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PEComa Renal Maligno: Um Subtipo Raro de Grandes Dimensoes
Malignant Renal PEComa. A Rare Subtype of Large Dimensions
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Mulher de 30 anos, avaliada em Consulta de Medic-
ina Interna por anemia sintomatica associada a anorexia
e emagrecimento de 12% do peso corporal, com 3 meses
de evolugcao. Ao exame fisico: palidez cutanea e volumosa
massa abdominal palpavel no flanco esquerdo. Exames com-
plementares: Hb 6,5 g/dL, cinética de ferro compativel com
estados inflamatorios, elevacéo da proteina C reativa e hema-
tdria microscopica; estudos endoscopicos sem alteragdes;
tomografia computo-rizada com neoformacao renal esquerda
com 16,5 x 10 cm, sdlida e heterogénea, com captacao de
contraste, moldando as estruturas adjacentes, sem aparente
invasao vascular (Fig. 1). Assumindo o diagndstico clinico de
neoplasia renal, foi realizada nefrectomia radical esquerda.
Peca cirdrgica com neoplasia volumosa de 16,5 x 11,5 x 9,3
cm. O exame histolégico e estudo imuno-histoquimico per-
mitiu o diagnéstico definitivo de PEComa (“perivascular epi-
thelioid cell tumour”) maligno do rim, sem invasao capsular,
vascular ou ganglionar (Fig. 2). Cinco meses apoés a cirurg-
ia constatou-se metastizagdo pulmonar e ganglionar medi-
astinica, tendo iniciado everolimus. Evolugdo da doenca com
metastizacdo multiorganica, acabando por falecer 14 meses
apods a cirurgia. PEComas sdo tumores mesenquimatosos,
constituidos por células distintas que mostram associagéo
focal com paredes dos vasos sanguineos e expressam ger-
almente marcadores melanociticos e do musculo liso, sendo
o subtipo histolégico descrito extremamente raro.' O diag-
noéstico diferencial inclui carcinoma de células renais, linfoma e
carcinoma de células de transigao.2 Habitualmente sdo benig-
nos e curaveis com ressecgao cirdrgica.* O comportamento
clinico agressivo relaciona-se com a dimens&o do tumor (>5
cm), padrao de crescimento infiltrativo, alto grau nuclear, ne-
crose e atividade mitdtica.® A quimioterapia convencional tem
pouco impacto no outcome, mas ha relatos de casos sobre
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Figura 1: Tomografia computorizada toraco-abdomino-pélvi-
ca (corte coronal) com volumosa neoformacao renal esquerda
com diédmetro longitudinal de aproximadamente 16,5 cm.

a atividade de inibidores da via mTOR.* Além de existirem
apenas 33 casos de PEComa renal descritos nos ultimos 10
anos, destaca-se a dimenséo da leséo apresentada, ultrapas-
sando largamente as dimensdes médias deste tipo de tumor
presentes na literatura.?®%
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Figura 2: Padr&o histolégico varidvel do PEComa renal maligno. A. Areas compostas por grandes células epitelidides com cito-
plasma granular (H&E, 200x). B. Padrao de células fusiformes com atipia nuclear (H&E, 200x). C. Pleomorfismo proeminente com
multiplas células bizarras, algumas com vacuolos lipidicos no citoplasma; foram identificadas frequentes mitoses atipicas (setas)
(H&E, 200x). D. Expressao de HMB-45 nas células tumorais (IHC, 100x).
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