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Antinksciy Zievés navikai
Kas yra antinks¢iy Zievés navikas (AZN)?

AZN — tai grupé naviky, kurie vystosi antinks¢iy Zievéje, t. y. i$orinio antinks¢iy sluoksnio, Igstelése. Sie
navikai labai retai pasitaiko vaikams ir paaugliams.

Kas ir kodél suserga AZN?

Jauniems monéms bidingi du sergamumo AZN pikai: pirmasis — iki 4 mety vaikams, antrasis —
paauglystéje. Jis dazniau pasitaiko mergaitéms. Priezastis neZzinoma.

Ar yra rizika broliams ir (arba) seserims susirgti tuo paciu véziu arba kity rasiy véziu?

Nors AZN gali pasireiksti sporadiskai (atsitiktinai), taciau yra reik$mingas ry$ys su genetiniais
sindromais, predisponuojanciais $j ir kitas véZio rass (t. y. Li Fraumeni sindromas, MEN1 ir Bekvito-
Videmanno sindromas). Dél $ios priezasties visiems AZN sergantiems pacientams ir jy giminai¢iams
rekomenduojamos genetinés konsultacijos ir tyrimai.

Ar visi AZN yra vienodi?

AZN yra skirtingy naviky grupé. Jie gali biti gerybiniai (adenomos) arba piktybiniai (antinksciy Zievés
karcinomos — ACC, angl. Adrenocortical carcinoma), taciau daznai kliniskai pasireiskia panasiai. Taciau
ACC paprastai bina didesné nei adenoma, auga greiciau, apima aplinkinius organus ir gali plisti,
daZniausiai j plaucius, kepenis ir kaulus. Tiriant naviko patologine medziagg (biopsijg) atskirti gerybinius
ir piktybinius AZN taip pat sunku, nes mikroskopu jie daznai atrodo labai panasiai. Todél jusy vaiko
diagnostikoje gali dalyvauti patyres patologas ar net du konsultantai. Kaip minéta, atskirti adenomg
nuo ACC padeda naviko dydis arba iSplitimo pozymiai.

Kokie biidingi AZN simptomai ir pozymiai?

Dauguma AZN (80-90 proc.) i$skiria per daug ty paciy hormony, kuriuos paprastai gamina antinksc¢iy
Zievé (steroidy, androgeny ir aldosterono), todél dazniausi simptomai yra: virilizacija (plaukuotumas
arba hirsutizmas, ankstyvas gaktos plaukuotumas), hipertenzija (aukstas kraujospadis), nutukimas,
spuogai, ménulio formos veidas ir odos dryZiai. Pastaroji simptomy grupé vadinama "KuSingo
sindromu", jei juos sukelia per didelé steroidy sekrecija. Jei AZN neisskiria hormony, vienintelis
simptomas ¢iuopiamas navikas pilve.

Kokius tyrimus bitina atlikti, norint diagnozuoti vaiky AZN?
Nurodomos dvi tyrimy grupés:

1. Antinksciy Zievés hormony kiekis - jei jis padidéjes kraujyje ir (arba) Slapime - jie patvirtina diagnoze.
Jie taip pat gali bati naudingi vertinant atsaka j gydyma ir baigus gydyma naviko stebéjimo Zymenys;

2. Vaizdiniai tyrimai (pilvo ultragarsas ir kompiuteriné tomografija / magnetinio rezonanso
tomografija): jais jvertinamas naviko dydis ir gretimy organy pazeidimas, kad chirurgams bty lengviau
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jvertinti, ar navikg galima pasalinti. Jei diagnozuojamas ACC, rekomenduojama atlikti plauciy
kompiuterine tomografijg ir kauly tyrima.

Ar yra skirtingy ligos stadijy?

| stadijg atsizvelgiama tik ACC atveju. Stadija nustatoma atsizvelgiant j naviko dydj, regioniniy
limfmazgiy pazeidimg (N), tolimyjy metastaziy buvima, kitaip tariant iSplitimg (M) ir diagnozés
nustatymo metu atliktos operacijos rezultatus (kiek naviko buvo pasalinta). Be to, stadijos jvertinimui
svarbus pooperacinis hormony kiekio sumazéjimas.

Koks yra AZN gydymas?

Visiska naviko rezekcija (paSalinimas) yra pagrindinis gydymo bddas, kurio pakanka adenomai ir
lokalizuotai nedidelei ACC isgydyti. Pacientams, kuriems diagnozuota didelé ACC (taip pat ir po visisSkos
naviko rezekcijos), pacientams, kuriems po pirminés operacijos liko naviko liekany, ir pacientams,
kuriems navikas iSplites, rekomenduojama chemoterapija ir (arba) mitotanas. Ekspertai
daugiadisciplininiuose susitikimuose paprastai aptaria, ar Sis gydymas jusy vaiko atveju yra tinkamas.

Kokie yra gydymo rezultatai?

Adenomai iSgydyti pakanka visisko naviko pasalinimo, o adenomos paseveikimo rezultatai yra puikds.
ACC gydymo rezultatai priklauso nuo pradinés ligos apimties ir nuo to, ar navikas buvo visiskai
pasalintas. Pasveikimo tikimybé skiriasi: maza tuo atveju, jei navikas isplites, bet daug didesné jei liga
lokalizuota ir navikas visiskai pasalintas.

Kokie moksliniai tyrimai atlieckami AZN srityje?

Vaiky amZiuje AZN pasitaiko retai: dauguma moksliniy tyrimy atliekami alyse, kuriose sergamumas
yra daug didesnis (pvz., Brazilijoje), arba suaugusiyjy serijose. Tyrimuose vertinamas galimas rysys tiek
su aplinkos, tiek su genetiniais veiksniais. Molekuliniai tyrimai parodé, kad mazdaug 50 % AZN yra TP53
geno anomalijos, o tai rodo, kad AZN yra $eiminio véZio sindromo dalis.

Ka EXPeRT daro dél AZN sergandiy vaiky?

EXPeRT grupé jvairiais bdais dirba AZN serganéiy vaiky labui:

¢ renka duomenis apie vaikus, sergancius AZN, i$ visy Europos $aliy;

e Kuriant AZN diagnozavimo ir gydymo gaires, siekiant optimizuoti visy vaiky isgijimo galimybes;

e patarimy teikimas sudétingais atvejais atsakingiems gydytojams tiek Europos, tiek viso
pasaulio mastu;

e bendradarbiavimas su kitomis eksperty ir mokslininky grupémis, siekiant pagilinti Zinias apie

AZN, kad bity teikiama daugiadalyke prieZidra.



