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Abstract

Description: We present two cases of bladder PEComa:1- A 43-year-
old man with haematuria and urinary frequency was diagnosed with
a subcentimeter, non-papillary, exophytic tuberous lesion via cystos-
copy, which was completely removed by transurethral resection. 2- A
36-year-old woman was incidentally diagnosed with a bladder lesion
during a gynaecological ultrasound, having had symptoms of overactive
bladder previously. Cystoscopy revealed a 2 ¢cm solid lesion near the
right ureteral orifice, compatible with bladder PEComa pT2G3, with a
healthy base in re-resection. Partial cystectomy was performed.
Relevance: PEComa are a family of mesenchymal tumours composed
of perivascular epithelioid cells that exhibit melanocytic and smooth
muscle markers and can appear in almost any organ of the body.
Appearance in bladder is extremely rare, with very few cases reported
in the literature. Diagnosis is anatomopathological, so it is important to
distinguish from other bladder tumours.

Clinical implications: PEComa may be associated with Tuberous
Sclerosis and, although most are benign, malignant lesions have been
reported. They do not usually present specific clinical or radiological
features, being the definite diagnosis histological.

Conclusions: Bladder PEComa are a rare entity that should be
considered in the differential diagnosis of other bladder tumours.
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Introduccion

Resumen

Descripcion: presentamos dos casos de PEComa vesical: hombre de
43 afios que consulta por hematuria y polaquiuria y es diagnosticado
mediante cistoscopia de una lesion tuberosa excrecente subcentimétrica
no papilar que se reseca completamente mediante reseccion
transuretral. Mujer de 36 afios con hallazgo de lesion vesical durante
ecografia ginecologica, con clinica de vejiga hiperactiva. En cistoscopia
se objetiva lesidn s6lida de 2 cm junto al orificio ureteral derecho, siendo
diagnoéstica de PEComa vesical pT2G3, con base sana en re-reseccion.
Se decide realizar cistectomia parcial.

Relevancia: los PEComa son una familia de tumores mesenquimales
formados por células epitelioides perivasculares que muestran
diferenciacion melanocitica y de musculo liso y pueden localizarse
en casi cualquier parte del cuerpo. Su localizacién vesical es
extremadamente rara, habiendo muy pocos casos en la literatura. El
diagnéstico es anatomo-patologico y es importante el diagnostico
diferencial con otros tumores vesicales.

Implicaciones clinicas: pueden asociarse a la esclerosis tuberosa vy,
aunque la mayoria son benignos, se han descrito lesiones malignas.
Debido a que no muestran caracteristicas clinicas ni radiolégicas
especificas, su diagnostico es histolégico.

Conclusiones: los PEComa vesicales son una entidad poco frecuente a
tener en cuenta en el diagnostico diferencial con otros tumores vesicales.

Los PEComas o neoplasias de células epitelioi-
des perivasculares son una familia de tumores
mesenquimales formados por células epitelioi-
des perivasculares (“perivascular epithelioid
cells”) que muestran diferenciacion melano-
citica (HBM45 y Melan-A) y de musculo liso
(actina y desmina), y que pueden aparecer en
cualquier parte del cuerpo.

La familia de los PEComa estd compuesta
por diversas entidades, como el angiomiolipoma,
el tumor pulmonar de células claras (también
llamado “sugar tumor”), la linfangioleiomio-
matosis y un grupo de PEComa de localizacion
no especificada.*® Este tipo de lesiones se han

asociado al Complejo de Esclerosis Tuberosa
(CET), sobre todo los angiomiolipomas y la
linfangioleiomiomatosis.®

Su localizacién vesical es poco frecuente,
habiéndo descrito muy pocos casos en la lite-
ratura. Se presenta predominantemente en el
sexo masculino (a diferencia de los PEComa de
otras localizaciones) entre la tercera y quinta
décadas de la vida (media de edad de 36 afos),
aunque se ha publicado algin caso en edad pe-
didtrica.G®

Su diagnostico definitivo es anatomopatold-
gico y ha de realizarse un diagnéstico diferencial
con otros tumores vesicales. Aunque inicial-
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mente se consideraron benignos, en algunos
casos se han presentado también como lesiones
malignas, incluso diseminadas al diagnostico.

Casos clinicos

Presentamos dos casos de PEComa vesical
diagnosticados en nuestro servicio de salud.
Se realiz6 una btisqueda en la base de datos de
anatomia patoldgica sin encontrarse mas casos
registrados hasta el momento.

