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RESUMO

Os PEComas sdo definidos como neoplasias mesenquimais compostas por células epitelioides
perivasculares distintas nos aspectos histolégicos e imuno-histoquimicos. O grupo dos PEComas
inclui o angiomiolipoma renal, linfangioleiomiomatose, tumor de células claras do pulmao
e uma variedade de tumores viscerais, intra-abdominais e de tecidos moles e 6sseo. A grande
maioria dos PEComas apresentam imunorreatividade para marcadores melanociticos e de
musculo liso. H4 aparente predilecdo por érgaos viscerais, retroperitoneais e abdominopélvicos,
especialmente do trato gastrointestinal e utero. Os PEComas do trato gastrointestinal acometem
mais frequentemente individuos na 4® e 5 décadas de vida, com predominancia no sexo feminino.
A apresentacdo clinica varia conforme o 6rgdo envolvido, o tamanho e o volume do tumor ou
pode apresentar-se assintomatico. Os exames de imagem direcionam a investiga¢do, mas ndo sao
suficientemente sensiveis para permitir o diagndstico de PEComa, cujaapresentacdo é inespecifica.
A maioria dos PEComas sdo benignos e tratdveis com ressec¢do cirturgica. No entanto, uma
minoria apresenta comportamento agressivo, com recorréncia local e/ou metastases a distancia.
A conduta terapéutica ainda ndo estd bem estabelecida, mas tem como base a ressec¢do cirurgica.
A quimioterapia deve ser considerada nos casos malignos. Este trabalho buscou relatar um caso
de PEComa no trato gastrointestinal, além da revisdo de literatura desta patologia, que apesar de
ainda escassas informacdes, é de suma importancia para melhor caracterizagdo do potencial de
malignidade através dos recursos de imagem e patologia.

Descritores: PEComa; Imuno-histoquimica; trato gastrointestinal

ABSTRACT

PEComas are defined as mesenchymal neoplasms composed of distinct perivascular epithelioid
cells in histological and immunohistochemical aspects. The group of PEComas includes renal
angiomyolipoma, lymphangioleiomyomatosis, clear cell lung tumor and a variety of visceral, intra-
abdominal and soft tissue and bone tumors. Most PEComas have immunoreactivity to melanocytic
and smooth muscle markers. There is an apparent predilection for visceral, retroperitoneal and
abdominopelvic organs, especially of the gastrointestinal tract and uterus. Gastrointestinal tract
PEComas most commonly affect individuals in the 4th and 5th decades of life, predominantly in
females. The clinical presentation varies according to the organ involved, the size and volume of
the tumor may be asymptomatic. Imaging studies direct the investigation, but are not sensitive
enough to allow the diagnosis of PEComa, whose presentation is nonspecific. Most PEComas are
benign and treatable with surgical resection; however, a minority show aggressive behavior, with
local recurrence and/or distant metastases. The therapeutic approach is not yet well established,
but is based on surgical resection. Chemotherapy should be considered in malignant cases. This
paper aimed to report a case of PEComa in the gastrointestinal tract, as well as a literature
review of this pathology, which, although still scarce information, is of utmost importance to
better characterize the potential of malignancy through imaging and pathology resources.
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OBJETIVO

Apresentacdo de um caso clinico de
PEComa do trato gastrointestinal, com o intuito
de enfatizar o papel da avaliacdo complementar
radioldgica no diagnéstico desta afeccao.

METODOS

O caso foi coletado do arquivo digital
de imagens do Departamento de Radiologia e
Diagnostico por Imagem do Hospital do Ser-
vidor Publico Estadual “Francisco Morato
de Oliveita” HSPE- FMO de Sao Paulo. Foram
também coletados dados clinicos e histoéria
constantes no prontuario médico. Posterior-
mente, realizou-se uma pesquisa bibliografi-
ca em bancos de dados médicos especializa-
dos, com vistas a encontrar artigos de revisao
bem como relatos de casos semelhantes.

RELATO DE CASO
Historia clinica

Paciente de 76 anos, sexo masculino,
branco, policial aposentado, procurou atendi-
mento no pronto-socorro do lamspe por apre-

sentar quadro de dor abdominal com evolugao
ha dois dias.

