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Sarcomes des tissus mous (STM) et viscéraux
1% des cancers 

Sarcomes osseux
<0,2% des cancers 

GIST
(tumeurs stromales 
gastro-intestinales)

≈100 sous-types histologiques:
- Liposarcomes (25%)
- Leiomyosarcomes (20%)
- Inclassé (20%)
- Synovialosarcomes
- Angiosarcomes
- Rhabdomyosarcomes
- …
= groupe très hétérogène

Ostéosarcome

Sarcome 
d’Ewing Autres:

- Sarcomes osseux 
rares

- Tumeurs à cellules 
géantes

- …
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Chondrosarcome

Sarcomes = Tumeurs rares et hétérogènes

WHO Classification 2020

 Sarcomes très hétérogènes: histologie, âge, présentation clinique … 
 > 50 sous types de tumeurs et sarcomes osseux 
 Difficultés diagnostiques et de prise en charge
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Sarcomes = Facteurs de risque

La plupart du temps: 
 Inconnus

Rarement:
 Exposition aux rayonnements ionisants
 Prédisposition génétique : rétinoblastome, Li Fraumeni, Neurofibromatose de type 1 …
 Agents chimiques: Chlorure de vinyle (interdite depuis 1976), Arsenic
 Situations particulières: lymphœdème chronique, virale (sarcome de Kaposi)
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Sarcomes en territoire irradié

 Définition = trépied
- Antécédent de radiothérapie
- Localisation: dans le champ d’irradiation
- Histo: sarcome, de morphologie différente que le cancer initial

- +/- Délais? :
Variable, svt > 5 ans, médiane: 10-15 ans, cas rapportés > 30 ans  

Cahan et al., Cancer, 1948



Sarcomes en territoire irradié

 Données Surveillance, Epidemiology, and End Results (SEER) program: 

Snow et al., Cancer Epidelmyology, 2021

 Incidence 3,2/1000 à 15ans vs 
2,3/1000 sarcomes

 Augmentation de l’incidence:
-Amélioration survies
-Augmentation des 
indications
-Technique: modulation 
d’intensité ?

 Pronostic très sombre



Sarcomes en territoire irradié

Bjerkehagen et al.,British Journal of Cancer, 2012

 Pronostic très sombre

 Etude cas témoin norvégienne

 Survie à 5 ans: 32% vs 51%



Sarcomes en territoire irradié

Bjerkehagen et al.,British Journal of Cancer, 2012



Sarcomes en territoire irradié
Métanalyse: Inchaustegui et al., 2023
21 études 1371 patients

Inchaustegui et al., Cancers, 2023

Sous-types les plus représentés:
- UPS, angiosarcomes, léïomyosarcomes, fibrosarcomes
- Ostéosarcome

Doses de radiothérapie: 
- Médiane: 29.2 Gys (10-54.4)
- Volume irradié? 



Sarcomes en territoire irradié: physiopathologie

Hur et al., International Journal of Molecular Sciences, 2017



Sarcomes en territoire irradié: physiopathologie

Hur et al., International Journal of Molecular Sciences, 2017
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Syndromes de prédisposition aux sarcomes

Farid M, Ngeow J. Sarcomas Associated With Genetic Cancer Predisposition Syndromes: A Review. Oncologist. 2016 Aug;21(8):1002-13. 
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Syndromes de prédisposition aux sarcomes

Dans le cadre de 
« syndromes »:

Rothmund-Thomson
Beckwith-Wiedmann

Maladies des RECQ hélicases
Osteochondromatose multiple

NF1
DICER1 

…

Spécifiques à certains 
sous-types histologiques:

Syndrome de Carney
Syndrome de Gorlin

GIST familiale 
Tumeurs rhabdoides

Sclérose tubéreuse de Tourneville
...

Syndrome de prédisposition 
aux cancers:

Syndrome de Li Fraumeni
Mutation de RB1

Autres: MMR, BRCA…

Prédispositions 
génétiques aux 

sarcomes



13

Syndromes de prédisposition aux sarcomes

Dans le cadre de 
« syndromes »:

Rothmund-Thomson
Beckwith-Wiedmann

Maladies des RECQ hélicases
Osteochondromatose multiple

NF1
DICER1 

…

Spécifiques à certains 
sous-types histologiques:

Syndrome de Carney
Syndrome de Gorlin

GIST familiale 
Tumeurs rhabdoides

Sclérose tubéreuse de Tourneville
...

