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RESUMEN

Los tumores de células epitelioides perivasculares, conocidos como PEComas (por sus
siglas en inglés: perivascular epithelioid cell tumors), constituyen un grupo poco frecuente
de neoplasias mesenquimatosas con diferenciacion dual melanocitica y muscular lisa,
cuya fisiopatogenia y comportamiento clinico continian siendo objeto de estudio. Su
presentacion en el tracto gastrointestinal es excepcional, particularmente en la edad pediatrica.
Presentamos el caso de una nifia de 7 afios que consulté por hematemesis y anemia grave. Los estudios
por imagenes y endoscopia digestiva evidenciaron una masa gastrica inicialmente sospechada como
tumor estromal gastrointestinal (GIST, por sus siglas en inglés). Se realizd reseccion quirurgica y el
diagnéstico definitivo por anatomia patolégica fue PEComa gastrico.

El presente trabajo busca aportar la caracterizacion clinica y diagnéstica de esta entidad extremadamente

rara en pediatria, asi como generar una alerta sobre su reconocimiento oportuno, reflexionar sobre su
diagnéstico diferencial y su abordaje terapéutico.
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INTRODUCCION

Los tumores de células epitelioides
perivasculares (PEComas) constituyen una familia
heterogénea de neoplasias mesenquimatosas
raras, caracterizadas por una diferenciacién dual
melanocitica y muscular lisa, con una marcada
variabilidad morfolégica, inmunohistoquimica
y genética, lo que explica la complejidad de su
clasificacion y comportamiento bioldgico.’

La afectacion del tracto gastrointestinal es
infrecuente y representa una minoria de los
PEComas reportados. En esta localizacién, el
estémago, el intestino delgado y el colon han sido
descriptos como posibles sitios de origen, aunque
su presentacion clinica suele ser inespecifica y
frecuentemente se confunde con otras neoplasias
mesenquimatosas, especialmente los tumores del
estroma gastrointestinal (GIST).2

Estudios recientes han puesto de manifiesto
la amplia variabilidad clinica de los PEComas,
que pueden presentarse tanto como hallazgos
incidentales en pacientes asintomaticos como
con manifestaciones clinicas graves, que
incluyen sangrado, anemia grave o sintomas
compresivos.® Esta heterogeneidad clinica
contribuye a la dificultad diagnéstica y refuerza
la necesidad de considerar a los PEComas dentro
del espectro de tumores mesenquimatosos,
incluso cuando la presentacion clinica no es
sugestiva de malignidad.
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Los PEComas del tracto gastrointestinal
continuan siendo entidades poco reconocidas,
con un numero limitado de casos publicados y
una ausencia de guias estandarizadas para su
abordaje diagndstico y terapéutico.

CASO CLINICO

Nifa de 7 afos, previamente sana, sin
antecedentes personales ni familiares de
relevancia. Consulté por dolor abdominal tipo
colico de 48 horas de evolucién asociado a
vomitos porraceos y deposiciones melénicas.
Se decidio internacion en unidad de cuidados
intensivos pediatricos para abordaje diagndéstico
y terapéutico. En el laboratorio inicial, presenté
anemia grave (hemoglobina 5,1 g/dL), por lo cual
se indico transfusién de glébulos rojos.

Se realizé ecografia abdominal, donde
se vio una imagen nodular sdlida, altamente
vascularizada, en relacion con el antro gastrico
0 region pancreatica. La tomografia abdominal
trifasica mostré una masa polipoidea intraluminal
en antro gastrico de 32 x 28 mm, bien delimitada,
con capsula y realce homogéneo, asociada a
adenopatia de 10 mm (Figura 1).

Se realiz6 videoendoscopia digestiva alta,
donde se identificd una lesidon exofitica de
aspecto subepitelial en la cara posterior del antro
de 30 mm, con presencia de ulcera central de
5-7 mm, con base de fibrina (Figura 2).

Ficura 1. Tomografia axial computarizada de abdomen con contraste

Se evidencia masa tumoral.



Ficura 2. Imagen endoscépica de estdmago
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Se observa lesién exofitica con area de ulceracion central.

Por anemia refractaria debido a persistencia
del sangrado, se decidi6 junto al servicio de
Cirugia Pediatrica abordaje quirdrgico para
reseccion. Se llevd a cabo gastrectomia parcial
con reseccion del tumor con margenes libres y

ganglio linfatico. El material se envi6 para estudio
anatomopatoldgico (Figuras 3 y 4).

Mediante el diagndstico histolégico y en
correlacion con los hallazgos clinicos, de
imagenes y macroscépicos, se diagnosticé un

Ficura 3. Imagen macroscoépica del tumor gastrico durante la cirugia
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Ficura 4. Inmunohistoquimica realizada con sistema ventana de Roche Benchmark automatizado HMB-45

positiva

Tincion citoplasmatica granular marrén en gran parte del tejido.

Diferenciacién melanocitica o perivascular epitelioide, sugestivo de PEComa.

tumor miomesenquimal tipo PEComa gastrico con
compromiso ganglionar.