A dor localizava-se na fossa iliaca direi-
ta, com caracteristica em pontada, notando-
-se aumento progressivo da intensidade. Era
acompanhada de nauseas, hiporexia e cala-
frios durante a madrugada. O paciente rela-
tava melhora do quadro em decubito lateral
direito e piora com a movimentag¢do. Ha dois
meses, apresentava habito intestinal consti-
pado com evacuagdo presente e fezes resse-
cadas em pequena quantidade, no momento.
Negava alteragao da diurese, vOmitos e perda
de peso. Referia realizacao de colonoscopia
prévia ha mais de 10 anos com normalidade
do exame.

Medica¢coes em uso: Amiodarona 100mg pela
manh3; Levotiroxina 125mcg/dia; Losartana
50 mg/dia; Metformina 850 mg (1 vez ao dia);
Marevan 2,5 mg/dia e Finasterida 5Smg/dia.

Antecedentes pessoais:

- Comorbidades: Hipertensao arterial, dia-
betes mellitus nao insulinodependente,
trombocitopenia imune (PTI) cronica, hipo-
tireoidismo, insuficiéncia cardiaca conges-
tiva (ICC), insuficiéncia mitral, fibrilacdo
atrial revertido em 2005 em anticoagula-
cdo, hiperplasia prostatica benigna (HPB).

- Alergias: tilatil, capoten, atenolol, sirdalud,
adalat retard.

- Antecedentes cirurgicos: varicocele, vari-
zes de membros inferiores ha 40 anos, ami-
dalectomia.

- Habitos: nega tabagismo.
Antecedentes familiares:

- Pai: sarcoma na perna.
Exame fisico:

- Regular estado geral, orientado no tempo e
no espaco, hipocorado, hidratado, acianético.
Ausculta pulmonar: murmurios vesiculares
presentes, sem ruidos adventicios. Ausculta

cardiaca: bulhas cardiacas ritmicas,
normofonéticas, 2 tempos, sem SsoOpros.
Abdome: globoso, ruidos hidroaéreos

presentes, doloroso a palpagao superficial
e profunda direita,

descompressdao brusca negativa. Membros

na fossa iliaca
inferiores sem edema e sem empastamento

de panturrilhas.

- Dados vitais: Sa02: 96% ar ambiente, PA:
127x89 mmHg, FR: 20 irpm, FC: 92 bpm,
temperatura axilar: 36,4°C, dextro: 120
mg/dL.

Durante a admissao hospitalar, foram
solicitados exames laboratoriais, cujos resul-
tados ndo mostravam altera¢des significativas.

Exames laboratoriais

-Eritrograma:Eritrocitos: 4,08, hemoglobina:
9,9, hematocrito: 299 / VCM: 73,2 / HCM:
24,2 / CHCM: 33,1 / RDW: 20,2

Obs.: anisocitose + +/ microcitose +
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- Leucograma: leucocitos: 24,1 mil/mm?
(metamiel6ocitos 0% / bastonetes 6%
/ segmentados 56% / eosinofilos 1% /
baséfilos 1% / linfécitos 7% / mondcitos
29% / plasmacitos 0%)

- Plaquetas: 110.000/mm?
“TP:27,8s /RNI: 2,3
-TTPA: 51s

- Amilase: 50 U/L

- Bilirrubina total: 0,94 mg/dL (bilirrubina
direta: 0,33mg/dL / bilirrubina indireta:
0,61mg/dL); TGO: 23 U/L; TGP: 15 U/L; GGT:
46 U/L; fosfatase alcalina: 95 U/L; CKMB
massa: 0,8 ng/mL; troponina I: 0,006 ng/
mL; glicose: 123 mg/dL; sodio: 129 mEq/
L; potassio: 4,7 mEq/ L; ureia: 43 mg/dL;
creatinina: 1,4 mg/dL; PCR: 21,19 mg/Dl

Exames de imagem

Ainda na admissao, solicitou-se ultras-
sonografia de abdome total, que evidenciou
lesdo hipoecdica lobulada, localizada na fossa
iliaca/flanco direito, em possivel continuida-
de com alc¢as coldnicas, e medidas de 12,2 x
8,7x6,9 cm.

Um dia apoés, foi realizada tomografia
computadorizada do abdome total com
contraste, cujos achados de maior relevancia

seguem nas imagens a seguir (Figuras 1 a 4).