Caso 1: hombre de 43 afios, sin antece-
dentes de interés, que consulta por hematuria
y polaquiuria. Se realiza sedimento de orina
con microhematuria significativa y cristales de
oxalato cdlcico. Presenta urocultivo negativo y
PSA normal. Se realiza TAC donde se objetiva
litiasis renal calcica no obstructiva de 10 mm
en el grupo calicial inferior del rifion derecho,
sin observarse lesiones a nivel vesical ni otros
hallazgos. Se realiza cistoscopia con hallazgo de
lesién excrecente subcentimétrica de aspecto
no papilar, tuberosa, en cara lateral derecha,
por lo que se decide realizar reseccion tran-
suretral vesical (RTU-v) de dicha lesién. La
anatomia patologica demuestra que se trata de
un PEComa vesical superficial, con base libre.
Se realiza seguimiento exhaustivo sin haberse
objetivado recidiva tras tres afios (Figura 1).

Figura. Imagen cistoscépica de la lesion com-
patible con PEComa vesical

Caso 2: mujer de 36 afios derivada desde
ginecologia por hallazgo ecografico de lesion
vesical. Interrogada la paciente, referia clini-
ca de vejiga hiperactiva desde hace afios. Se
completa estudio con uroTAC, con hallazgo de
imagen en uréter terminal derecho sugestiva de
malformacion vascular o neoformacion. Se rea-
liza cistoscopia objetivandose neoformacion de
2 cm de aspecto so6lido junto al orificio ureteral
derecho (OUD), sin afectar. Se realiza resecciéon
transuretral (RTU-v) hasta base, con anatomia
patologica compatible con PEComa vesical
pT2G3. Ante el pequefio tamafio de 1a lesion, se
realiza reRTU-v, sin evidencia de malignidad.
Se realiza TAC toraco-abdomino-pélvico sin ha-
llazgos y se propone control exhaustivo versus
cistectomia parcial. De acuerdo con la pacien-
te, se decide realizar cistectomia parcial con
reimplante ureteral dada la cercania del OUD.
La cirugia transcurri sin incidencias y 1a evolu-
cion de la paciente fue satisfactoria. El resultado
anatomo-patoldgico no revel6 malignidad en la
muestra. La paciente contintia en controles y
sin recidiva tras dos afios de seguimiento.

Discusion

Los PEComa o tumores de células epitelioides
perivasculares son un grupo heterogéneo y
poco frecuente de tumores mesenquimales
compuestos por células tumorales de morfolo-
gia epitelioide y/o fusiforme y citoplasma claro
acidofilo, de localizacion perivascular, que son
diferentes a nivel histolégico e inmunohisto-
quimico dado que expresan marcadores mela-
nociticos y de musculo liso.*5%

Fueron descritos por primera vez en
1992 por Bonetti et al, haciendo referencia a
una familia de tumores compuestos por célu-
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las morfolégica e inmunohistoquimicamente
similares, que engloba a neoplasias como el an-
giomiolipoma (sobre todo de localizacion renal
o0 hepitica), el tumor pulmonar de células claras
(“de azucar” o sugar tumor), la linfangioleio-
miomatosis,*”® otros menos frecuentes como
el sarcoma abdominopélvico de células perivas-
culares epitelioides y otros derivados de células
perivasculares que pueden aparecer en otras
localizaciones.®” Se ha descrito la afectacion de
mdltiples 6rganos, como el rifién, higado, pul-
mon, utero,” corazoén, tracto gastrointestinal,
retroperitoneo, tejidos blandos y préstata, entre
otros, siendo su localizacion vesical muy rara.®®
consideran

Aunque generalmente se

hamartomas benignos, pueden presentar
potencial maligno, con riesgo de recurrencia
local y metastasis,® por lo que es importante
tenerlo en cuenta en el diagnéstico diferencial
con otras lesiones. En 2005, Folpe et al, basan-
dose en PEComa de localizacién ginecoldgica
y de tejidos blandos, describieron una serie de
caracteristicas que hacifan sospechar que un
PEComa podia tener potencial maligno: gran
tamafo del tumor (> 5 cm), crecimiento infil-
trativo, alto grado nuclear, alta tasa mitotica,
necrosis e invasion vascular.® 519

A nivel vesical, se han descrito varios ca-
sos de lesiones malignas con invasion local y/o
metastasis, siendo los 6rganos mas afectados
el pulmon, los huesos, el colon sigmoide y la
vesicula biliar.®

Bonetti relaciona los PEComa (sobre todo
los angiomiolipomas y la linfangioleiomioma-
tosis) con el complejo de esclerosis tuberosa,
ya que estas células pueden presentar pérdida
de heterocigosidad en las regiones TSC1 o
TSC2, que en condiciones normales regulan la
via Rheb/mTOR;*!V no obstante, la mayoria de
PEComa vesicales descritos en la literatura no

se relacionan con la esclerosis tuberosa.®® En
este caso, ninguno de los pacientes presentaba
esclerosis tuberosa.