Syndrome de prédisposition 
aux cancers:

Syndrome de Li Fraumeni
Mutation de RB1

Autres: MMR, BRCA…

Prédispositions 
génétiques aux 

sarcomes



Syndrome de Li Fraumeni

Mutation constitutionnelle de TP53
 Rare: prévalence estimée à 1/ 20 000
 Transmission autosomique dominante, 10% de mutation de novo
 Spectre tumoral large

Sarcomes
Leucémies
Tumeurs cérébrales,
Cancer du sein (souvent triple positif)
Corticosurrénalomes
Lymphomes
Cancer du poumon (souvent EGFR muté)
…

Corrélation phénotype génotype partielle

 Critères cliniques d’indication de test
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Syndrome de Li Fraumeni et sarcomes

2020

 Sarcomes des tissus mous: critères familiaux
 Rhabdomyosarcomes embryonnaires +++
 Ostéosarcomes: 
- Critères familiaux
- ORL
 En territoire irradié <46 ans
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Syndrome de Li Fraumeni et sarcomes

 Pronostic des sarcomes avec un syndrome de Li Fraumeni 
= identique que dans contexte sporadique 

 Cohorte française: 
 Ostéosarcomes de 1980 à 2019 avec un syndrome de Li Fraumeni. Saucier et al., Pediatr 

Blood Cancer, 2024
 52 patients  

Saucier et al., Pediatr Blood Cancer, 2024
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Syndrome de Li Fraumeni et sarcomes

Saucier et al., Pediatr Blood Cancer, 2024
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Saucier et al., Pediatr Blood Cancer, 2024

 Pronostic identique aux ostéosarcomes survenus dans un cadre sporadique 
 Pronostic conditionné par la survenue de seconds cancers
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Recommandations françaises 2025:
Groupe Sarcome Français
 SFCE

Tlemsani et al., Bull Cancer, 2025



Sarcomes en territoire irradié: physiopathologie

Hur et al., International Journal of Molecular Sciences, 2017

 Susceptibilité génétique aux cancers 
joue une rôle clé dans la réparation de 
l’ADN

 Quel est l’impact de la susceptibilité 
génétique sur le risque de développer 
un sarcome en territoire irradié?  



Hur et al., International Journal of Molecular Sciences, 2017

Rôle de p53

Fei et al., Oncogene, 2003
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Sarcomes en territoire irradié et syndrome de Li Fraumeni

 Incidence difficile à évaluer
Petites séries: 10 à 70% de cancers en zone irradiée, en majorité des sarcomes
Délais plus courts ?  < 5 ans
Pas de relation avec la dose reçue  
Impact du type de radiothérapie et du fractionnement ? 

 Recommandations : Lancet Oncol 2021
Eviter la radiothérapie: balance bénéfice- risque 
Technique de radiothérapie :
Privilégier protonthérapie 
Limiter l’irradiation des tissus sains  

Thariat et al., Lancet Oncol 2021
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Thariat et al., Lancet Oncol 2021
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Thariat et al., Lancet Oncol 2021

RCP Nationale Li Fraumeni : 1x/mois
Coordination: Drs Bougeard, Corradini, Tlemsani 

SecretariatRCPNLFS@lyon.unicancer.fr 

mailto:SecretariatRCPNLFS@lyon.unicancer.fr
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1601 pts

Kleinerman et al., JCO, 2005
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Quin  et al., Journal of Clinicla Oncology, 2020

4,402 survivors:
 495 (11.2%) developed 1,269 subsequent 

neoplasms
 508 (11.5%) survivors had germline mutations in 

DNA repair
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Quin  et al., Journal of Clinicla Oncology, 2020
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Quin  et al., Journal of Clinicla Oncology, 2020

Cancer du sein et radiothérapie Cancer de la thyroide et radiothérapie
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Quin  et al., Journal of Clinicla Oncology, 2020

Sarcomes et alkylant



30
Quin  et al., Journal of Clinicla Oncology, 2020

Sarcomes et alkylant

Peu de données dans la littérature et pas d’association claire entre sarcomes en 
territoire irradiée et prédispositions aux cancers impliquant gènes de la RH
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Conclusions et perspectives

 Facteurs de risque de sarcomes:
- Prédispositions génétiques, en particulier syndrome de Li Fraumeni
- Exposition aux radiations ionisantes -> rare mais de mauvais pronostic

 Facteurs combinés?  
Données dans le syndrome de Li Fraumeni

 Importance de la prévention, du dépistage et d’adapter la prise en charge des 
populations à risque

- Identifier les populations à risque 
- Éviter les radiations: balance bénéfice risque 
- Développement/Adaptation de nouvelles techniques d’irradiation
- Surveillance des patients

 Perspectives? 
Connaitre les mécanismes physiopathologiques sous-jacents -> peu de données sur la biologie de ces 
tumeurs -> perspectives thérapeutiques
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2023

Hong et al., Clinical Cancer Research, 2023



33
Botosso et al., JCO precision oncology, 2024

2023



Des questions? 
camille.tlemsani@aphp.fr
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