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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

Ces.-slov. Patol., 43, 2007, No. 3, p. 103-108

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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Obr. 1. Mozaikovita struktura solidné usporadaného
tumoru tvoireného epiteloidnimi burikami s objemnou
eozinofilni, jemné granulovanou, osti‘e konturovanou
cytoplazmou (HE, 100krat)

Obr. 3. Monstrézni pleomorfni nadorové elementy
s atypickymi, hyperchromnimi jadry (HE, 200krat)

Obr. 2. Rozsahlé partie nadoru se zietelnou svétlobu-
néénou preménou nadorovych bunék a atypickou
mitotickou aktivitou (HE, 200krat)

Obr. 4. Homogenni exprese HMB45 (vlevo) a desminu
v nadorovych burikach (DAB, 100krat)

phtalmia transcription factor, cytokeratiny 7, 14,
K903 a AE1/3, HCG, HPL, placentarni alkalicka
fosfataza, TFE3) byl kompletné negativni.

Elektronmikroskopické vySetieni bylo vzhle-
dem ke znaénému poskozeni tkané formolovou
fixaci bohuzel nepiinosné.

Nalez byl definitivné uzaviran, predevsim
s ohledem na néaslednou terapii, jako pleomorfni,
epiteloidni, zc¢asti svétlobunéény leiomyosarkom
délohy s tim, Ze sporadicky maligni PECom je
dalsi mozné oznacdeni zohledniujici bizarni feno-
typ pozorované léze.

Pacientka absolvovala tfi cykly chemoterapie
a pét mésict po exstirpaci nadoru je bez znamek
progrese onemocnéni.

Obr. 5. Difuzni pozitivita epitelového membranového
antigenu (vlevo) a CD10 v nadorovych burikach (DAB,
100krat)

Siroky panel dalsich pouzitych protilatek
(myoglobin, myogenin, hormonélni receptory,
S100 protein, CD34, CD117, tyrozinaza, micro-

Metodika

Imunohistochemie byla provadéna na deparafi-
novanych fezech s demaskovanim antigenniho
epitopu v mikrovinné troubé (0, 1N citrat sodny,
2x5 min. pti 600 W). Inkubace primarni protilat-
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ky probihala pres noc pii 4° C. Jako detekéni
systém byl pouzit kit LSAB+ firmy Dako s inku-
baci 60 min. pti pokojové teploté (20° C). K vizu-
alizaci pozitivni reakce poslouzil diaminobenzi-
dyl tetrahydrochlorid (DAB).

Pouzity byly tyto primarni protilatky: CD10
(NovoCastra, clone 56C6, 1:100), CD34 (NeoMar-
kers, clone QBEnd/10, 1:800), CD117 (Dako, clone
104D2, 1:100), cytokeratin AE1/3 (NeoMarkers,
clone AE1-3, 1:1000), CK7 (Dako, clone OV-
TL12/30, 1:200), CK14 (NeoMarkers, clone LL.002,
1:1000), CK K903 (Dako, clone 34betak12, 1:400),
desmin (Dako, clone D33, 1:3000), epitelovy mem-
branovy antigen (DAKO, clone E29, 1:1000), estro-
genovy receptor (Immunotech, clone ER1D5,
1:1000), progesteronovy receptor (Immunotech,
clone 1A6, 1:50), HMB45 (Dako, clone HMB45,
1:300), hladkosvalovy aktin S (Dako, clone 1A4,
1:1000), h-caldesmon (Dako, clone h-CD, 1:50),
HCG (Dako, polyklonalni, 1:1000), HPL (Dako,
polyklonalni, 1:500), Melan A (Dako, clone A103,
1:100), Ki67 (Dako, clone MIB1, 1:1000), microph-
talmia transcription factor (NeoMarkers, clone
8G7G1/3, 1:25), MyoD1 (Dako, clone 5.8A, 1:50),
myoglobin (Dako, polyklonalni, 1:1000), myogenin
(Santa Cruz, polyklonalni, 1:100), placentarni
alkalicka fosfataza (Dako, polyklonalni, 1:1000),
S100 protein (Novocastra, polyklonalni, 1:50),
TFE3 (Santa Cruz, polyklonalni, 1:500), tyrozina-
za (NeoMarkers, clone T311, 1:100).

Formolovy material pro elektronmikroskopické
vySetieni byl dofixovan tetraoxidem olova a zalit
do Eponu. Ultratenké tezy byly barveny octanem
uraniCitym a citratem olovnatym a prohliZeny
elektronovym mikroskopem EM 208 S, Philips.

