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PECómy – nádory z perivaskulárnej epite-
loidnej bunky (perivascular epithelioid cell, PEC)
sú zriedkavé lézie charakterizované typickým
histologickým obrazom, unikátnou imunohisto-
chemickou koexpresiou melanocytárnych
a hladkosvalových markerov a spoločným onko-
genetickým podkladom. Rodina PECómov zahŕňa

angiomyolipóm (AML), clear cell ,,sugar” tumor
pľúc (CCST), lymfangioleiomyomatózu (LAM),
clear cell myomelanotický tumor ligamentum
teres/falciforme hepatis (CCMMT) a veľmi zried-
kavé PEC nádory (PECómy) v iných lokalitách
(13, 22). Prezentujeme unikátny prípad PECómu
pečene spojený s glioblastoma multiforme.
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Súhrn

Nádor z perivaskulárnych epiteloidných buniek (PEComa) je vzácna, nedávno popísaná
nozologická jednotka. Imunofenotypicky a histogeneticky patrí do jednej rodiny spolu
s angiomyolipómom, clear cell „sugar“ tumorom pľúc, lymfangioleiomyomatózou a clear cell
myomelanotickým tumorom ligamentum falciforme/teres hepatis. Popisujeme neobvyklý prípad
PECómu pečene u 55 ročnej ženy s diagnostikovaným glioblastómom. Histologicky bol nádor
expanzívny, zložený z epiteloidných vodojasných a eozinofilných buniek, bez typickej vaskulárnej
a lipomatóznej zložky charakteristickej pre angiomyolipóm. Bola prítomná mierna nukleárna
pleomorfia, sporadická mitotická aktivita a hemorágie bez nekróz. Imunohistochemicky bol nádor
HMB-45+50, Melan-A a hladkosvalový aktín pozitívny. Tyrozináza, S-100 proteín, cytokeratínový
koktejl, EMA, vimentín, svalovo špecifický aktín, CD10, TTF-1, hepatocyte, desmín a cyklín D1 boli
negatívne. Bola pozorovaná sporadická nukleárna p53 pozitivita. V diferenciálnej diagnóze treba
od PECómu pečene odlíšiť najmä clear cell variant hepatocelulárneho adenómu
a hepatocelulárneho karcinómu, metastázy clear cell karcinómov a metastázu malígneho
melanómu. Vzhľadom na neistú biologickú povahu PECómov je indikované dlhodobé sledovanie
pacientov.
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Summary
Perivascular Epithelioid Cell Tumor (PEComa) of the Liver: a Case Report and
Review of the Literature

Perivascular epithelioid cell tumor (PEComa) is rare entity and has been described only recently.
By immunohistochemistry and genetics it belongs to the family of tumours which comprises
angiomyolipoma, clear cell “sugar“ tumor of  lung, lymphangioleiomyomatosis and clear cell
myomelanotic tumor of ligamentum falciforme/teres hepatis. We describe an unusual case of
hepatic PEComa arising in a 55-year-old woman with previous history of glioblastoma.
Histologically the tumor grew in expansive way, and was composed of clear and eosinophilic
epithelioid cels, without vascular or lipomatous component characteristic of angiomyolipoma.
There was mild nuclear pleomorphism, sporadic mitotic activity and haemorrhage without
necrosis. On immunohistochemistry, the tumor was HMB-45+50, Melan-A and smooth muscle actin
positive. Tyrosinase, S-100 protein, cytokeratin coctail, EMA, vimentin, muscle specific actin, CD10,
TTF-1, hepatocyte, desmin and cyclin D1 were negative. Sporadic nuclear p53 positivity was seen.
The main differential diagnosis of hepatic PEComa includes clear cell variant of liver cell adenoma
and hepatocellular carcinoma, metastases of various clear cell carcinomas and metastasis of
malignant melanoma. In respect of uncertain biologic potential of PEComa, long term follow up is
indicated.

Key words: perivascular epithelioid cell – PEComa – angiomyolipoma – liver – glioblastoma
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Klinické údaje

Išlo o 55-ročnú ženu, ktorá mala pred 24 me-
siacmi diagnostikovaný glioblastóm v pravom
parietálnom laloku mozgu. Bola vykonaná parci-
álna resekcia nádoru s následnou rádioterapiou
a chemoterapiou. Pri kontrolnom vyšetrení mag-
netickou rezonanciou bolo zistené tumorózne
ložisko v ľavom laloku pečene a bola vykonaná
jeho chirurgická resekcia. Klinicky  je pacientka
bez prejavov tuberóznej sklerózy; genetické
vyšetrenie nebolo vykonané.

