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Tumeurs mésenchymateuses malignes 

pédiatriques

ÅRhabdomyosarcomes   60%

ÅTMM non RMS   40 %

¶Histologie commune ¨ celles de lôadulte 

¶mais évolutions particulières

¶Tumeurs sp®cifiques ¨ lôenfant jeune de 

malignité intermédiaire
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Synovialosarcome 10-30 %

Schwannome malin 5-30 %

Peripheral nerve sheath tumour (MPNST)

Fibrosarcome 4-13 %

Leiomyosarcome 3-10 %

Fibrohistiocytome malin < 5 %

Sarcomes vasculaires < 2 %

Sarcoma à cellules claires < 2 %

Sarcome épithelioide < 2 %

Sarcoma alveolaire des parties molles < 2 %

Chondrosarcome extra squelletique < 2 %

Tumeur desmoplastique à petites cellules < 2 %

Liposarcome < 2 %

TMM non RMS

Histologies communes ¨ celles de lôadulte
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Présentation clinique en France 

  RMS  Non RMS 

Fréquence 80/an 40/an 

Age médian 5 ans 9 ans

Prédominance garçons non
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Localisations

Membres Tronc Tête et cou

Enfants

- RMS 15 % 40-45 % 40 %

- non RMS 40-50 % 20-30 % 24 %
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Etiologie
ÅAssociation fréquente avec malformations

(urinaire, SNC)  Ą TED

ÅSurvenue au cours de certains syndromes :

  Prédisposition  Génétique/syndromique 

ïDICER1

ïTP53: Li Fraumeni

ïNF1: Von Recklinghausen

ïHRAS: Costello
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NF1

ÅVon Recklinghausen

ÅChr17

ÅTâches café au lait (> 3)

ÅNodules de Lisch (Iris)

ÅAnomalies orthopédiques

ÅAnomalies nerfs : neurofibromes 
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Li-Fraumeni

ÅMutation TP53 (chr17)

ÅCancers multiples 

(sein/colon/corticosurrénalomes..)
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Dicer



www.chirpedbicetre.fr

Costello
ÅAnténatal: 

ïmacrosomie-cephalie-hydramnios

ÅPost natal:

ïHypotonie

ïDenutrition/RGO

ïDéficit en GH

ïMyocardiopathie hypertrophique asymetrique 

(tr du rythme)

ïTr intellectuels-anomalies orthop-cutanées 

ÅTumeurs : RMS
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ÅDesmine+/myogénine+

Alvéolaire

Myogénine
embryonnaire

Rhabdomyosarcome
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Histologie
ÅFavorable

ïRMS botryoïde

ïRMS à cellules fusiformes (néonat)
ÅVGLL

ïRMS embryonnaire

ÅDéfavorable

ïRMS alvéolaire

ïRMS cellules fusiformes
ÅMYOD1
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RMS alvéolaire : 

Gène de fusion FOXO1 

ÅTranslocations  du RMS alvéolaire

t(2:13)(q35 q14) - PAX3 - FKHR

t(1:13)(p36 q14) - PAX7 ïFKHR

ÅSignification pronostique

Bon Pc   Mauvais Pc

RMSE translocation        PAX7-FKHR        PAX3-FKHR

negative

RMSA
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RMS : localisations

ÅTête et cou     40 %

ÅGénito-urinaire    30 %
ïVessie-prostate 12 %

ïParatesticulaire, vagin/uterus 18 %

ÅMembres     15 %

ÅAutres (thorax, abdomen ,paroi)  15 %
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Localisation Tête et cou: 40%

ÅOrbite  10 %

ÅTête et cou :  30%

 T. non paraméningées 10 %

 T. paraméningées 20 %

 (sinus, nasopharynx, oreille moyenne, fosse 

ptérygoideé)
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Localisations  génito-urinaires 30 %

