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Les rhabdomyosarcomes de l’enfant

Les rhabdomyosarcomes (RMS) sont les sarcomes 
des tissus mous les plus fréquents chez l’enfant. 
Néanmoins, comme tous les cancers de l’enfant, c’est 
une maladie rare.

Les rhabdomyosarcomes présentent un risque de 
métastase vers les ganglions et les organes de 
voisinage, mais la forme métastatique d’emblée reste 
rare (10%).

Les RMS sont des tumeurs principalement pédiatriques 
qui affectent majoritairement les garçons. L’âge moyen 
au moment du diagnostic est de 5 ans mais les RMS 
peuvent survenir à tout âge, même s’ils ne sont que très 
rarement observés chez l’adulte.

Elles peuvent survenir sur n’importe quelle partie du 
corps :

● La tête et le cou ( 38%)
● Les orbites (11%)
● L’appareil génito-urinaire (27%)
● Les membres (10%)
● Le tronc (14%)

Les rhabdomyosarcomes
sont des tumeurs malignes
qui se développent au dépend 
des muscles striés (muscles 
reliants les os et permettant 
les mouvements).

Rhabdomyosarcome
de la main
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Les rhabdomyosarcomes 
(RMS) en quelques
chiffres...

LES RHABDOMYOSARCOMES
REPRÉSENTENT :

● Entre 4 et 8% des tumeurs pédiatriques
● Environ 60% des sarcomes des tissus mous chez les 

enfants de moins de 15 ans

INCIDENCE :

● 4 enfants par million/an en France (-15 ans)
● Soit entre 80 et 100 enfants/an (-15 ans)

PICS DE DIAGNOSTIC DES RMS CHEZ L’ENFANT :

● 2 et 5 ans
● 15 et 19 ans

SYMPTOMES
Les signes évocateurs d’un RMS dépendent de la 
localisation initiale et de l’atteinte des organes voisins.
On observe, le plus souvent, les phénomènes suivants :

● Apparition d’une masse ou boule palpable au niveau 
d’un orifi ce (vaginal, nasal), d’un membre ou du tronc

● Rétention aiguë d’urine (RMS Génito-urinaire)
● Maux  de  tête,  extrusion  de  l’oeil  hors  de  l’orbite,

obstruction des sinus
● Douleurs osseuses

DIAGNOSTIC
Le diagnostic est obligatoirement soumis à l’analyse 
des tissus tumoraux, prélevés par biopsie, afi n de :

● Confi rmer la présence des caractéristiques
cellulaires révélatrices d’un RMS

● Déterminer sa classifi cation histologique
● Défi nir une stratégie thérapeutique adaptée

Important : Pour localiser la tumeur, estimer son 
étendue exacte et le risque de malignité, une IRM devra 
impérativement être réalisée avant la biopsie.

CLASSIFICATION
On distingue trois catégories de RMS :

● Les RMS embryonnaires (70 à 80 %)
● Les RMS alvéolaires (15 à 20 %)
● Les RMS pléiomorphes (plus rares mais plus 

fréquents chez l’adulte)

Chacune de ces formes a une valeur pronostique 
différente qui nécessite donc la mise en place d’un 
protocole thérapeutique spécifi que, adapté par une 
équipe pluridisciplinaire, experte dans le traitement des 
cancers de l’enfant et membre de la « Société Française 
de lutte contre les Cancers et les leucémies de l’Enfant 
et de l’adolescent » (SFCE).

TRAITEMENT
La prise en charge thérapeutique des RMS dépend 
de leur localisation et de leur classifi cation. Les RMS 
étant particulièrement chimiosensibles, elle combine 
généralement la chirurgie à la chimiothérapie pour les 
tumeurs localisées et associe la radiothérapie à cette 
combinaison pour les RMS métastatiques et/ou les 
formes les plus agressives.

SURVEILLANCE
La surveillance des RMS à l’issue du traitement n’est pas 
précisément codifi ée. Elle pourra néanmoins s’appuyer 
sur des examens cliniques, des radios pulmonaires et des 
examens d’imagerie de la tumeur primitive, réalisés sur 
une durée et à une fréquence défi nies par les médecins.

PRONOSTIC
Dans le cas des rhabdomyosarcomes, l’évaluation 
pronostique repose sur plusieurs facteurs :

● L’âge 
● Le site et la taille de la tumeur d’origine
● L’opérabilité de la tumeur
● La classifi cation histologique du RMS : embryonnaire, 

alvéolaire ou pléiomorphe
● La présence ou non de métastases

La survie des patients atteints de RMS a progressé au 
cours de ces dernières années, mais reste perfectible.

Le développement de nouvelles molécules dans le 
cadre d’essais cliniques et de la prise en charge 
multidisciplinaire devraient permettre d’améliorer 
davantage la survie des patients dans le futur.
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les rhabdomyosarcomes de l’enfant
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