Materiál a metodika

Na histologické vyšetrenie bol zaslaný klino-
vitý resekát pečene veľkosti 16 x 6 x 4 cm. Sub-
kapsulárne v parenchýme bolo zachytené približ-
ne guľaté nádorové ložisko priemeru 3,5 cm, od
okolitého parenchýmu ostro ohraničené pomerne

výrazným fibróznym púzdrom. Nádor bol v nefi-
xovanom stave červenohnedej farby, mäkký, ložis-
kovo hemoragický (obr. 1). Zmrazené rezy nefixo-
vaného materiálu boli vyšetrené na prítomnosť
lipidov farbením sudánom. Materiál bol potom
fixovaný 10% formalínom a spracovaný štan-
dardnou parafínovou technikou. Rezy boli ofarbe-
né hematoxylínom-eozínom, PAS a PAS po natrá-
vení  diastázou. Imunohistochemická analýza
bola vykonaná následujúcimi protilátkami: Cyto-
keratin coctail  AE1/AE3 (Biogenex), EMA (Epit-
helial membrane antigen, clone E29, NeoMar-
kers), Hepatocyte (clone OCH 1E5, DAKO),
Vimentin (clone 3B4, DAKO), CD10/CALLA (clo-
ne 56C6, NeoMarkers), TTF-1 (Thyroid transc-
ription factor, clone 8G7G3/1, NeoMarkers), Actin
smooth muscle (clone 1A4, Biogenex), Actin
muscle specific (clone HHF-35, Biogenex), Des-
min (clone 33, BioGenex), Melan-A ( MART-1, clo-
ne A103, BioGenex), HMB45+50 (NeoMarkers),
Tyrosinase Ab-1 (clone T311, NeoMarkers), S-
100 protein (clone:4C4.9, NeoMarkers), Ki-67
(clone:MIB –1, DAKO), Cyclin D1 (clone SP4,

Obr. 1. Natívny resekát pečene s nádorom. Nádor je
ohraničený pseudokapsulou

Obr. 3. Nádor vo veľkom zväčšení: bunky s vodojasnou,
granulovanou eozinofilnou a pavučinovitou cytoplaz-
mou, mierna nukleárna pleomorfia a prominentné
jadierka. HE, 400-krát 

Obr. 2. Prehľad histológie nádoru: objemné vodojasné
epiteloidné bunky, tenké fibrovaskulárne septá, vľavo
tenkostenná normálna cieva. Absencia lipomatóznej
zložky. HE, 100-krát 

Obr. 4. Imunohistochemická expresia HMB45+50 (A)
a hladkosvalového aktínu (B), 200-krát a 100-krát
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NeoMarkers) a p53 (clone DO-7, NeoMarkers)
s detekčným systémom AP Polymer (Ready-to-
use, Lab Vision) s chromogénom Fast Red.

Výsledky

Histologicky nádor pripomínal clear cell
„sugar“ tumor pľúc. Bol tvorený z epiteloidných
buniek s hojnou vodojasnou alebo pavúčinovitou
(,,spider web”) cytoplazmou a bunkami so svetlou
eozinofilnou cytoplazmou (obr. 2). Farbením PAS
a PAS s diastázou sme dokázali v cytoplazme
stredné množstvo glykogénu. Bunky mali okrúh-
le alebo oválne jadro s výrazným, sporadicky až
obrovským jadierkom. Bola prítomná mierna
nukleárna pleomorfia (obr. 3). Mitózy boli celkom
ojedinelé, v počte 3 mitózy na 50 veľkých zorných
polí. Atypické mitózy neboli pozorované. Nádor
rástol difúzne bez bližšie definovateľnej architek-
toniky, alebo vo väčších hniezdach a pruhoch
oddelených tenkými fibrovaskulárnymi septami,
pripomínajúc „zellballen“ architektoniku para-
gangliómu. Ložiskovo boli prítomné recentné
hemorágie. Nekrózy neboli prítomné. Sporadicky
boli v nádore zachytené väčšie, histologicky nor-
málne cievy. V rutinných rezoch nebola prítomná
zjavná lipomatózna zložka. V zmrazených rezoch
zafarbených na prítomnosť lipidov boli pozorova-
né iba celkom sporadické cytoplazmatické tukové
kvapôčky a extracelulárne tukové globuly. Nádor
rástol v parenchýme pečene expanzívne a na
periférii bol kompletne ohraničený fibróznym
púzdrom. Nenádorový parenchým pečene bol
okrem sporadickej steatózy hepatocytov bez pozo-
ruhodností.

Imunohistochemicky bol nádor difúzne pozi-
tívny s melanocytárnymi markermi HMB-45+50
a melan A a s protilátkou proti hladkosvalovému
aktínu (obr. 4). Ďalší melanocytárny marker tyro-
zináza, rovnako ako S-100 proteín, cytokeratíno-
vý koktejl, EMA, vimentín, svalovo špecifický
aktín, CD10, TTF-1, hepatocyte, a desmín boli
negatívne. Negatívna bola aj reakcia s protilát-
kou cyklín D1. V približne 1 % jadier bola pozoro-
vaná p53 pozitivita. Nádor sa prezentoval mier-
nou proliferačnou aktivitou, Ki-67 bolo
pozitívnych približne 3-5 % buniek.

