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Les tumeurs des tissus mous 
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ÅTumeurs mésenchymateuses rares bénignes
ÅLipome 

ÅAngiome 

ÅTumeurs mésenchymateuses rares à malignité intermédiaire
ÅPECome

ÅTumeur MyofibroblastiqueInflammatoire

ÅTumeurs mésenchymateuses rares malignes
ÅSarcome alv®olaire des parties molles de lõut®rus

ÅRhabdomyosarcome

ÅPNET

ÅLiposarcome

ÅAngiosarcome
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Tumeur mésenchymateusefaite de cellulesépithélioïdespérivasculairesexprimant les marqueurs
mélanocytaireset de façonvariablelesmarqueursmusculaireslisses

SchoolmeesterJ et al AJSP 2014, ThwayK Ann DiagnPathol2015, MusellaA Int J Surg2015, BuscaA AdvAnatPathol2017



Génomique des PEComes

TSC2 (16p13) > TSC1 (9q34)
mutations ou LOH 

CONVENTIONNEL

Sclérose 

tubéreuse

sporadique

syndromique

Mutations de TP53

TFE3 (Xp11,2) réarrangement

TRANSLOCATION TFE3

Membre de 

la famille 

MITF

Pas de mutations TP53

Différents partenaires: 

SFPQ/PSF, DVL2, NONO

PEComeutérin : uneentité à part



Clinique : femme post-ménopausée

Macroscopie : tumeur souvent unique, myométriale, ferme et bien limitée

Histologie : cellules épithélioïdeset/ou fusiformes
nids ou de façon diffuse
abondant réseau vasculaire capillaire
cytoplasme clair ¨ ®osinophile, dõaspect granuleux
noyaux ronds ou ovalaires, avec un petit nucléole.
atypies et mitoses variables
cellules géantes multinuclééesavec un centre éosinophile, 
« spider-cell ».

PEComeutérin : présentation



PEComeconventionnel

Architecturediffuse et en nids



Architecture pseudoalvéolaire

PEComeconventionnel



Cellulesépithélioïdeséosinophiles
Å Multinucléées
Å Noyaucentral rond
Å Nucléoleproéminent

PEComeconventionnel



HMB -45 Cathepsin K 

2 marqueurs mélanocytaires positifs : HMB45 et Cathepsin K

IHC

H-caldesmone

Expression hétérogène des marqueurs musculaires lisses

PEComeconventionnel

TFE3 négatif



PEComeTFE3 réarrangé

Architecturediffuse et en nids



Cellules monomorphes 
éosinophiles et claires

PEComeTFE3 réarrangé



2 marqueurs mélanocytaires positifs: HMB45 et Catepsine K

Marqueurs musculaires lisses négatifs

TFE3 marquage nucléaire intense et diffus

HMB45 Cathepsine K

Cathepsine K

Attention : 

le marquage pour TFE3 nõest pas sp®cifique du PECome

IHCPEComeTFE3 réarrangé



1. Tumeurs musculaires lisses (LM épithélioïde, LMS épithélioïde)

2. Tumeurs du Stroma Endométrialde bas grade

3. Carcinome à Cellules Claires

4. Tumeur Trophoblastique de Site Implantatoire (PSTT)

5. Mélanome

6. Sarcome alvéolaire des Parties Molles

Oliva E Modern Pathol2016

Diagnosticsdifférentiels



Expression focale de HMB 45 dans < 10 %

­ Il est recommandé de tester 2 marqueurs mélanocytaires et/ou TFE3

Diagnosticsdifférentiels : tumeursmusculaireslisses

LM Epithélioïde LM à Noyaux Bizarres LMS Epithélioïde
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Diagnosticsdifférentiels : tumeursstromalesde basgrade