Å Vessie-prostate  12 %

Å Paratesticulaire or vagin/uterus 18 % %



www.chirpedbicetre.fr

RMS botryoïde vésical
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Å 

Localisation: membres 15%
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Autres : 15%

Thorax, abdomen, parois du tronc 



www.chirpedbicetre.fr

EFS by primarytumoursite

Extremities

GU BP

GU non BP

HNPM

HN non PM

Orbit

Other sitesBladderprostate RMS

5Y-EFS 76%
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OS by primarytumoursite

Extremities

GU BP

GU non BP

HNPM

HN non PM

Orbit

Other sites

Bladderprostate RMS

5Y-OS 88%
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Rechutes LOCALES
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Bilan initial
ÅBiopsie initiale : HES/Immuno/Transcrit de fusion

Å Extension loco-régionale 
ï Echographie, TDM, IRM 
ÅTaille/Origine/extension

ÅExtension ganglionnaire 
ï Cytologie ou biopsie de tout ganglion clinique,

ï TDM /IRM

ï  RMS des membres: biopsie systématique des gg 
axillaires ou inguinaux= ganglion sentinelle

ïRMS paratesticulaire : biopsie systématique des gg 
aortiques si âge > 10 ans 

ÅRecherche de métastases
ïThorax : Radio + TDM,

ïbiopsie de moelle osseuse

ïTEP
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Définitions

ÅChirurgie première (primary surgery)

ïChirurgie dôex®r¯se au diagnostic

ÅMauvaise connaissance

ÅPrévision de R0 et biopsie exérèse

ïChirurgie de ré-excision primaire (Primary 

reexcision)

ÅAvant toute chimiothérapie

ÅPrévision de R0 suite à la précédente

ïChirurgie secondaire (Delayed primary excision)

ÅChirurgie après biopsie et chimiothérapie 

néoadjuvante
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Définitions

ÅR0 : exérèse micro complète

ÅR1 : exérèse micro incomplète (résidu 

micro)

ÅR2 : exérèse macro incomplète (résidu 

macro ou simple biopsie)
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Groupes basés sur IRS
Groupe Définition

I Resection première microscopiquement complète

IA Tumeur T1: confinée à lôorgane dôorigine

IB Tumeur T2: Tumeur au dela de lôorgane dôorigine

II Résection première macro complète & microscopiquement incomplète

IIA Ganglions non envahis

IIB: Resection micro complète & Ganglions envahis enlevés

IIC Résection micro incomplète & ou dernier  Ganglion positif 

III Résidu macroscopique

IIIA Résidu macro après biopsie

IIIB Résidu macroscopique après tentative de chirurgie première

IV Métastases (inclu LCR/Liq péritonéal/ Ganglions à distance)
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Critéres Pronostiques

ÅÂge :<1 an;  >10 ans

ÅHistol/biomol: Alvéolaire Transcrit+

ÅTaille >5 cm

ÅSite : défavorable: 

ïParaméningé, extrémités; Vessie prostate

ÅGroupe IRS : II &III
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.75
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La chimiothérapie

ïVincristine, Actinomycine :  8 cures/bas risques
ÅEpargne fertilité

ïVAC  (Vincristine, Actinomycine, Cyclophosphamide)
ÅProtocole USA

Å Intéréssant pour diminuer tox rénale Ifosfamide

ïIVA   (Ifosfamide, Vincristine, Actinomycine)
ÅProtocole européen

Å Intéressant pour diminuer Cystites 

ïVAC/IVA+ Doxorubicine : métastatique

ïVIT (Vincristine, Irinotecan, Temosolomide)
Å2e ligne
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Le traitement local

ÅChirurgie

ÅRadiothérapie

ïExterne (photons, protonsé)

ïCuriethérapie

Le traitement local est indispensable sauf 

en cas de rémission complète par la 

chimiothérapie dans les RMS du vagin



www.chirpedbicetre.fr

Chirurgie mutilante : source 

de séquelles à long terme

ÅExentération orbitaire

ÅCystectomie totale

ÅProstatectomie totale

ÅHystérectomie

ÅAmputation dôun membre
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La chirurgie au diagnostic

