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CAS 5 

Å Patient de 51 ans. Tumeur LID de 4cm 
Å Tabagique
Å Pièce de résection







QCM CAS CLINIQUE 5 

Å Quelles hypothèses morphologiques sont les plus probables?

A Carcinome NUT

B rhabdomyosarcomepléomorphe

C Tumeur maligne rhabdoide

D Carcinome indifférencié

E angiosarcome



CAS CLINIQUE AE1/E3



CAS CLINIQUE EMA

CK HPM ς
NUT neg



CAS CLINIQUE 
SALL4

IHC
ERG neg
CD34 + MF

IHC
SMARCA4 (BRG1) 
conservé



CAS CLINIQUE BAF47 
(SMARCB1/INI1)



DIAGNOSTIC : TUMEUR MALIGNE SMARCB1-deficiente

Tumeur maligne rhabdoide
avec inactivation de SMARCB1 

Sarcome épithélioide?

Carcinome myoépithélial avec 
inactivation de SMARCB1?

Carcinome médullaire du rein?

Carcinome dédifférencié/indifférencié?

Synovialosarcome

V localisation primitive viscérale



DIAGNOSTIC : TUMEUR MALIGNE SMARCB1-deficiente

Tumeur maligne rhabdoide
avec inactivation de SMARCB1 

Sarcome épithélioide?

Carcinome myoépithélial avec 
inactivation de SMARCB1?

Carcinome médullaire du rein?

Carcinome dédifférencié/indifférencié?

Synovialosarcome

V Age

Å Patient de 11 51ans. Tumeur LID de 4cm 



TUMEUR MALIGNE RHABDOIDE

ü SNC (AT/RT)

ü Rein (RTK)

ü Tissus mous (MRT)

In Hasselblatt M et al, AJSP 2011.

Phénotype :

CKs+ focale (EMA, AE1/E3)

CD34 +/-

Myogenine-



PHENOTYPE RHABDOIDE



INI1/SMARCB1

In Versteege I et al, Nature, 1998.

TUMEURS MALIGNES RHABDOIDES

INI1=SMARCB1= BAF47
Mutation frameshift

*



PLASTICITE PHENOTYPIQUE

MRT PSEUDO-TUMEUR GERMINALE!!!!

V Vulve
V ORL/ sinonasal

V Patients + âgés et sites extra-gonadiques

In Kolin DL et al, AJSP, 2022.


