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INTRODUÇÃO

AOrganização Mundial de Saúde (OMS) reconhe -
ceu recentemente um grupo de tumores mesen-

quimatosos raros designados por PEComas, que apre-
sentam diferenciação e comportamento biológico in-
certos.
Características Histológicas e Imunohistoquímicas:
São constituídos a nível morfológico e imunohisto-
químico, pelo menos em parte, por células epiteliódes
perivasculares (PEComa, acrónimo de perivascular
epithe lioid cells) que exibem imunorreatividade quer para
marcadores melanocíticos (HMB-45 e/ou melan-A),
quer para marcadores do músculo liso (actina e/ou
desmina)1,2. O conceito de «PEC» foi descrito pela
primeira vez em 1992 por Bonetti et al. para identificar
um novo tipo de células que exibiam aparência
epitelióide, citoplasma eosinofílico claro e distribuição
perivascular, presentes nos angiomiolipomas renais
(AML), tumor de células claras do pulmão (TCCP) e
linfangioleiomiomatose (LAM)3,4. As características
histológicas de todos os PEComas revelam grande so-

breposição, apoiando a ideia de que representam vari-
antes morfológicas de uma única entidade patológica.
Dados Epidemiológicos: Os AML correspondem aos
PEComas mais comuns, apresentam uma prevalência
de 0,13% e surgem com maior frequência nas mulhe -
res5. A prevalência da LAM é incerta, estimando-se que
surja em 1 a 2 pessoas por milhão de habitantes6. A re-
lação entre sexo feminino e masculino é extrema, com
mais de 1400 casos diagnosticados em mulheres e ape-
nas 4 casos publicados nos homens7,8. Os TCCP são
extremamente raros, estando descritos cerca de 40 ca-
sos, com ligeiro predomínio feminino e média de idades
de 57 anos9-11. Os PEComas de origem ginecológica,
visceral, cutânea, óssea e dos tecidos moles foram diag-
nosticados dos 3 aos 97 anos, sendo a idade média di-
agnóstica aos 38 anos. Surgem maioritariamente no
sexo feminino, numa relação de 7:1 quando compara-
dos com o sexo masculino12.
Etiopatogenia: Pensa-se que a origem dos PEComas
esteja relacionada com a parede dos vasos sanguíneos
visto que as células epitelióides perivasculares, como o
próprio nome indica, estão intimamente associadas a
essas estruturas3. No entanto, a verdadeira origem his-
tológica permanence incerta13,14 e pouco se sabe em re-
lação a possíveis fatores de risco. Têm sido relatados
PEComas em múltiplas localizações anatómicas, sendo
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o útero e o espaço retroperitoneal as localizações prefe -
renciais da sua origem15. As publicações mais recentes
relatam cerca de 100 casos de PEComas descritos na
literatura, sendo que aproximadamente 1/3 apresen-
tam localização uterina16. Os estudos demonstram uma
evolução muito variável, desde lesões benignas a lesões
muito agressivas, com metastização à distância.
Genética: Estudos recentes relacionam os genes TSC1
e TSC2, que causam Esclerose Tuberosa (ET), à
patogénese de alguns PEComas. A ET é uma doença
autossómica dominante, caracterizada por alterações
neurológicas como atraso mental, convulsões e pre-
sença de tumores em múltiplos órgãos17-19. Enquanto
que os AML e a LAM são bastante comuns nessa
doença, os PEComas existentes noutras localizações,
nomeadamente os ginecológicos, são extremamente
raros, apesar da sua incidência ser superior à da popu-
lação em geral20,21. Existem raros casos de origem es-
porádica, ainda que a maioria esteja associada a altera -
ções genéticas que correspondem à perda dos genes
TSC1 (9q34) ou TSC2 (16p13.3)14,22.
Apresentação Clínica: Embora pouco se saiba em re-
lação à história natural dos PEComas, a maioria dos
doentes refere sintomatologia inespecífica como
náuseas, anorexia e queixas álgicas. Alguns pacientes
não apresentam qualquer sintoma23. Existem casos de
origem ginecológica que cursam com aumento do
volu me abdominal e hemorragia uterina anormal24.
Exames Auxiliares de Diagnóstico: Não existe evi -
dência que relacione qualquer marcador tumoral ou al-
teração analítica laboratorial ao diagnóstico de PECo-
ma25,26. Existe, também, escassa informação relaciona-
da com a imagiologia dos PEComas, especialmente os
malignos, seja através de ecografia, Tomografia Axial
Computorizada (TAC) ou Ressonância Magnética
Nuclear (RMN). As características imagiológicas be-
nignas e malignas destes tumores são muito variáveis
e têm sido relatadas em conjunto, através de casos clíni-
cos e revisões27,28. A nível radiológico, também não 
existem características definidas que permitam o 
diagnóstico e a distinção entre benignidade e maligni -
dade27-32. 
Diagnósticos Diferenciais: De acordo com a mor-
fologia e o órgão de origem, os PEComas podem ser
confundidos com diferentes tipos de tumores12. Até há
pouco tempo eram diagnosticados como diferentes
formas de sarcoma (leiomiossarcoma, rabdomiossar-
coma, tumor do estroma gastrointestinal). Devido à
expressão de marcadores melanocíticos, deve ser feito
o diagnóstico diferencial com melanoma ou sarcoma