ÅJamais de chirurgie mutilante

ÅLôéxérèse complète initiale (R0) est 
exceptionnellement possible 

ÅMieux vaut une biopsie (R2) quôune ex®r¯se 
micro incomplète (R1)

Å« Primary reexcision » : reprise chirurgicale 
avant CT  (paratestis-tronc-membres)
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Exérèse initiale possible

ÅRMS paratesticulaire

ÅPetite tumeur du dôme vésical

ÅPetite tumeur des membres ou des 

parois du tronc
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Le plus souvent : Biopsie

ÅTru cut >> Chirurgicale

Å(14-16 gauge, 4 à 6 carottes)

ÅEndoscopique (vagin, vessie-prostate)

But
Obtenir suffisamment de matériel pour 

diagnostic, cytogénétique, revue 

centrale, études biologiques, congélation
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Chirurgie secondaire

ÅChirurgie conservatrice le plus souvent 

ÅPrécédée ou suivie de radiothérapie

ÅCuriethérapie : mise en place per-opératoire 
des tubes

ÅChirurgie mutilante parfois

ÅChirurgie reconstructrice (lambeaux 
libres,pédiculésé)
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Chirurgie des ganglions

ÅBut : confirmer un envahissement 
ganglionnaire

ÅEviter les curages extensifs

ÅCytologie ¨ lôaiguille suffisante si le 
diagnostic de la TP est déjà fait

ÅBiopsie ganglionnaire systématique 
dans les RMS des membres et 
paratesticulaires (>10 ans, T > 5 cm)

ÅTechnique du ganglion sentinelle
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Chirurgie des métastases

ÅRarement indiquée

ÅRésection des métastases hépatiques 

ou pulmonaires si

ïRésection complète possible

ïT primitive en rémission
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Chirurgie préventive des 

complications

ÅDe la radiothérapie :

ïTransposition dôovaire (laparoscopie)

ïTransposition de testicule

ïExpandeurs ou filets pour protéger la vessie, le 

gr°leé

ÅDe la chimiothérapie

ïPr®l¯vement dôovaire ou de testicule  pour 

congélation
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Transposition ovarienne avant 

curiethérapie vaginale ou urétro-

vésicale

Temporaire
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RMS Vésico-prostatique : 

Transposition dôun testicule avant 

curiethérapie

Dose délivrée au testicule divisée par 5
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Merci à 

Agnès 

Liard

Prélèvement testiculaire pour cryopréservation



www.chirpedbicetre.fr

Séquelles de la radiothérapie externe

Merci à Odile Oberlin
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Mais radiothérapie joue un 

rôle dans le contrôle local
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Le rhabdomyosarcome 

Para testiculaire (RMSPT)

ÅEnveloppes + Canaux de Wolff > 

Testicule

ÅCe nôest pas une tumeur du testicule 

(raisonnement différent)
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RMSPT-Bilan inital

ÅMarqueurs (AFP, HCG): negatifs

ÅEchographie

ÅEt scanner

Bilan dóextension ganglionnaire 

avant! 
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Chirurgie RMS-PT

ÅChirurgie première si R0 possible

ÅOrchidectomie voie inguinale+ ligature haute 

cordon

ÅVoie scrotale pour accoucher grosse tumeur 

(voie inguinale puis voie scrotale)= objectif R0

ÅPossibilité de PRE

ÅToute adénopathie lombo aortique suspecte doit 

être biopsiée au diagnostic

ÅEchantillonage (#curage) lombo aortiques pour 

patients >10 ans
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Les violations du protocole

ÅPas dô®vidence sauf IRSIII

ÅMais résultent en actes chirurgicaux  et 

radiothérapie supplémentaires >30%!!!

