
perivasculares (10X).

eritematovioldceas, solitarios, duroeldsticos, asintoma-
ticos y de crecimiento lento, con un tamano que oscila
entre 0,7 y 2 cm. Se localizan con mayor frecuencia
en las extremidades (piernas, antebrazos), como en el
caso analizado, aunque también pueden encontrarse
en el cuello, la espalda, los gliteos, los muslos y la fosa
poplitea'”

Pueden aparecer en cualquier momento, pero pre-
dominan en los adultos de mediana edad. Afectan mds
a las mujeres que a los hombres®. Si bien la mayoria de
los PEComas cutdneos son benignos, incluso después
de una extirpacién incompleta, se han publicado casos
de PEComas malignos.
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Existen criterios de malignidad: tumor > 5 cm, pa-
trén de crecimiento infiltrante, atipia celular y nuclear
pronunciada, pleomorfismo nuclear con hipercroma-
sia, invasion vascular, y aumento de la actividad mité-
tica con mitosis atipicas, dreas necréticas e hipercelu-
laridad. Se considera maligno con la presencia de dos
o mds criterios®®”.

Su histogénesis es incierta y no se conocen ho-
mologos celulares de la célula neopldsica distintiva.
Las células epitelioides perivasculares tienen un cito-
plasma eosinofilico de claro a pélido, una localiza-
cién predominantemente perivascular, y se caracteri-
zan por la coexpresién de marcadores melanociticos
(HMB-45, MART-1, MiTF) y actina/desmina de
musculo liso®.

Desdeel puntodevistainmunohistoquimico,losPE-
Comas expresan marcadores melanociticos (HMB-45,
MiTE Melan-A/MART-1, tirosinasa) y también de
musculo liso (desmina, SMA). HMB-45 es el marca-
dor mds sensible.

Los PEComas cutdneos primarios tienen menos
probabilidades de expresar marcadores de musculo liso
en comparacién con sus contrapartes de tejidos blan-
dos o viscerales®.
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DERMATOLOGOS JOVENES

Debido a su rareza y similitud con varios otros
tumores cutdneos de células claras, los PEComas cu-
tineos primarios plantean un dilema diagnéstico. El
diagnéstico implica hallazgos clinicos, estudio anato-
mopatoldgico y estudios inmunohistoquimicos'.

Los principales diagnésticos diferenciales son el
melanoma de células claras, el linfoma B, las metds-
tasis cutdneas de carcinoma renal de células claras, el
fibroxantoma atipico y el dermatofibroma’*.

El tratamiento de eleccién es la extirpacién comple-
ta de la lesién. No suele haber recidivas ni met4stasis'>.

Presentamos el caso de una patologia neopldsica
mesenquimdtica infrecuente en una localizacién atipi-
ca que nos representd un desafio diagnéstico debido a
su semejanza con otros tumores cutdneos que pueden
sufrir cambios de células claras. Son necesarios estu-
dios de inmunohistoquimica completos para arribar al
diagndstico preciso.

Es importante sefialar que, a pesar de clasificarse
como tumores miomelanociticos, pueden carecer de la
expresién de marcadores miogénicos. Ademds, aunque
los PEcomas cutdneos primarios suelen considerarse
benignos, se han publicado informes que describen su
naturaleza maligna.
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El cancer de piel ha sido un motivo de consulta
cada vez mayor en los dltimos afios. El tratamien-
to de primera linea es la reseccion quirdrgica con
maérgenes adecuados.

La electroquimioterapia (ECT) es un tratamiento
alternativo para los pacientes con comorbilidades
o localizaciones tumorales especiales que no son
candidatos al tratamiento quirdrgico. Esta tera-
péutica se basa en la combinacion de electropo-
racién y quimioterapia intravenosa (la més usada
es la bleomicina). La electroporacion consiste en la
aplicacién de pulsos eléctricos reversibles de alto

voltaje en los tejidos, que permite la formacion de
poros Y, de esta manera, la entrada en la célula de
la bleomicina circulante en la sangre. Una vez que
el farmaco estd en la célula, provoca la escision de
las cadenas de dcido desoxirribonucleico, lo que
Ileva a la muerte celular cuando la célula entra en
la fase de mitosis. As, la ECT tiene selectividad so-
bre las células con alta tasa de replicacion y respeta
el tejido sano. Como la bleomicina es una molécu-
|a hidrofila, no penetra en las células que no han
pasado por el proceso de electroporacion, lo que
permite obtener resultados cosméticos favorables.
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Los efectos beneficiosos de la ECT se evaldan 30 a
45 dias después del tratamiento y puede repetirse
otra sesion si es necesario.
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