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2002年WHO将PEComa定义为：

具有组织学和免疫表型特征的血管周上皮样细胞构成
的间叶性肿瘤。

PEComas家族肿瘤包括：血管平滑肌脂肪瘤(AML)，肺透明
细胞“糖”瘤（CCST），淋巴管平滑肌瘤病(LAM)，镰状韧
带透明细胞肌黑色素细胞瘤（CCMMT）和少见的发生于
胰腺、直肠、腹膜、子宫、阴道、大腿和心脏的透明细胞
肿瘤。





结节性硬化症(TSC):
是一种常染色体显性遗传的神经皮肤综合征，与TSC1

和TSC2基因突变有关，也有散发病例。多由外胚叶组织的

器官发育异常，可出现脑、皮肤、周围神经、肾等多器官

受累，临床特征是面部皮脂腺瘤、癫痫发作和智能减退等。





















讨论

• 患者在TSC基因中显示了胚系突变。

• 表现出了血管周围聚集的上皮样细胞特点。

• 表达了黑素细胞标记HMB-45。

• 电镜下能看到膜结合颗粒。
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