La paciente evolucioné favorablemente en
el posquirurgico y se otorgo el alta hospitalaria
al décimo dia de internacion con seguimiento
ambulatorio con los servicios de Oncologia,
Cirugia Pediatrica y Gastroenterologia Infantil.

DISCUSION

Los PEComas constituyen un grupo poco
frecuente de neoplasias mesenquimatosas con
diferenciaciéon dual melanocitica y muscular lisa,
cuya fisiopatogenia y comportamiento clinico
contintian siendo objeto de estudio." Este grupo
incluye entidades como el angiomiolipoma, la
linfangioleiomiomatosis y el tumor de células
claras del pulmon, pero también engloba tumores
poco comunes de localizaciones variadas,
incluido el tracto gastrointestinal, el higado, el
utero y los tejidos blandos.

Asimismo, se han reportado PEComas
diagnosticados de manera incidental en
localizaciones extragastrointestinales, como el
pulmédn, lo que refuerza la heterogeneidad clinica
y el amplio espectro de presentaciéon de estos
tumores raros.®

En la serie clinico-patolégica mas
amplia publicada hasta la fecha, Hammer y

colaboradores analizaron 70 casos de tumores
de la familia PEComa en nifios, adolescentes
y adultos jovenes, evidenciando una marcada
heterogeneidad clinica, con localizaciones
anatomicas variables y patrones de
comportamiento bioldgico diversos.®

En pediatria, los PEComas son
extraordinariamente raros, y apenas un tercio de
los casos documentados en la literatura afectan
el tracto gastrointestinal, siendo la localizacion
gastrica aun menos frecuente.? Estos tumores
suelen representar un desafio diagndstico
significativo debido a su variabilidad morfologica e
inmunohistoquimica, superponiéndose con otras
neoplasias mesenquimatosas pediatricas como
los GIST, los sarcomas de células claras o los
tumores neuroectodérmicos gastrointestinales
malignos.' Esta confusion es frecuente, ya que
la presentacidn clinica y los hallazgos iniciales
pueden ser indistinguibles de otras neoplasias
mesenquimatosas mas comunes en esta
localizacion. De hecho, otros reportes también
documentan la sospecha inicial de GIST en
casos de PEComas en el tracto gastrointestinal,
particularmente en presentaciones rectales y
gastricas, donde la similitud clinica, endoscépica
e imagenoldgica con los tumores del estroma
gastrointestinal puede dificultar el diagndstico



preoperatorio.?

A pesar de ser una localizacion inusual,
el estbmago es el cuarto sitio mas frecuente
de los PEComas gastrointestinales En ese
contexto, las técnicas complementarias, como la
inmunohistoquimica y los estudios moleculares,
resultan fundamentales para alcanzar un
diagndstico preciso.

Desde el punto de vista histoldgico, los
PEComas se caracterizan por una poblacién
de células epitelioides o fusiformes, dispuestas
en fasciculos o nidos alrededor de vasos, con
positividad para marcadores melanociticos
como HMB-45, Melan-A y MiTF, y ocasional
expresion de actina muscular lisa." En la infancia,
a diferencia de lo observado en adultos, no se
ha descrito una clara predileccion por el sexo
femenino, y algunos casos se han asociado
a otras neoplasias malignas pediatricas como
neuroblastoma y leucemia.? Ademas, un estudio
reciente en la poblacion joven ha identificado una
alta prevalencia de esclerosis tuberosa (ET) y una
asociacion de los PEComas no especificados
(PEComa-NOS) con reordenamientos de TFE3
en pacientes pediatricos y adultos jovenes sin
ET. Estos hallazgos moleculares resaltan la
necesidad de un seguimiento y caracterizacion
exhaustiva.

El manejo terapéutico del PEComa localizado
es la reseccién quirurgica completa con
margenes negativos. Nuestro caso requirio
una gastrectomia parcial debido a la anemia
refractaria por la persistencia del sangrado;
se logro la reseccion del tumor con margenes
libres y la extirpacion de un ganglio linfatico.
El prondstico esta estrechamente ligado a la
posibilidad de reseccion completa. EI compromiso
ganglionar que se observo en la anatomia
patologica debe ser considerado cuidadosamente
en el seguimiento oncoldgico. La literatura
actual sigue explorando las guias de tratamiento
para las formas malignas y el papel de terapias
adyuvantes.

Reporte de casos / Arch Argent Pediatr. 2026;e202510811

En este caso, el cuadro clinico y los
hallazgos iniciales resultaron indistinguibles
de los observados en un tumor del estroma
gastrointestinal (GIST), lo que pone de manifiesto
la dificultad diagndstica y la posibilidad de
confusién con otras neoplasias mas frecuentes.
Se resalta la importancia fundamental del
analisis histopatolégico y de los estudios
inmunohistoquimicos como herramientas clave
para establecer un diagndstico definitivo y orientar
adecuadamente el manejo terapéutico. B
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