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SMARCB1‐deficient sinonasal carcinoma. Besides it is not written in English but in German. 
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Figure S1. The tumor of our patient (Case number 124 in the Table S2) shows (A) a predominant 

basaloid cell pattern (haematoxylin and eosin x 400, black arrow). (B) These tumor cells are strongly 

immunoreactive  to  pan‐cytokeratins  (immunohistochemical  staining  for  cytokeratins MNF116, 

blx400, blue arrow). (C) Loss of expression of SMACRB1 is demonstrated, contrasting with retained 

signals in the stromal inflammatory cells (immunohistochemical staining for INI‐1, x400, green ar‐

row). 
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Figure S2. Comprehensive genomic profiling with FoundationOne of the tumour in our patient 

(Case number 124 in the Table S2) revealing a complete genomic loss of SMARCB1. 
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Figure S3. Radiological images of our patient (Case number 124 in the Table S2) treated at our insti‐

tution. (A) and (B) Magnetic resonance imaging of the paranasal sinuses showing a T1‐weighted 

fat‐saturated contrast‐enhancing soft tissue mass in the right ethmoid and frontal sinuses invading 

the  lamina papyracea and compressing the right medial rectus muscle at the time of histological 

diagnosis of SMARCB1‐deficient sinonasal carcinoma. (C) and (D) Magnetic resonance imaging of 

the paranasal sinus at 12 weeks after completion of induction chemotherapy with docetaxel, cispla‐

tin and 5‐fluorouracil (TPF) and radical concurrent chemoradiation with photons of 60Gy in 30 frac‐

tions and 2 cycles of 3‐weekly cisplatin demonstrating a complete radiological response. (E) and (F) 

Magnetic resonance imaging at 6 months after induction chemotherapy and concurrent chemoradi‐

ation demonstrating persistent complete response.  (G) and  (H) Contrast‐enhanced computed  to‐

mography of the paranasal sinus at 2.5 years after induction chemotherapy and concurrent chemo‐

radiation demonstrating persistent complete response. 
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Figure S4. Kaplan‐Meier estimates of overall survival of patients with SMARCB1‐deficient sinona‐

sal carcinoma identified from systematic review and those treated at our institution. 
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Figure S5. Kaplan‐Meier estimates of overall survival of patients with SMARCB1‐deficient sinona‐

sal carcinoma stratified by T‐categories. 
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Figure S6. Our proposed treatment strategy for previously untreated stage III to IVA SMARCB1‐

deficient sinonasal carcinoma. 

 
 
 
 
 
 
 
 

Previously untreated stage III to IVA SMARCB1‐deficient sinonasal carcinoma 

Baseline investigations with serum haematology and 

biochemistry, MRI scan of the paranasal sinus and the 

neck, and PET/CT scan

Induction chemotherapy with docetaxel, cisplatin and 5‐FU +/‐ tazemetostat (clinical trial) for 3 cycles 

MRI scan of the paranasal sinus and the neck and PET/CT scan to evaluate tumour response 

Radical  concurrent  chemoradiation  with  platinum 

every 3 weeks for 2 to 3 cycles +/‐ tazemetostat (clinical 

Radical  surgical  resection  followed  by  post‐

operative  radiation  therapy  ±  concurrent 

chemotherapy with platinum every 3 weeks for 

2 to 3 cycles +/‐ tazemetostat (clinical trial)

Clinical follow up and imaging surveillance 

Optimal response   

(≥50% tumor shrinkage) 

Suboptimal response   

(<50% tumor shrinkage) 
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Table S1. T and N categories for tumors of the nasal cavity and paranasal sinuses according to the 

8th edition of American Joint Committee on Cancer/Union for International Cancer Control TNM 

classification system. 

T category  Maxillary sinus 
Nasal cavity and ethmoid 

sinus 
N category  Lymph node metastasis 

Tis  Carcinoma in‐situ  Carcinoma in‐situ  N0 
No regional lymph node 

metastasis 

T1 
Tumor limited to 

the mucosal lining 

Tumor limited to the 

mucosal lining 
N1 

Metastasis in a single ipsilateral 

lymph node, 3cm or less in 

greatest dimension 

T2 

Bone erosion or 

destruction 

limited to the hard 

palate and middle 

meatus 

Tumor at 2 subsites or 

adjacent nasoethmoid 

sites 

N2a 
Metastasis in a single ipsilateral 

lymph node 3–6cm 

T3 

Bone erosion or 

destruction of the 

posterior bone of 

maxillary sinus, 

floor and medial 

bone of orbit. 

Tumor growth 

into the pterygoid 

fossa or ethmoid 

sinus 

Bone erosion of lamina 

papyracea or floor of 

orbit, maxillary sinus, 

palate and cribriform 

plate 

N2b 
Metastases in multiple ipsilateral 

lymph nodes <6cm 

T4a 

Tumor growth 

into the anterior 

orbit, pterygoid 

plates, 

infratemporal 

fossa, cribriform 

plate, frontal 

sinus, sphenoid 

sinus, or skin of 

cheek 

Tumor growth into the 

anterior orbit, anterior 

cranial fossa, pterygoid 

fossa, pterygoid plates, 

frontal sinus, sphenoid 

sinus, or skin of nose or 

cheek 

N2c 
Metastases in bilateral or 

contralateral lymph nodes <6cm 

T4b 

Tumor growth into the orbital apex, dura 

mater, brain middle cranial fossa, cranial 

nerves other than V2, nasopharynx, or clivus 

N3  Metastasis in a lymph node >6cm 
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Table S2. Details of all 128 patients with SMARCB1‐deficient sinonasal carcinoma. 

