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Pleomorfni epiteloidni a svétlobunéény maligni
tumor délohy s myoidni a melanocytarni
diferenciaci - leiomyosarkom nebo PECom?
Kazuistika a pirehled literatury

Kinkor Z.1, Hes 0.2
1I§ioptické laboratof, s.r.o., Plzen
2Siklav dstav patologie, LF UK, Plzeni

Souhrn

Popisovan je pripad tiicetileté Zeny operované pro nahlou piihodu b#isni s obrazem krvaceni
do malé panve. Nalezen byl solitarni, 3 cm veliky, rozpadajici se, prokrvaceny tumor v déloznim
rohu infiltrujici myometrium a nesouvisejici s endometriem. Histologicky se jednalo o solidné
usporadany nador tvoieny velkymi epiteloidnimi elementy s hojnou oxyfilni, jemné zrnitou
cytoplazmou s loZziskovou vyraznou svétlobunéénou pireménou. Nadorové buiiky se vyznacovaly
zjevnymi jadernymi nepravidelnostmi, bohatou atypickou mitotickou aktivitou a disperzné byly
rozptyleny obrovské pleomorfni elementy s hyperchromnimi, monstréznimi jadry. Komplexni
imunohistochemicky profil zahrnoval difizni a homogenni expresi vimentinu, hladkosvalového
aktinu, desminu, HMB45, Melan A, CD10 a EMA. U nemocné nebyla zjisténa stigmata tuberoézni
sklerézy a po prodélané chemoterapii je 5 mésici bez znamek progrese onemocnéni. Léze byla

s neurcitosti

interpretovana jako pleomorfni

leiomyosarkom délohy s alternativnim

pojmenovanim maligni PECom. Vyjadieny jsou rozpaky nad oznaéenim tumora se smiSenym
myoidnim a melanocytarnim fenotypem umisténych v déloze. Predkladan je piehled literatury

a diskutovana diferencialni diagnostika.

Kliéova slova: déloha - melanocytarni diferenciace - epiteloidni/pleomorfni leiomyosarkom -

angiomyolipom - PECom
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Summary

Pleomorphic Epithelioid/Clear Cell Malignant Tumor of the Uterus Exhibiting
both Myoid and Melanocytic Differentiation — Leiomyosarcoma or PEComa?
A Case Report and a Review of the Literature

30-year-old woman admitted for acute abdominal pain with peritoneal signs was immediately
operated with findings of hemorrhage in small pelvis. Laparotomy revealed hemorrhagic, friable
mass 3 cm in maximum diammeter arising from the uterine horn. The neoplasm broadly invaded
myometrium with no evidence of endometrial cavity involvement. Microscopically, the tumor
displayed solid mosaic pattern and consisted of large epithelioid cells with ample eosinophilic,
finely granular cytoplasm ongoing apparent clear cell change elsewhere. There was marked
nuclear irregularity with numerous atypical mitotic figures and multiple bizarre giant elements
dispersed throughout the lesion. Unusual complex phenotype included co-expression of vimentin,
smooth muscle actin, desmin, HMB45, Melan A, CD10 and EMA. No obvious stigmata of tuberous
sclerosis were found and a five months follow-up after chemotherapy indicated no progression of
disease. With some uncertainty the tumor was finally rendered as pleomorphic leiomyosarcoma
with peculiar melanocytic differentiation. PEComa as an alternative term was coined. Expressed
are both difficulty in explaining the histogenesis and ambiguity of the existing terminology of the
uterine tumors with mixed myoid and melanocytic phenotype. Reviewed is the literature and
discussed is the differential diagnosis.

Key words: uterus - angiomyolipoma - epithelioid/pleomorphic leiomyosarcoma - melanocytic

