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Alors que nous espérons tous que I’'année 2022 sera la derniére sous I’ére de la pandémie Covid-19, un

grand changement survient au sein du réseau RENOCLIP-LOC avec le passage de relais pour la

N eWSI etter No 5 ;:/oordinati(’)n du réseau_ anatomopatﬁo/ogique national ?n'tre le Pr D. F{'g\arella-Branger et le Pr P

arlet. Il n’est nul besoin de rappeler ici tout ce que Dominique a apporté a la neuro-onco-pathologie

Avril 2022 frangaise et comment son dynamisme a porté la constitution successive des réseaux POLA, TUCERA

puis RENOCLIP-LOC ainsi que leur développement. Elle quitte la coordination nationale mais pas le
réseau, nous faisant encore profiter de son expérience, de son expertise et de sa bonne humeur.

Vous trouverez dans cette 5e édition de la newsletter RENOCLIP-LOC les informations concernant

I'activité du réseau pendant I’'année 2021. Une attention particuliére doit désormais étre portée a

I'utilisation par les domaines thématiques et équipes de recherche des données collectées.
Bonne lecture.

Dr Caroline Dehais

Milssiens RENOCLIR-LOC

Information des patients
et de leur entourage

Développement de la
recherche translationnelle
et clinique

Formation et information
des professionnels de
santé

Elaborer des référentiels
et recommandations
nationales

Assurer I'acces des
patients a I'expertise
médicale

Relecture anatomopathologique 2021

1070 relectures ont été effectuées en 2021: 917 cas en Suite 3 la relecture, le taux de discordance entre la 1% et 2¢me
relecture inter-régionale (2¢ lecture) et 153 en relecture lecture correspond a 38 % (347 cas) et a 44 % (68 cas) entre la
nationale (3¢ lecture). 2¢8me et 3%Me |ecture. Parmi ces discordances, un diagnostic a

pu étre porté pour 163 tumeurs considérées comme
inclassables suite a la 2° lecture et pour 36 tumeurs

Nombre de cas relus par centre expert interrégional supplémentaires suite 3 la 3¢ lecture.
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Les séances de relecture nationale se déroulent par visio-
conférence le mardi apres-midi, toutes les 2 semaines, ce

Les dossiers concernaient des patients adultes ou des cas ) . L o
qui a permis de réduire les délais de relecture.

pédiatriques dans respectivement 651 et 266 cas.

Les séances de relecture nationale sont désormais assurées en présence d’au moins un neuroradiologue identifié au sein d’un

panel d’expert constitué en accord avec la SFNR et le groupe neuroradiologie de I’ANOCEF. Ce panel est coordonné par le Pr M.
Edjlali. L’objectif est de mieux guider le diagnostic histo-moléculaire grace a I’aide de I'imagerie médicale.

La classification de ’'OMS 2021 des tumeurs du SNC

La 5eme édition de la classification de 'OMS des tumeurs du SNC est parue le 12 novembre 2021 en version digitale sur le site:
https://tumourclassification.iarc.who.int/home. Elle sera trés prochainement publiée en format papier.
Les modifications majeures apportées a cette classification sont détaillées dans un numéro spécial des Annales de Pathologie: Ann
Pathol. 2021 Dec 2:50242-6498(21)00257-1. PMID: 34865882.

HISTOSEMINAIRE DE LA SOCIETE FRANCAISE DE PATHOLOGIE

La classification de I’OMS 2021 des tumeurs
du systéme nerveux central

The 2021 WHO classification of tumours of the central nervous system
Dominique Figarella-Branger®*, Romain Appay®°,

Alice Metais®, Arnault Tauziede-Espariat®©,
Carole Colin?, Audrey Rousseau ¢, Pascale Varlet®
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RCP nationales

Les RCP nationales des 8 domaines thématiques du réseau
RENOCLIP-LOC connaissent un succes croissant depuis 2018 se
traduisant par une augmentation du nombre de dossiers

Ces RCP nationales permettent non seulement d’avoir acces a
I'expertise mais aussi une orientation vers des analyses
moléculaires complémentaires et/ou un essai clinique.

présentés chaque année.
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En 2021, on observe une augmentation de 25 % de I'activité
des RCP sur 4 ans.

