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Oncogenèse des tumeurs solides dans la Maladie de Fanconi
–

Constitution d‘une base de donnée pour biobanque



Maladie de Fanconi et cancers solides

x 50 
Incidence 

/ population générale 1

1 Rosenberg et al., 2003 ; 2 Kottemann and Smogorzewska
3 Van Wassenhove et al., 2016; 4 Kutler et al., 2003 ; 5 Rosenberg et al., 2005, 6 Ozenne et al., 2008
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Dépister les cancers solides

Gynécologie / Proctologie

Stomatologie-ORL 
examen par un spécialiste

Au moins 1 fois par an
à partir de 10 ans 

Vaccination papillomavirus

Inspection à partir de 13 ans 
Frottis annuel à partir de 18 ans

Dermatologie
Examen par un spécialiste

Au moins 1 fois par an

Hépatique

Si traitement par androgènes
Échographie ou IRM

1 fois par anSuivi
régulier



Dépister les cancers solides

Gynécologie

Stomatologie-ORL 
examen par un spécialiste

Au moins 1 fois par an
à partir de 10 ans 

Vaccination papillomavirus

Inspection à partir de 13 ans 
Frottis annuel à partir de 18 ans

Dermatologie
Examen par un spécialiste

Au moins 1 fois par an

Hépatique

Si traitement androgène
Échographie ou IRM

1 fois par anSuivi
régulier

Tabac, Alcool
Exposition aux UV 

Carcinogènes 
professionnels

Prévention : éviter 



Traiter les cancers solides

Radiothérapie Chimiothérapie

Toxicité hématologique
Toxicité extra-héatologique: 

muqueuses, foie,…

Toxicité cutanéo-muqueuse

Thérapeutiques ciblées ?

Chirurgie

Prise en charge
collégiale

Anticorps
Anti-EGFR
Anti-PD1

Protonthérapie :
Alternative moins toxique

en cours d’étude

Marges, reprises

Inhibiteur 
de kinase

+ CAR T-cells?



Base de données cancers solides et maladie de Fanconi 

Registre RIME national
Des aplasies médullaires

163 patients 
avec maladie de Fanconi

80 cancers solides

Chez 39 patients

Caractéristiques :
Type de cancer
Traitement reçu

Evolution
Biopsie, matériel congelé

Biobanque de tissus



Base de données cancers solides et maladie de Fanconi 

Nombre de cancers solides
par patient

Tête et cou

Oesophage

Ano-
génital Cutané

Foie

Autre

Type du 1er cancer
Chez chaque patient

0

1
2
3+

Registre RIME national
Des aplasies médullaires

163 patients 
avec maladie de Fanconi

Type cancer
(n=80)

Oesophage

Ano-
génital

Cutané

Foie
Autre

Tête et cou



Base de données cancers solides et maladie de Fanconi 

Traitement reçu

Registre RIME national
Des aplasies médullaires

80 cancers solides

Chirurgie seule
Aucun



Base de données cancers solides et maladie de Fanconi 

Traitement reçu

Registre RIME national
Des aplasies médullaires

80 cancers solides

Chirurgie seule
Aucun

Chimio-radiothérapie
70% de toxicité sévère

Doses réduites dans 50% des cas 
Dépistage précoce

Permettant chirurgie seule

Traitement ciblé :
anti-EGFR, sorafenib, anti-PD1

Modulation post-allogreffe



Perspectives

Analyse de l’oncogenèse des tumeurs solides 

Biobanque de tissus

Traitement ciblé ?

Anticorps
Anti-EGFR
Anti-PD1

PARP

Inhibiteur 
de kinase

CAR-T cells



Merci à tous

Mail : cr.aplasiemedullaire.sls@aphp.fr 
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