Diskuse

Vyskyt 1ézi podobnych angiomyolipomu (AML)
ledviny ¢i jater nebo ,sugar” tumoru plic v méné
obvyklych lokalizacich jako napt. pankreas, stie-
vo, déloha, Zluénik, moéovy méchy¥, mékké tkané,
ligamentum teres hepatis, ktize atd. vedl ke vzni-
ku originalni koncepce tzv. perivaskularnich epi-
teloidnich tumortu — PEComau (3, 35). Na rozdil od
klasického AML tyto nadory prakticky postradaji
priznacnou lipomatézni a cévni slozku, vyznacuji
se solidnim uspotradéanim objemnych eozinofilnich
¢ vyrazné svétlych elementd s béznou jadernou
pleomorfii, ¢astou pi¥itomnosti bizarnich viceja-
dernych bunék, coz mnohdy pusobi znaéné dia-
gnostické nesnaze. PiestoZe histogeneze téchto
zvlastnich tumora ztstava nevyjasnénou, autori
soudi, Ze se v principu jedné o modifikovanou neo-
plastickou svalovou burnku vykazujici znamky
ruzné rozvinuté melanocytarni diferenciace (3, 4,
11, 12, 18, 35). Ta se projevuje nejéastéji expresi
ruznych melanocytarnich markerta (HMB45, Mel
A, tyrozinaza, microphtalmia transcripting factor
— MiTF), velmi vzacné pak tvorbou melaninového
pigmentu ¢i pfitomnosti premelanozomt. Klinic-

ky zavazna spojitost typicky multifokalniho AML
ledviny s TS je ziejma a nachazi se az u 80 %
postizenych (18). V této souvislosti se nejéastéjsi
a nejznaméjsi archetyp PEComu chova naprosto
benigné. I pies jisté zkuSenosti s variabilitou mor-
fologického spektra, rozdilnosti biologického cho-
vani a vznikem téchto nadord v nejraznéjsich
extrarenalnich lokalizacich, ztistava stale nezod-
povézena tada otazek jako napt. — Jsou PEComy
v ramci TS totozné se sporadickymi? — Jsou extra-
renalni PEComy pouhou analogii AML ledviny? —
Lze objektivné a spolehlivé definovat histologicka
kritéria malignity konkrétni 1éze? — Jaké je gene-
tické pozadi PEComu a existuje event. patogene-
ticka ptibuznost s dal§imi (nemelanomovymi)
tumory s melanocytarni diferenciaci, napt. trans-
lokaénim karcinomem ledviny? — Jsou veskeré
tumory s myomelanocytarni diferenciaci v déloze
opravdu PEComy nebo nezvykle diferencované
leiomyomy/leiomyosarkomy? A tak déle. V nepo-
sledni fadé pak nalez PEComu v jakékoliv lokali-
zaci prinasi pestrou diferencialni diagnostiku
a souvisejici biologické a klinické implikace.

Vzajemny vztah mezi AML v ramci T'S a spora-
dickym AML neni jasny, avSak ojedinélé studie zji-
stily i u sporadickych AML ¢astou obdobnou ztra-
tu heterozygotity v 16p (umisténi vrozené mutace
genu TSC2) (6, 17). Podobné neni z hlediska pato-
geneze vyjasnén vztah extrarenalnich PEComu
a AML ledviny a dosud nebyla zjisténa konkrétni
patognomonicka geneticka alterace prvné jmeno-
vanych. Na rozdil od AML v souvislosti s TS se
extrarenalni PEComy nachazeji pfevazné u zen
a spojitost s TS je u nich vyjimeéna. Uveiejnéna
byla dosud jedina préace, kde vysledky srovnavaci
genomové analyzy u deviti PEComt v ruznych
extrarenalnich lokalizacich (véetné jednoho v délo-
ze) ukazuji na dosti blizké mnohoéetné struktural-
ni chromozomalni aberace, které by mohly slouzit
jako vyklad jejich spoleéné onkogeneze (23).