Figura 1 - Corte axial de TC de abdome em janela de
partes moles, evidenciando volumosa lesdo expansiva
sélida com areas de necrose central no mesentério

Figura 2 - Corte axial de TC de abdome em janela de
partes moles, evidenciando volumosa lesdo expansiva

que nio infiltra algas intestinais

Figura 3 - Corte coronal de TC de abdome em janela de
partes moles, o qual demonstra que a lesdo encontra-se

na fossa iliaca direita

Figura 4 - Corte sagital de TC de abdome em janela de

partes moles, o qual demonstra que a lesdo apresenta-se

com realce e dreas de necrose central
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Conduta e evolucao

Nove dias ap6s a TC de abdome, o paciente foi submetido a laparotomia exploradora, com
colectomia segmentar a esquerda e anastomose colorretal latero-lateral em dois planos.

O estudo histopatolégico e imuno-histoquimico da peca cirdrgica indicou o diagnéstico
de sarcoma pleomdrfico de alto grau.

Estudo imuno-histoquimico: MX Vimentina: positivo nas areas de neoplasia; MX AML
(actina de musculo liso): negativo; MX Desmina: positivo focalmente; MX Caldesmon: negativo;
RX 0S-600: negativo; MX CD 34: negativo; MX CD 117: negativo, MX HMB-45: negativo

Nos exames de imagem de controle, o paciente apresentou recidiva tumoral, evidenciado
por multiplas lesdes solidas expansivas heterogéneas intracavitarias, em meio as alcas
intestinais, como ilustrado a seguir (Figura 5).

Figura 5 - Corte axial de tomografia computadorizada de abdome 1 ano apés a ressecgdo cirurgica, evidencia recidi-
va tumoral. Notam-se multiplas lesdes sdlidas expansivas heterogéneas intracavitarias, em meio as algas delgadas, as

maiores no flanco esquerdo medindo 9,0 x 8,0 cm e no mesogastrio a direita medindo 8,0 x 6,0 cm

Solicitou-se, entdo, a revisdao das laminas. O estudo histolégico revisado evidenciou
padrdo morfolégico epitelioide hipercelular com células pleomérficas exibindo amplo citoplasma
eosinofilico com granulacdes eosinofilicas grosseiras; atipias celulares intensas representadas
por cariomegalia com macronucléolos; indice de 3 mitoses em 50 campos de grande aumento.

0 estudo imuno-histoquimico revisado identificou a expressdao de marcadores melanicos
e miogénicos (AML, desmina, HMB 4 e Melan-A), presentes em tumores com histogénese em
células epitelioides perivasculares.

Estudo imuno-histoquimico: AE1/AE3: negativo (controle interno positivo); AML (actina de
musculo liso), 1A4: positivo em algumas células; CD 117 (c-kit): negativo (controle interno positivo);
CD 34: negativo (controle interno positivo); Desmina: positivo em algumas células; DOG1: negativo;
HMB 45: positivo em raras células; INI-1: positivo fraco (auséncia de perda de expressao); Melan-A:
positivo em algumas células; Miogenina: negativo; Myo D1: negativo; Proteina S-100: negativo (controle
interno positivo); TFE3: negativo.

Foram identificados fatores preditivos de evolucao desfavoravel, especialmente localizagao
profunda, grande dimensao tumoral, atipias acentuadas e atividade mitética aumentada no tumor.

A partir do conjunto dos achados histopatoldgicos e imuno-histoquimicos, chegou-se ao
diagndstico de PEComa maligno do tubo digestivo.
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Optou-se por conduta paliativa ao
paciente, por se tratar de um quadro com
recidiva tumoral e presenca de fatores
preditivos
para metdastase e recidiva, e baixa resposta a

quimioterapia e a radioterapia.

histolégicos de alto potencial

DISCUSSAO

Os tumores de células epitelioides pe-
rivasculares (PEComas) sdao neoplasias me-
senquimais raras, com morfologia e carac-
teristicas imuno-histoquimicas distintas,
caracterizados por sua localizagdo perivas-
cular. Tém morfologia de células epitelioides
ou ocasionalmente fusiformes e geralmente
expressam marcadores melanociticos e de
musculo liso®®.

Incluem-se neste grupo de tumores, o
angiomiolipoma renal, linfangioleiomiomato-
se, tumor de células claras do pulmao e tumo-
res semelhantes que ocorrem no retroperit6-
nio, rim, Gtero, pancreas e em uma variedade
de outros locais viscerais e partes moles?. Os
PEComas renais incluem varios subtipos his-
tologicos de angiomiolipomas, relacionados
ao complexo da esclerose tuberosa e apresen-
tam alteragdes genéticas caracteristicas®. Di-
ferentemente dos outros sitios de PEComas,
nao ha relato de caso no trato gastrointesti-
nal em pacientes com esclerose tuberosa até
este momento?.

