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EPIDEMIOLOGIE

» ]ere cause de tumeurs solides :
» 430 nouveaux cas/ an en France

» 3000 enfants/an en Europe

» 2eme cause de cancer (23%)

» |ere cause de déces par cancer

» Pqs possible de définir un pronostic moyen pour ces tumeurs :
» Devenir tfres hétérogene

» De 90% a 0% de guérison




EPIDEMIOLOGIE

» 90% dans le cerveau et 10% dans la moelle épiniere.

» Selon 'aspect des tumeurs .

» Tumeurs de bas grade (« bénignes »)

» Tumeurs de haut grade (malignes).

» | o plupart de ces tumeurs peuvent faire des métastases mais exceptionnellement
en dehors du systeme nerveux




EPIDEMIOLOGIE

Incidence des tumeurs du SNC selon I'age
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LOCALISATION

Région
pinéale :
2-10%

4. Ventriculaire : Région sellaire/
Tumeurs des suprasellaire : 5-15%
plexus

choroides

Voies optiques et
Hypothalamus:
3. Hemispherique
supra-tentoriel :
Tumeurs gliales,

PNET, DNET,

elet : 30%

Ependymomes,

ATRT, ETMR e .
2. Ligne médiane : 1. Fosse posterieure :
GVO, Astrocyfome pilocytique>
craniopharyngiome, medulloblastome>
germinome, gliome du ependymome, ATRT, ETMR

fronc
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The 2021 WHO Classification of Tumors of the Central
Nervous System: a summary

David N. Louis, Arie Perry, Pieter Wesseling ', Daniel J. Brat’, lan A. Cree,
Dominique Figarella-Branger, Cynthia Hawkins, H. K. Ng, Stefan M. Pfister, Guido Reifenberger,

Riccardo Soffietti, Andreas von Deimling, and David W. Ellison

Abstract

The fifth edition of the WHO Classification of Tumors of the Central Nervous System (CNS), published in 2021, is the
sixth version of the international standard for the classification of brain and spinal cord tumors. Building on the 2016
updated fourth edition and the work of the Consortium to Inform Maolecular and Practical Approaches to CNS Tumor
Taxonomy, the 2021 fifth edition introduces major changes that advance the role of molecular diagnostics in CNS
tumor classification. At the same time, it remains wedded to other established approaches to tumor diagnosis such as
histology and immunohistochemistry. In doing so, the fifth edition establishes some different approaches to both CNS
tumor nomenclature and grading and it emphasizes the importance of integrated diagnoses and layered reports. New
tumor types and subtypes are introduced, some based on novel diagnostic technologies such as DNA methylome pro-
filing.The present review summarizes the major general changes in the 2021 fifth edition classification and the specific
changes in each taxonomic category. It is hoped that this summary provides an overview to facilitate more in-depth
exploration of the entire fifth edition of the WHO Classification of Tumors of the Central Nervous System.



CLASSIFICATION

Table1 21 WHD Classificasion of Tumars of the Central Nervous System. Provisional Entities ane in lics e Table 1 Continued

‘Waorld Health Organization Classification of Tumors of the r i, fifth edition

Charodd plexus tumars Chondro-osseous tumors

Gliomas, glioneuronal tumors, and neurcnal tumars

Adult-type diffuse gliomas
Astrorytoma, IDH-mutant
Oligedendroglioma, |DH-mutant, and 1p5g-codebeted
Glioblastoma, 1DH-wikdty pe
Pediatric-type diffuse |ow-grade gliomas
Diffuse astrocytoma, MYE- or MYEL T-altared
Angioceniric glioma
Palymarphous low-grade neurospithedial tumor of the poung
Diffuse lowe-grade glioma, MAPK pathway-albered
Pediatric-type diffuse high-grade gliomas
Diffuse midline glioma, H2 K27-altered
Diffuse hemispheric glioma, H3 G34.mutant

Diffuse pediatric-type high-grade glicma, H2-wildtype and IDHwildtyoe

Infant-type hemispheric glicma
Circumscribed astrocytic gliomas
Pilocytic astrocyioma
High-grade asirocyioma with piloid features
Plecmarphic xanthoastrocytoma
Subependymal giant cell astrocytoma
Chordodd glioma
Astroblastoma, MA T-attened
Glionewronal and rewronal tumors
Ganglioglioma