de células claras14. Os PEComas uterinos podem
mimetizar pólipos, leiomiomas, leiomiossarcomas ou
outros tipos de carcinoma. Aquando da presença de
volumosa massa renal, deve haver distinção com linfo-
ma ou carcinoma de células de transição. Formações
retroperitoneais malignas podem ser confundidas com
leiomiossarcomas ou lipossarcomas33. Com a crescente
informação acerca deste tipo de tumor e com o auxílio
da imunohistoquímica, os PEComas têm sido diag-
nosticados com maior frequência27.
Terapêutica: A resseção cirúrgica com margens livres
de lesão permanence o tratamento de eleição sendo, na
maioria dos casos, o procedimento suficiente. Diversos
estudos mostram que a resposta clínica e patológica à
terapêutica neoadjuvante com diferentes fármacos é
pouco eficaz34-40. Do mesmo modo, a terapêutica adju-
vante com quimioterapia, radioterapia, hormonote rapia
ou imunoterapia revela um benefício reduzido13,14,34-35.
Devido à raridade destas lesões existe dificuldade em
estabelecer consensos terapêuticos. 
Prognóstico: Embora a maioria seja benigna, foram
descritos casos de comportamento agressivo e com
metastização à distância. Existem algumas publicações
que relatam metástases até 15 anos após exérese cirúr-
gica completa do tumor inicial41-47. Os locais mais fre-
quentes de metastização dos PEComas malignos são os
pulmões, fìgado, ossos e peritoneu12,17,33. Pelos motivos
descritos, é razoável proceder a uma vigilância clínica
seriada e prolongada em todos os pacientes. Em 2005,
Folpe et al12 estabeleceram critérios para determinar o
potencial maligno dos PEComas (Quadro I). Apesar
desses critérios terem sido aplicados em múltiplos es-
tudos subsequentes, permanece incerta a sua con-
tribuição na vigilância, orientação e eventual recidiva
destes tumores.

CASO CLÍNICO

Mulher, 44 anos, caucasiana, com oligofrenia e epi -
lepsia, nulípara, história genésica sem alterações, con-
traceção atual com preservativo. Sem antecedentes fa-
miliares de relevo. 

Referenciada por deteção, em citologia cervical, de
lesão intraepitelial de baixo grau (LSIL). Não referia
queixas ginecológicas. Na consulta observámos vulva e
vagina sem alterações. Após colocação do espéculo va-
ginal detetámos a presença de formação polipóide de
consistência dura, bosselada, com cerca de 15 mm de
maior diâmetro, a exteriorizar-se pelo orifício externo
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do colo. Efetuámos polipectomia por tração e torção,
colposcopia e biópsias do colo. A colposcopia foi ade-
quada, com zona de transformação tipo I devido à
completa visualização da união escamocolunar. Obser -
vámos alterações colposcópicas de grau 1 que consis-
tiam na presença de uma lesão pouco extensa com epi-
télio acetobranco delgado, de superfície lisa, ponteado
fino e bordos irregulares, localizada na periferia do
quadrante posterior do colo.

O exame histológico da formação polipóide reve-
lou, à microscopia, uma neoplasia endometrial consti-
tuída por células cubóides, de aspecto epitelióide, com
citoplasma abundante e eosinofílico, núcleos redondos
com cromatina vesiculosa e pequeno nucléolo eosino-
fílico, com atipia ligeira a moderada, 1 mitose/50

CGA, rede vascular proeminente, e hialinização fre-
quente (Figura 1). A lesão apresentava, superficial-
mente, endométrio extensamente ulcerado e ausência
de necrose tumoral. A imunohistoquímica revelou pre-
sença de anticorpos anti-Desmina, Actina do múscu-
lo liso, HMB45, melan-A, Ck AE1/AE3, Ck
CAM5.2, CD68, Inibina, calretinina e CD10. Nas cé-
lulas descritas, observámos reatividade universal e in-
tensa com a Desmina, reatividade de menor intensi-
dade com a Actina do músculo liso e reatividade focal
de intensidade variável com HMB45 (Figura 2).

O valor sérico do marcador tumoral Ca 125 encon-
trava-se dentro dos limites da normalidade. A ecogra-
fia detetou a presença de um útero aumentado de vo-
lume, com vários nódulos fibromiomatosos, o maior
com 39 mm, intramural, localizado na parede poste-
rior. O ovário direito apresentava dois folículos de 19
e 18 mm. As biópsias do colo revelaram lesão de cer-
vicite crónica e confirmaram a presença de LSIL (con-

QUADRO I. PROPOSTA DE CLASSIFICAÇÃO DOS 
PECOMAS (ADAPTADO DE FOLPE ET AL.)

