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Resumen

Datos Clinicos: Varon de 51 afios, con tumoracion esplénica, se realiza esplenectomia.No se realiza tratamiento
quimioterapico, sigiendose el enfermo estrechamente. Este permanece sano hasta dos #@os después, que presenta miltiples metéastasis
hep aticas, de hasta 10 cm. Inicia tratamiento quimioter dpico-inmunoterapico paliativo pero fallece. No se realizo necropsia.

Estudio Anatomopatologico: El bazo mide 25 cm de longitud y pesa 1500 g. Al corte, se aprecian una masa
de limites netos. La neoplasia esta constituida por @lulas de citoplasma amplio y poligonal o redondeado que con
frecuencia incluye granulos de pigmento marrdn que se corresponde en su mayoria con hierro y en menor cantidad con
melanina, de fenotipo positivo con HMB 45y CD 68 y Melan A, sin imunoreactividad para queratinas, Vimentina , S100,
CD 45, CD 15, Factor VIII, NSE, cromogranina, sinaptofisina, tirosina-hidroxilasa, CK7, panqueratinas, CD 31, CEA, CA
19-9, desmina y Actina musculo especifica.

LA PAAF de los ndédulos hepéticos confirma la naturaleza maligna del proceso, observandose un tumor
constituido por células, HMB 45 +, S100-.

Comentarios:. Se plantea que este tumor pueda ser un Pecosa maligno, en una localizacién no descrita previamente.

Datos Clinicos

Varén de 51 afos, sin antecedentes de interés, que consulta, por dolor abdominal agudo, acompafiado de nauseas y vomitos intensos. A la
exploracion fisica presenta signos de irritacién peritoneal y esplenomegalia. Se realiza TAC Y ECO, donde se aprecian quistes hepaticos, una
gran tumoracién esplénica hipervascularizada. y una discreta cantidad de liquido libre perihepéatico. En RNM se aprecian imagenes compatibles
con quistes hidatidicos. La serologia de hidatidosisi fue positiva. Se realiza quisto y periquistectomia abierta y esplenectomia.

No se realiza tratamiento quimioterapico, sigiendose el enfermo estrechamente. Este permanece sano hasta dos afios después, que presenta
multiples metastasis hepaticas, de hasta 10 cm. Inicia tratamiento quimioter apico-inmunoterapico paliativo pero fallece. No se realizo necropsia.
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TAC abdominal -

Estudio Histopatoldgico

El bazo mide 25 cm de longitud y pesa 1500 g. Al corte, se aprecian una masa de limites netos, delimitada por
una capsula irregular y constituida por una amplia porcidon central de aspecto necrdtico-hemorragico y una estrecha
banda de tejido de coloracion parda. La neoplasia esta constituida por células de citoplasma amplio y poligonal o
redondeado que con frecuencia incluye granulos de pigmento marrdn que se corresponde en su mayoria con hierro y en
menor cantidad con melanina. Las @lulas crecen difusamente, sin estoma fibroso interpuesto y asociadas a una rica
trama vascular. ElI indice mitdtico es de bajo a moderado. Se realiza un perfil inmunohistogumico que revela
positividad para HMB 45 y CD 68 y Melan A, sin imunoreactividad para queratinas, Vimentina , S100, CD 45, CD 15,
Factor VIII, NSE, cromogranina, sinaptofisina, tirosina-hidroxilasa, CK7, panqueratinas, CD 31, CEA, CA 19-9, desmina
y Actina musculo especifica.

LA PAAF de los noédulos hepaticos confirma la naturaleza maligna del proceso, observandose un tumor
constituido por células, HMB 45 +, S100-.
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Discusion

Los tumores derivados de la célula perivascular epitelioide, (PEC) fueron propuestos por Bonetti para explicar la
positividad para HMB 45y la presencia de premelanosamas en "sugar " tumores del pulmbn y angiomiolipomas.
Posteriormente se han publicado casos similares con distintos nombres como tumor de &lulas claras miomelanocitico,
0 sugar tumor extrapulmonary en distintas localizaciones como pancreas, recto , Gtero, vulva y corazéon. Muchos
asociados a esclerosis tuberosa y en general de comportamiento benigno, siendo constante la posibilidad para HMB 45
y la negatividad para S 100, otros marcadores, como actinia, pueden ser también positivos, pero no en todos los casos.
Recientemente se han publicado casos de Pecamos de comportamiento maligno. Se plantea que este tumor pueda ser
un Pecosa maligno, en una localizacion no descrita previamente.
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Conclusiones
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