Desmoplastic infantile ganglioglicma / desmoplastic infantile astrocytoma

Dysembryaplastic neuroepdithelial tumar

Diffuse giioneurcnal iumar with oligodandrogiioma-like features and nuclear clusters

Papiilary glionswronal tumor
Aosette-forming glicneurcnal fumar
Myxaid glioneuronal tumor
Diffuse leptomeningeal glicneurcnal turmar
Gangliocytoma
Multinodular ard vacuclating neuranal turmar
Dwsplastic cerebellar gangliocytoma |Lhemmitte-Ducles diseasa)
Central neurocytoma
Extrawentricular neuracytama
Cerebellar liponeurooyioma

Ependymal tumiors
Supratentorial ependymoma
Supratemorial ependymoma, ZFTA fusion-pasitive
Supratentonial ependymoma, ¥4PT fusion-pasitive
Pasterior fossa ependy moma
Pasterior fossa ependymoma, groug PRA
Pasterior fassa apendymoma, group PFE
Spinal e pendymoma
Spinal ependy moma, WYCN-amplified
Myxopapillary ependymoma
Subependymama

Choraid plexus papilloma

Atypical charold plexus papllioma
Choraid plexus carcinoma
Emibiryonal tumiors:
Medullcblastamna
Medullablastomas, mokeoularly defined
Medulioblastoma, Wi T-acti varted
edulicblastoma, SHH-activated and TPSTwildtype
Madulicblastoma, SHH-activated and TP mautant
Msdulloblastoma, non-WhTinon-SHH
Medulloblastomas, histologically defined
Oither EMS embryonal tumars
Atypical teratoidirhabdoid tumor
Cribriform neurospitheiial furmar
Embrycnal tumor with maltilayered rosettes.
CNS neurcblastarmna, FOXAZactivated
CME tumor with BC0A Internal tandemn duplication
CMS embryanal tumor
Pineal tumars
Pirsooytoama
Pireal parenchymal tumer of intermediate differentlation
Pinecblastoma
Papillary tumor af the pineal region

Desmoplastic myxaid tumor of the pineal region, SAMARCE T-mutant

Crandal and paraspinal nerve tumors
Schwannoma
Meurcfibroma
Perinsurioma
Hybrid nerve sheath tumor
Malignamt medanotic nerve sheath tumor
Malignant peripheral nerve sheath tumor
Paraganglicma
Meningiomas
RMeningioma
Mesenchymal, non meningathelial iumors
Soft tissue tumars
Fibrablastic arid myafibroblastic tumors
Salitary fibrous tumior
Mascular tumors
Hemangiomas and vascular malformations
Hemangioblastoma
Skeletal muscle tumars
Fha b g cesanea ma
Uncertain differentiation
Intracranial mesenchymal fumor, FETCRER fusion-posithve
CiC-rearranged sarcoma
Primary irtracranial sarcarma, DWCERT-ratant

Ewing sarcoma

Chandrogenic tumors
hesenchymal chandrosarcoma
Chondrosarcoma
Motochardal tumors
Chordoma (including poarly difierentiated chordama)
Melanooytic tumors
Diffuse meningeal melanacytic neoplasmes
Meningeal melanacytosis and meningeal melanomatosis
Circumscribed meningeal melanocytic neaplasms
Meningeal melanacytoma and meningeal melanoma
Hematolymphald tumiors
Lymphomas
CNS lymphomas
Primary diffuse large B-cell lymphoma of the CHE
Immaunodeficiency-associated CHS lymphoma
Lymphomatedd granulomatosis
Intravasoular large B.call ymphoma
Miscellanecus rare lymphomas in the CHE
BAALT ilymphoma of the dura
Other low-grade B-cell ymiphomas of the CNE
Anaplastic large cell lymphaoma (ALK ALE=}
T-cell and MK Toell lymphomas
Histiooytic tumars
Erdhaim-Chester discase
Rosai-Dorfman dissase
Juwenile xarmhogranaioma
Langerhans cedl histiocytasis
Histiocytic sarcoma
Germ cell tumors
Matune teratoma
Imimarture teratoma
Teratorma with somatic-type malignancy
Germinoma
Embryonal carcinama
Yolk sac tumar
Choriocarcinoma
Mixed germ cell tumar
Tumars of the sellar region
Adamantinomatous craniogharyngioma
Papillary crandophangngicma

Pituicytomna, granular cedl twmar of the sellar region, and spindle cell oncocytoma

Pitultary adenoma/PitHET
Pitultary blasioma

Metastases to the CNS

Metastases to the brain and spinal cord parenchyma

T -




CLASSIFICATION SIMPLIFIEE

®» Gliomes (astrocytome,épendymome, oligodendrogliome)
®» PNET (médulloblastomes...)