Case 

numbe

r 

Author* 
Yea

r 

Age at 

diagnosi

s 

Sex 

(0=male; 

1=femal

e) 

T‐

categor

y 

N‐

categor

y 

M‐

categor

y 

Tumour 

extent 
Treatment 

Inductio

n 

treatmen

t (0=no; 

1=yes) 

Adjuvan

t 

treatme

nt (0=no; 

1=yes) 

Preoperativ

e treatment, 

operation 

and 

postoperati

ve treatment 

(0=no; 

1=yes) 

Multimodali

ty treatment 

(0=no; 1=yes) 

Relaps

e 

(0=no; 

1=yes) 

Local 

relaps

e 

(0=no; 

1=yes) 

Region

al 

relapse 

(0=no; 

1=yes_ 

Distan

t 

relaps

e 

(0=no; 

1=yes) 

Surviva

l status 

(0=alive

; 

1=dead)

Duratio

n of 

survival 

(months

) 

Disease 

status at 

last follow 

up (0=no 

evidence 

of disease; 

1=persiste

nt disease; 

2=died of 

disease; 

3=died of 

other 

causes) 

Predominant 

histological features 

(if available) 

1 
Agaimy et 

al,1 

201

4 
52  0  4a  1  0 

Nasal 

cavity, left 

frontal and 

ethmoidal 

sinuses 

Radical 

resection of 

the sinonasal 

lesion and 

neck 

dissection 

followed by 

postoperative 

concurrent 

chemoradiatio

n 

0  1  0  1  1  0  1  0  1  102.0  2  ‐ 

2 
Agaimy et 

al,1 

201

4 
28  1  2  0  0 

Nasal 

cavity, right 

frontal sinus 

and anterior 

ethmoid 

sinus 

Multiple local 

resections 
0  0  0  0  0  0  0  0  0  84.0  0  ‐ 

3 
Agaimy et 

al,1 

201

4 
35  1  4a  0  0 

Right 

anterior 

ethmoidal 

sinus with 

invasion 

into the 

frontal 

sinuses and 

Radical 

resection of 

the tumor 

with 

enucleation of 

the ocular 

bulb and 

resection of 

0  1  0  1  1  0  0  1  0  70.0  1  ‐ 
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the right 

medial 

orbital wall 

the bony wall 

of the ethmoid 

sinus followed 

by 

postoperative 

chemoradiatio

n 

4 
Bishop et 

al,2 

201

4 
54  1  4a  0  0 

Nasal 

cavity, 

ethmoidal 

and 

maxillary 

sinuses 

Radical 

resection 

followed by 

postoperative 

chemoradiatio

n 

0  1  0  1  0  1  0  0  1  15.0  2  Undifferentiated 

5 
Bishop et 

al,2 

201

4 
71  1  3  0  0 

Maxillary 

sinus 

Radical 

resection 

followed by 

postoperative 

radiation 

therapy 

0  1  0  1  1  1  0  0  1  15.0  2 

High‐grade non‐

intestinal 

adenocarcinoma 

6 
Bishop et 

al,2 

201

4 
33  0  4a  0  0 

Nasal, 

ethmoidal 

and frontal 

sinuses 

Radical 

resection 

followed by 

postoperative 

radiation 

therapy 

0  1  0  1  1  1  0  1  1  30.0  2 
Undifferentiated 

carcinoma 

7 
Bishop et 

al,2 

201

4 
60  0  4a  0  0 

Ethmoidal 

sinus 

Radical 

resection 

followed by 

postoperative 

radiation 

therapy 

0  1  0  1  0  0  0  0  1  10.0  0  Squamous 

8 
Bishop et 

al,2 

201

4 
67  1  4a  0  0 

Ethmoidal 

sinus 

Radical 

resection 

followed by 

chemoradiatio

n 

0  1  0  1  1  1  1  0  0  16.0  0  Undifferentiated 

9 
Bishop et 

al,2 

201

4 
46  1  4a  0  0 

Frontal and 

ethmoid 

sinuses 

Resection 

followed by 

radiation 

therapy 

0  1  0  1  0  0  0  0  0  57.0  0  Squamous 
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10 
Jamshidi 

et al,11 

201

4 
32  0  4b  0  0 

Sphenoid 

sinus with 

compressio

n of bilateral 

optic nerves 

Debulking 

surgery 

followed by 

chemotherapy 

TPF x 2 cycles 

and 

chemoradiatio

n with 

concurrent 

weekly 

cisplatin 

0  1  0  1  1  1  0  1  1  6.0  2  Squamous 

11 
Allison et 

al,13 

201

6 
77  0  4b  1  0 

Posterior 

ethmoidal 

sinus 

invading 

into skull 

base and 

orbit 

Radical 

chemoradiatio

n 

0  0  0  1  0  1  1  1  1  24.0  2 
Plasmacytoid/rhabdo

id 

12 
Zeng et 

al,14 

201

6 
86  0  3  0  0 

Left nasal 

cavity, left 

maxillary 

sinus with 

invasion of 

maxillary 

bone 

Radical 

resection 
0  0  0  0  0  0  0  0  1  21.0  0  Basaloid 

13 
Shatzkes 

et al,15 

201

7 
77  0  4b  0  0 

Nasal 

cavity, 

ethmoidal, 

maxillary 

and 

sphenoidal 

sinuses 

Radical 

resection 

followed by 

postoperative 

chemoradiatio

n 

0  1  0  1  1  1  0  0  1  17.0  2 
Plasmacytoid/Rhabdo

id 

14 
Shatzkes 

et al,15 

201

7 
51  1  4a  0  0 

Sphenoidal 

and 

ethmoidal 

sinuses 

Radical 

resection 

followed by 

postoperative 

chemoradiatio

n 

0  1  0  1  1  1  0  1  1  24.0  2 
Undifferentiated 

carcinoma 

15 
Shatzkes 

et al,15 

201

7 
33  1  4b  0  0 

Nasal cavity 

and 

Radical 

resection 

followed by 

0  1  0  1  1  1  0  0  1  33.0  2  Germ cell tumour 
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ethmoidal 

