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Des questions ? 



Ethymologie… 

Généralités

D’où vient le mot « sarcome » et que signifie-t-il à l’origine ?

• A. Du latin sarcoma, signifiant « maladie grave »

• B. Du grec sárkōma, signifiant « formation charnue »

• C. Du grec sôma, signifiant « corps malade »

• D. Du latin caro, signifiant « tumeur »

D’où vient le mot « sarcome » et que signifie-t-il à l’origine ?

• A. Du latin sarcoma, signifiant « maladie grave »

• B. Du grec sárkōma, signifiant « formation charnue »

• C. Du grec sôma, signifiant « corps malade »

• D. Du latin caro, signifiant « tumeur »



Incidence chez l’enfant
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Survie chez l’enfant
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Cancers pédiatriques

RNTSE: www.chu-nancy.fr/rnse/

1800 diagnostics par an
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Sarcomes en pédiatrie

Groupe très hétérogène de tumeurs

• Sarcomes osseux : Tumeurs primitives de l’os 

• Sarcome d’Ewing, ostéosarcome…

• Sarcomes des tissus mous : Tumeurs malignes développées à partir du tissu conjonctif de 
soutien extrasquelettique (tissu adipeux, tissu musculaire, vaisseaux, système nerveux 
périphériques…)

• Rhabdomyosarcome, fibrosarcome, synovialosarcome, angiosarcome, sarcome indifférencié…

Généralités



Sarcomes en pédiatrie
Groupe très hétérogène de patients !

• Sarcomes osseux : grand enfant, adolescent

• Sarcomes des tissus mous : petit enfant

Généralités



Principes de prise en charge
Symptômes

Douleurs, tuméfaction, fièvre

Diagnostic
Biopsie/exérèse, analyse anapath

Bilan d’extension
Maladie localisée ? Métastases ganglionnaires ? Métastases à distance ? 

Traitement

Traitement médical
Pas toujours nécessaire

Traitement local
La clé de la guérison

Suivi à long terme

Chirurgie
Exérèse complète, marges 

carcinologiques

Radiothérapie
Toutes techniques

Généralités



Sarcomes osseux

• Os longs

• Près des genoux, loin des coudes

• Os plats

• Tumeurs extra-osseuses (15%)

Sarcomes osseux



Diagnostic 

• Radio standard avec mensurations

• IRM +++

• +/- Scanner 

• Caractéristiques radiologiques : 

▪ Localisation

▪ Taille

▪ Caractère ostéocondensant / 
ostéolytique

▪ Limites

▪ Atteinte des parties molles adjacentes

Sarcomes osseux



Bilan d’extension 

• IRM de tout le segment de membre atteint +++

▪ Moelle osseuse

▪ Cartilage de croissance 

▪ Articulation

▪ Vaisseaux / nerfs 

▪ Parties molles

▪ + recherche de skip-métastases !!!

Sarcomes osseux



Bilan d’extension 

Ostéosarcome

• Tumeur maligne dérivée des 
ostéoblastes

• Répartition topographique: 
métaphyses fertiles des os 
longs 

• Potentiel métastatique très 
important et précoce
Site électif : le poumon

Sarcome d’Ewing

• Tumeur d’origine neuro-
ectodermique cad dérivée des 
cellules de la crête neurale 

• Point de départ : moelle 
osseuse 
→ Répartition topographique: 
os plats et partie diaphysaire 
des os longs 

• Potentiel métastatique 
important : poumons, os, 
moelle osseuse

Sarcomes osseux



Bilan d’extension 

Ostéosarcome

• TDM thoracique

• PET-Scanner

Sarcome d’Ewing

• TDM thoracique

• PET-Scanner

• De moins en moins :
Bilan médullaire

• Myélogrammes

• BOM

Sarcomes osseux



Traitement

• Avant…

▪ On amputait exclusivement

▪ Puis chimiothérapie adjuvante

▪ Puis…

• Le principe…

▪ Chimio néo-adjuvante: 

▪ Prophylaxie des MTT

▪ Faciliter la chirurgie conservatrice

▪ Evaluer la réponse à la chimio

▪ Traitement local

▪ Chimio adjuvante: 