Ainsi, la RCP OMEGA a orienté 7 patients vers I'essai de phase |,
ALTREM (Coordonné par le Dr T. Graillon , AP-HM), évaluant la
tolérance d’une combinaison de I'alpelisib et du trametinib dans
les méningiomes agressifs récurrents.

De méme, il a été proposé pour 7 patients de bénéficier de la
pré-indication cancer rare pour la réalisation d’une analyse
moléculaire dans le le cadre du PFMG 2025.

898 dossiers ont été discutés en 2021, dont 60% des cas
étaient en situation de rechute.

2021 Afin d’améliorer la qualité du diagnostic et affiner la prise
total T 308 en charge thérapeutique, il est désormais demandé une
TNG = 23 relecture via le réseau anatomopathologique national de
TIM == 55 tout cas présenté en RCP nationale si le cas n’a pas déja
REG = 34 bénéficié de ce circuit.

POLA mm 47 En 2021, 31% des dossiers discutés en RCP nationale ont été

OMEGA mmm 103 relus par le réseau anatomopathologique.
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Données cliniques minimales

Les cas relus au sein du réseau anatomopathologique national RENOCLIP-LOC sont enregistrés dans une base de données nationale
dédiée et hébergée par I'oncopole PACA. Des données cliniques minimales y sont associées et recueillies auprés des centres
régulierement par les ARCs du réseau (exclusivement les cas adultes).
L'objectif de ce recueil est de favoriser la recherche sur des sous-groupes histo- Noambre toal de pateatspréscatés ca RCP "RENOCLIP-LOC" lorsdela prse cn charge e
moléculaires rares via la constitution de cohortes.

Les données sont accessibles sur soumission d’un projet de recherche aupres des

domaines thématiques et du COPIL.

Nombre total de patients différents ayant bénéficié d'au moins 1 discussion de son dossicr en RCP
"RENOCLIP.LOC"

. BASE DE DONNEES NATIONALE

La base de données nationale est

Encoursde mise enplace g Mise en place

2019 2020 | 2021 (T1-T2) | 2021 (T3-T4)

Date de mise en place de la base de données nationale

010572011

| Nombre de noureaux cas earegistrés dans la base

nb de cas adultes relus 638 458 274 377

Nombre total de cas enregistrés dans la base

nb de fiches cliniques
minimales enregistrées A 2 e €n cours Ty e

o Clisico biologique Astre

. RECHERCHE CLINIQUE

Nombre d"essuis cliniques de phase 2 ou 3 mis en place avec la participation du résess
"RENOCLIP.LOC"

% 42% 60% 51%

Nombre mayen de centres experts composant le réscan "RENOCLIP.LOC" participant i ces essais
diniques

Nombre total de patients inchus dans un essai clinique cancers rares de phase 2 ou 3

Appel a communications
Fin des soumissions : 31 mars 2022

AN(C)CEF
Congres annuel 2022

1¢" et 2 juillet - ROUEN

FORMAT

* Abstractde 1 300 mots)

* En frangais ou en anglais
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Envoyer vos abstracts a I'adresse :
coordination.anocef@gmail.com
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Essais cliniques

En 2021, 148 patients ont été inclus dans un essai clinique académique.
L’essai REVOLUMARB est fermé aux inclusions. Les résultats en sont attendus courant 2022. Les essais LOC-R01 et POLO sont ouverts aux
inclusions.

