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Rationnel 

• Entités orphelines  / définition ?  
• Pb de lecture dans le cas des pts sans anomalie moléculaire 

spécifique. 
• Pas (d’homogénéité) de prise en charge spécifique 
• Pas de cible « targetable »  
 
• Pb de recensement  
• RRePS / Netsarc / Conticabase : une richesse !! 
• OUT’S 
• Pas de base clinico biologique exhaustive pour cette thématique 
 
• Des « jeunes » prêts à travailler … 
• Besoin de soutien méthodologique (stat + création data base)



Conseil scientifique  
– JY Blay, A Italiano, N Penel, A Thyss, C 

Chevreau 
– Anapath : S. Le Guellec , F le Loarer 
– Biologiste : F. Chibon ou F Tirode  
– Méthodologiste: T Filleron 



Les étapes 

• Revue de la littérature  
– Synthèse  
– Arbre décisionnel  : homogénéisation des 

pratiques 
•  maladie métastatique   /maladie localisée ?  

– Etudes prospectives   
• Observatoire  : Conticanet, NETSARC , 

RRePS 
 

• Publications : dès la première étape 



Les étapes 

• Relecture  anatomopathologique  
• Proposer des bcb qui vivent 
– Enregistrement prospectif 
– Mise à disposition pour la communauté 

scientifique 

• Etudes biologiques  
• Publications



 
Groupes de travail  

 
         
• S alvéolaires : Esma SAADA et Sophie PIPERNO 
• S à cellules claires : Nelly  FIRMIN et Pascaline BOUD 
• S épithélioïdes : Maud PEDRONO et Christophe PERRIN  
• Pecome : Maud TOULMONDE et Patrick SOULIE 
• T desmoplastiques : Olivier MIR  
• TFS maligne : Sébastien Salas et Thibaud VALENTIN ,  
• HEE 
• LGFMS 
• Fibrosarcome épithelioide  

 
• Et ……………..



Les moyens

• Mise à disposition d’un CRF électronique 
commun  

• CRF réalisé sur capture system  
 

– Equipe du data management IUCT : Chantal 
FRANCO 

–  Equipe statistique IUCT : Thomas Filleron



Financement



– 6/ Calendrier   

•   
• Première synthèse au GSF  
• Il est proposé que puisse être présenté par les 

« jeunes » de chaque sous groupe une synthèse des 
données de la littérature pendant le sous groupe de 
travail OM 

•   

• Projet PHRC 2017 
•   
•     
•  



CI; confidence intervals; DSCRT, Desmoplastic Small Round Cell Tumor; MPNST, Malignant Peripheral Nerve Sheath Tumors; OS, overall survival; PFS, progression-free 
survival.

 Clinical benefit in multiple histological subtypes  

Le Cesne A, et al. Eur J Cancer. 2012;48(16):
3036-44

• Data of 885 patients treated with trabectedin in 25 French centres:

Khalifa et al. BMC Cancer (2015) 15:700 
DOI 10.1186/s12885-015-1697-8                     TFS / Yondélis  PFS 11 mois 



• 3/ Objectifs du projet  
• Pour chacun des sous types :  
• Création d’une base clinico- biologique  
• Projets cliniques :  

– Homogénéiser la  prise en charge thérapeutique    
– Réflexion dans un 2éme temps sur la mise en place d’études 

prospectives  
• Projets Biologiques 

– Projets anatomopathologiques et de biologie moléculaire    
• Recherche de  facteurs  pronostiques d’évolutivité , prédictifs  

•   
•  