ÅHémiscrotectomie pas nécessaire si le 

patient recoit IVA au lieu de VA
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Reexcision primaire
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Curage ganglionnaire rétroP

Justification

ÅSi alvéolaire toujours 

ÅPatient >10 ans N0

Å Curage rétroP homolatéral systématique

Å 31% de récidive ganglionnaire

ÅPatient<10 ans N0:Ni curage ni biopsie

Å 8% de récidive N

Å Pas de curage systématique

Å51% des patients N0 sont pN1 surtout si>10 ans

ÅAmélioration de la survie et de la récidive (42% des 

récidives sont N)

Å  le traitement des pN1 est la radiothérapie la chirurgie nôest 

que diagnostique
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b.

A

B

EFS

OS
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GG sentinelle au vert 

dôindocyanine
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Transposition testiculaire

ÅSeulement si RTE (IRSIII)

ÅAvant la RTE donc pas au 

diagnostic!

ÅIndiquée si R1/2  ou N1 inguinaux 

ou dissémination
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RMS Voies biliairesÅIctère

ÅMasse intra hépatique + Protrusion VB

ÅDiagnostic différentiel kyste cholédoque

ÅBiopsie : CPRE ou percut+ drainage VB
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Artère  hépatique

Veine porte

Convergence biliaire
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TMM thoraciques

ÅParoi thoracique 

ïIsolée 

ïAvec extension aux organes 

intrathoraciques 

ÅPoumon

ÅMediastin

ÅDiaphragme
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Gestes chirurgicaux

ÅLimités

ïTumorectomie 

ïPariétectomie limitée (moins de 3 côtes)

ïResection pulmonaire limitée 

+/- Associés à la radiothérapie externe

ÅExtensifs

ïPariétectomie (plus de 3 espaces)

ïRésection extensive du diaphragme

ïPneumonectomie
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Résection pariétale extensive  

4
5

5

9
87

6

Prolene Mesh

Merci à S. Agarwala
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Membres

ÅChirurgie conservatrice

ïLarge emportant tout le muscle atteint

ïCompartimentale

ÅChirurgie mutilante

ïPréférable chez les enfants jeunes à la 

radiothérapie
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ÅEn deça coude et  genou

Å34% meta ggl

ïInguinal/axillaire+ in transit (50%)

ïDetection PET-FDG++

ïbiopsie systématique au diagnostic

ÅGgl sentinelle

ÅSystématique

ïRechutes si pN1++ 

RMS des extrémités 
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RMS péri anaux- périnéaux
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Généralités
Å1 à 2% des RMS= rare

ÅÂge médian 6,5 ans , sex ratio=1

Å2/3 taille> 5 cm

ÅAlvéolaire 70% (83% après 10 ans et 35% avant)

ÅEvaluation ganglionnaire ++ (clinique et TAP)

ïN1 (clin radiol + chir) : 45%

ÅAttention aux abcès vulves ou marge anale 

atypiques +++

ÅPlace dôune bonne anticipation et ®valuation pr® op 

(IRM+++)
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Traitement local
ÅChirurgie seule :22% 

ïdôembl®e : 

ÅR0: illusoire(1/13)

Å50% nécéssitent une réexcision ou 

dôautres proc®dures 

ï après chimio néoadj 

ÅR0: 19%

ÅRadiothérapie Seule 36%

ÅRT+ chirurgie:32%

ÅPas de tt local 10%

ïProgression 4%; pas de résidu 6%
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Focus curiethérapie

ÅAssociée à la RTE dans 50% des cas 

ïganglions++

ïDose de la curiethérapie trop importante 

auprès du canal anal

ÅResultats : 10/13 survivants 

Å1 rechute en dehors du champ: DC
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Devenir
ÅEFS 5y : 47%; OS5y: 52%

