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ATumeurs mésenchymateuses rares bénignes
ALipome
AAngiome

ATumeurs mésenchymateuses rares a malignité intermédiaire
APECome
ATumeur Myofibroblastiquénflammatoire

ATumeurs mésenchymateuses rares malignes
ASarcome al v®olaire des parties mol |
ARhabdomyosarcome
APNET
ALiposarcome
A Angiosarcome
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Tumeur mésenchymateusdaite de cellules épithélioidespérivasculairesexprimant les marqueurs
meélanocytairest de fagconvariablelesmarqueursmusculairedisses
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PEComaitérin : une entité a part
Génomique de®EComes

CONVENTIONNEL TRANSLOCATIARES

TSCZ16p13) >TSC19q34) TFE3 (Xp11,2) réarrangement
mutations ou LOH

. Membre de
S 2 il
MITF
Différents partenaires:
SFPQ/PSF, DVL2, NONO

Mutations de TP53 Pas de mutations TP53



PEComaitérin : presentation
Clinigue : femme posinénopausee
Macroscopie : tumeur souvent unigumyometriale ferme et bien limitée

Histologie : cellulesépithélioidest/ou fusiformes
nids ou de facon diffuse
abondant réseau vasculaire capillaire
cytoplasme c¢clair ° ®o0si noph
noyaux ronds ou ovalaires, avec un petit nucléole.
atypies et mitoses variables
cellules géantesultinuclééesvec un centre éosinophile,
« spidercell».
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PECome&onventionnel




PECome&onventionnel

Cellulesépithélioideséosinophiles
A Multinucléées
A Noyaucentralrond




PECome&onventionnel

2 marqueurs melanocytaires positifs : HMB45 et  Cathepsin K

HMB -45 : Cathepsin K
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Expression hétérogéne des marqueurs musculaires lisses

H-caldesmone

TFE3 négatif



PEComdFB rearrange
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PEComd8FEB réarrangé IHC

2 marqueurs mélanocytaires positifs: HMB45 et  Catepsine K TFE3 marquage nucléaire intense et diffus

HMB45 Cathepsine K
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Attention :
mar qguage pour TFPBBComed e

Marqueurs musculaires lisses negatifs



Diagnosticdifferentiels

Tumeurs musculaires lisses (LM épithélioide, L&fghelioide)
Tumeurs du Strom&ndomeétrialde bas grade

Carcinome a Cellules Claires

Tumeur Trophoblastigue de Site Implantatoire (PSTT)
Melanome

Sarcome alveolaire des Parties Molles

SIS R

Oliva E Moderiathol2016



Diagnosticdifférentiels : tumeurs musculairedisses

Expression focale de HMB 45 dans < 10 %
- Il est recommandé de tester 2 marqgueurs melanocytaires et/ou TFE3

LM Epithélioide LM & Noyaux Bizarres LMS Epithélioide
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Diagnosticdifférentiels : tumeurs stromalesde basgrade