Los PEComa vesicales son raros y se
pueden presentar en ambos sexos, aunque pre-
dominan en el sexo masculino (a diferencia de
los PEComa de otras localizaciones). Son mas
habituales entre la tercera y quinta décadas de
la vida (media de edad de 36 afios), como en
los casos presentados, aunque se ha publicado
algin caso en edad pediatrica.®®

En cuanto a su presentacion, en ocasiones
son asintomdticos o aparecen como hematuria
(al igual que en el caso 1), dolor abdominal
hipogéstrico o pélvico, o sintomas del tracto
urinario inferior como polaquiuria o disuria,®®
como en el ultimo caso.

Se presentan en forma de masas que se
extienden hacia la luz de la vejiga y la mayoria
de las veces son macroscopicamente indistin-
guibles de otros tumores vesicales,® ya que las
caracteristicas radioldgicas y macroscopicas no
son patognomonicas de los mismos, aunque
ayudan a evaluar el potencial maligno del tumor.

Por este motivo, es imprescindible su
exéresis y andlisis anatomo-patoldgico e in-
munohistoquimico para llegar a su diagndstico
definitivo, para lo que se han realizado trata-
mientos como la reseccion transuretral vesical,
la cistectomia parcial y la cistectomia radical.

El anilisis histologico de estos tumores
muestra células epitelioides o fusiformes con
citoplasma claro eosinéfilo que presentan un
perfil inmunohistoquimico positivo para mar-
cadores melanociticos como HMB45 y Melan
A (no presentes en los tumores vesicales), y
marcadores mioides como vimentina, SMA y
desmina, tipicos también de leiomiomas y sarco-
mas (aunque estos ultimos no suelen presentar
marcadores melanociticos).' (Figura 2).
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Figura 2.

a) Tincion de hematoxilina-eosina. Nidos y cordones de células neoplasicas de citoplasma claro y nucleos redondeados que
crecen en un estroma hialinizado. b) Expresion inmunohistoquimica intensa y difusa para HMB45.

A diferencia de estos, el carcinoma urotelial suele presentar positividad para CK7, CK20 y
GATA3, mientras que el carcinoma de células escamosas exhibe fuerte positividad para p63
y CK5/6.41

En los PEComa vesicales, a pesar de su naturaleza tipicamente benigna, se han observado casos
de recurrencia y metéstasis, sobre todo relacionados con los criterios descritos por Folpe.?1?

Por otro lado, se han descrito PEComa vesicales asociados al reordenamiento del gen TFE3
localizado en la regiéon Xp11, que en ocasiones se ha relacionado con que el paciente haya recibido
previamente tratamiento quimioterapico.”® Aunque en un inicio se relacionaba esta mutacién con
un comportamiento maligno y un peor prondstico, parece que también se presenta en lesiones
benignas, por lo que no parece que empeore claramente su prondstico.®?

Se han propuesto diferentes opciones de tratamiento para este tipo de lesiones vesicales,
aunque la exéresis quirtrgica es la inica opcion de tratamiento curativo para el PEComa vesical
conocida hasta hoy. En algunos casos, la reseccion transuretral de la lesion (RTU-v) es suficiente
y no requiere de otras técnicas quirtrgicas ni tratamientos adyuvantes.”® En otros casos, se ha
realizado cistectomia parcial con resultados exitosos,** pudiendo realizarse mediante laparotomia,
laparoscopia o asistida por robot.®

Si revisamos los casos presentados, en uno de ellos la RTU vesical fue suficiente para el tra-
tamiento del PEComa, mientras que en el otro caso se decidié realizar cistectomia parcial por las
caracteristicas de la lesién previa, permaneciendo la paciente libre de enfermedad después de va-
rios afios desde la cirugia.

Para lesiones agresivas localmente avanzadas o metastisicas no se ha establecido un tratamien-
to estandarizado. Se ha descrito la cistectomia radical y se han llegado a usar terapias adyuvantes
como quimioterapia (con régimen similar al utilizado en sarcomas), inmunoterapia o radioterapia
adyuvante, pero los resultados obtenidos hasta el momento no han sido satisfactorios.*#® Ademas,
no se dispone de un gran niimero de casos que nos permita llegar a conclusiones fiables, por lo que
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habria que evaluar a futuro la efectividad de los
tratamientos descritos y la aparicion de nuevas
opciones de tratamiento para esta patologia.
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