Å48% ont une évènement

ï63% Locorégional 

ÅDont 17% ganglionnaire: tous +alveolaires+ >5cm

ï21% Métastases

ï16% L+M

Å42% DC

Å 2/3 patient sans tt local sans résidu: 

rechute +DC

ÅFc Pc: Age>10 ans , Taille>5cm
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RMS vésico prostatique

ÅContexte

ï12 % de tous les RMS

ïAge médian : 2.5 ans

ïCol vésical, trigone, prostate

ÅTraitement local 

ïObligatoire

ïAprès chimiothérapie première

Arndt et al. NEJM 1999, Crist et al. J Clin Oncol 2001,
SIOP data
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ïAprès chimiothérapie : 4(protocole)-6Cycles 

(expérience)

ï Taille / siège

ïExamen extemporané

ïAccessibilité tumorale à la curiethérapie

décision finale curiethérapie

RMS vessie/prostate 
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tŀǎ ŘΩŀǘǘŜƛƴǘŜ ǘǳƳƻǊŀƭŜ ǾŞǎƛŎŀƭŜ ǇƻǎǘŞǊƛŜǳǊŜ Ҕ мŎƳ ŀǳ-dessus du trigone à la 
paroi vésicale postérieure

RMS vessie/prostate : critère



www.chirpedbicetre.fr

La plupart des patients sont bon candidats

At diagnosis After 6 courses

Maladie prostatique
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RMS vessie prostate , atteinte antérieure: cystectomie 
antérieure

Place de lôextemporan®e +++
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RMS vessie/prostate



www.chirpedbicetre.fr



www.chirpedbicetre.fr

RMS réfractaire

Chirurgie radicale

prostate
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RMS Vésico-prostatique : 

Transposition dôun testicule avant 

curiethérapie

Dose délivrée au testicule divisée par 5
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60 Gy per hourly pulses
0.42 Gy/h
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RMS vessie prostate : résultats 
oncologiques

100 89 68 57 52 47 36 27 24 22 17
100 90 75 64 57 52 39 30 25 22 17
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EFS

OS

91%

84%

Chargari et al. IJROBP 2018 

1991 ς 2015: 100 patients 
(88 garçons ς 12 filles)

Age médian : 28 mois (5 mo- 14  ans)
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Local + distant
N = 1

Only local
N = 6

Only distant
N = 5

2 salvaged by surgery,
1 by second BT 1 alive

 
 

Suivi médian: 4 ans (5 m - 25.5 ans)
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Information sur la continence urinaire (51 pts > 6 ans):

40 (78 %): continence normale

11: fuites diurnes

Hyperactivité / non compliance : n = 6

Rôle de la dissection postérieure de la vessie++

92 patients vivants

87 ont conservé leur vessie (95 %)

2 cathéterismes intermittents

2 agrandissements de vessie

Cystectomie totale: n = 5

2 pour rechute locale

3 pour vessie non fonctionnelle

Séquelles
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ωRôlede la chimio

ωTraitementdu  reliquat

ς40% des RMS vaginauxguérissans TTT local

ωTransposition ovarienne

ω60 Gy, pulses de 0,42 Gy/ heure

Rhabdomyosarcomes 
Vulve / vagin / col
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Impliquer le 
curiethérapeute dès le 
début de la prise en 

charge

Vulve / vagin / col
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Vulve / vagin / col

Examen gynéco
 - Au diagnostic (si possible)
 - Tous les 3 cycles
 - Impression vaginale
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Vulve / vagin / col
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Trachélectomie

94

Pediatric radical abdominal trachelectomy for anaplastic 

embryonal rhabdomyosarcoma of the uterine cervix: an alternative 

to radical hysterectomy.

J Pediatr Surg 2009 Kayton er al

RMS du col: alternative 
À la curiethérapie
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Préservation de la fertilité

Ovaires
Plus résistantsque chez �o�[�����µ�o�š��(10 Gy?)

Uterus: < 30 Gy?


