Réponse a la Chimiotherapie

IRM cerebrale (13/02/17) apres le 1" cycle :
= Reponse dissociee a la chimiotherapie :

Diminution du reliquat tumorale au niveau de I'angle ponto-
cerebelleux

Augmentation du velume tumorale au niveau sustentoriel:

Decision prise a la RCPPI:
= Poursuivre la chimiothérapie
= Controler I'IRM precoce

= Rechercher le biomarqueur PDLT au niveau de la
tumeur , si present ,une lmmunotheraple type
Pembrolizumab sera Propose en cas de
modification de la chimiothérapie .
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Inefficacite de la chimiotherapie

IRM apres la 1 ere cure du 274 cycle
= Progression tumorale/IRM (15/02/17)
x Dilatation ventriculaire stable

Aggravation clinique 274(28/03/17)
= Vomissement, pleurs.
= Transfert en neuro-chirurgie a Necker:
Pas de signe d'HTIC menacante

AUCUR argument radioclogique pour une dysfonction
de la valve

Absence d'indication neuro-chirurgicale dans ce
contexte

JPP - 05 octobre 2018 33



JPP - 05 octobre 2018



249 igne de traitement

Biomargqueur PDL1 positif sur la tumeur
=» Inclusion dans tine phase I/I1 portant
sur le PEMBROLIZUMAB

J1-04/04/17
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219 aggravation clinigue

Tlableau d'HTIC (05/05/17)

s \Vomissements
s Pleurs
. Somnolence

= DM céerebral a Necker :

s, HTIC associe a une progression de la maladie
= doute sur une mauvaise circulation de la valve

Justifie le.changement de la valve
Suite post op. simple:
= Arret des vomissements et des cephalees
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Evolution clinique post-op

Amelioration’ progressive de I'etat clinigue

Il persiste :
= Irritabilite importante
= Paralysie faciale droite
Liees a:
= La chirurgie
= Ouia la progression de la maladie
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Suivi sous immunotherapie

Clinigue:
s« Fatigue+++, visage fige, nausees et
vomissements
= Syndrome cerebelleux statique et cinetique
= Hemiparesie droite

IRM cerebrale (INecker le 31/05/17)

= Progression tumorale tres importante
= = arret PEMBROLIZUMAB pour inefficacite

Decision avec I'accord des parents de la PEC
palliative.
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Au Total

TTumeur rhabdoide teratoide atypigue
localisee evoluant malgre les
therapeutiques a Visee: carcinologique avec
un important retentissement sur la qualite
de vie.

Deces le 26/06/2017 au CH Simoene Vell.
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