Características de alto risco

a) Tamanho > 5 cm
b) Padrão de crescimento infiltrativo
c) Grau nuclear e celularidade elevadas
d) Índice Mitótico (>1/50)
e) Necrose
f ) Invasão vascular

Categoria de Risco

1) Benigna: < 2 características de alto risco e tamanho 
< 5 cm

2) Potencial maligno incerto: 
tamanho > 5 cm sem outra característica de alto risco 
OU pleomorfosmo nuclear/células gigantes 
multinucleadas apenas

3) Maligna: ≥ 2 características de alto risco

FIGURA 1. Microscopia - células epitelióides vasculares com
citoplasma eosinofílico claro, núcleos redondos com cromatina
vesiculosa e pequenos nucléolos

FIGURA 2. Imunohistoquímica - melan-A (1), actina do músculo liso (1 e 2) e positividade focal para HMB-45 (3)

1 2 3



diloma plano sem displasia).
Foi decidida realização de histerectomia total com

anexectomia bilateral. A cirurgia decorreu sem inter-
corrências e o resultado da anatomia patológica con-
firmou a existência de patologia benigna uterina e ane-
xial, não revelando presença de células epitelióides vas-
culares na peça operatória.

A doente encontra-se em consultas de controlo, sem
evidência de recidiva tumoral ou metastática, após
quinze meses de vigilância clínica. 

DISCUSSÃO

Os PEComas uterinos correspondem a entidades raras
que apresentam características histológicas e imuno-
histoquímicas distintas. A positividade do exame
imunohistoquímico para os marcadores melanocíticos
é fundamental para o diagnóstico de PEComa. Neste
caso, verificámos imunopositividade para os mar-
cadores Actina do músculo liso, anticorpos anti-
-Desmina, HMB45, melan-A, Ck AE1/AE3, Ck
CAM5.2, CD68, Inibina, calretinina e CD10. O
HMB45 é encontrado em praticamente todos os casos
de PEComa, tendo os outros marcadores graus varia-
dos de positividade de acordo com a situação. São as
diferentes combinações e graus de positividade que
fazem, normalmente, o diagnóstico diferencial entre
os vários tipos de PEComa. Neste caso, é importante
o diagnóstico diferencial com carcinoma de células
claras e leiomioma epitelióide do útero. Não existe evi -
dência clara que permita associar qualquer exame com-
plementar aos PEComas, o que tem contribuído para
a dificuldade diagnóstica, reforçando a importância dos
achados histológicos.

Com o intuito de tentar definir fatores prognósticos
e determinar a história natural dos PEComas, diver-
sos autores propuseram critérios de estratificação de
risco baseados em achados patológicos, clínicos e te -
rapêuticos12,15,48. No caso descrito, o tamanho da lesão,
o índice mitótico e a ausência de necrose favorecem o
prognóstico da doença. 

Os PEComas devem ser considerados tumores com
potencial maligno incerto até que existam mais casos
e dados a longo prazo que acrescentem informações
relativas à sua histogénese e comportamento biológi-
co. Estão descritos casos de PEComas que recidivam
após vários anos e com comportamento maligno agres-
sivo, com metastização hepática, pulmonar, linfática,
intestinal e óssea40,49,50. O tratamento consiste na

resseção cirúrgica ampla da lesão, sendo possível enu-
cleação de metástases desde que se alcancem margens
livres. O maior problema do tratamento não cirúrgico
consiste no facto de muitos casos não serem diagnos-
ticados como PEComas até à sua excisão, o que limi-
ta a abordagem ulterior e enfatiza a importância do es-
tudo anatomopatológico, mesmo nos casos aparente-
mente «inofensivos». Tal facto é fundamentado pelo
caso descrito e válido para a prática clínica visto que,
se o pólipo não tivesse sido enviado para estudo his-
tológico, o diagnóstico não teria sido realizado. Se exis -
tisse doença residual na peça de histerectomia, seria
necessária uma abordagem multidisciplinar para de-
cidir a conduta mais adequada ao respetivo caso. O
tratamento adjuvante permanece incerto tendo a ra-
dioterapia, imunoterapia e quimioterapia sido testadas
para doença avançada e metastática35. A Tomografia
por Emissão de Positrões (PET) associada à TAC
poderá ser útil na vigilância desses casos51.

Estudos recentes salientam a importância do ini -
bidor mTOR na patogénese destes tumores, nomeada-
mente na regulação da proliferação celular, revelando
a sua utilidade terapêutica na doença recorrente ou
metastática13,45,52.

A escassez de informação na literatura associada à
raridade dos PEComas não permite, até ao momento,
definir consensos relativos ao tratamento deste tipo de
patologia. São necessários mais dados moleculares e
citogenéticos, assim como o seguimento e vigilância
destas doentes, para que se possam reunir dados sufi-
cientes para a realização de recomendações com níveis
de evidência fidedignos. Atualmente, a cirurgia cons -
titui o tratamento de eleição. Pelo conhecimento limi -
tado desta entidade, está recomendada vigilância clíni-
ca seriada e prolongada.
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