Nombre de patientsinclusdans les essaiscliniquesen 2021

Nombre de patients inclus/an
Total 148

180 POLO 1 2

148 INDIGO  —— 32
129 132

POLCA wssss— 32
AGIR 1§ 2
Temotrad mm 6
Altrem mm 6

Blocage mEEEEEE———— 44
2018 2019 2020 2021

LocRO1 mmmmm 24

Recherche translationnelle

2 coordonnateurs impliqués dans les domaines thématiques du réseau ont obtenu une réponse favorable et un financement via le
PAIR Tumeurs cérébrales , lancé en partenariat avec la Fondation ARC pour la Recherche sur le Cancer et la Ligue Nationale Contre
le Cancer.

* i-Brain - Vaincre 'immunorésistance des gliomes malins - Dr Mehdi TOUAT (INSERM U1127, ICM, Groupe Hospitalier Pitié
Salpétriere, APHP, Sorbonne Université, Paris)

*  MEME Micro-Environment MEningi - Explorer le rle et manipuler le micro-environnement tumoral dans les méningiomes
agressifs — Pr Michel KALAMARIDES (INSERM U1127, ICM, Groupe Hospitalier Pitié Salpétriere, APHP, Sorbonne Université,
Paris)

Publications

4 Rituximab-Lenalidomide-Ibrutinib Combination for Relapsed/Refractory Primary CNS Lymphoma: A Case Series of the LOC Network. Houillier C,
Chabrot CM, Moles-Moreau MP, et al. Neurology. 2021 Sep 28;97(13):628-631

A Primary vitreoretinal lymphoma: short review of the literature, results of a European survey and French guidelines of the LOC network for
diagnosis, treatment and follow-up. Malaise D, Houillier C, Touitou V, et al, LOC network and the ERN-EuroBloodNet. Curr Opin Oncol. 2021 Sep
1;33(5):420-431.

A SARS-CoV-2 infection in patients with primary central nervous system lymphoma. Laurenge A, Ursu R, Houillier C, et al. J Neurol. 2021
Sep;268(9):3072-3080.

4 Supratentorial non-RELA, ZFTA-fused ependymomas: a comprehensive phenotype genotype correlation highlighting the number of zinc fingers in
ZFTA-NCOA1/2 fusions. Tauziéde-Espariat A, Siegfried A, Nicaise Y, et al Acta Neuropathol Commun. 2021 Aug 13;9(1):135.

4 An integrative histopathological and epigenetic characterization of primary intracranial mesenchymal tumors, FET:CREB-fused broadening the

spectrum of tumor entities in comparison with their soft tissue counterparts. Tauziede-Espariat A, Sievers P, Larousserie F, et al. Brain Pathol. 2021

Jul 27:e13010.

Les méningiomes : mise au point sur les connaissances actuelles [Meningiomas: A review of current knowledge]. Boetto J, Birzu C, Kalamarides M,

Peyre M, Sanson M. Rev Med Interne. 2021 Jul 13:50248-8663(21)00550-6.

Primary Central Nervous System Lymphoma in Elderly Patients: Management and Perspectives. Morales-Martinez A, Lozano-Sanchez F, Duran-Pefia

A, Hoang-Xuan K, Houillier C. Cancers (Basel). 2021 Jul 12;13(14):3479.

Intravenous high-dose methotrexate based systemic therapy in the treatment of isolated primary vitreoretinal lymphoma: An LOC network study.

Ahle G, Meyer L, Gressin R, et al. Am J Hematol. 2021 Jul 1;96(7):823-833.

Clinical features and outcome of patients with primary central nervous system lymphoma admitted to the intensive care unit: a French national

expert center experience. Decavele M, Dreyfus A, Gatulle N, et al. J Neurol. 2021 Jun;268(6):2141-2150.

Multimodal management of surgery- and radiation-refractory meningiomas: an analysis of the French national tumor board meeting on

meningiomas cohort. Le Van T, Graillon T, Jacob J, et al. ) Neurooncol. 2021 May;153(1):55-64.

Radiotherapy Plus Procarbazine, Lomustine, and Vincristine Versus Radiotherapy Plus Temozolomide for IDH-Mutant Anaplastic Astrocytoma: A

Retrospective Multicenter Analysis of the French POLA Cohort. Esteyrie V, Dehais C, Martin E, et al. Oncologist. 2021 May;26(5):e838-e846.