® Tumeurs glioneuronales (gangliogliomes)

® Tumeurs des plexus chorides

®» Tumeurs germinales

®» Tumeurs des plexus choroides
®» M¢cningiomes

® Tumeurs des nerfs peripheriques

®» Tumeurs du tissu sympathique




PARTICULARITES EPIDEMIOLOGIQUES

» Cqauses des tumeurs cérébrales de I'enfant :

» Exposition du SNC & fortes doses de radiations ionisantes

» Facteurs de prédisposition génétique
» NF 1 (15 % tumeurs gliales)
» NF 2 ( neurinomes, méningiomes)
» Sclérose tubéreuse de Bourneville (SEGA)
» Von Hippel-Lindau (hemangioblastomes)
» Syndrome de Gorlin, Rubinstein-Taybi, polypose adénomateuse familiale (médulloblastomes)
» Syndrome de Turcot (tumeurs gliales)

» |i-Fraumeni (Tm gliales, des plexus choroides, PNET)




PARTICULARITES EPIDEMIOLOGIQUES

» Gliome de bas grade (LGG) 34%
» Gliome de haut grade (HGG) 18%
= Médulloblastome 13%
» Tumeur inclassable 11%
» Ependymome 8%
» TGM 6%
= Méningiome 5%

» Craniopharyngiome 4,5%




PROBLEMATIQUES

» 3 types de problemes :

®» Diagnostique :

» Clinique

» Neuroradiologique

» Neuropathologique

» Thérapeutique

» Prise en charge des séquelles




PROBLEME DIAGNOSTIQUE

» Signes cliniques en rapport avec la localisation

» MAIS aftention symptdmes parfois peu spécifiques chez les plus jeunes enfants




PROBLEME DIAGNOSTIQUE

» Délaifres (frop) long

» HTIC mal connue, signes parfois peu spécifiques

» Fréguence symptdmes / localisation, de I'age et du terrain




PROBLEME DIAGNOSTIQUE

®» Penser a une tumeur cérébrale chez les enfants présentant :
» Céphalées
» Nausées et / ou vomissements
» Symptdmes visuels :
» Baisse ou modification acuité visuelle
» Mouvements anormaux des yeux
» Fond d’'ceil anormal

» Symptdmes moteurs :

» Demarche anormale
» Trouble de la coordination
» Déficit focal
» Trouble de la croissance et du développement :
» Probleme de croissance
®» Probleme de puberté
» Changement de comportement
» Diabeéete insipide
» Convulsion

» Modification de le conscience




BILAN DEVANT UNE SUSPICION DE TC

» Avis ophtalmologique avec fond d'cell +++

» |magerie cérébrale + axe médullaire
= |[RM plutdét que TDM

» Scanner

» N'explore pas le tronc nil'axe spinal
® coupes axiales

®» [RM
» Probleme d’'accéssibilité

» Compétence neuroradiologique




PROBLEME ANAPATH

» Difficulté d'avoir du matériel en quantité suffisante

» NMatériel non conftributif

» Tres grand nombres de tumeurs

» Différents grades de malignité

» Tumeurs fres hétérogenes (gliomes)

®» Pqas ou peu de marqueurs specifiques

=> interprétation délicate relecture centralisée




PARTICULARITES THERAPEUTIQUES

» Chirurgie

» Chimiothérapie

» Radiothérapie




LA CHIRURGIE

» Habituellement le premier geste thérapeutique

» | 'ablation complete de la tumeur des le 1€
temps n'est plus forcément la regle

» Néanmoins, pour la plupart des tumeurs, la
qualité du geste chirurgical aura un impact
majeur sur les chances de guérison et la gravité
des séquelles post-thérapeutiques.