sinus 

chemoradiatio

n 

16 
Shatzkes 

et al,15 

201

7 
51  0  4a  0  0  Nasal cavity 

Surgery 

followed by 

chemoradiatio

n 

0  1  0  1  0  0  0  0  0  1.0  0  Adenocarcinoma 

17 
Shatzkes 

et al,15 

201

7 
62  0  4b  0  1 

Nasal cavity 

and 

ethmoidal 

sinus 

Radical 

resection 

followed by 

postoperative 

chemoradiatio

n 

0  1  0  1  0  0  0  0  0  3.0  0 
Undifferentiated 

carcinoma 

18 
Shatzkes 

et al,15 

201

7 
54  1  4b  0  0 

Nasal cavity 

and 

ethmoidal 

sinus 

Radical 

resection 

followed by 

postoperative 

chemoradiatio

n 

0  1  0  1  1  1  0  0  0  6.0  1 
Undifferentiated 

carcinoma 

19 
Shatzkes 

et al,15 

201

7 
43  0  1  0  0  Nasal cavity 

Radical 

resection 

followed by 

postoperative 

chemoradiatio

n 

0  1  0  1  0  0  0  0  0  9.0  0  Squamous 

20 
Shatzkes 

et al,15 

201

7 
50  1  4a  0  0  Nasal cavity 

Radical 

resection 

followed by 

postoperative 

chemoradiatio

n 

0  1  0  1  0  0  0  0  0  9.0  0  Squamous papillary 

21 
Shatzkes 

et al,15 

201

7 
35  1  4b  0  0 

Nasal cavity 

and 

ethmoidal 

sinus 

Radical 

resection 

followed by 

postoperative 

chemoradiatio

n 

0  1  0  1  0  0  0  0  0  10.0  0  Squamoid 

22 
Shatzkes 

et al,15 

201

7 
59  0  4a  0  0 

Sphenoidal 

and 

ethmoidal 

sinuses 

Radical 

resection 

followed by 

postoperative 

0  1  0  1  0  0  0  0  0  12.0  0  ‐ 
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chemoradiatio

n 

23 
Shatzkes 

et al,15 

201

7 
72  0  4a  0  0  Nasal cavity 

Radical 

resection 

followed by 

postoperative 

chemoradiatio

n 

0  1  0  1  0  0  0  0  0  12.0  0 
Undifferentiated 

carcinoma 

24 
Shatzkes 

et al,15 

201

7 
45  0  4b  0  0 

Nasal cavity 

and 

ethmoidal 

sinus 

Radical 

resection 

followed by 

postoperative 

chemoradiatio

n 

0  1  0  1  0  0  0  0  0  48.0  0  Adenocarcinoma 

25 
Shatzkes 

et al,15 

201

7 
75  0  4b  0  0 

Nasal cavity 

and 

ethmoidal 

sinus 

Preoperative 

chemoradiatio

n followed by 

surgery and 

postoperative 

radiation 

therapy 

1  1  1  1  1  1  1  0  0  12.0  UD  Basaloid 

26 
Shatzkes 

et al,15 

201

7 
78  1  1  0  0  Nasal cavity 

Radical 

resection 
0  0  0  0  0  0  0  0  0  26.0  0 

Plasmacytoid/rhabdo

id 

27 
Shatzkes 

et al,15 

201

7 
44  0  4b  0  0 

Nasal cavity 

and 

ethmoidal 

sinus 

Radical 

resection 

followed by 

postoperative 

radiation 

therapy 

0  1  0  1  0  0  0  0  0  18.0  0  Basaloid 

28 
Shatzkes 

et al,15 

201

7 
32  0  4b  0  0 

Nasal cavity 

and 

ethmoidal 

sinus 

Radical 

resection 

followed by 

postoperative 

radiation 

therapy 

0  1  0  1  1  1  0  0  0  24.0  1 
Undifferentiated 

carcinoma 

29 
Shatzkes 

et al,15 

201

7 
64  1  4b  0  0 

Frontal and 

ethmoidal 

sinuses with 

invasion 

into the 

orbit 

Radical 

resection 

followed by 

postoperative 

chemoradiatio

n 

0  1  0  1  1  1  0  0  0  13.0  1 
Undifferentiated 

carcinoma 
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30 
Agaimy et 

al,16 

201

7 
60  0  4a  0  0 

Ethmoidal 

sinus 

Radical 

resection 

followed by 

postoperative 

radiation 

therapy 

0  1  0  1  0  0  0  0  1  10.0  UD  Basaloid 

31 
Agaimy et 

al,16 

201

7 
24  1  4a  0  0 

Nasal 

cavity, 

ethmoidal 

and 

sphenoid 

sinuses 

Chemotherap

y 
0  0  0  0  0  0  0  0  1  1.0  2 

Plasmacytoid/rhabdo

id 

32 
Agaimy et 

al,16 

201

7 
61  0  3  0  0 

Nasal cavity 

and 

ethmoidal 

sinus 

Preoperative 

chemoradiatio

n followed by 

radical 

resection 

1  0  0  1  1  1  1  1  1  43.0  2  Basaloid 

33 
Agaimy et 

al,16 

201

7 
35  1  4a  0  0 

Right 

anterior 

ethmoidal 

and bilateral 

frontal 

sinuses 

Radical 

resection 

followed by 

postoperative 

chemoradiatio

n 

0  1  0  1  1  0  1  1  1  93.0  2  Basaloid SCC 

34 
Agaimy et 

al,16 

201

7 
52  0  4a  2  0 

Ethmoidal 

and left 

frontal 

sinuses 

Radical 

resection 

followed by 

postoperative 

chemoradiatio

n 

0  1  0  1  1  0  1  0  1  102.0  2 
Plasmacytoid/rhabdo

id 

35 
Agaimy et 

al,16 

201

7 
21  0  4a  UK  UK  Nasal cavity 

Radical 

resection 
0  0  0  0  0  0  0  0  1  6.0  2  Basaloid 

36 
Agaimy et 

al,16 

201

7 
67  1  3  0  0 

Right 

ethmoidal, 

sphenoidal, 

and frontal 

sinuses 

Radical 

resection 

followed by 

postoperative 

chemoradiatio

n 

0  1  0  1  1  0  0  1  1  100.0  2  Basaloid 

37 
Agaimy et 

al,16 

201

7 
24  0  4a  UK  UK 

Frontal 

sinus 

Radical 

resection 

followed by 

postoperative 

0  1  0  1  1  1  0  1  1  14.0  2  Basaloid 
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chemoradiatio

