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Tumeurs primitives malignes du système nerveux
Epidémiologie

1,5% ensemble cancers

4000 nouveaux cas / an en France 
Classification histo-moléculaire

> 200 diagnostics différents

CBTRUS statistical report 2017-2021, Price M et al, Neuro oncology 2024



• Crise d’épilepsie surtout
• Déficit neurologique focal
• Troubles de la cognition
• Modifications du comportement

• Suspicion radiologique • Diagnostic histo-moléculaire

Tumeurs primitives malignes du système nerveux
Quand le soupçonner ?



Tumeurs primitives malignes du système nerveux
Une problématique oncologique et fonctionnelle dès le diagnostic

Prise en charge spécifique de la tumeur Prise en charge des symptômes et 

du handicap neurologique

Du diagnostic à la fin de vie

• Neurochirurgie
• Radiothérapie
• Chimiothérapie, thérapie ciblée, immunothérapie
• Essais cliniques

• Coordination des soins au domicile
• Soins de support et réadaptation

• Mesures Sociales

Un pronostic sombre : 
Survie médiane de 18 mois dans le glioblastome, cancer le plus fréquent du SNC
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Tumeurs primitives malignes du système nerveux
Une prise en charge pluridisciplinaire



• AAP 2009 - Labellisation 2014
Pr JY. Delattre – GHPS APHP

• AAP 2012
Pr H. Loiseau – CHU Bordeaux

• AAP 2011 - Labellisation 2014
Pr K. Hoang-Xuan – GHPS APHP

• Labellisation 2019 puis 2025
Pr K. Hoang-Xuan – GHPS APHP

• Labellisation 2023
Dr C. Dehais Pr A. Idbaih– GHPS APHP

Cancers rares Cancers mauvais pronostic

2 réseaux nationaux en neuro-oncologie
Labellisation INCa



Cancers rares Cancers mauvais pronostic

Quels diagnostics histo-moléculaires concernés ?

• Incidence < 6 / 100 000 hab / an
• Survivants à 5 ans < 10%

Données RNTPSNC (/100 00 hab/an)

- Gliomes diffus de grade 2,3, 4 avec mutation IDH I: 1

- Méningiomes de grade 2 ou 3 : 0.8

- Tumeurs ependymaires : 0,4

- Tumeurs neuronales et glioneuronales : 0,34

- Tumeurs embryonnaires: 0,26

- Tumeurs germinales: 0,07

- Tumeurs de la region pinéale: 0,04

Bauchet et al, Neurochirurgie 2024; Champeaux Depond et al, Acta Neurochir 2024; Darlix et al, J Neurooncol 2017; Louis et al, Neurooncol 2021 

Classification OMS 2021: GBM et apparentés

- Glioblastome
- Glioblastome à cellules géantes
- Glioblastome epithélioide
- Gliosarcome
- Astrocytome de grade 4 IDH-muté
- Gliome diffus de la ligne médiane H3-K27 muté

OMS 2021



Cahier des charges  

• Expertise anatomopathologique et clinique
• Référentiels nationaux

• Recours
• Observation
• Recherche
• Formation
• Information



Un maillage territorial
1 centre de référence national et des centres de compétences

46 centres



Centre de compétence
60 structures de soins 

différentes
CHU, CHG, CLCC, HIA, ESPIC

Centre régional expert Centres associés Référent anatomopathologiste Référent neurochirurgien
Référent (neuro- oncologue ou 