» Fquipes expérimentées +++




LA CHIRURGIE

= jrréalisable dans 10-20% des cas
» Tumeur de la ligne médiane (gliomes thalamiques, tronc)

» Certains gliomes hémisphériques

= ( Indispensable » pour obtenir la guérison

®» Hormis certains cas de gliomes de bas grade (NFT)

= Peut suffire a la guérison lorsqu’elle est complete
» Gliomes de bas grade
» Craniopharyngiomes

» Papillomes des plexus choroides




LA RADIOTHERAPIE

» Majorité des tumeurs cérébrales malignes (+/- bénignes)

» Tient compte de I'dge de I'enfant, du volume tumoral a traiter, de la localisation et
du mode de dissémination fumorale

» |[es fechniques sont de plus en plus sophistiquée et précises :
» Classique
» Moduler I'intensité des photons (IMRT)
» Faisceaux plus fins et donc plus précis (condition stéréotaxique).

» O profonthérapie permet de mieux protéger les tissus sains autour de la région fumorale a
iradier




3

» | o radiothérapie est divisée en plusieurs fractions le plus souvent administrées une

fois par jour sur une période de plusieurs semaines jusqu’a atteindre la dose totale
prescrite.

» Proféger les tissus sains fout en restant efficace sur la fumeur elle-méme.




LA RADIOTHERAPIE

» |es principales conséquences de l'irradiation sont :
» Séquelles intellectuelles :
» |enteur, troubles de la mémoire, difficultés a réaliser des tches complexes

» Proportionnelles 4

» |'Gge

®» Quantité de cerveau non malade irradiée

» Dose de rayons utilisée.

» Sequelles endocriniennes :
» |iées a l'iradiation de I'hypophyse
» Toutes les hormones peuvent étre touchées surtout a forte dose (GH, thyroide, ...)
®» Principalement hormone de croissance

» Ostéoporose, obésité

» Séquelles auditives en cas d'irradiation de la fosse postérieure.




LA CHIMIOTHERAPIE

» Place majeure dans le traitement des cancers pediatriques

» Chimiothérapie “premiere”:
» Régression de la fumeur primitive (avant le tt local)
» Traiter les métastases
» Fvaluation de la chimiosensibilité

» Polychimiothérapie

» [ntensité de dose : haute dose avec greffe de CSP




LA CHIMIOTHERAPIE

» Consequences de la chimiothérapie :
» Fafigue
= Troubles digestifs,
» Nausée vomissement
» Perte d'appétit, amaigrissement
» Moelle osseuse : APLASIE
» Anémie
®» Risque hémorragique
» Risque infectieux
» Alopécie
= Mucite
» Problemes cutanés



LES

DIFFERENTS TYPES

DE TUMEURS



QUELLES TUMEURS

» Tumeurs de fosse postérieure :

» Asfrocytome, médulloblastome, épendymome

» Tumeurs de la ligne médiane

» Gliome des voies optiques, gliomes du fronc

=» Tumeurs malignes supra-tentorielles

» Glioblastome, TGNM, épendymomes sus-tentoriel



TUMEURS

DE LA FOSSE POSTERIEURE



PRINCIPAUX SYMPTOMES

= Hydrocéphalie Active / HTIC
» Céphalées, nausées, vomissements +/- diplopie

» Rechercher un cedeme papillaire

® Traitfement chirurgical en urgence

» Hydrocéphalie a I'admission est observée dans 75%

» Environ 1/3 des enfants présentant une tumeur de fosse postérieure doit avoir une
ventriculostomie




HYDROCEPHALIE ACTIVE




VENTRICUCISTERNOSTOMIE

Endoscopie
ventriculocisternostomie




» Céphalées, nausées, vomissements, ataxie : HTIC
» 30 % des tumeurs de fosse postérieure

» 50 13ans

» Hémisphere cérébelleux
» Kyste + nodule mural

» Peu de calcification

» Grade | (bas grade)

» Chirurgie seule

» Guérison si exérese complete




ASTROCYTOMES PILOCYTIQUES

Exérese chirurgicale compléte:
* Guérison tres probable
* Surveillance séquelles

oul
Exérése chirurgicale incompléte:
* Risque de progression trés probable
* Réintervention possible
* Traitement complémentaire si progression
Chimiothérapie
oul (ou radiothérapie en fonction
de I'age de la localisation
Signes cliniques ?
NON g g

Menace fonctionnelle ?