n 

38 
Agaimy et 

al,16 

201

7 
77  0  4a  0  0 

Ethmoidal 

sinus 

Radical 

resection 

followed by 

postoperative 

chemoradiatio

n 

0  1  0  1  1  0  0  1  1  17.0  2 
Plasmacytoid/rhabdo

id 

39 
Agaimy et 

al,16 

201

7 
54  1  4a  0  0 

Nasal 

cavity, 

ethmoidal 

and 

maxillary 

sinuses 

Radical 

resection 

followed by 

postoperative 

chemoradiatio

n 

0  1  0  1  1  1  0  0  1  15.0  2  Basaloid 

40 
Agaimy et 

al,16 

201

7 
67  0  4a  1  0 

Left 

maxillary, 

sphenoidal 

and frontal 

sinuses 

Radical 

resection 

followed by 

postoperative 

radiation 

therapy and 

palliative 

chemotherapy 

0  1  0  1  1  1  0  1  1  22.0  2  Basaloid 

41 
Agaimy et 

al,16 

201

7 
71  1  3  0  0 

Maxillary 

sinus 

Radical 

resection 

followed by 

postoperative 

radiation 

therapy 

0  1  0  1  1  1  0  0  1  15.0  2 
Basaloid, spindled, 

adenoid 

42 
Agaimy et 

al,16 

201

7 
33  0  4a  0  0 

Nasal 

cavity, 

ethmoidal 

and frontal 

sinuses 

Radical 

resection 

followed by 

postoperative 

radiation 

therapy 

0  1  0  1  1  1  0  1  1  30.0  2  Basaloid 

43 
Agaimy et 

al,16 

201

7 
86  0  4b  0  0 

Nasal 

cavity, 

maxillary 

and 

ethmoid 

sinuses with 

Preoperative 

radiation 

therapy 

followed by 

radical 

resection 

1  0  0  1  1  1  1  1  1  9.0  2 
Plasmacytoid/rhabdo

id 
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intracranial 

extension 

44 
Agaimy et 

al,16 

201

7 
89  0  3  0  0 

Nasal 

cavity, 

sphenoidal 

and 

ethmoid 

sinuses 

Radical 

resection 

followed by 

postoperative 

radiation 

therapy 

0  1  0  1  1  1  0  0  0  6.0  2 
Plasmacytoid/rhabdo

id 

45 
Agaimy et 

al,16 

201

7 
40  1  4a  0  0 

Left nasal 

cavity and 

middle 

turbinate, 

ethmoidal 

and frontal 

sinuses 

Radical 

chemoradiatio

n 

0  0  0  1  1  1  0  0  0  24.0  1 
Plasmacytoid/rhabdo

id 

46 
Agaimy et 

al,16 

201

7 
38  1  4a  0  0 

All 

paranasal 

sinuses with 

skull base 

invasion 

Biopsy 

followed by 

chemotherapy 

0  0  0  0  0  0  0  0  0  4.0  1 
Plasmacytoid/rhabdo

id 

47 
Agaimy et 

al,16 

201

7 
70  0  4a  0  0 

Ethmoidal 

and 

sphenoidal 

sinuses 

Chemotherap

y 
0  0  0  0  1  1  0  0  0  9.0  1  Basaloid 

48 
Agaimy et 

al,16 

201

7 
64  0  1  UK  UK  Nasal cavity 

Radical 

chemoradiatio

n 

0  0  0  1  0  0  0  0  0  18.0  0  Basaloid 

49 
Agaimy et 

al,16 

201

7 
46  0  1  0  0 

Frontal 

sinus 

Preoperative 

chemoradiatio

n, followed by 

radical 

resection and 

postoperative 

chemotherapy 

1  1  1  1  0  0  0  0  0  43.0  0  Basaloid 

50 
Agaimy et 

al,16 

201

7 
28  1  4a  0  0 

Anterior 

ethmoidal 

and right 

frontal 

sinuses 

Radical 

resection 

followed by 

postoperative 

chemoradiatio

n 

0  1  0  1  1  0  0  0  0  115.0  0  Basaloid 
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51 
Agaimy et 