differentiation - PEComa
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Existence extrarenalnich nadorid s myomelano-
cytarnim fenotypem — tzv. perivaskularnich epite-
loidnich tumort (PEComu) je jiz z pisemnictvi
dostateéné znama, piresto jejich histogeneze ztsta-
va zatim nevyieSena (4, 11, 12, 18, 20, 33, 35).
Pavodni burika s kombinaci hladkosvalové a mela-
nocytarni diferenciace se totiz v normalnich tka-
nich patrné nevyskytuje. Ziejmé nejvétsi rozpaky
ohledné geneze PEComt vznikaji pii néalezu téch-
to neoplazii v déloze, kde pak diferencialni dia-
gnostika vadi nejéastéjsi skupiné nadoru v této
lokalizaci (leiomyom/leiomyosarkom) pusobi obti-
Ze (4, 5, 8-13, 15, 16, 19, 21, 22, 25, 27, 29-31, 34,
36). Literatura uvadi vice neZz tiicet téchto 1ézi
v déloze a dokumentuje rozporné nazory na jejich
puvod; nékteii autoii soudi, Ze se zde jedna pouze
o nezvykly fenotypicky rys béznych tumort vycha-
zejicich z hladké svaloviny, jini obhajuji existenci
délozniho PEComu jako samostatné jednotky (4, 5,
8-13, 15,16, 19, 21, 22, 25, 27, 29-31, 34, 36). Real-
nost PEComu v déloze pak ovSem doprovazi moz-
na spojitost s tuberézni sklerézou (TS) a fenomén
multifokality (4, 9, 16, 34). Z ¢isté histologického
hlediska neni bez zajimavosti ani dalsi diferenci-
alni diagnostika, napt. extraintestinalniho gastro-
intestinalniho tumoru (EGIST) ¢ placentarniho
trofoblastického tumoru (PSTT), které maji zasad-
ni biologické a terapeutické odlisnosti. Predklada-
me vlastni pozorovani pleomorfniho epiteloidniho
maligniho tumoru (sarkomu) délohy s rozsahlym
myoidnim a melanocytarnim fenotypem.

Vlastni pozorovani

Tiicetileta Zena, sledovana dva roky pro udaj-
ny subserdzni myom délozniho rohu, byla akutné
operovana pro nahlou ptihodu b¥isni s nalezem
krvaceni do malé panve. V pravém déloznim rohu

byl nalezen intramuralni, ¢asteéné subser6zné
uloZeny, prokrvaceny a rozpadajici se tumor veli-
kosti 3 cm. Byla provedena resekce nadoru hlu-
boce do nepostizené délozni svaloviny a nebyla
zjisténa souvislost s dutinou délozni. Revize malé
panve, peritonealni dutiny a nitrobfis$nich organa
neprokazala dalsi nadorova loziska. Pacientka
nebyla v sou¢asné dobé ani v nedavné minulosti
gravidni a neméla zZadné projevy svédéici pro T'S.

K histologickému vySetieni byly zaslany nepte-
hledné, prokrvacené a nekrotické fragmenty tkané
o celkovém objemu p#iblizné 5 cm3. Mikroskopicky
obraz tvorila solidni loZiska pokrocile regresivné
zménéného, vysoce maligniho, epiteloidniho tumo-
ru s objemnou eozinofilni, jemné granulovanou
cytoplazmou, vykazujici mistni ziejmou svétlobu-
néénou preménu (obr. 1, 2). Nador postradal znadm-
ky organoidniho usporadani, disperzné se nacha-
zely vyrazné pleomorfni bizarni elementy se
znaénymi jadernymi nepravidelnostmi (obr. 3).
Epiteloidni buriky s vyraznymi jadérky vykazova-
ly bohatou mitotickou aktivitu s ¢etnymi atypicky-
mi mitézami. Jen ojedinéle se nachazely nepatrné
zhmozdéné ostruvky ptvodni délozni svaloviny.
Nador byl jen minimalné vaskularizovan; ani pii
uplném zpracovani dodaného materialu nebyly
zjiStény vietenobunééna slozka, tukova tkan,
event. dalsi diagnostické struktury.

Imunohistochemicky jsme potvrdili prakticky
difazni expresi hladkosvalového aktinu, desmi-
nu, h-caldesmonu, CD10 a epitelového membra-
nového antigenu, spoleéné s melanocytarnimi
markery HMB45 a Melan A (obr. 4, 5). Pozitivita
téchto protilatek byla homogenni, neomezovala
se pouze na svétlobunééné partie nadoru a byla
zjevné ve stejnych bunkach. Reakce s MyoD1
byla sice difuzni, ale plazmaticka (nespecificka);
patognomonicka jaderna exprese nebyla proka-
zana. Proliferaéni aktivita hodnocena antigenem
MIB1 dosahovala piiblizné 70 %.
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