Adrenokortikalni tumor
(Adrenocortical Tumors)

Sto je adrenokortikalni tumor (AKT)?

AKTi su grupa tumora porijeklom iz kore, odnosno vanjskog sloja nadbubrezne
zlijezde. Rijetki su u djece i adolescenata.

Tko obolijeva od AKT i zasto?

Dva su vrska pojavnosti AKT u mladih osoba, prvi u djece mlade od 3 godine i drugi u
adolescenciji. AKT je CeS¢i u djevojcCica. Uzrok nastanka nije poznat.

Postoji li rizik obolijevanja od AKT ili drugih vrsta tumora za bracu/sestre?

lako se AKT moZe pojaviti sporadi¢no, postoji znacajna povezanost s odredenim
tumorskim sindromima (npr. Li Fraumeni sindrom, MEN1 i Beckwith-Wiedeman
sindrom). Zbog toga se preporucaju genetska analiza i pretrage u svih bolesnika i
¢lanova njihovih obitelji.

Da li svi AKTi jednaki?

AKTi mogu biti dobro¢udni (adenomi) ili zlo¢udni (adrenokortikalni karcinomi - AKK),
ali Cesto imaju sli¢nu Kklini¢ku prezentaciju. Medutim, AKKi su ve¢i od adenoma, brze
rastu, zahvacaju okolne organe i mogu se prosiriti, ve¢inom u pluca, jetru i kosti.
Patolosko razlikovanje ova dva entiteta je teSko jer ¢esto pod mikroskopom izgledaju
jednako, ali veli¢ina i proSirenost tumora pomazu u razlikovanju adenoma od AKK.

Koji su karakteristicni simptomi i znaci AKT?

Vecina AKT (80-90%) pojacano luc¢i hormone koje kora nadbubreZne Zlijezde normalno
proizvodi (steroidi, androgeni i aldosteron): ¢esti simptomi su hipertenzija (poviSen
krvni tlak), virilizacija (pojacana dlakavost ili hirzutizam, preuranjena stidna dlakavost),
debljina, akne, izgled lica poput punog mjeseca i strije. Zbir ovih simptoma se naziva
,Cushing sindrom) ako je uzrokovan pojacanim lu¢enjem steroida. Ako AKT ne luci
hormone, jedini simptom moZe biti tumorska masa u trbuhu.

Koje su pretrage potrebne u djeteta s AKT?

Indicirane su dvije skupine pretraga:

1. Vrijednosti hormona kore nadbubrezZne Zlijezde - ako su poviSene govore u prilog
dijagnozi. Mogu biti korisne nakon lijeCenja kao biljezi prac¢enja bolesti.

2. Slikovne pretrage (ultrazvuk trbuha, kompjuterizirana tomografija /magnetska
rezonanca): procjenjuju veli¢inu tumora i zahvacenost okolnih organa, $to pomaze
kirurzima u odluci o operativnom uklanjanju tumora. Ako je postavljena dijagnoza AKT,
preporuca se kompjuterizirana tomografija pluca i scintigrafija kostiju.

Postoje li razliciti stadiji bolesti?

Stadij bolesti se odreduje samo kod AKK. Stadij se zasniva na veli¢ini tumora,
zahvacenosti regionalnih limfnih ¢vorova (N), prisustvu udaljenih metastaza



(proSirenost ili M) i rezultatima kirurskog lije¢enja kod dijagnoze, odnosno podatku
koliko je tumora odstranjeno. Takoder se uzima u obzir i postoperativno sniZenje
vrijednosti hormona.

Kako se AKTi lijece?

Potpuna resekcija/uklanjanje tumora je osnova lijeCenja, a ujedno i jedina terapija u
sluc¢aju adenoma i lokaliziranih malih AKK. U bolesnika s velikim AKK (takoder nakon
potpune resekcije), ostatnim tumorom nakon primarnog operativnog zahvata i u onih s
prosSirenom bolesti, preporuca se kemoterapija i/ili mitotan. Multidisciplinarni tim
strucnjaka ¢e na sastancima raspravljati da li ovo lijeCenje dolazi u obzir za vasSe dijete.

Kakvi su rezultati lijecenja?

Potpuna resekcija tumora moze dovesti do izljeCenja i rezultati su izvrsni za adenome. U
sluc¢aju AKK rezultati lijeCenja ovise o proSirenosti bolesti i uspjeSnosti resekcije: Sanse
za izljeCenje variraju i male su kod prosirene bolesti, ali znacajno vece u onih s
lokaliziranim i potpuno odstranjenim tumorom.

Koja se istraZivanja za AKT provode?

AKT su rijetki u djetinjstvu i veéina istrazivanja se provodi u zemljama s veCom
ucestalosti (kao Sto je Brazil) ili na odraslim bolesnicima. Studije ispituju mogucu
povezanost s okoliSnim i genetskim ¢imbenicima. Molekularna istrazivanja su pokazala
da u oko 50% AKT postoje abnormalnosti Tp53 gena, $to ukazuje da su AKTi dio
familijarnih neoplasti¢nih sindroma.

Sto EXPert ¢ini za djecu s AKT?

EXPert grupa djeluje za djecu s AKT na viSe nacina:
¢ Prikupljanjem podataka o djeci s AKT iz svih europskih zemalja
e Izradom smjernica za dijagnostiku i lijeCenje s ciljem optimiziranja Sanse za
izljeCenje za svu djecu
e Davanjem savjeta nadleZnim klini¢arima u teSkim slu¢ajevima na europskoj i
svjetskoj razini
e Suradnjom s drugim grupama struc¢njaka kako bi se unaprijedilo znanje o AKT
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