▪ Prophylaxie des MTT

Sarcomes osseux



Les principes du traitement

Ostéosarcome

• Chimiosensible

• Protocole SARCOME 13

• MTX HD

• VP16/Ifosfamide

• Cisplatine/Adriamycine

• Radiorésistant

Sarcome d’Ewing

• Chimiosensible

• Protocole EuroEwing2012
ou COMBINAIR3

• Doxorubicine

• Endoxan/Ifosfamide

• Chimio haute dose

• Radiosensible

Sarcomes osseux



Ostéosarcome - Traitement

• Partout ailleurs : M-AP regimen (high-dose methotrexate, doxorubicine-cisplatine)

• France : M-EI (high-dose MTX, Etoposide, Ifosfamide)

• Limiting long-term toxicity

API API API API API

M : Methotrexate 12 g/m² 
EI : Etoposide 75mg/m²/d and Ifosfamide 3g/m²/d from Day 1-4
API : Doxorubicin 60mg/m², Day 1, Ifosfamide 3g/m² Day 1 and 
2, Cisplatin 100mg/m², Day 2.

✓ Good Histological Response (<10% viable cells) AND
✓ Localised Disease AND
✓ Resected Disease

✓ Poor Histological Response (>10% viable cells) OR
✓ Metastatic Disease OR
✓ Unresectable Disease

≈ 10 months



Ostéosarcome

Pour quels résultats ? 

Source :Results of methotrexate-etoposide-ifosfamide based regimen (M-EI) in osteosarcoma patients included in the French OS2006/sarcome-09 study. Gaspar et al. 2017

EFS and OS of the 409 patients EFS according to initial staging and histological response in 
the 376 patients who underwent surgery



Ewing - Traitement

Traitement local +++ :

• Chirurgie si faisable

• Radiothérapie

• La clé de la guérison !



Sarcome d’Ewing

Pour quels résultats ? 

Source :High-Dose Chemotherapy Compared With Standard Chemotherapy and Lung Radiation in Ewing Sarcoma With Pulmonary Metastases: Results of the European Ewing Tumour Working Initiative of National Groups, 99 Trial and EWING 2008. Dirsken et al. 2019



Diapo: D. Orbach, Institut Curie

Sarcomes des tissus mous



Rhabdomyosarcome 

• Origine : cellule embryonnaire mésenchymateuse (cellule formant le tissu de soutien 
embryonnaire à l'origine des divers tissus chez l'adulte)
→ Peut se retrouver partout dans l’organisme

• Localisation : tête et cou > génito-urinaire > membres

• 2 pics d’incidence: 2-5 ans et adolescence

• RMS embryonnaire (80%) ou alvéolaire (20%)

• Pas le même pronostic !

Rhabdomyosarcome



Rhabdomyosarcome
Rhabdomyosarcome



Diagnostic

• IRM +++
→ Avoir une très bonne imagerie de la tumeur primitive

• Caractéristiques radiologiques :

• Localisation

• Taille

• Limites

• Atteinte ganglionnaire

Rhabdomyosarcome



Bilan d’extension 

En fonction de la localisation de la tumeur primitive

• PET Scanner

• Scintigraphie osseuse

• Myélogramme

• Localisation paraméningée: PL

Rhabdomyosarcome



Traitement

Classification selon des 
facteurs pronostiques :

• Age et Taille 

• Statut fusion

• Site atteint

• Résection

• Extension ganglionnaire 
et métastatique

Rhabdomyosarcome



Schéma protocole

CHIMIOTHERAPIE

+/- Radiothérapie

TTT intensif ≈ 10 mois 

+/- TE

6-24 mois 
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CHIMIOTHERAPIE

Rhabdomyosarcome

• Chimio néo-adjuvante: 
• Prophylaxie des MTT

• Faciliter la chirurgie conservatrice

• Pas d’évaluation de la réponse à la chimio

• Traitement local

• Chimio adjuvante: 
• Prophylaxie des MTT



Maladies métastatiques

Rhabdomyosarcome

Source : Prognostic Factors in Metastatic Rhabdomyosarcomas.O. Oberlin



Traitement local

• Chirurgie si faisable

• Radiothérapie si indication

• La clé de la guérison !

Rhabdomyosarcome



Autres sarcomes

Autres sarcomes

Diapo: D. Orbach, Institut Curie



Principes de prise en charge
Symptômes

Douleurs, tuméfaction, fièvre

Diagnostic
Biopsie/exérèse, analyse anapath

Bilan d’extension
Maladie localisée ? Métastases ganglionnaires ? Métastases à distance ? 