al,16 

201

7 
52  0  4a  UK  UK 

Nasal cavity 

and 

ethmoid 

sinus 

Radical 

resection 
0  0  0  0  1  1  0  0  0  12.0  2  Basaloid 

52 
Agaimy et 

al,16 

201

7 
78  1  4a  0  0 

Nasal cavity 

and 

ethmoidal 

sinus 

Radical 

resection 
0  0  0  0  0  0  0  0  0  26.0  0 

Plasmacytoid/rhabdo

id 

53 
Agaimy et 

al,16 

201

7 
76  1  4a  0  1 

All 

paranasal 

sinuses 

Radical 

resection 

followed by 

postoperative 

chemoradiatio

n 

0  1  0  1  1  1  0  0  0  4.0  2 
Plasmacytoid/rhabdo

id 

54 
Agaimy et 

al,16 

201

7 
26  0  2  UK  UK 

Ethmoidal 

sinus 

Radical 

resection 

followed by 

postoperative 

chemoradiatio

n 

0  1  0  1  0  0  0  0  0  16.0  0 
Basaloid with focal 

clear cell features 

55 
Agaimy et 

al,16 

201

7 
87  1  4a  UK  UK 

Nasal cavity 

and all 

paranasal 

sinuses 

Radical 

resection 

followed by 

postoperative 

chemoradiatio

n 

0  1  0  1  0  0  0  0  0  11.0  0  Basaloid 

56 
Agaimy et 

al,16 

201

7 
44  0  4a  0  0 

Ethmoidal 

sinus 

Radical 

resection 

followed by 

postoperative 

chemoradiatio

n 

0  1  0  1  0  0  0  0  0  23.0  0  Basaloid 

57 
Agaimy et 

al,16 

201

7 
45  0  4a  0  0 

Nasal cavity 

and left 

frontal sinus 

Radical 

resection 

followed by 

postoperative 

chemoradiatio

n 

0  1  0  1  0  0  0  0  0  42.0  0 

Plasmacytoid/rhabdo

id with adenoid 

features 

58 
Agaimy et 

al,16 

201

7 
46  1  4a  0  0 

Frontal and 

ethmoidal 

sinuses 

Radical 

resection 

followed by 

0  1  0  1  0  0  0  0  0  57.0  0  Basaloid 
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postoperative 

radiation 

therapy 

59 
Wasserma

n et al,17 

201

7 
34  0  4a  0  0 

Maxillary 

sinus 

invading 

into the 

orbital floor 

Preoperative 

chemoradiatio

n followed by 

radical 

resection 

1  0  0  1  1  0  0  1  1  26.0  2 
Rhabdoid with 

comedo necrosis 

60 
Wasserma

n et al,17 

201

7 
56  1  4b  0  0 

Sinonasal 

mass with 

intracranial 

extension 

and 

cavernous 

sinus 

invasion 

Radical 

concurrent 

chemoradiatio

n 

0  0  0  1  0  0  0  0  0  12.0  0  Rhabdoid 

61 
Dogan et 

al,19 

201

7 
54  0  4a  0  0 

Nasal cavity 

and 

ethmoidal 

sinus 

Radical 

resection 
0  0  0  0  1  0  0  1  1  39.0  2  ‐ 

62 
Dogan et 

al,19 

201

7 
47  0  4b  0  0 

Ethmoid 

sinus 

Preoperative 

chemoradiatio

n followed by 

surgery 

1  0  0  1  1  1  0  0  0  7.0  1  ‐ 

63 
Dogan et 

al,19 

201

7 
54  0  4b  0  0 

Nasal cavity 

and 

ethmoidal 

sinus 

Induction 

chemotherapy 

followed by 

surgery 

1  0  0  1  1  1  0  1  0  23.0  1  ‐ 

64 
Laco et 

al,21 

201

8 
76  0  2  0  0  Nasal cavity 

Radical 

resection 

followed by 

post‐operative 

radiation 

therapy 

0  1  0  1  0  0  0  0  1  71.0  3 
Basaloid and 

rhabdoid 

65 
Laco et 

al,21 

201

8 
27  0  4a  0  0  Nasal cavity 

Radical 

resection 

followed by 

post‐operative 

chemoradiatio

n 

0  1  0  1  1  1  0  0  1  73.0  2 
Basaloid and 

rhabdoid 
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66 
Laco et 

al,21 

201

8 
51  0  4b  0  0  Nasal cavity 

Radical 

resection 

followed by 

post‐operative 

radiation 

therapy 

0  1  0  1  1  1  0  0  1  14.0  2 
Basaloid and 

rhabdoid 

67 
Laco et 

al,21 

201

8 
54  1  4a  0  0  Nasal cavity 

Radical 

resection 

followed by 

post‐operative 

radiation 

therapy 

0  1  0  1  1  1  0  0  0  122.0  0 
Basaloid and 

rhabdoid 

68 
Allard et 

al,22 

201

8 
87  0  4b  UK  UK 

Nasal 

cavity, 

ethmoidal 

and 

maxillary 

sinuses with 

intracranial 

extension 

UK  UK  UK  UK  UK  1  1  1  1  1  9.0  2  Basaloid 

69 
Allard et 

al,22 

201

8 
51  1  4b  0  1 

Sphenoid 

sinus with 

invasion 

into the 

temporal 

fossa 

UK  UK  UK  UK  UK  0  0  0  0  1  24.0  2  Basaloid 

70 
Allard et 

al,22 

201

8 
62  0  4b  UK  UK 

Nasal cavity 

and 

ethmoidal 

sinus 

UK  UK  UK  UK  UK  1  1  1  1  1  43.0  2  Rhabdoid 

71 
Allard et 

al,22 

201

8 
32  0  4b  UK  UK 

Nasal 

cavity, 

ethmoidal 

and frontal 

sinuses with 

orbital 

extension 

UK  UK  UK  UK  UK  0  0  0  0  0  9.0  0  Basaloid 

72 
Allard et 

al,22 

201

8 
75  0  3  1  0 

Nasal cavity 

and 

ethmoidal 

sinus 

UK  UK  UK  UK  UK  1  0  1  0  0  30.0  1  Basaloid 
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73 
Allard et 

al,22 

201

8 
64  1  3  0  1 

Frontal 

sinus 
UK  UK  UK  UK  UK  1  0  0  1  0  36.0  1  Rhabdoid 

74 
Kakkar et 

al,23 

201

9 
58  0  1  0  0 

Left nasal 

cavity 

Left lateral 

rhinotomy 

excision 

followed by 

chemoradiatio

n 

0  1  0  1  0  0  0  0  0  8.0  0  Basaloid 

75 
Kakkar et 

al,23 

201

9 
23  0  3  0  0 

Left nasal 

cavity, 

maxillary 

and 

ethmoidal 

sinuses with 

destruction 

of bony 

walls and 

floor of 

maxillary 

sinus 

Preoperative 

chemotherapy 

followed by 

radical 

maxillectomy 

and 

postoperative 

radiation 

therapy 

1  0  0  1  0  0  0  0  0  17.0  0  Basaloid 

76 
Kakkar et 

al,23 

201

9 
20  0  4b  0  0 

Nasal 

cavity, right 

maxillary 

sinus 

extending to 

the 

infratempor

al fossa, 

skull base, 

and orbit 

No treatment  0  0  0  0  1  1  0  0  0  2.0  2  Basaloid 

77 
McHugh, 

et al,24 

201

9 
53  0  4b  0  0 

Ethmoidal 

sinus with 

invasion 

into the left 

medial orbit 

and frontal 

cranial fossa 

Radical 

resection with 

maxillectomy, 

orbital 

exenteration 

and 

infratemporal 

fossa 

dissection 

0  0  0  0  1  0  0  1  0  9.0  1  Basaloid 
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78 