Surveillance
Traitement en cas de
signes cliniques ou de

progression

NON



TUMEURS DE LA FOSSE POSTERIEURE

Astrocytomes
pilocytiques

Localisation Hémisphere
: , Kyste
Points cles Nodule

Chirurgie seule si
exérese complete
Traitement
Chimiothérapie si
incomplete




MEDULLOBLASTOMES

» PNET (Primitive Neuro-Ectodermal Tumor) sous tentorielle
» 70-90% céphalées, vomissement, HTIC, signes cérébelleux

» 3 a8ans (+enfant < 1an, et adulte 30 ans)

» Hyperdense +++ ; calcifications (15 %)

» Kystes ou nécrose : 50%

»  Métastases arachnoidiennes (IRM moelle)

» | e TTT variable selon les groupe de risque

» Chirurgie + Chimio +/- Chimio lourde +/- Radiothérapie




MEDULLOBLASTOMES

» 4 sous types histologiques :
» Classique / nodulaire
» Desmoplasique

» Anaplasique

» Grande cellules

» Classification moléculaire :




Acta Newropathol (2012) 123:465-472
DOT 10.1007/00401-011-0922-2

CONSENSUS PAPER

Molecular subgroups of medulloblastoma: the current consensus

Michael D. Taylor - Paul A. Northcotl - Andrey Korshunov - Mare Remke - Yoon-Jae Cho -
Steven C. Clifford - Charles ;. Eberhart - I). Williams Parsons - Stefan Rutkowski - Amar (Gajjar -
David W. Ellison - Peter Lichter - Richard J. Gilbertson - Scott L. Pomeroy - Marcel Kool -

Stefan M. Pfister

CONSENSUS
Cho (2010)

Northcott (2010)
Kool (2008)

Thompson (2006)
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GENE EXPRESSION

Molecular Subgroups of Medulloblastoma

WNT SHH Group 4
C6 3 C1/C5 C2/C4
WNT SHH Group C Group D
A B E C/D
B Cc)D E A A C
- N ~N N
iRl | ceifd eid | etpoh
gd:QQ | dJF:00Q gd:Q gd:Q
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classic, LCA
rarely M+ uncommonly M+ very frequently M+ frequently M+
very good infants good, others poor intermediate
intermediate
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3q+ }{ 1q4-l{ 5q- ﬁ
9g- 17 & 10g- 17q+
. & 103. 1381 L 323. 18g+
CTNNBT mutation PTCH1/SMO/SUFU mutation in7q il7q

WNT signaling

\ MYC + )

GLI2 amplification
MYCN amplification

SHH signaling

MYC amplification

Photoreceptor/GABAergic

CDK6 amplification
MYCN amplification

Neuronal/Glutamatergic
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\ MYC +44 )

minimal MYC/MYCN
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MEDULLOBLASTOMES

® Facteurs chirurgicaux influencant le pronostic fonctionnel :

®» Hydrocéphalie préopératoire non traitée

= Complications postopératoires :
= Mutisme akinétique
= Syndrome cérébelleux

®» Dommages cérébelleux

®» \oment de la chirurgie




Bas@isquel
MB@lesmoplasiquel

RisqueXtandard?
MB&lassiquel

AgeXBans Absence@le@nétastase

Haut@isquel
MBanétastatiquel
TypeRiéfavorablef
Biologie@éfavorable

Risque standard
MB classique
Absence de métastase

Age2BEns

Haut risque
MB métastatique
Type défavorable /
Biologie défavorable

Chirurgiel@

Chirurgiel

Chirurgiel

Chirurgie

Chirurgie

MEDULLOBLASTOMES : TRAITEMENTS

Chimiothérapiel
exclusiveEHITB KK

Chimiothérapiethaute-
dosel

Chimiothérapiethaute-
doseBéquentielled/-
radiothérapiel
craniospinale@@@losel
réduitel?

Chimiothérapie +
radiothérapie
craniospinale (24 Gy)

Chimiothérapie haute-
dose séquentielle et
radiothérapie
craniospinale



TUMEURS DE LA FOSSE POSTERIEURE

As.trocy!omes Médulloblastomes
pilocytiques

Localisation Hémisphere Médian
Points clés Kyste Métastases spinales
Nodule IRM médullaire

Chirurgie seule si

L s \ Chirurgie
exérese complete Chimio
UreliSnetn) e +/- Chimio HD
Chimiotherapie si +/-RT

incomplete




EPENDYMOMES

» 3eme plys fréquente tumeurs du SNC

Grade | - IV : cellules claires, anaplasiques, papillaires
» Traitement :

» Chirurgie

» Radiothérapie

» 6 mois a 18 ans (surtout 3 a 5 ans)

®» |magerie :
» Calcifications (50 %)
» Kystes 20%
®» Angle ponto-cerebelleux, V4, Extension par les trous de L et M

