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PEComa Renal Maligno: Um Subtipo Raro de Grandes Dimensões 
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 sintomática associada a anorexia 
e emagrecimento de 12% do peso corporal, com 3 meses 
de evolução. Ao exame físico: palidez cutânea e volumosa 
massa abdominal palpável no flanco esquerdo. Exames com-
plementares: Hb 6,5 g/dL, cinética de ferro compatível com 
estados inflamatórios, elevação da proteína C reativa e hema-
túria microscópica; estudos endoscópicos sem alterações; 
tomografia computo-rizada com neoformação renal esquerda 
com 16,5 x 10 cm, sólida e heterogénea, com captação de 
contraste, moldando as estruturas adjacentes, sem aparente 
invasão vascular (Fig. 1). Assumindo o diagnóstico clínico de 
neoplasia renal, foi realizada nefrectomia radical esquerda. 
Peça cirúrgica com neoplasia volumosa de 16,5 x 11,5 x 9,3 
cm. O exame histológico e estudo imuno-histoquímico per-
mitiu o diagnóstico definitivo de PEComa (“perivascular epi-
thelioid cell tumour”) maligno do rim, sem invasão capsular, 
vascular ou ganglionar (Fig. 2). Cinco meses após a cirurg-
ia constatou-se metastização pulmonar e ganglionar medi-
astínica, tendo iniciado everolimus. Evolução da doença com 
metastização multiorgânica, acabando por falecer 14 meses 
após a cirurgia. PEComas são tumores mesenquimatosos, 
constituídos por células distintas que mostram associação 
focal com paredes dos vasos sanguíneos e expressam ger-
almente marcadores melanocíticos e do músculo liso, sendo 
o subtipo histológico descrito extremamente raro.1-3 O diag-
nóstico diferencial inclui carcinoma de células renais, linfoma e 
carcinoma de células de transição.2 Habitualmente são benig-
nos e curáveis com ressecção cirúrgica.4 O comportamento 
clínico agressivo relaciona-se com a dimensão do tumor (>5 
cm), padrão de crescimento infiltrativo, alto grau nuclear, ne-
crose e atividade mitótica.3 A quimioterapia convencional tem 
pouco impacto no outcome, mas há relatos de casos sobre 

a atividade de inibidores da via mTOR.4 Além de existirem 
apenas 33 casos de PEComa renal descritos nos últimos 10 
anos, destaca-se a dimensão da lesão apresentada, ultrapas-
sando largamente as dimensões médias deste tipo de tumor 
presentes na literatura.2,3,5
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Figura 1: Tomografia computorizada toraco-abdomino-pélvi-
ca (corte coronal) com volumosa neoformação renal esquerda 
com diâmetro longitudinal de aproximadamente 16,5 cm.
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Figura 2: Padrão histológico variável do PEComa renal maligno. A. Áreas compostas por grandes células epitelióides com cito-
plasma granular (H&E, 200x). B. Padrão de células fusiformes com atipia nuclear (H&E, 200x). C. Pleomorfismo proeminente com 
múltiplas células bizarras, algumas com vacúolos lipídicos no citoplasma; foram identificadas frequentes mitoses atípicas (setas) 
(H&E, 200x). D. Expressão de HMB-45 nas células tumorais (IHC, 100x).
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PECOMA RENAL MALIgNO: uM SuBTIPO RARO DE gRANDES DIMENSõES