radiothérapeute)
Référent hématologue

AUVERGNE-RHONES ALPES

Clermont-Ferrand C. Godfraind* R. Chaix J. Biau C. Moluçon Chabrot 

Lyon D. Meyronet* T. Picart F. Ducray H. Ghesquieres

Annecy T Cruel S. Lopez

Grenoble J Boutonnat E. de Schlichting J. Pavillet R. Bussot

Saint-Etienne F. Forest JB.Pelletier C. Ramirez J. Cornillon/L. Fouillet

BRETAGNE

Brest I. Quintin-Roué R. Seizeur B. Auberger A. Tempescul

Rennes D. Chiforeanu L. Riffau E. Vauleon R. Houot

Lorient NA NA J. Egreteau NA

BOURGOGNE FRANCHE COMTE

Besançon M. Abad N. Hamdan Cl. Verlut A. Chauchet

Dijon M.H. Aubriot-Lorton W.Farah F. Ghiringhelli S Chevreux

CENTRE VAL DE LOIRE

Tours C. Rousselot-Denis I. Zemmoura B. Narcisco E. Gyan

Le Mans K. Laribi

Orléans C. Blechet O. Munier

GRAND-EST

Colmar F. Lerintu NA G. Ahle G. Ahle

Nancy G. Gauchotte* F. Rech L. Taillandier L. Taillandier

Reims E. Morcos-Sauvain B. Marlier P. Colin E. Durot

Strasbourg B. Lhermitte F. Proust G. Noel LM Fornecker

HAUTS DEFRANCE

Amiens N. Guilain C. Desenclos M. Boone L. Montes

Lille CA Maurage* N. Reyns E. Vauléon F. Morschhauser

ILE DE FRANCE

Ile de France K. Hoang-Xuan

Bicetre C. Adam N. Aghakhani NA NA

Clamart F. Bielle* Y. Yordanova D. Ricard JV Malfuson

Clichy D. Cazals-Hatem T. Faillot NA NA

Créteil D. Bresson NA C. Hayoun

Paris 10e H. Adle Biassette E. Mandonnet A. Carpentier R. Ursu

Paris 13e F. Bielle* M. Peyre C. Dehais S. Choquet

Paris 14e
A. Tauziede-Espariat / 

P. Varlet*
J. Pallud NA L. Willems

Paris 19e H. Adle Biassette C. Le Guérinel NA NA

Suresnes M. Bernier C. Horodyckyd N. Younan NA

Saint Cloud NA D. Bresson C. Houillier C. Soussain

Villejuif C Adam / P. Varlet* NA F. Dhermain NA

DOM-TOM
Saint Pierre de la 

réunion
M. Andraud S. Taha M. Khettab P. Zunic

Martinique A Aline-Fardin S.Puget A. Bousarsar NA

NORMANDIE

Caen M. Faisant A. Leclerc M. Ducloie G. Damaj

Rouen F. Marguet O. Langlois I. Tennevet F. Jardin

NOUVELLE AQUITAINE

Bordeaux G. Chotard J.Engelhardt C. Bronnimann A. Schmitt

Limoges M. Duchesne* F. Caire E. Deluche J.Abraham

Poitiers S. Milin M. Wager V. Delwail

OCCITANIE

Toulouse E. Uro-Coste* O. Sacko E. Moyal L. Oberic

Montpellier V. Rigau L. Bauchet A. Darlix G. Cartron

Nîmes P. Roger JS Guillamo A. Waultier

Perpignan V. Roland

PAYS DE LA LOIRE

Angers A. Rousseau* Ph. Menei P. Augereau J. Paillassa

Nantes D. Loussouarn M. Campone T. Gastinne

PROVENCE-ALPES-COTE-D’AZUR

Marseille R. Appay* T. Graillon E. Tabouret L. Schenone

Toulon D. Russo C. Joubert

Avignon S. Chebrek

Nice F. Vandenbos F. Almairac V. Bourg E. Chiche



1 réseau de relecture pathologique national: le RENOCLIP

1 coordonnateur national: Pr Pascale Varlet (CH Sainte-Anne, Paris)
7 coordonnateurs inter-regionaux

• 1e lecture locale
• 2e Relecture interrégionale
• 3e Relecture nationale

• Tumeurs enfants et adultes

≈ 1000 cas relus chaque année (2/3 adulte - 1/3 enfant)
10 % discordance diagnostique majeure