Cerebrospinal fluid interleukin-10 may be a useful biomarker for atypical primary central nervous system lymphoma relapse. Autier L, Le Garff-

Tavernier M, Mathon B, et al. Rev Neurol (Paris). 2021 Apr;177(4):436-439.

The Implementation of DNA Methylation Profiling into a Multistep Diagnostic Process in Pediatric Neuropathology: A 2-Year Real-World Experience

by the French Neuropathology Network. Pages M, Uro-Coste E, Colin C, et al. Cancers (Basel). 2021 Mar 18;13(6):1377.

Characteristics of IDH-mutant gliomas with non-canonical IDH mutation. Poetsch L, Bronnimann C, Loiseau H, et al; POLA network. J Neurooncol.

2021 Jan;151(2):279-286.

Role of 3D volume growth rate for drug activity evaluation in meningioma clinical trials: the example of the CEVOREM study. Graillon T, Ferrer L,

Siffre J, et al. Neuro Oncol. 2021 Jul 1;23(7):1139-1147. doi: 10.1093/neuonc/noab019. PMID: 33556177; PMCID: PMC8661407.

MEVITEM-a phase I/Il trial of vismodegib + temozolomide vs temozolomide in patients with recurrent/refractory medulloblastoma with Sonic

Hedgehog pathway activation. Frappaz D, Barritault M, Montané L, et al. Neuro Oncol. 2021 Nov 2;23(11):1949-1960.

La classification de 'OMS 2021 des tumeurs du systéme nerveux central [The 2021 WHO classification of tumours of the central nervous system].

Figarella-Branger D, Appay R, Metais A, Tauziede-Espariat A, Colin C, Rousseau A, Varlet P. Ann Pathol. 2021 Dec 2:50242-6498(21)00257-1. French.

The TeloDIAG: how telomeric parameters can help in glioma rapid diagnosis and liquid biopsy approaches. Billard P, Guerriau C, Carpentier C, et al,

POLA network. Ann Oncol. 2021 Dec;32(12):1608-1617.

CNS tumors with YWHAE:NUTM2 and KDM2B-fusions present molecular similarities to extra-CNS tumors having BCOR internal tandem duplication

or alternative fusions. Tauziéde-Espariat A, Pierron G, Guillemot D,et al; RENOCLIP-LOC. Acta Neuropathol Commun. 2021 Oct 30;9(1):176.
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Soutien financier aux domaines thématiques

En 2021, seul le Domaine Glitrad a fait appel au budget de 2500 euros réservé aux domaines thématiques. Ce budget a financé
I’'achat de matériel informatique pour I’organisation de la RCP et la constitution de la base de données.
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» 2 coordonnateurs nationaux

* Pr Khé Hoang-Xuan , Coordinateur

* Pr Dominique Figarella-Branger, Co-coordinateur
» 46 centres répartis sur le territoire

» Un quatuor de coordonnateurs par centre
» 2 médecins chef de projet

* Dr Caroline Dehais

* Dr Caroline Houiller

» 6 ARCs

* Armelle Rametti-Lacroux

* Catherine Carpentier

* Fatima-Zahra Makhoukhi

* Karen Silva

¢ Sylvie Duclos

* Yahse Abada
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Une adresse mail unique : reseaurenocliploc@gmail.com

. TEMOTRAD: Etude de phase Il
POLCA: Etude de phase III, LOC ROIL: Etude de phase IB/II SSXERAD: Euoe | %
randomisée évaluantple report avec escalade de doses du eV?ll{ant' f Imtereétre ; s
de la radiothérapie initiale ch Lénalidomide et Ibrutinib en 1 S0 R omes
H o o dzs;;:‘ie:‘lots ;r.taeri):lislzltelfui(;uiz association avec le R-MPV ef du tronc cérébral pde I’adflte ne
Essals CIInlques oligodendrogliales anaplasiques traitement dinduction a5 prenant pas le contraste et

académiques

avec co-délétion 1p/19q traités
par chimiothérapie.