Gomez‐

Acevedo 

et al,25 

201

9 
42  1  3  0  0 

Paranasal 

sinuses with 

invasion 

into the 

trigeminal 

nerve 

Radical 

resection 

followed by 

gammaknife 

stereotactic 

radiosurgery 

0  1  0  1  1  1  0  0  1  13.0  2 
Undifferentiated 

carcinoma 

79 
Trieu et 

al,26 

201

9 
53  0  4b  0  0 

Rt posterior 

ethmoidal 

sinus with 

invasion 

into the 

orbital apex 

Induction 

chemotherapy 

TPF followed 

by radical 

concurrent 

chemoradiatio

n with proton 

therapy 

1  0  0  1  1  0  0  1  1  13.0  2  Basaloid 

80 

Vaziri 

Fard et 

al,27 

201

9 
75  0  4a  0  0 

Large 

sinonasal 

mass with 

bilateral 

orbital and 

skull base 

involvement 

Radical 

chemoradiatio

n 

0  0  0  1  0  0  0  0  0  7.0  1 
Plasmacytoid/rhabdo

id 

81 

Vaziri 

Fard et 

al,27 

201

9 
61  0  4b  2  1 

Large 

sinonasal 

mass with 

orbital and 

brain 

extension 

Radical 

chemoradiatio

n 

0  0  0  1  0  0  0  0  0  17.0  1 
Plasmacytoid/rhabdo

id 

82 

Vaziri 

Fard et 

al,27 

201

9 
61  0  4b  0  1 

Large 

sinonasal 

mass with 

brain 

invasion 

Surgery 

followed by 

chemoradiatio

n 

0  1  0  1  0  0  0  0  0  11.0  1 
Plasmacytoid/rhabdo

id 

83 
Levitan et 

al,31 

202

0 
36  0  4b  0  0 

Ethmoidal 

and frontal 

sinuses with 

invasion 

into the 

right orbit 

and dura 

No treatment  0  0  0  0  0  0  0  0  1  0.3  2  ‐ 

84 
Shanti et 

al,32 

202

0 
63  1  4b  0  0 

Left 

maxillary 

Induction 

chemotherapy 
1  0  0  1  1  1  0  0  0  8.0  0  Rhabdoid 
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sinus with 

invasion of 

the left 

orbital floor, 

inferior 

rectus and 

infraorbital 

nerve 

with docetaxel 

and cisplatin 

followed by 

radical 

concurrent 

chemoradiatio

n 

85 
Chitguppi 

et al,33 

202

0 
UD  0  4b  UD  UD 

Paranasal 

sinuses with 

invasion 

into the 

orbital 

cavity 

Radical 

resection 

followed by 

postoperative 

chemoradiatio

n 

0  1  0  1  UD  UD  UD  UD  1  1.4  2  ‐ 

86 
Chitguppi 

et al,33 

202

0 
UD  0  4b  UD  UD 

Paranasal 

sinuses with 

invasion 

into the 

orbital 

cavity 

Radical 

resection 

followed by 

postoperative 

chemoradiatio

n 

0  1  0  1  UD  UD  UD  UD  1  2.1  2  ‐ 

87 
Chitguppi 

et al,33 

202

0 
UD  1  4b  UD  UD 

Paranasal 

sinuses with 

invasion 

into the 

orbital 

cavity 

Induction 

chemotherapy 

followed by 

radical 

concurrent 

chemoradiatio

n 

1  0  0  1  UD  UD  UD  UD  1  56.9  0  ‐ 

88 
Chitguppi 

et al,33 

202

0 
UD  1  4b  UD  UD 

Paranasal 

sinuses with 

invasion 

into the 

orbital 

cavity 

Induction 

chemotherapy 

followed by 

radical 

concurrent 

chemoradiatio

n 

1  0  0  1  UD  UD  UD  UD  1  81.4  0  ‐ 

89 
Chitguppi 

et al,33 

202

0 
UD  0  4b  UD  UD 

Paranasal 

sinuses with 

invasion 

into the 

orbital 

cavity 

Induction 

chemotherapy 

followed by 

radical 

concurrent 

chemoradiatio

n 

1  0  0  1  UD  UD  UD  UD  0  9.7  2  ‐ 
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90 
Chitguppi 