®» Pas de métastase d la découverte




EPENDYMOMES
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EPENDYMOMES

» [Facteur pronostic :
» Qualité de I'exérese chirurgicale
» Age

= Profil biologique

» Mauvais pronostic :
» Environ 50% survie a 5 ans

» Jeune Gge associé d un moins bon pronostic

= Qualité de la résection chirurgicale ++++

» Sirésidu post opératoire (ires bien visible en T2) : reprise chirurgicale




TUMEURS DE LA FOSSE POSTERIEURE

As.trocy!omes Médulloblastomes Ependymomes
pilocytiques

Localisation Hémisphere Médian Angle pomo:
cerebelleux
, : Pas de métastases
: , Kyste Méetastases spinales :
Points cles , : Au niveau fosse
Nodule IRM medullaire
pOst
Shigioseuss,  chivi
Traitement P Chimio Chirurgie +++
e +/- Chimio HD Radiothérapie
Chimiotherapie si +/-RT

incomplete




TUMEURS DE LA LIGNE MEDIANNE




GLIOMES DES VOIES OPTIQUES

» 30% des patients avec gliome des voies optiques ont une NFI
» 5% des NF1 développent un gliome des voies optiques

» 10% asymptomatique

» Symptomes:

» Céphalées, perte de la vision, obésité, perte de poids, exophtalmie ...

®» |magerie .
» OBNJ| +++

» Atteinfe des voies optiques (chiasma, nerf)

» Crade |, stable lentement progressive
» > 94% survie 10 ans
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GLIOMES DES VOIES OPTIQUES

» Traitement

» Chimiothérapie longue ++++

123 456 78910 13 17 21 24 semaines
Y'Y Y YNYNYYYNNY ¥ YN
C C C C C C C

IRM

25 31 37 43 49 semaines

55 61 67 73 79

YVVV VVV VVV VVV VVV  Vincristine

C C C C C Carboplatine




TULMEURS DE LA LIGNE MEDIANE

Gliomes des voies
optiques

Clinigue Perte de vision
Masse Homogene
Localisation Chiasma / nerf optique

Points clés OBNI, NF1




GLIOME INFILTRANT DU TRONC

» 30 10ans

» Signes cliniques:

» Nerfs craniens (VI, Vli,...)

» Céphalées, vomissements et ataxie

» Dysarthrie, nystagmus

» Peu de métastase

» Pronostic effroyable : médiane de survie environ 1 an




GLIOI\/\E INFILTRANT DU TRONC )
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GLIOME INFILTRANT DU TRONC

» Pqgs de traitement curatfif

» Sj porfion exo phytique de la tumeur possibilité de chirurgie

®» Sinon => uniguement biopsie

» Traitement pour ralentir I'évolution de la maladie :
» Radiothérapie
» Thérapie ciblée

» Chimiothérapie




TULMEURS DE LA LIGNE MEDIANE

Gliomes des voies Gliome infiltrant du
optiques tronc

Clinigue Perte de vision Pont ou bulbe
Masse Homogene Hétérogene
Localisafion Chiasma / nerf optique Tronc cérébral

Biospie / chirurgie
Points clés OBNI, NF1 portion exophytique /
thérapie ciblée




TUMEURS SUPRA TENTORIELLE
MALIGNES




GLIOBLASTOMES

» Courte durée des symptdmes a la découverte, évolution rapide +++

» Clinique :

» Crises, déficits focaux, HTIC,

» |magerie :
» Nécrose,
» Neovascularisation,
» Fffet de masse
» CEdeme
» Tumeur infilfrante
» Dissémination le long des fibres de substance blanche

» Métastases

» Traitement: chirurgie, chimiothérapie, radiothérapie, thérapie ciblée




GLIOBLASTOMES




CARACTERISTIQUES DES TUMEURS
SUPRA TENTORIELLE MALIGNE

Glioblastome

Localisation N'importe oU
Effet de masse +4+++++
Nécrose
. 7 CeEdeme
Points cles

~ Effet de masse
Evolution tres rapide

Chirurgie
Chimiothérapie
Radiothérapie
Thérapie ciblée

Traitement




EPENDYMOMES

» Crade | - |V: cellules claires, anaplasiques, papillaires

» Clinigue :

» Céphalées, nausées, vomissements, déficits neurologiques focaux, crises

®» |magerie .