Histologicka kritéria malignitity PEComu
nejsou dosud piesné definovana. Drtiva vétsina
klasického AML ledviny ma benigni prubéh
a event. satelitni loziska v regionalnich lymfatic-
kych uzlinach nebo v jatrech jsou povazovana za
projev multifokality neovliviiujici indolentni cho-
vani (3, 4, 18, 33, 35). Epiteloidni varianta AML
a extrarenalni PEComy obecné v§ak mohou vyka-
zovat nékteré atypické morfologické rysy; jsou
pokladany za potencialné maligni a piiblizné
u jedné tretiny z nich je dokumentovan jasné
maligni prubéh (18). V ledviné byly zaznamenany
i pripady epiteloidné/vietenobunééné transforma-
ce puvodniho benigntho AML, které skoncily
fatalné (7, 10). Uvadi se, zZe 1éze vétsi nez 5 cm se
zietelnymi jadernymi atypiemi, mitotickou aktivi-
tou presahujici 1 mitézu na 50 HPF (high power
field), nekrézou a infiltrativnim rtstem jsou znac-
né rizikové (12, 18). Pouh4 piitomnost vicejader-
nych pleomorfnich elementti neni ale u PEComu
vzacna a nutné neznamena Spatnou prognozu.
Oproti konvenénimu renalnimu AML jsou recidi-
vy u extrarenalnich PEComu éasté (18).
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Dtivod resp. urcéujici genetické pozadi neobvy-
klého fenotypu PEComu neni znam. Exprese
melanocytarnich markeru a nalezy primitivnich
melanozomt nemaji Zadny vztah k melanomu,
ktery ale v extrarenalni lokalizaci PEComu jisté
prichazi diferencialné diagnosticky v tvahu. Jsou
znamy alespon dva dalsi nadory s jasné definova-
nym genetickym profilem, které se rovnéz vyzna-
¢uji stalou melanocytarni diferenciaci — svétlobu-
néény sarkom Slach/aponeuréz a nové popsana
skupina tzv. translokac¢nich karcinomt ledviny,
zejména pak typ t(6;11) (1, 26). U posledné jme-
novaného se ve vzniklém fiznim genu uplatiuje
TFEB gen, ktery je soutasti skupiny tzv. tran-
skripénich faktoru (TF), kam dale pat¥i MiTF,
TFA3 a TFEC. Jedna se o ruzné dislokované,
vysoce homologni geny, jimiz kédované proteiny
(TF) se vzajemné kombinuji a spoluovliviiuji
transkripci stejné skupiny cilovych gena (1). Je
mozZné, Ze porucha vzajemné interakce TF akti-
vujicich spoleéné signalni kaskady muze za
jistych okolnosti a piislusné bunééné dispozice
vést ke vzniku morfologicky podobnych tumora
s odlisnym molekularné biologickym substratem.
Exprese TFE3 u péti piipada extrarenalniho
PEComu (vSechny byly MiTF negativni) vede
nékteré autory ke spekulacim o ptipadné roli
tohoto TF ve vzniku melanocytarniho fenotypu
1 v této skupiné neoplazii (12). Podobnost nékte-
rych partii dosud popsanych translokacnich kar-
cinomu a epiteloidnich AML ledviny je skute¢né
velmi prekvapujici. Vzorem této teorie mutze byt
napt. existence c-kit negativnich gastrointesti-
nalnich stromalnich tumort s mutaci homologni-
ho genu PDGFRo.

Vyklad histogeneze tumora s myomelanocytar-
nim fenotypem v déloze a malé panvi, béznych
lokalizacich hladkosvalovych nadorta, neni snad-
né&jsi. Nadory identické s PEComy byly v téchto
lokalizacich popsany téz jako svétlobunéény myo-
melanocytarni tumor ligamentum teres hepatis
¢i abdominopelvicky sarkom z perivaskularnich
epiteloidnich bunék (4, 11). Pr¥iblizné tfetina
nadord oznacenych jako PEComy délohy se cho-
vala agresivné a ve ¢tyfech piipadech byly zjisté-
ny metastazy do plic; celkem u péti nemocnych
doslo k imrti v souvislosti s tumorem (4, 5, 8, 11,
13, 15, 19, 27, 29-31, 34). Ve tirech pripadech byla
nalezena souvislost s TS a u dvou Zen nalez
v panevnich lymfatickych uzlinach pak odpovidal
lymfangioleiomyomatoéze (4, 9, 16, 34).

