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(Image 2).

Les zones indifférenciées sont
focalement positives pour 'EMA, la
pan-kératine et la CK18, focalement
positives a négatives pour le PAXS,

¢ ['adénocarcinome mésonéphrique-like :
e Composé de patterns architecturaux
multiples (tubulaire, glandulaire /
pseudoendométrioide, canalaire,
papillaire, solide), un matériel
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Image 2: Carcinome dédifférencié
composé de carcinome indifférencié et
d’adénocarcinome endométrioide de bas
grade.

perte commune de SMARCA4 (BRG1),
SMAR-CA2 (BRM), SMARCB1 (INI1)

ou ARID1A, une incapacité a réparer les
mésappariements de ’ADN dans un tiers
des cas et une expression typique de p53
de type sauvage.

e Généralement diagnostiqué a un stade
avancé, avec une extension ganglionnaire
pelvienne et para-aortique et un mauvais
pronostic.

® Le carcinosarcome :

¢ Une tumeur biphasique composée
d’éléments carcinomateux de haut grade
et d’éléments sarcomateux.

e Considéré dorénavant comme une
variante de carcinome plutdt qu'une
vraie tumeur mixte épithéliale-
mésenchymale.

® Le carcinome mixte :

e Les véritables carcinomes mixtes sont
rares.

e Ne doivent étre diagnostiqués que
lorsqu’au moins deux types de tumeurs
sont clairement reconnaissables sur les
coupes colorées a 'hématoxyline-éosine,
avec des différences morphologiques et
de préférence immunophénotypiques
distinctes.

Chaque histotype avec leurs
pourcentages doit étre inclus dans le
compte rendu (pas de pourcentage
minimum requis).

Les histotypes associés a I'endométriose
sont les plus courants, par exemple

les carcinomes endométrioides et les
carcinomes a cellules claires (Image 3).
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Image 3: Carcinome mixte composé
de cellules claires et adénocarcinome
endométrioide.
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® ['expression aberrante de p53
fait référence a trois profils
d’immunomarquage associés a la

mutation de TP53:

e La surexpression (forte expression
nucléaire dans >80 % des cellules
tumorales).

e Absence totale de coloration nucléaire
(avec controles satisfaisants).

* Expression cytoplasmique non
équivoque.

TUMEURS DES CORDONS SEXUELS ET
DU STROMA

e La plupart (>90%) des tumeurs a cellules
de la granulosa (TCG) de type adulte
lgrésentent des mutations somatiques de

OXL2.

® Les tumeurs a cellules de Sertoli-Leydig
(TCSL) peuvent héberger des mutations
de DICER1 ou FOXL2 et sont maintenant
classées en trois sous-types moléculaires :
e Les tumeurs mutantes DICER1

présentent des mutations de points

chauds (ou hotspots), somatiques

(~50%) ou germinales (69%), dans le

domaine RNase IIIb de DICERI, une

endoribonucléase impliquée dans

le traitement des microRNA et la

régulation de I'expression des genes.

» Apparaissent chez les jeunes
patients et induisent des symptémes
d’hyperandrogénie.

» Modérément ou faiblement
différenciées avec éléments rétiformes
ou hétérologues (ces deux derniers

rédisent des mutations de DICER1)
Image 4).
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Image 4: Tumeur de Sertoli-Leydig
modérément différenciée avec des éléments
hétérologues (glandes bordées par un
épithélium de type intestinal) et mutation
somatique de DICERI.

® Les tumeurs mutantes FOXL2
résentent des mutations c.402C>G
p-Cys134Trp) qui régulent de fagon
ositive CYP19A1 codant pour
‘aromatase.

e Elles surviennent chez les patientes
ménopausées et induisent des
symthémes d’hyFermstrogénie.

® Modérément ou faiblement

différenciées et dépourvues d’éléments
rétiformes ou hétérologues.

e Signalés dans 0 a 22 % des cas.

¢ Les mutations de FOXL2 et de DICER1
sont mutuellement exclusives.
» Tumeurs de type sauvage DICERI-

FOXL2:

e Apparaissent chez des patients d’age
intermédiaire.

e Bien différenciées, sans éléments
rétiformes ou hétérologues.

® Les tumeurs stromales microkystiques
présentent des mutations CTNNBI ou,

moins fréquemment, des mutations
de I’APC et peuvent représenter une
manifestation extracolonique de la
polypose adénomateuse familiale.

® Les carcinomes a petites cellules de
type hypercalcémiant présentent des
mutations déléteres germinales ou
somatiques de SMARCA4, qui fait partie
du complexe SWI/SNEF, entrainant
la perte d’expression de la protéine
SMARCAA4.

® Le gynandroblastome a été réintroduit
(Image 5).

SR S M : :
Image 5: Gynandroblastome composé
de tumeur a cellules de Sertoli-Leydig et
tumeur de la granulosa de type adulte.

e Défini comme une tumeur des cordons
sexuels et du stroma avec un mélange
de tissue ovarien (TCG de type adulte

ou juvénile) et testiculaire (tumeur a

celfules de Sertoli ou TCSL).

* Le plus souvent composée d"une
composante prédominante de TCSL
et d'un composant plus petit de
TCG juvénile, exprimant tous deux
des marqueurs du cordon sexuel,
avec parfois des mutations DICER1
partagées.
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