et al,33 

202

0 
UD  0  4b  UD  UD 

Paranasal 

sinuses with 

invasion 

into the 

orbital 

cavity 

Induction 

chemotherapy 

followed by 

radical 

concurrent 

chemoradiatio

n 

1  0  0  1  UD  UD  UD  UD  0  25.1  0  ‐ 

91 
Libera et 

al,36 

202

1 
70  0  4b  0  0 

Maxillary 

sinus 
UK  UK  UK  UK  UK  UK  UK  UK  UK  1  4.0  UD  ‐ 

92 
Libera et 

al,36 

202

1 
66  0  4b  0  0 

Ethmoidal 

sinus 
UK  UK  UK  UK  UK  UK  UK  UK  UK  1  11.0  UD  ‐ 

93 
Libera et 

al,36 

202

1 
40  0  4b  0  0 

Maxillary 

sinus 
UK  UK  UK  UK  UK  UK  UK  UK  UK  1  14.0  UD  ‐ 

94 
Libera et 

al,36 

202

1 
72  0  4b  0  0 

Frontal 

sinus 
UK  UK  UK  UK  UK  UK  UK  UK  UK  1  19.0  UD  ‐ 

95 
Libera et 

al,36 

202

1 
48  0  4b  0  0 

Maxillary 

sinus 
UK  UK  UK  UK  UK  UK  UK  UK  UK  1  26.0  UD  ‐ 

96 
Libera et 

al,36 

202

1 
42  1  4b  0  0 

Frontal 

sinus 
UK  UK  UK  UK  UK  UK  UK  UK  UK  1  41.0  UD  ‐ 

97 
Libera et 

al,36 

202

1 
43  0  2  0  0 

Ethmoidal 

sinus 
UK  UK  UK  UK  UK  UK  UK  UK  UK  1  42.0  UD  ‐ 

98 
Libera et 

al,36 

202

1 
76  0  4b  0  0 

Ethmoidal 

sinus 
UK  UK  UK  UK  UK  UK  UK  UK  UK  0  91.0  UD  ‐ 

99 
Libera et 

al,36 

202

1 
46  1  4a  0  0 

Ethmoidal 

sinus 
UK  UK  UK  UK  UK  UK  UK  UK  UK  0  149.0  UD  ‐ 

100  Li et al,37 
202

1 
55  0  4a  0  0 

Right nasal 

cavity 

invading 

into 

maxillary 

and 

sphenoidal 

sinuses and 

right orbital 

wall 

Radical 

resection 

followed by 

postoperative 

radiation 

therapy 

0  1  0  1  0  0  0  0  0  6.0  0 
Yolk sac 

differentiation 

101 
Ayyanar, 

et al,39 

202

1 
61  0  2  0  0 

Frontal and 

ethmoidal 

sinuses 

Radical 

resection 

followed by 

postoperative 

0  1  0  1  1  1  0  0  1  24.0  2  Small cells 
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chemoradiatio

n 

102 
Ayyanar, 

et al,39 

202

1 
35  1  4b  0  0 

Nasal 

cavity, right 

ethmoidal 

sinus with 

intracranial 

extension 

Anterior 

cranio‐facial 

resection of 

right sided 

nasal mass 

and right 

orbital 

exenteration 

followed by 

chemoradiatio

n 

0  1  0  1  1  1  0  0  0  5.0  1 

Pseudoalveolar 

pattern, 

pseudoglandular 

pattern, empty 

vacuoles 

103 
Ayyanar, 

et al,39 

202

1 
35  1  3  0  0 

Left nasal 

cavity with 

extension 

into 

sphenoidal 

and 

posterior 

ethmoid 

sinuses 

Radical 

resection 

followed by 

postoperative 

chemoradiatio

n 

0  1  0  1  0  0  0  0  0  20.0  0  Basaloid 

104 
Hazir et 

al,40 

202

1 
55  0  4a  0  0 

Left 

maxillary 

sinus 

invading 

into the left 

orbit 

Preoperative 

chemotherapy 

followed by 

surgery with 

orbital 

exenteration 

and 

postoperative 

chemoradiatio

n 

1  1  1  1  1  1  0  1  1  12.0  2 
Basaloid and 

squamoid 

105  Su et al,41 
202

1 
54  1  4b  0  0 

Left nasal 

cavity with 

invasion 

into the 

ethmoidal, 

maxillary 

sinuses and 

orbital 

cavity and 

Left lateral 

rhinotomy, left 

partial 

maxillectomy, 

and 

pansinusecto

my 

0  0  0  0  0  0  0  0  1  11.0  0 
Oncocytoid and 

rhabdoid 
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right medial 

orbital wall 

106 
Wang et 

al,42 

202

2 
47  1  4a  0  0 

Left 

ethmoidal 

and 

sphenoid 

sinuses 

Endoscopic 

resection 

followed by 

postoperative 

radiotherapy 

0  1  0  1  1  0  0  1  1  32.0  2  ‐ 

107 
Wang et 

al,42 

202

2 
54  1  4a  0  0 

Right 

ethmoidal 

sinus 

Endoscopic 

surgery 

followed by 

postoperative 

radiotherapy 

0  1  0  1  1  0  0  1  1  7.0  2  ‐ 

108 
Wang et 

al,42 

202

2 
59  1  4a  0  0 

Bilateral 

ethmoidal 

sinuses 

Induction 

chemotherapy 

followed by 

radical 

chemoradiatio

n 

1  0  0  1  1  0  0  1  1  9.0  2  ‐ 

109 
Wang et 

al,42 

202

2 
38  0  4b  2  0 

Bilateral 

ethmoidal 

sinuses 

Preoperative 

chemotherapy 

followed by 

resection and 

postoperative 

chemoradiatio

n 

1  1  1  1  1  1  1  1  1  31.0  2  ‐ 

110 
Wang et 

al,42 

202

2 
64  0  4a  0  0 

Left 

maxillary 

sinus 

Radical 

resection 

followed by 

postoperative 

chemoradiatio

n and 

chemotherapy 

0  1  0  1  1  1  0  11  1  14.0  2  ‐ 

111 
Wang et 

al,42 

202

2 
59  0  4a  0  0 

Right 

ethmoidal 

sinus 

Radical 

endoscopic 

resection 

0  0  0  0  0  0  0  0  0  18.0  0  ‐ 

112 
Wang et 

al,42 

202

2 
38  0  3  0  0 

Left 

ethmoidal 

and 

maxillary 

sinuses 

Radical 

endoscopic 

resection 

0  0  0  0  0  0  0  0  0  28.0  0  ‐ 
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113 
Wang et 