Neni stale jasné, zda PEComy v déloze jsou
svébytné jednotky nebo jen modifikované bézné
hladkosvalové neoplazie s bizarnim fenotypem.
Ze se jedna pouze o aberantni expresi nékterych
melanocytarnich markerd u béznych tumort
vychézejicich z hladké svaloviny obhajuji nékteii
tim, Ze pozitivita HMB45 byla sporadicky pozoro-
vana u obvyklych leiomyomtu, stroméalnich tumo-
ru nebo dokonce v myometriu (2, 21, 22, 32, 34,
35). Publikovany byly dale piipady jasné malig-
nich epiteloidné svétlobunéénych tumort délohy,
kde koexprese aktinu, desminu a HMB45 byla

vnimana jen jako variabilita fenotypu tradi¢niho
leiomyosarkomu (19, 29-31) . U jedné Zeny se
pozitivita HMB45 dokonce prokazala teprve az
v jaterni metastaze délozniho leiomyosarkomu
(29). Autoii vyvozuji, Ze vétsina popsanych PECo-
mu délohy budou nejspise tradiéni hladkosvalové
léze s obdobnou biologii, ale dodavaji, ze p¥i nale-
zu takto aberantniho fenotypu je namisté vylou-
¢it event. spojitost s TS. V pisemnictvi existuje
jediny pripad ,bona fide“ PEComu délohy, kde
byla ultrastrukturalné udajné potvrzena piitom-
nost premelanosomu (25).

Nami vySetiovany nador vedle masivni diftzni
reakce s HMB45 a Mel A piekvapivé rovnéz
vykazoval homogenni pozitivitu protilatek CD10
a EMA, které u PEComu nebyly nikdy zjistény.
Tuto abnormalni konfiguraci fenotypu je mozné
vysvétlit 1 tim, ze doslo k vicesmérné diferenciaci
primitivni mezenchymalni buriky ¢i transdiferen-
ciaci ptvodni hladkosvalové buriky. Realnost kon-
cepce ,pravého“ PEComu délohy vSak i nadale
zustava nevyjasnéna. Tumor jsme nakonec s roz-
paky uzavirali jako vysoce maligni sarkom
a z ryze praktickych davodi nasledného terapeu-
tického pristupu s oznacenim pleomorfni leiomy-
osarkom. Diagnézu sporadického maligniho
PEComu jsme pouzili jako mozZné alternativni
pojmenovani.

Diferencialni diagnostika svétlobunééného epi-
teloidniho tumoru délohy zahrnuje vedle jiz zmi-
néného melanomu, leiomyosarkomu a event.
svétlobunééného sarkomu mékkych tkani i napt.
svétlobunéény karcinom endometria, PSTT
a v subserdzni ¢i pelvické lokalizaci také EGIST.

Diagnézu svétlobunééného karcinomu praktic-
ky vylucovala subserézni lokalizace nadoru bez
prokazané souvislosti s endometriem, znaéna
bunééni pleomorfie a neptitomnost epitelového
fenotypu. Solidni uspoiadani eozinofilnich a svét-
lobunéénych epiteloidnich nadorovych bunék pti-
poustélo téZ moznost PSTT, ale imunohistoche-
micky profil, nezvétSena déloha, nepostiZzené
endometrium ani laboratorni vySetfeni nesvéddi-
ly pro histogenetickou souvislost tumoru s aktu-
alni ¢ probéhlou gestaci. Koneéné morfologie
a topografie vySetiovaného nadoru vedly k uvaze
i 0 moznosti EGIST, jehoz vyskyt v malé panvi
a oblastech Zenského genitalu neni neznamy a je
potencialné efektivné 1éc¢itelny. Kombinace pti-
tomnych nadorovych antigent tuto eventualitu
vyvratila.

Na zavér lze uvést, Ze 1 v nami vySetfovaném
piipadu sdilime podobné diagnostické rozpaky,
které literatura popisuje. PrestozZe se z mikrosko-
pického obrazu a konfigurace imunohistochemie
zda byt oznaceni maligni PECom délohy ptiléha-
vé, nedovedeme beze zbytku vylou¢it moznost
hladkosvalového nadoru, resp. sarkomu délohy
vychazejiciho z pluripotentni bunky a vykazujici-
ho vicesmérnou orientaci s komplexnim fenoty-
pem. Cisté praktické davody komunikaéni srozu-
mitelnosti a zaméieni onkologické 1é¢by nés
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vedly k rozpacitému pojmenovani pleomorfni lei-
omyosarkom. Opravnénost existence PEComu
v déloze vyzaduje Sirsi zkuSenost a dalsi zkouma-
ni tohoto vyjimeéného tumoru s nejasnou histo-
genezi.

Literatura

1.

10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

Argani, P., Ladanyi, M.: The evolving story of renal
translocation carcinomas. Am. J. Clin. Pathol., 126, 2006,
s. 332-334.

