


- HTA.
- DLP.
- SAOS amb CPAP.
- Hiperuricemia.
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CARCINOMA

MELANOMA

PEComa

NEOPLÀSIA DE CÈL·LULES PLASMÀTIQUES

NEOPLÀSIA DE MÚSCUL LLIS

TUMOR UTERí SEMBLANT A TUMORS DE CORDONS SEXUALS OVÀRIC 
(UTROSC)

TUMORS DE L’ESTROMA ENDOMETRIAL
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DESMINA CD 138
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CARCINOMA
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PEComa

NEOPLÀSIA DE CÈL·LULES PLASMÀTIQUES
NEOPLÀSIA DE MÚSCUL LLIS

TUMOR UTERí SEMBLANT A TUMORS DE CORDONS SEXUALS OVÀRIC (UTROSC) CD10
TUMORS DE L’ESTROMA ENDOMETRIAL
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Perivascular epithelioid cell tumour

PEComa
LOCALITZACIÓ
Els PEComas sorgeixen amb més
freqüència en el cos uterí i amb menys
freqüència en el coll uterí, la vagina,
l'ovari i el lligament ample.

CARACTERÍSTIQUES CLÍNIQUES
Els pacients solen presentar-se amb una
massa pèlvica, sagnat anormal o dolor 
abdominopelvic.

ETIOLOGIA
La majoria dels casos són esporàdics,
però un subconjunt (~ 10%) s'associa amb
l'esclerosi tuberosa.

PATOGÈNESI
Les mutacions inactivants de TSC1/TSC2
condueixen a sobreregulació de
senyalització mTOR. Alguns tumors tenen
fusions TFE3, RAD51B o HTR4-ST3GAL1.
Les mutacions TSC i les fusions TFE3 són
mútuament excloents.

ESSENCIAL: Cèl·lules amb
citoplasma granular clar a 
eosinòfil; vasos de parets
primes que envolten nius
de cèl·lules; expressió
d'HMB45 o melan-A, així
com almenys un marcador
de diferenciació mioide.

DESITJABLE: confirmació de 
la reordenació o fusió de 
TFE3 en tumors reordenats
per TFE3.EPIDEMIOLOGIA

L'edat del pacient oscil·la entre els 16 i els
77 anys (mitjana: 51 anys).
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Perivascular epithelioid cell tumour

PEComa
LOCALITZACIÓ
Els PEComas sorgeixen amb més
freqüència en el corpus uterí i amb menys
freqüència en el coll uterí, la vagina,
l'ovari i el lligament ample.

CARACTERÍSTIQUES CLÍNIQUES
Els pacients solen presentar-se amb una
massa pèlvica, sagnat anormal o dolor 
abdominopelvic.

ETIOLOGIA
La majoria dels casos són esporàdics,
però un subconjunt (~ 10%) s'associa amb
l'esclerosi tuberosa.

PATOGÈNESI
Les mutacions inactivants de TSC1/TSC2
condueixen a l'upregulació de
senyalització mTOR. Alguns tumors tenen
fusions TFE3, RAD51B o HTR4-ST3GAL1.
Les mutacions TSC i les fusions TFE3 són
mútuament excloents.

ESSENCIAL: cèl·lules amb
citoplasma granular clar a 
eosinòfil; vasos de parets
primes que envolten nius de 
cèl·lules; expressió
d'HMB45 o melan-A, així
com almenys un marcador
de diferenciació mioide.

DESITJABLE: confirmació de 
la reordenació o fusió de 
TFE3 en tumors reordenats
per TFE3.EPIDEMIOLOGIA

L'edat del pacient oscil·la entre els 16 i els
77 anys (mitjana: 51 anys). ESTADIATGE

El PEComa maligne s’estadifica com els sarcomes uterins.



COMITÈ 
MULTIDISCIPLINARI:

SEGUIMENT C/4 
MESOS + ESTUDIS 

TOMOGRÀFICS 
ANUALS.



(CARACAS, VENEZUELA)

• Els PEComes són tumors poc frecuents.
• El principal diagnòstic diferencial es amb tumors de

múscul llis.
• Els criteris de malignitat dels PEComes de parts

toves i ginecològics són diferents.
• Índex mitòtic, necrosi, invasió limfovascular,

atípia citològica i grandària tumoral.
• Malgrat que no es troben alteracions moleculars

típiques dels PEComes, es pot realitzar/suggerir
aquest diagnòstic.
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