Diskusia

Nádory z perivaskulárnych epiteloidných
buniek (perivascular epithelioid cell, PEC) boli
detailne popísané iba nedávno. Koncept periva-
skulárnej epiteloidnej bunky navrhli v roku 1992
autori z Verony, ktorí vo viacerých prácach dali
do vzájomného súvisu imunohistochemickú pozi-

tivitu melanocytárneho markeru HMB-45 v epi-
teloidných bunkách angiomyolipómu obličky
(AML), clear cell ,,sugar” tumoru pľúc (CCST)
a pľúcnej lymfangioleiomyomatózy (LAM) (4, 5,
26, 27). V roku 1996 Zamboni a spol. prvý krát
použili pre nádory z perivaskulárnych epiteloid-
ných buniek zastrešujúci názov PEComa (32).
Koncept PECómov bol nedávno podporený aj
porovnávacou genomickou analýzou 9 PEC lézií
z rôznych anatomických lokalít, vrátane AML
obličky (22).

PECómy sú charakterizované imunohistoche-
mickou reakciou s melanocytárnymi markermi
(HMB-45, Melan-A, tyrozináza), variabilnou
expresiou hladkosvalových markerov (hladkosva-
lový aktín, kalponín) a sporadickou pozitivitou
dezmínu a S100 proteínu. Okrem epiteloidných
buniek možno v PECómoch nájsť v rôznom pome-
re aj vretenité eozinofilnejšie bunky pripomínaj-
úce viac hladkosvalové bunky (10). Nie je známy
normálny histologický korelát perivaskulárnej
epiteloidnej bunky (13). PECómy boli popísané
v najrôznejších lokalitách: v pankrease, choledo-
chu, tenkom a hrubom čreve, interatriálnom sep-
te srdca, vulve, vagíne, cervixe, maternici a adne-
xách, prsníku, močovom mechúre, prostate,
retroperitoneu, brušnej stene, lebečnej báze, duti-
ne ústnej, mäkkých tkanivách končatín, koži
a orbite  (1–3, 7, 8, 10, 13, 14, 18, 19, 23, 29, 32).
Nonomura a spol. v roku 1998 popísali súbor 5
AML pečene zložených predominantne zo svalo-
vých buniek. Dva nádory boli prevažne vreteno-
bunkové a 3 epiteloidné (21). Tsui a spol. v roku
1999 publikovali súbor 30 AML pečene so zame-
raním na morfologické zvláštnosti AML pečene.
Z 10 predominantne myomatóznych AML (defi-
novaných ako AML s podielom lipomatóznej zlož-
ky < 10 %) bolo 5 AML rastúcich sinusoidálno-
trabekulárne, zložených prevažne z epiteloidných
buniek. Lipomatózna zložka v týchto léziách tak-
mer chýbala, alebo bol tuk prítomný iba ako
intracytoplazmatické kvapôčky alebo sporadické
intrasinusoidálne globuly (30). V roku 2000 Folpe
a spol. ako prví popísali a pomenovali clear cell
myomelanocytický tumor ligamentum falcifor-
me/teres hepatis (CCMMT) (9).

PECómy sú extrémne vzácne. Prevažná väč-
šina pacientov sú ženy v širokom vekovom roz-
pätí; vekový medián je 46 rokov. Charakteristic-
kým pre CCMMT je výskyt u dievčat a mladých
žien s priemerným vekom 11 rokov (9, 10).

Biologická povaha PECómov je neistá. Malíg-
ne PECómy boli popísané väčšinou ako solitárne
prípady na seróze tenkého čreva, stene malej
panvy, v hrubom čreve, v maternici, srdci, prosta-
te, na báze lebky, v mäkkých tkanivách a retro-
peritoneu (1, 3, 7, 12, 17, 18, 23, 29, 31).

AML pečene môže histologicky rásť invazív-
ne do okolitého parenchýmu (až v približne 60%)
a budiť dojem malignity (20). Napriek tomu je
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z približne 150 popísaných AML pečene známy
iba jediný prípad so vzdialenými (peritoneálny-
mi) metastázami (6). Folpe a spol. uvádzajú
v jednom prípade histologicky „typického“
CCMMT radiograficky dokázanú metastázu
v pľúcach, bioptické vyšetrenie tejto predpokla-
danej metastázy však nebolo vykonané (9).
PECómy, podobne ako AML, sa vzácne môžu
vyskytovať multifokálne (aj u pacientov bez
tuberóznej sklerózy), preto nemožno v danom
prípade vylúčiť synchrónny výskyt CCMMT
a inej PEC lézie v pľúcach (8, 28). Malígny
PECóm pečene popísali iba celkom nedávno Par-
fitt a spol. u 60-ročnej pacientky s pôvodnou dia-
gnózou hepatocelulárneho karcinómu. U paci-
entky sa po 9 rokoch vyskytli metastázy
v mäkkých tkanivách krku, pľúcach, pankrease,
močovom mechúri a pečeni (24).