Traitement

Traitement médical
Pas toujours nécessaire

Traitement local
La clé de la guérison

Suivi à long terme

Chirurgie
Exérèse complète, marges 

carcinologiques

Radiothérapie
Toutes techniques
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Tableau clinique

Autres sarcomes

• Clinique très variée 

▪ Le plus dur, c’est d’y penser !

• Syndrome de masse

• Syndrome obstructif

• AEG

• Lésion dermato…



Diagnostic

Autres sarcomes

• Pas de marqueur biologique spécifique

• Imagerie

▪ Echographie

▪ IRM

• Documentation histologique

▪ Biopsie radioguidée

▪ Biopsie chirurgicale



Autres sarcomes

Source : Molecular biology of soft-tissue sarcomas, J.-M. Coindre

• Recours de plus en plus fréquent à 
la biologie moléculaire

• Meilleure caractérisation

• +/- piste thérapeutique ?

✓ Inhibiteurs de Alk : TMFI, ALCL

✓ Inhibiteurs de NTRK : fibrosarcome 
infantile, sarcome inclassé

✓ Inhibiteurs de Tyrosine Kinase : 
tumeurs desmoïdes

✓ Inhibiteurs de RANK-L : tumeurs à 
cellules géantes 



Principes de traitement

Autres sarcomes

• Chimosensibilité ? 

✓Sarcome indifférencié

✓Fibrosarcome infantile

✓PNET

✓Tumeur rhabdoïde

✓Tumeur desmoplastique à 
petites cellules rondes

✓Synovialosarcome

• Traitement local +++

▪ Chirurgie 

▪ Radiothérapie

o Léiomyosarcome

o MPNST

o Sarcome à cellules claires 

o Sarcome épithélioïde

o Sarcome alvéolaire



Synovialosarcome

Autres sarcomes

• Sarcome des tissus mous non RMS le plus 
fréquent chez les ados/jeunes adultes

• Age médian : 12 ans

• Histologie : 

• Monophasique

• Biphasique

• Translocation spécifique t(X;18)



Synovialosarcome

Autres sarcomes

• Rarement métastatique

• Facteurs pronostiques : 

• Stade IRS

• Site axial

• Taille > 5cm

Source : Synovial sarcoma of children and adolescents: The prognostic role of axial sites. A. Ferrari



Synovialosarcome

Autres sarcomes

• Traitement selon le protocole EpSSG NRSTS

Diapo: D. Orbach, Institut Curie



Synovialosarcome

Autres sarcomes

• Excellent pronostic

Source : Synovial sarcoma in children and adolescents: the EpSSG NRSTS 2005 prospective trial. A. Ferrari



Sarcomes NTRK

Autres sarcomes

Cocco et al. Nature Reviews 2018



Fibrosarcome infantile

Autres sarcomes

• Très rare

• Age au diagnostic : 2 mois 
(médiane)

• Membres ++

• Recherche de transcrit
impliquant NTRK

• Stratégie conservatrice : 

• Chirurgie ? 

• Vincristine – Actinomycine néoadjuvant

• 2ème ligne : inhibiteur de NTRK



Sarcomes NTRK

Autres sarcomes



LAROTRECTINIB

Autres sarcomes



Autres sarcomes

Autres sarcomes pédiatriques

• Sarcomes de type adulte

• Tumeurs rhabdoïdes

• MPNST

• Sarcomes alvéolaires des parties molles

• Tumeurs desmoplastiques à petites cellules rondes

• Tumeurs desmoïdes



Effets indésirables, séquelles
Chimiothérapie : 

• Nausées, vomissements

• Aplasie

• Toxicité hépatique

• Toxicité neurologique

• Toxicité auditive

• Toxicité cardiaque

• Insuffisance rénale

• Toxicité gonadique

Radiothérapie : 

• Nausées, vomissements

• Défaut de croissance

• Insuffisance thyroïdienne

• Toxicité gonadique 

→ Nécessité d’une prise en 
charge pluridisciplinaire sur le 
long terme !!!

Chirurgie: 

• Séquelles orthopédiques

Généralités



L’avenir ? 

• Caractérisation moléculaire toujours plus précise 

➢Mieux comprendre la biologie

➢Mieux stratifier les groupes de risque

➢Mieux traiter

• Thérapie ciblée 

• Progrès sur le traitement local
« Cure is not enough »

Généralités



Take-home messages

• Urgence diagnostique et thérapeutique

• Importance du traitement local

• Equipe pluridisciplinaire

• Suivi à long terme des séquelles



Des questions ? 
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