al,42 

202

2 
78  0  4a  0  0 

Right 

maxillary, 

ethmoidal 

and 

sphenoid 

sinuses 

Radical 

endoscopic 

surgery and 

open surgery 

0  0  0  1  1  1  0  0  0  56.0  1  ‐ 

114 
Wang et 

al,42 

202

2 
43  1  4a  0  0 

Right 

frontal and 

ethmoid 

sinuses 

Radical 

endoscopic 

resection 

followed by 

postoperative 

chemoradiatio

n 

0  1  0  1  0  0  0  0  0  3.0  0  ‐ 

115 
Wang et 

al,42 

202

2 
65  1  2  0  0 

Right 

ethmoidal 

sinus 

Radical 

endoscopic 

resection 

followed by 

postoperative 

chemotherapy 

0  1  0  1  0  0  0  0  0  18.0  0  ‐ 

116 
Wang et 

al,42 

202

2 
53  1  3  UD  UD 

Bilateral 

ethmoidal 

sinuses 

Radical 

endoscopic 

resection 

followed by 

postoperative 

radiotherapy, 

open surgery 

and 

chemotherapy 

0  1  0  1  1  1  0  0  0  27.0  1  ‐ 

117 
Wang et 

al,42 

202

2 
25  0  4a  0  0 

Right 

frontal and 

ethmoidal 

sinus 

Preoperative 

chemotherapy 

followed by 

open surgery 

and 

postoperative 

chemoradiatio

n 

1  1  1  1  1  1  0  1  0  35.0  1  ‐ 

118 
Wang et 

al,42 

202

2 
53  0  4a  0  0 

Bilateral 

ethmoidal 

and frontal 

sinuses 

Preoperative 

chemotherapy 

followed by 

resection 

1  0  0  1  0  0  0  0  0  30.0  0  ‐ 
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119 
Wang et 

al,42 

202

2 
42  0  4a  2  1 

Bilateral 

ethmoidal 

and 

sphenoid 

sinuses, 

right frontal 

and 

maxillary 

sinuses 

Palliative 

chemotherapy 
0  0  0  0  1  0  1  0  0  21.0  1  ‐ 

120 
Wang et 

al,42 

202

2 
41  1  4a  0  0 

Left 

ethmoidal 

sinus 

Radiation 

therapy 

followed by 

surgery 

1  0  0  1  0  0  0  0  0  16.0  0  ‐ 

121 

HKU 

cohort 

(current 

study) 

202

2 
45  0  4b  0  0 

Nasal cavity 

with 

invasion 

into the 

maxillary 

sinus, 

ethmoid 

sinus, 

orbital floor 

and 

intracranial 

cavity 

Preoperative 

chemotherapy 

TPF × 3 cycles 

followed by 

craniofacial 

resection and 

orbital 

exenteration 

and 

postoperative 

chemoradiatio

n 

1  1  1  1  0  0  0  0  1  8.9  0 
Undifferentiated 

carcinoma 

122 

HKU 

cohort 

(current 

study) 

202

2 
51  0  4b  0  0 

Nasal cavity 

with 

invasion 

into the 

maxillary 

sinus, 

ethmoid 

sinus and 

orbital floor 

Preoperative 

chemotherapy 

PF x 3 cycles 

followed by 

craniofacial 

resection and 

postoperative 

chemoradiatio

n with 

carboplatin 

1  1  1  1  1  0  0  1  1  10.7  2 
Undifferentiated 

carcinoma 

123 

HKU 

cohort 

(current 

study) 

202

2 
58  1  4a  0  0 

Nasal cavity 

with 

invasion 

into the 

maxillary 

sinus and 

Craniofacial 

resection 

followed by 

chemoradiatio

n with proton 

therapy 

0  1  0  1  1  1  0  0  0  56.4  0 

High‐grade non‐

intestinal 

adenocarcinoma 
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ethmoidal 

sinus 

124 

HKU 

cohort 

(current 

study) 

202

2 
42  0  4b  0  0 

Nasal cavity 

with 

invasion 

into the 

maxillary 

sinus and 

right medial 

orbital floor 

Induction TPF 

x 3 cycles 

followed by 

concurrent 

chemoradiatio

n 

1  0  0  1  0  0  0  0  0  45.7  0  Basaloid 

125 

HKU 

cohort 

(current 

study) 

202

2 
30  1  3  0  0 

Nasal cavity 

invading 

into 

maxillary 

sinus 

Preoperative 

chemotherapy 

with TPX × 3 

cycles 

followed 

endoscopic 

maxillectomy 

and 

postoperative 

chemoradiatio

n 

1  1  1  1  0  0  0  0  0  21.4  0  Basaloid 

126 

HKU 

cohort 

(current 

study) 

202

2 
36  1  4b  0  0 

Nasal cavity 

with 

invasion 

into 

maxillary 

sinus, 

ethmoid 

sinus and 

bilateral 

anterior 

frontal 

fossae 

Radical 

resection 

followed by 

postoperative 

proton 

therapy 

0  1  1  1  1  1  0  0  0  60.1  1  Squamous 

127 

HKU 

cohort 

(current 

study) 

202

2 
63  0  4b  0  0 

Nasal cavity 

with 

invasion 

into the 

maxillary 

sinus, 

ethmoid 

sinus, 

Preoperative 

chemotherapy 

TPF × 3 cycles 

followed by 

radical 

chemoradiatio

n 

1  0  0  1  0  0  0  0  0  36.9  0 
Undifferentiated 

carcinoma 
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orbital floor 

and 

intracranial 

cavity 

128 

HKU 

cohort 

(current 

study) 

202

2 
53  0  4b  0  0 

Nasal cavity 

with 

invasion 

into the 

maxillary 

sinus and 

ethmoidal 

sinus 

Preoperative 

chemotherapy 

TPF × 3 cycles 

followed by 

radical 

craniofacial 

resection and 

postoperative 

chemoradiatio

n 

1  1  1  1  0  0  0  0  0  24.7  0 
Undifferentiated 

carcinoma 

*References are in the same order as those cited in the manuscript. 
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PF cisplatin and 5‐fluorouracil, TPF docetaxel, cisplatin, and 5‐fluorouracil, TPX docetaxel, cisplatin, and capecita‐

bine, UD undetermined, UK UnknownReferences 
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