Barcus, M.E., Williams, R.I., Gainey, T.W., et al.:
HMB-45 immunoreactivity in uterine mesenchymal
tumors. Mod. Pathol., 13, 2000, s. 120A.

Bonetti, F., Pea, M., Martignoni, G.: PEC and sugar.
Am. J. Surg. Pathol., 16, 1992, s. 307-308.

Bonneti, R., Martignoni G., Colato, C., et al.: Abdo-
minopelvic sarcoma of perivascular epithelioid cells:
report of four cases in young women, one with tuberous
sclerosis. Mod. Pathol., 14, 2001, s. 563-568.

Bosincu, L., Rocca P.C., Martignoni, G., et al.: Peri-
vascular epithelioid cell (PEC) tumors of the uterus: cli-
nicopathologic study of two cases with aggressive featu-
res. Mod. Pathol., 18, 2005, s. 1336-1342.

Carbonara, C., Longa, L., Grosso, E., et al.: Apparent
preferential loss of heterozygosity at TSC2 over TCS1
chromosomal region in tuberous sclerosis hamartomas.
Gen. Chromosom. Canc., 15, 1996, s. 18-25.

Cibas, E.S., Goss, G.A., Kulke, M.H., et al.: Malignant
epithelioid angiomyolipoma (“sarcoma ex angiomyolipo-
ma”) of the kidney: a case report and review of the lite-
rature. Am. J. Surg. Pathol., 25, 2001, s. 121-126.
Dimmler, A., Seitz, G., Hohenberger, W., et al.: Late
pulmonary metastasis in uterine PEComa. J.Clin. Pat-
hol., 56, 2003, s. 627-628.

Fadare, O., Parkash, V., Yilmaz Y., et al.: Perivascular
epithelioid cell tumor (PEComa) of the uterine cervix
associated with intraabdominal “PEComatosis”™ a clini-
copathological study with comparative genomic hybridi-
zation analysis. World J. Surg., Oncol., 2, 2004, s. 35.
Ferry, J.A., Malt, R.A, Young, R.H.: Renal angiomy-
lipoma with sarcomatous transformation and pulmona-
ry metastases. Am. J. Surg. Pathol., 15, 1991,
s. 1083-1088.

Folpe, A.L, Goodman, Z.D., Ishak, K.G., et al.: Clear
cell myomelanocytic tumor of the falciform ligamen-
tum/ligamentum teres: a novel member of the perivascu-
lar epithelioid clear cell family of tumors with the predi-
lection for children and young adults. Am. J. Surg.
Pathol., 24, 2000, s. 1239-1246.

Folpe, A.L., Mentzel, T., Lehr, H.A.: Perivascular epit-
helioid cell neoplasms of soft tissue and gynecologic ori-
gin. A clinicopathologic study of 26 cases and review of
the literature. Am. dJ. Surg. Pathol., 29, 2005,
s. 1558-1575.

Fukunaga, M.: Perivascular epithelioid cell tumor of the
uterus: report of four cases. Int. J. Gynecol. Pathol., 24,
2005, s. 341-346.

Genevay, M., McKee, T., Zimmer, G., et al.: Digestive
PEComas: a solution when the diagnosis fails to ,fit“.
Ann. Diagn. Pathol., 8, 2004, s. 367-372.

Greene, L., Mount, S., Schned, A., et al.: Recurrent
perivascular epithelioid clear cell tumor of the uterus
(PEComa): an immunohistochemical study and review of
the literature. Gynecol., Oncol., 90, 2003, s. 677-681.
Guyre, KA., Hart, W.R., Kennedy, A.W.: Lymphangio-
myomatosis of the uterus associated with tuberous scle-
rosis and malignant neoplasia of the female genital tract.
Int. J. Gynecol. Pathol., 14, 1995, s. 344-351.

Henske, E.P.,, Neumann, H.P., Sheitauer, B.W., et al.:
Loss of heterozygosity in the tuberous sclerosis (T'SC2)
region of chromosome band 16p13 occurs in sporadic as

18.

19.

21.

22.

23.

24.

25.

26.

27.

28.

29.

30.

31.

32.

33.

34.

35.

36.

well as TSC-associated renal angiomyolipomas. Gen.
Chromosom. Canc., 15, 1995, s. 295-298.

Hornick, J.I., Fletcher, C.D.M.: PEComa: what do we
know so far? Histopathol., 48, 2006, s. 75-82."