CD34

Glioblastome épithélioide

Remerciements Dr K. Mokhtari



Une expertise selon un domaine thématique

• AJA: médulloblatomes – épendymomes – tumeurs pinéales – Dr A. 
Bonneville-Levard, Pierre Leblond (Lyon)

• Biopathologie: Pr P. Varlet (Paris)
• Glitrad: Gliomes du tronc cérébral – Dr F. Laigle-Donadey (Paris)
• LOC: Lymphomes oculo-cérébraux – Dr C. Houillier (Paris)
• OMEGA: méningiomes – Dr M. Peyre, (Paris)
• POLA: Giomes grade 3 – Dr C. Dehais (Paris)
• REG: Gliomes grade 2 – Dr F. Rech (Nancy)
• TIM: Tumeurs médullaires – Dr V. Harlay (Marsielle)
• TNG: Tumeurs neuronogliales: Dr I Zemmoura (Tours)



- Expertise - Recours (2e avis)
- RCP de recours nationale
- Référentiels nationaux
- Recherche

Missions des domaines thématiques



Responsable de la RCP Périodicité de la RCP Contact

AJAs
Médulloblastomes, PNET, tumeurs région 
pinéale, Tumeurs germinales, tumeurs 
épendymo-plexuelles

Dr P. Leblond
Hebdomadaire

Lundi – 15h
SecretariatRCPAJA@lyon.unicancer.fr
karen.silva@chu-lyon.fr

GliTrAd
Tumeurs du tronc cérébral 

Dr F. Laigle-Donadey
Mensuelle

4ème mardi du mois -18h

florence.laigle-donadey@aphp.fr
catherine.carpentier@icm-institute.org

LOC
Lymphomes oculo-Cérébraux

Dr C. Houillier
Bi-mensuelle

1er et 3ème mardi du mois - 17h
caroline.houillier@aphp.fr
yahse.abada@aphp.fr

OMEGA
Méningiomes de grade  2 et 3

Dr M. Peyre
Pr M. Kalamarides

Mensuelle
2ème mercredi du mois - 18h

matthieu.peyre@aphp.fr
fatima-zahra.makhoukhi@chu-bordeaux.fr

POLA 
Gliomes diffus de grade 3

Dr C. Dehais
Mensuelle

2ème mardi du mois - 17h

caroline.dehais@aphp.fr
catherine.carpentier@icm-institute.org

REG
Gliomes diffus de grade 2

Dr F. Rech
Mensuelle

3er mardi du mois - 17h

f.rech@chru-nancy.fr
fatima-zahra.makhoukhi@chu-bordeaux.fr

TIM
Tumeurs intramédullaires

Dr V. Harlay
Mensuelle

1er vendredi du mois - 14h

Chantal.campello@ap-hm.fr
fatima-zahra.makhoukhi@chu-bordeaux.fr

TNG
Tumeurs Neuronogliales

Dr I. Zemmoura
Mensuelle

1er mardi du mois - 17h

ilyess.zemmoura@univ-tours.fr
fatima-zahra.makhoukhi@chu-bordeaux.fr

INNOV
Thérapies innovantes en neuro-oncologie

Dr F. Bielle
Dr M. Fontanilles 
Dr E. Tabouret
Dr M. Touat

Mensuelle
1er mercredi du mois - 12h

mehdi.touat@aphp.fr
fatima-zahra.makhoukhi@chu-bordeaux.fr

RCP nationales en neuro-oncologie
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RCP nationales en neuro-oncologie
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Indication en RCP nationale d’accès à une thérapie innovante

Radiothérapie vectorisée par analogue de la 
somatostatine (Lutathera) dans les méningiomes

- Accès compassionnel
- 52 cas validés en RCP OMEGA en 2024

Graillon et al, J Neurooncol 2024



- ANOCEF-POLA national recommendation: « anaplastic gliomas » (2012, 2018); “IDH-mutant high-grade gliomas”(2025)

- ANOCEF-AYA national recommendation: « adult medulloblastoma» (2018, 2025)

- ANOCEF-AJA-SFCE: “management of ependymoma, diffuse gliomas and CNS primitive germ cell tumors in patients under 18 year old” 