Vzhľadom na vzácnosť výskytu PECómov
v súčasnosti neexistujú spoľahlivé histologické
kritériá malignity a väčšina autorov považuje
PECómy za nádory s neistým malígnym potenci-
álom. Väčšina PECómov pripomína CCST pľúc;
hyperchromázia a sporadická pleomorfia jadier je
bežná. V kombinovanej analýze doposiaľ najväč-
šieho súboru 26 PECómov a ostatných publikova-
ných prípadov s dostatočnými klinickopatologic-
kými informáciami bola zistená korelácia
agresívneho správania sa a veľkosťou nádoru > 5
cm, infiltratívnym rastom, vysokým nukleárnym
grade, nekrózou a mitotickou aktivitou > 1 /50
veľkých zorných polí (10).

Diferenciálna diagnóza PECómu v pečeni
zahŕňa predovšetkým clear cell variant hepatoce-
lulárneho adenómu a hepatocelulárneho karcinó-
mu. Odlíšiť treba aj metastázy clear cell nádorov
z rôznych lokalít, predovšetkým obličky a ženské-
ho pohlavného systému. Negatívne vyšetrenie
s protilátkami proti cytokeratínom a EMA spo-
ľahlivo vylúčia epitelový pôvod. Popísaná abnor-
málna expresia cytokeratínov v 3 prípadoch
PECómu bola vždy iba fokálna (10). Približne tre-
tina PECómov vykazuje popri ostatných melano-
cytárnych markeroch aj S-100 proteín pozitivitu.
Všetky tieto nádory mali koexpresiu svalových
markerov, a odlíšenie od melanómu alebo clear
cell sarkómu by malo byť jednoznačné, aj keď vre-
tenobunkový melanóm môže byť vzácne fokálne
aktín pozitívny (10). Expresia melanocytárnych
markerov odlíši primárny alebo metastatický epi-
teloidný leiomyosarkóm.

Dlho je známa väzba AML obličky (najmä
monotypického epiteloidného variantu) so synd-
rómom tuberóznej sklerózy (TS). PECómy iné ako
AML sú spojené s TS iba celkom ojedinele (3, 8).
Strata heterozygótnosti na chromozóme 16p, kde
sa nachádza gén TSC2 je však vo všetkých PECó-
moch bežná, čím je podporený jednotný koncept
PECómov ako TSC2 asociovaných nádorov (22).

Výskyt PECómu s glioblastómom u pacientky

bez prejavov TS nebol doposiaľ popísaný a naj-
pravdepodobnejšie ide iba o náhodnú asociáciu.
Napriek tomu, že aj v sporadických gliómoch sú
monoalelické aberácie TSC2 pomerne bežné, exi-
stujú dôkazy že TSC1 a TSC2 nehrajú v ich onko-
genéze významnejšiu úlohu (16, 25).

V našom prípade nádor sporadicky exprimo-
val p53 a bol cyklín D1 negatívny. Kawaguchi
a spol. ako prví popísali mutácie v géne p53
v malígnych epiteloidných areáloch malígne
transformovaného renálneho AML (15). Naopak,
viac ako 80 % buniek malígneho PECómu hrubé-
ho čreva popísaného Yamamotom a spol. expri-
movalo cyklín D1 bez expresie p53 (31). Či mutá-
cia v p53  alebo overexpresia cyklínu D1 majú
úlohu v malígnej transformácii AML a iných PEC
lézií zostáva zistiť na väčšom súbore malígnych
PECómov.

Záver

PECóm je v súčasnosti akceptovaná a stále
lepšie definovaná nádorová jednotka. Genetické
štúdie potvrdili asociáciu s TSC2. Objasnenie
molekulárnej onkogenézy väčšieho súboru
PECómov u pacientov s TS ako aj v sporadic-
kých prípadoch by mohlo otvoriť terapeutické
možnosti pre pacientov s malígnymi PECóma-
mi. Celkom nedávno Franz a spol. popísali prvý
súbor pacientov s TS a subependymálnym
obrovskobunkovým astrocytómom (v jeho pato-
genéze hrá rozhodujúcu úlohu mutácia TSC2)
úspešne liečených rapamycínom; v súčasnosti
prebiehajú klinické skúšky aj u pacientov
s AML (11).
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