Os PEComas do trato gastrointestinal
(TGI) representam uma proporg¢ao de cerca de
20% a 25% dos PEComas em sitios viscerais
e de tecidos moles. O TGI é o segundo mais
frequente, atras somente do trato ginecoldgico,
sendo o local mais frequentemente envolvido o
c6lon, seguido pelo mesentério e estomago?.

Geralmente ocorrem na meia idade e
sdo frequentemente benignos e curaveis com
a resseccdo cirdrgica. No entanto, alguns
PEComas mostram comportamento agressivo,
recorréncia ou metastases a

com local

distancia. Esses PEComas malignos carecem de

terapia curativa, uma vez que se disseminam e
sdo geralmente fatais®.

Apresentam sinais clinicos inespecifi-
cos, que dependem dos diferentes 6rgdos en-
volvidos, o tamanho da neoplasia e o volume
do tumor. As principais apresentag¢des clini-
cas incluem dor abdominal (mais frequente),
melenas, sangramento retal, obstrugao, perda
de peso, anemia e alguns até assintomaticos.

A ultrassonografia pode representar
uma massa heterogénea com intensa vascula-
rizacdo ao estudo Doppler. Ao exame de tomo-
grafia computadorizada, a maioria se manifesta
como uma massa bem delimitada com densida-
de homogénea, predominantemente isodensa a
musculatura paravertebral, com realce hetero-
géneo ou homogéneo ao meio de contraste?°.

Geralmente, na ressonancia magnética
(RM), as lesdes sdo de hipointensas a isoin-
tensas nas sequéncias ponderadas em T1 e
heterogeneamente hiperintensas nas imagens
ponderadas em T2. No entanto, os exames de
imagem ndo sao suficientemente sensiveis
para permitir o diagndstico de PEComas, de-
vido as suas caracteristicas inespecificas a
imagem. Nao existe uma distingao clara entre
as contrapartes benignas e malignas, mas as
modalidades acima mencionadas podem aju-
dar a detectar a invasao linfovascular e as le-
sdes metastaticas 3.

A imuno-histoquimica é uma ferramen-
ta util para a identificacdo, devido a imunor-
reatividade caracteristica para marcadores
melanociticos como o HMB-45 e melan-A e de
musculo liso, como a actina e desmina, sendo
o HMB-45 o mais sensivel®.

Critérios histolégicos para malignidade
nao foram completamente definidos, mas
na avaliacdo dos preditores de prognostico,
foi proposta a correlagio do crescimento
infiltrativo, alto indice mitético e grau de
celularidade, presenca de necrose, localizacao
e o tamanho do tumor com a recorréncia local
e metastases*®.
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A estratégia de manejo mais apropriada
ainda ndo foi definida, mas a ressec¢do
cirurgica é a preferéncia, sendo a quimioterapia
ou imunoterapia consideradas nos casos
com caracteristicas de malignidade. Esse
padrdao de tratamento ainda é de evidéncia
insuficiente para predizer sobrevida, atribuido
a raridade da incidéncia desta patologia e aos
diferentes métodos cirurgicos e esquemas de
quimioterapia utilizados?.

CONCLUSAO

muitos PEComas
foram diagnosticados como varios outros

Até recentemente,

sarcomas: leiomiossarcoma, tumor estromal
gastrointestinal (GIST), sarcoma pleomérfico
nao classificado ou rabdomiossarcoma. Com
o aumento da conscientizacdo sobre essa
categoria de tumor, o diagndstico tem sido
feito com mais frequéncia. Considerando
a crescente identificacio de PEComas e o
comportamento agressivo dos subtipos
malignos, é de suma importancia para o
radiologista conhecer as caracteristicas
de imagem e o padrdo metastatico desses
tumores raros. Pela raridade dessa neoplasia
tdo distinta, as informagdes na literatura
sobre a epidemiologia, apresentacao clinica e
radioldgica, manipulacdo ideal e prognodstico
ainda sdo incertos, especialmente nos
malignos. Portanto, é necessario aventar
a hipdtese diagnostica e que o estudo seja
complementado com a imuno-histoquimica
para conduta adequada do caso.
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