(2025)

- ANOCEF-TNG national recommendation “Glioneuronal tumor” (2025)

- ANOCEF-Glitrad national recomendation: “Brainstem gliomas” (2025)

- ANOCEF-LOC national recommendation: « primary CNS lymphomas” (2014, 2019, 2024)

- National recommendations for Radiation guidelines for gliomas (Antoni et al, Cancer Radiother. 2022)

- ANOCEF-OMEGA national recommendation: “Meningiomas” (2020)

- ANOCEF-Sarcoma groupe national recommendation “Hemangiopericytoma and meningeal solitary fibrous tumor” (2020)

- ANOCEF-AYA national recommendation: « CNS primitive germ cell tumors» (2018)

- National recommendations for the diagnosis of CNS tumors in childhood (Meyronet et al, Ann Pathol 2014)

- National recommendations for the histo-molecular diagnosis of diffuse WHO grade II, III and IV gliomas (Figarella-Branger et al, Ann 

Pathol 2012)

Recommandations de bonnes pratiques / Guidelines



Essais cliniques au sein du RENOCLIP-LOC
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Essai de phase 3 randomisé POLCA trial 
NCT02444000 

Comparant  RT/PCV  vs PCV
en traitement de 1e ligne des O3

Objectif principal:

Amélioration survie sans deterioration cognitive
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Forecasting

Liste investigateurs

Amiens: Dr M. Boone, Oncology department, CHU; Angers: Dr P. Augereau, Oncology department, CLCC; 

Annecy: Dr S. Lopez, Oncology unit, CHG; Bordeaux: Dr A. Huchet, Radiotherapy deparment, CHU, ; Brest: 

Dr L. Deiana, Oncology departmeent, CHU; Caen: Dr J. Geffrelot, Radiotherapy department, CLCC; Clamart: 

Pr D. Ricard, Neurology deparment, HIA; Clermont-Ferrand: Pr X. Durando, Oncology department, CLCC; 

Colmar: Dr C. Gaultier, Neurology unit, CHG; Dijon: Dr J. Vincent, Oncology Department, CLCC; Lille: Dr E. 

Vauleon, Neuro-oncology unit, CHU; Limoges: Pr E. Deluche, Oncology department, CHU; Lorient: Dr J 

Egreteau, oncology unit, CHG; Lyon: Pr F. Ducray, Neurology department, HCL; Lyon: Dr A. Bonneville-

Levard, Oncology Department, CLCC; Marseille: Pr O. Chinot, neuro-oncology unit, La Timone, AP-HM, ; 

Paris 10eme: Pr A. Carpentier, Neuro-oncology unit, Saint-Louis, APHP; Paris13eme: Dr C. Dehais, Neuro-

oncology unit, Salpêtrière, APHP, Montpellier: Dr M. Fabbro, Oncology unit, CLCC; Nantes: Dr C. 

Gourmelon, Oncology unit, CLCC; Nice: Dr V. Bourg, Neurology unit, CHU; Perpignan: Dr L. Nguyen-Them, 

Neurology unit, CHG; Rennes: Dr E. Vauleon, Oncology department, CLCC; Rouen: Dr I. Tennevet, 

Radiotherpay department, CLCC; Saint-Etienne: Dr C. Ramirez, Neurology department, CHU; Saint Pierre de 

la Réunion: Dr M Khettab, Oncology Deartment, CHU; Strasbourg: Pr G. Noel, Radiotherapy department, 

ICANS; Suresnes: Dr N. Younan, Neurology department, Hôpital Foch; Toulouse: Pr E. Cohen-Moyal, 



Portail des essais cliniques dans le glioblastome
https://www.cline-research.com/

https://www.cline-research.com/


NGS:

SNVs, CNA

IHC

Histology

Clinical data:

Age, gender

Karnofsky 

performance status, 

Extent of

surgical resection, 

type of treatment

Treatment
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www.reseaupola.com