Contact: Dr Caroline Dehais.
caroline.dehais@aphp.fr

premiére ligne pour les patients
agés de 18 a 60 ans présentant un
LCP.

Contact: Dr Carole Soussain.

carole.soussain@curie.fr

présentant une évolutivité clinique

et/ou radiologique sur un mode
infiltrant.

Contact: Dr Florence Laigle-Donadey.
Florence.laigle-donadey@aphp.fr

BLOCAGE: Phase Ill study of R-
MTX-TMZ chemotherapy
maintenance versus monitoring
after R-MPVA chemotherapy in
1st line treatment in patients aged
>60 vyears with primary CNS
lymphomas.

Contact: Dr Caroline Houillier.

caroline.houillier@aphp.fr

ALTREM: Etude de phase |
évaluant la combinaison de
I'alpelisib et du trametinib dans

les  méningiomes  agressifs
récurrents.
Contact: Dr Thomas Graillon

Thomas.graillon@ap-hm.fr

AGIR: Etude de phase Il en
ouvert évaluant l'intérét d’un

traitement par Azacitidine dans
les gliomes de grade II/lll IDHm
ala récidive

Contact: Dr Caroline Dehais.
Caroline.dehais@aphp.fr

POLO:

Etude de phase I,
randomisée évaluant un
traitement par PCV seul versus
Radiothérapie et PCV adjuvant
dans les oligodendrogliomes de
bas grade avec codélétion 1p/19q
nécessitant un autre traitement
que la chirurgie.

Contact: Pr Frangois Ducray.
Francois.ducray@chu-lyon.fr

IMETHOGLU: Etude de phase | de
rechallenge du Méthotrexate
(MTX) associé de fagon
systématique a du Voraxaze chez
des patients en rechute ayant
répondu >6 mois a une 1 ligne a
base de MTX.

Contact: Dr Caroline Houillier.

caroline.houillier@aphp.fr

AJAs

Médulloblastomes, PNET,
tumeurs région pinéale,
tumeurs épendymo-plexuelles

GIliTrAd
Tumeurs du tronc cérébral

Dr F. Laigle-Donadey

Hebdomadaire
Lundi — 15h00

Mensuelle

4¢me mardi du mois -18h

RCP nationale Responsable de la RCP | Périodicité de aRCP| ~ Contact |

Dr P. Leblond

SecretariatRCPAJA@lyon.unicancer.fr
karen.silva@chu-lyon.fr

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

LOC Dr C. Houillier Bi-mensuelle caroline.houillier@aphp.fr

Lymphomes oculo-cérébraux 1" et 3™ mardi du yahse.abada@aphp.fr
mois - 17h

OMEGA Dr M. Peyre Mensuelle matthieu.peyre@aphp.fr

Meningiomes de grade 2 et 3 Wil W E1ET) ETTe[ 3@me mercredi du mois - fatima-zahra.makhoukhi@chu-bordeaux.fr
18h

POLA Dr C. Dehais Mensuelle caroline.dehais@aphp.fr

Gliomes diffus de grade 3 2¢Mme mardi du mois - catherine.carpentier@icm-institute.org
17h

REG Dr F. Rech Mensuelle f.rech@chru-nancy fr

Gliomes diffus de grade 2 3¢ mardi du mois - 17h  armelle.ramettilacroux@icm-institute.org

TIM Dr C. Campello Mensuelle Chantal.campello@ap-hm.fr

Tumeurs intramédullaires Pr F. Parker I¢" vendredi du mois - fatima-zahra.makhoukhi@chu-bordeaux.fr
14h

TNG Pr I. Zemmoura Mensuelle ilyess.zemmoura@univ-tours.fr

j:pallud@ch-sainte-anne.fr

armelle.ramettilacroux@icm-institute.org

Tumeurs Neuronogliales Pr J. Pallud le" mardi du mois - 17h
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