Hurrel, D.P., McCluggage, W.G.: Uterine leiomyosar-
coma with HMB45+ clear cell areas: report of two cases.
Histopathol., 47, 2005, s. 534-542.

Michal, M., Zameénik, M.: Hyalinized uterine mesen-
chymal neoplasm with HMB45 positive epithelioid cells:
epithelioid leiomyomas or angiomyolipomas? Report of
four cases. Int. J. Surg. Pathol., 8, 2000, s. 323-328.
Oliva, E., Wang, W.L., Branton, P.: Expression of mela-
nocytic (“PEComa”) markers in smooth muscle tumors of
the uterus: an immunohistochemical analysis of 86 cases.
Mod. Pathol., 86, 2006, s. 191A.

Pan, C.C., Jong, Y.J., Chai, C.Y., et al.: Comparative
genomic hybridization study of perivascular epithelioid
cell tumor: molecular genetic evidence of perivascular
epithelioid cell tumor as a distinct neoplasm. Hum. Pat-
hol., 37, 2006, s. 606-612.

Pan, C.C., Yu, LT, Yang, A.H., et al.: Clear cell myo-
melanocytic tumor of the urinary bladder. Am. J. Surg.
Pathol., 27, 2003, s. 689-692.

Park, S.H., Ro, J.Y., Kim, H.S. et al.: Perivascular epit-
helioid cell tumor of the uterus: immunohistochemical,
ultrastructural and molecular study. Pathol. Int., 53,
2003, s. 800-805.

Reeves, B.R., Fletcher, C.D.M., Gusterson, B.A.:
Translocation t (12; 22)(q13; q13) is a nonrandom rear-
rangement in clear cell sarcoma. Canc. Genet. Cytoge-
net., 64,1992, s. 101-103.

Rucco, L.P,, Pilozzi, E., Wedard, B.M., et al.: Epithe-
lioid lymphangioleiomyomatosis-like tumor of the uterus
in a patient without tuberous sclerosis: a lesion mimic-
king epithelioid leiomyosarcoma. Histopathology, 33,
1988, s. 91-93.

Sadeghi, S., Krigman, H., Maluf, H.: Perivascular epit-
helioid clear cell tumor of the common bile duct. Am. J.
Surg. Pathol., 28, 2004, s. 1107-1110.

Silva, E.G., Bodurka, D.C., Scouros, M.A.: A uterine
leiomyosarcoma that became positive for HMB45 in the
metastasis. Ann. Diagn. Pathol., 9, 2005, s. 43—45.

Silva, E.G., Deavers. M.T., Bodurka, D.C.: Uterine
epithelioid leiomyosarcomas with clear cells. Reactivity
with HMB45 and the concept of PEComa. Am. J. Surg.
Pathol., 28, 2004, s. 244-249.

Simpson, K. W., Albores-Saavedra, J.: HMB-45 reac-
tivity in conventional uterine leiomyosarcomas. Am. J.
Surg. Pathol., 31, 2007, s. 95-98.

Smolarek, T.A., Bejarano, P.A., Heffelfinger, S.:
HMB-45 immunoreactivity is present in both uterine lei-
omyosarcomas and normal myometrium. Mod. Pathol.,
12 1999, s. 125A.

Tazelaar, H.D., Batts, K.P., Srihley, J.R.: Primary
extrapulmonary sugar tumor (PEST): a report of four
cases. Mod. Pathol., 14, 2001, s. 615-622.

Vang, R., Kempson, R.L.: Perivascular epithelioid cell
tumor (“PEComa”) of the uterus. A subset of HMB45
epithelioid mesenchymal neoplasms with an uncertain
relationship to pure smooth muscle tumors. Am. J. Surg.
Pathol., 26, 2002, s. 1-13.

Zamboni, G., Pea, M., Martignoni, G., et al.: Clear cell
“sugar” tumor of the pancreas. A novel member of the
family of lesions characterized by the presence of peri-
vascular epithelioid cells. Am. J. Surg. Pathol., 20, 1996,
s. 722-730.

Zameénik, M., Michal, M.: HMB45+ hyalinized epithe-
lioid tumor of the uterus is linked to epithelioid leiomyo-
ma rather than to PEC-omas. Int. J. Surg. Pathol., 9,
2001, s. 341-343.

MUDr. Zdenék Kinkor, Ph.D.
Bioptickad laborator s.r.o.
Mikuldsské namésti 4

326 00 PLZEN

tel. : 737 220 449

E-mail: kinkor@medima.cz

108

Cesko-slovenska patologie