La recherche dans les cancers rares

Exemple du réseau POLA (Tumeurs oligodendrogliales de haut-grade)

Biobanking
Marseille: FFPE, 
Tissue samples

Paris: Frozen tissue 
samples, tDNA, 
Blood samples



> 2000  patients

With a centralized reviewing

Cohorte POLA

Causes of Exclusion

- No centralized molecular analysis: n = 228

- Pathological diagnosis other than diffuse gliomas: n = 71

- Other: n =  219

WHO  2021
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POLCA Trial cases
N = 280

IDH mutant diffuse gliomas
Median follow-up =  85 months (0-180)



Kacimi et al, JCO, 2025



(Association pour la Recherche 

contre les Tumeurs Cérébrales)

Collaboration avec les associations de patients

https://www.anocef.org/
https://www.reseau-pola.org/
https://www.reseauloc.org/

https://www.anocef.org/
https://www.reseau-pola.org/
https://www.reseauloc.org/


Favoriser l’accès à l’enseignement, à la formation et à l’information

• Enseignement :

✓ Tous les centres organisent ou participent à des formations/enseignements dédiés au glioblastome ou 
cancers rares

✓ DIU Soins Infirmiers en neuro-oncologie

En 2023-2024 : 2 élèves financés (500 euros/an)

En 2024-2025: 10 inscrits (7 IDE, 1 AMA, 1 ARC et 1 Kinésithérapeute) 
9 personnels soignants ont reçu une bourse du réseau GLIOREC pour financer leur inscription

En 2025-2026: 10 inscrits (IDE, 1 orthophoniste) 
6 personnels soignants recevrontune bourse leur inscription



Cancers rares Cancers mauvais pronostic

Réseaux nationaux en neuro-oncologie

contacts

Coordination

centres

Ingénieur de Recherche

Attachés Recherche clinique
Khalil Aneb (Paris)
Catherine Carpentier (Paris)
Assia Djenoune (Paris)
Fatima Zahra Makhoukhi (Bordeaux) 
Karen Silva (Lyon)

Armelle Lacroux (Paris)

reseaurenocliploc@gmail.com

K. Hoang-Xuan  (Paris)   

P. Varlet (Paris)

C. Dehais(Paris)   

A. Idbaih (Paris)

C. Dehais (POLA sub-domain, Paris)

V. Harley (TIM sub-domain, Marseille)

C. Houillier, C Soussain (LOC sub-domain, Paris et Saint-Cloud)

F. Laigle-Donadey (GLITRAD sub-domain, Paris)

P. Leblond (AYA sub-domain, Lyon)

M. Peyre (OMEGA sub-domain, Paris)

F. Rech (REG sub-domain, Nancy)

I. Zemmoura (TNG sub-domain, Tours)

46 46
Coordinated by a designated physician, assisted by a representative of the following  domains: pathology,  neurosurgery, oncology/ neuro-oncology/ radiotherapy /hematology

mailto:reseaurenocliploc@gmail.com


Réseaux nationaux en neuro-oncologie
• Tout le champs de la neuro-oncologie adulte est couvert par 2 réseaux 

• RENOCLIP-LOC (cancers rares) 

• GLIOREC (cancers de mauvais pronostic)

• Triple objectif

• Soins: amélioration du diagnostic et de la prise en charge thérapeutique

• Recherche

• Formation / Information

• Très bonne couverture nationale (≈ 90% activité neuro-oncologique nationale)

• Points forts

• Réseau de relecture anatomopathologique national

• RCP nationales – Recommandations nationales

• Bonne dynamique de recherche

• Points faibles

• Ouverture vers le système de soins de ville

• Moyens limités / cahier des charges

• Autres structurations nationales: Recensement national des tumeurs primitives du SNC (Dr L. Bauchet, Montpellier), Base de données clinico-biologiques des GBM (Dr L. Bauchet, 
Montpellier)

• Lien avec le domaine 10: CNS rare Tumor (Pr A. Idbaih: coordonnateur européen) 


