
Découverte d’une volumineuse tumeur de la fosse 
postérieure chez un enfant de 4 ans présentant des 

signes récents d’hypertension intracrânienne

• Histo



Q1. Vous suspectez un médulloblastome.
Quels sont les marqueurs  IHC indispensables en 2016 
pour éliminer les autres diagnostics différentiels de 
tumeurs primitives du SNC du jeune enfant?

• A: INI1 (SMARCB1/ BAF47)

• B: LIN28A

• C: Amplification C19

• D: Mutation K27M des histones H3.3

• E: Mutation BRAFv600e
QCM:  A et B



Pas de perte de INI1

Lin28 A

Nouvelle entité 2016 : tumeur embryonnaire avec rosettes multistratifiées (ETMR) qui 
regroupe 3 tumeurs: médulloépithéliome, ependymoblastome et ETANTR (Eberhart et al 2000)

NEW



Les 2 diagnostics différentiels: tumeur rhabdoïde tératoïde atypique
(ATRT) et tumeur embryonnaire à rosettes multistratifiées (ETMR)
étant éliminés, vous évoquez un médulloblastome anaplasique/GC

Q2. Citer les différents marquages nécessaires aux sous-typages
des médulloblastomes en 2016.

• A: βcaténine

• B: GAB1/YAP1 ou GAB1/Filamine A

• C: GFAP

• D: synaptophysine

• E: P53

QCM: Réponses A,B et E



Critères de sous types de médulloblastome

CLASSIQUE NODULAIRE/DESMO NODULARITE EXTENSIVE
GRANDE CELLULE/ 
ANAPLASIQUE

Betacaténine YAP1 GAB1 P53

Marqueur groupe Wnt Marqueur groupe Shh



Q3.L’immunoprofil de ce médulloblastome anaplasique 
est βcatenine- ,YAP1-, GAB1-, Filamine A-, P53+ 
quel est votre diagnostic selon l’OMS 2016?

• A: Médulloblastome anaplasique, avec activation de la voie WNT

• B: Médulloblastome anaplasique, avec activation de la voie SHH, 
P53 WT

• C: Médulloblastome anaplasique, avec activation de la voie SHH, 
P53 muté

• D: Médulloblastome anaplasique, non WNT/ non SHH

• E: Médulloblastome anaplasique, NOS

QCS: Réponse D




