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• Récente série de 307 patientes de la data base Nationale USA (2004-2014)  et opérées 

pour un CPC, la survie médiane est de 13,2 mois; 55% des de stade I (22% des ptes) et  

23% des st III (45% des patientes) sont en vie à 3 ans : mauvais pronostic.

• Tumeurs très agressives dans une population très jeune

• Facteurs pronostiques : le stade et le traitement par intensification de la chimiothérapie 

[Witkowski et al. 2016 Gynecol Oncol]

• Très chimio-sensibles initialement et peu "chimio curables " (taux de récidive élevé)

• Mutation germinale ou somatique du gène SMARCA4; immunohistochimie (perte 

d’expression BRG1) aide au diagnostic+++

• Inclusion dans essai clinique immunothérapie + chimio intensive 1ère ligne stades II-IV 

(PembroSCCOHT): ouverture Q2 2020

• Inclusion dans essai clinique immunothérapie, inhibiteur d’HDAC ou d’  EZH2 en 2ème

ligne, si SMARCA4 muté 

Si diagnostic suspecté : adresser en urgence la patiente à un centre 

expert TMRG pour prise en charge spécialisée et relecture des lames

URGENCE THERAPEUTIQUE

Enregistrement prospectif d’une pathologie rarissime
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• Architecture solide, rubanée et pseudo-macrofollicules, cellules petites + cellules grandes et 
rhabdoïdes, noyaux hyperchromatiques, mitoses +++

• IHC : kératine et EMA focal + / SALL4+/ WT1 peut être +/ marqueurs neuroendocrines peuvent être + 
dans < 10% cellules / BRG1 perte d’expression (ou rarement une nette diminution d’expression en 
comparaison avec le tissu normal)

Histopathologie, Immunologie, Biologie moléculaire
pour Carcinome à petites cellules de type hypercalcémiant
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Radiothérapie pelvienne

45 Gy, 1.8 Gy / fraction,

photons de haute énergie

PAVEP x 4-6 ; J1-J21 ; + G-CSF

Prélèvement cellules souches

périphériques à partir de C2 

Chirurgie complète
Hystérectomie totale 

+ Annexectomie bilatérale

+ Omentectomie 

+ Biopsies péritonéales multiples

+ Cytologie péritonéale

+ Curages pelviens et lombo-aortiques 

Radiothérapie pelvienne

Réponse Complète
PAVEP x 2-3

Prélèvement CSP à partir de C4

Pas de Réponse Complète 

ou récidive
Traitement de rattrapage : 

Inclusion dans un essai thérapeutique 

Immunothérapie+++

EZH2inh, autre

Topotécan - Taxol hebdo - Avastin 

Chirurgie 

debulking

PAVEP x 3

Chirurgie 

incomplète

CHIRURGIE NON CONSERVATRICE 

(initiale ou d’intervalle) quel que soit le stade

Congélation tumorale

PAVEP

   Cisplatine : 100 mg/m² J1 à C1 

        puis 80 mg/m² J1 à > C2

   Adriamycine : 40 mg/m² J1

   Vépéside : 75 mg/m²/j  J1-3

   Cyclophosphamide : 300 mg/m²/j J1-3

   Prélèvement des cellules souches entre C2 et C4 de PAVEP

CARBOPEC

   Carboplatine : 400 mg/m²/j J1-4

   Vépéside : 450 mg/m²/j J1-4

   Cyclophosphamide : 1600 mg/m²/j J1-4

Topotécan -Taxol hebdo -Avastin 

   Topotécan : 2,5 mg/m²/semaine J1-8-15 ; 30 mins

   Taxol : 80 mg/m²/semaine J1-8-15 ; 1 heure J1=J28

    Avastin en option

CSP : Cellules Souches Périphériques

1 cycle de CARBOPEC

+ Réinjection CSP  J+10 ou J+11 

- au moins 3x106 cellules/kg de poids

1 cycle de CARBOPEC

 + Réinjection CSP  J+10 ou J+11 

Prise en charge
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Ménopause après carcinome à petites cellules

Pas de contre-indication à un THM 
ou THS

THM : traitement hormonal à la ménopause 

THS : traitement hormonal substitutif 
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Publications 2021
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All but one SCCOHT cases exhibited 19p13.2-3 copy-neutral LOH. SMARCA4 deleterious mutations were recurrent and 

accompanied by loss of expression of the SMARCA2 paralog. Variants in a few other genes located in 19p13.2-3 (e.g., 

PLK5) were detected. Putative therapeutic targets, including MAGEA4, AURKB and CLDN6, were found to

be overexpressed in SCCOHT by RNA-seq as compared to benign ovarian tissue. 

Aditional evidence for sensitivity of SCCOHT to HDAC, DNMT and EZH2 inhibitors. 

Despite their aggressive clinical course, SCCOHT show remarkable inter-tumor homogeneity and display 

genomicstability, low mutation burden and few somatic copy number alterations. These findings and

preliminary functional data support further exploration of epigenetic therapies
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