®» Peu ou pas de métastases a la découverte

» Possibilité de métastases cérébrales ou médullaires
» Survie a 5 ans est d'environ 50%

» Qualité de la résection est un bon facteur pronostic

» Radiothérapie et chimio (peu efficace)
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CARACTERISTIQUES DES TUMEURS
SUPRA TENTORIELLE MALIGNE

Glioblastome

Localisation N'importe ou

Effet de masse ++++++
Nécrose
CEdeme

~ Effet de masse

Evolution trés rapide

Points clés

Chirurgie
Chimiothérapie
Radiothérapie
Thérapie ciblée

Traitement

Ependymome

N'importe ou
sauf en infra
ventriculaire

+

Kyste bien limité
Pas infraventriculaire

Chirurgie
Chimiothérapie
Radiothérapie



SEQUELLES POST TRAITEMENT




ATTEINTES NEUROLOGIQUES




ATTEINTES NEUROCOGNITIVES

» Troubles cognitifs :
» /3 des patients fraités
» Difficultés : attentionnelles, vigilance, vitesse d'éxecution, mémoire de travail, ...

» |enteur, fatigabilité

» |mpact +++ sur le plan social et sur la qualité de vie




ATTEINTES NEUROCOGNITIVES

» Troubles de la mémoire (Immédiate, de travail, long terme)
» Ne retiens pas la consigne orale
» Apprend difficilement ses lecons, les mélanges

» Oublie frequent des le lendemain

= Pénalisés par la contrainte de temps, la charge cognitive et la charge en
mémoire de travail

» MONOTACHES




ATTEINTES NEUROCOGNITIVES

» Troubles du raisonnement

» Surtout mathématiques, calcul mental.
» Sens des opérations non acquis : ne peuvent pas résoudre les problemes

» Pey de notion des mesures —- cm = Kg

®» Raisonnement préservé mais échec

» Calcul mental et tables de multiplication.




ATTEINTES NEUROCOGNITIVES

» Troubles neuro-visuels :
= Négligence d'un cboté de la feuille
» Difficultés d’exploration visuelle

» Perception difficile des formes sans contour, ou intriquées

» Troubles de la reconnaissance des visages

= Mauvaise analyse de I'image = mauvaise interprétation

» N'écrit pas sur les lignes, ne respecte pas la marge de gauche, ne
reconnait pas les lettres, les mots

» Apprentissage lecture, écriture
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ATTEINTES VISUELLES




ATTEINTES VISUELLES
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TROUBLES DE L'ORGANISATION

» Manque de méthode

» |ncapable d'élaborer seul une stratégie

» Efayage permanent de |'adulte




FIGURE DE REY







Pineal tumors : poor perceptual reasoning

Significantly lower than patients with bifocal tumors




TROUBLES DE LA PERCEPTION SOCIALE

» Apfitude a interpréter la communication non verbale, faire des déductions
concernant le comportement des autres...

= N'expriment pas et ne reconnaissent pas les affects...

» Ne comprennent pas les perceptions et les expériences des autres
(intentions, tromperie, feinte, émotions...)

» DIFFICULTES RELATIONNELLES




NE PAS SOUS ESTIMER LES TROUBLES
MOTEURS

» Mangue d’études sur cette problématique

» Difficulté au niveau : écriture, graphisme

» Difficultés dans la coordination (conduite)

» Difficultés d'indépendance dans la vie quotidienne




CONCLUSION

» Jere cause de fumeur solide en pédiatrie
» J|ere cause de mortalité par cancer chez | 'enfant

» Grande hétérogénéité et posent des problemes différents
» |'dge de survenue

» | eur caractere topographique
» |eur type histologique et grade de malignité

» (Objectifs :
= Amélioration du pronostic vital
= Diminution de la morbidité neurologique, intellectuelle et endocrinienne
» Améliorer la qualité de vie




CONCLUSION

» Challenge diagnostique

» Challenge thérapeutique: grande diversité de pronostic : survie globale: 73% a 5 ans
» Astrocytome pilocytiques: 87%

» Médulloblastome: survie a 5 ans: 60 a 70%
» Fpendymome: survie a 5 ans: 40 a 50%

» PNET sus tent: 34%

» TGM: 92%

» Gliome infilfrant du TC 0% : médiane de survie de 9 mois a 2 ans

» Thérapeutique : nouvelles modalités thérapeutiques

» Evaluation neurologique et neuropsychologique +++
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