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Pankreatoblastoma
Kas yra pankreatoblastoma?

Pankreatoblastoma (PBL) - tai labai retas véZys, atsirandantis iS ankstyvyjy kasos liauky lasteliy. PBL
gali iSsivystyti bet kurioje kasos dalyje, taciau dazniausiai ji blina kasos galvutéje arba pagrindinéje
dalyje, vadinamoje kinu. Kai PBL auga, ji gali jsiskverbti j gretimas struktiras. Nors tai labai retas
navikas, jis islieka dazniausiu kasos naviku vaikams.

Kas ir kodél suserga pankreatoblastoma?

Sis navikas dazniausiai pasitaiko jaunesniems nei 10 mety vaikams, o didZiausias sergamumas biina 5
mety amziaus. Priezastis nezinoma, taciau kai kurie vaikai serga genetine liga, vadinama Bekvito-
Videmanno sindromu. PBL retai biina susijusi su Seimine adenomatozine polipoze (SAP).

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

Seimose, serganciose auki¢iau minétomis genetinémis ligomis, yra padidéjusi rizika susirgti PBL ir kai
kuriais kitais retais navikais. Bekvito-Videmanno sindromu sergantys pacientai turi polinkj sirgti Vilmso
naviku (inksty véZiu) ir hepatoblastoma (kepeny véZiu), o sergantieji SAP — storosios 7arnos veéziu.
Vaikams, sergantiems PBL ir genetiniais sindromais, rekomenduojama atlikti genetinius tyrimus ir juos
konsultuoti. Siems pacientams reikéty reguliariai tikrinti kai kurias kitas vietas, pavyzdZiui, inkstus,
kepenis ir Zarnyna.

Kokie biidingi pankreatoblastomos simptomai ir poZzymiai?

PBL sergantiems vaikams gali pasireiksti pilvo skausmas, vémimas, svorio kritimas, gelta (geltona odos
spalva) ir kraujavimas i$ Zarnyno. Kai kuriems pacientams virsutinéje pilvo dalyje gali bti jauc¢iamas
didelis, kietas darinys. Sie simptomai pasireiskia ir sergant kitomis vaiky ligomis, todél daugeliu atvejy
pirminé PBL diagnozé nustatoma pavéluotai.

Kokius tyrimus bitina atlikti vaikui, sergan¢iam pankreatoblastoma?

DaZniausiai pirmasis diagnostinis tyrimas, kuriuo nustatoma PBL, yra pilvo ultragarsinis (UG)
tyrimas. Taciau jasy vaikui gali prireikti papildomy tyrimy, kad baty tiksliai nustatytas véZio dydis
ir vieta ir, ar véZys neidplito j kitas kiino dalis. Sie tyrimai gali bati tokie:

e MRT (magnetinio rezonanso tomografija) — Siuo metodu, naudojant magnetizma, gaunamas
labai iSsamus klino vaizdas.

e Kompiuteriné Tomografija (KT) — Sis metodas naudoja rentgeno spindulius, kad susidaryty
trimatis kiino vaizdas.

Kadangi 70 % PBL gamina baltymg, vadinama alfa-fetoproteinu (AFP), PBL sergancio vaiko kraujyje gali
blti nustatytas padidéjes AFP kiekis. Todél AFP gali biiti Sio véZio Zymuo diagnozés nustatymo metu ir
naudojamas gydymo poveikiui stebéti (jis turéty sumazeéti kartu su chemoterapija arba po naviko
rezekcijos). Taip pat gali blti padidéjes laktatdehidrogenazeés (LDH) kiekis kraujyje - ypac kai navikas
iSplites j kepenis (tai vadinama kepeny metastazémis).
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Ar yra skirtingy ligos stadijy?

PBL stadijos nustatomos pagal naviko dydj (T), regioniniy limfmazgiy pazeidima (N) ir tolimo iSplitimo
(metastaziy arba M) buvimg. Be to, svarbus veiksnys nustatant PBL stadijg yra chirurginio naviko
pasalinimo iSsamumas. PBL paprastai diagnozuojama pazengusiose stadijose — kai kasos navikas yra
didelis, isplites j aplinkinius organus ir (arba) tolimas vietas. DaZniausios metastaziy vietos yra kepenys,
plaudiai ir sritiniai limfmazgiai.

Kaip gydoma pankreatoblastoma?
Chirurginis gydymas

Vaikams, sergantiems PPB, labai svarbu visiskai pasalinti naviky. Kartais diagnozés nustatymo metu
gali bati atliekamas visiSkas chirurginis naviko pasalinimas. Kai ligg i$ pradziy sunku pasalinti arba kai
yra tolimas iSplitimas, paprastai atliekama naviko biopsija. Chirurginé operacija gali bati atliekama
véliau — po to, kai buvo taikyta chemoterapija naviko dydZiui sumazinti.

Chemoterapija

PBL jautriai reaguoja j chemoterapijg ir atrodo, kad ji pagerina ilgalaikio pasveikimo galimybes.
Chemoterapijos rasis iki Siol néra visiskai apibrézta, taciau dazniausiai naudojami vaistai, vadinami
doksorubicinu ir cisplatina. Daugumai vaiky skiriama chemoterapija, ypac kai diagnozés nustatymo
metu naviko rezekcija (pasalinimas) nejmanoma. Chemoterapijos cikly skaicius yra jvairus ir priklauso
nuo stadijos ir chirurginés operacijos baigtumo.

Radioterapija

Radioterapijos vaidmuo tebéra prieStaringas, todél specialistai daugiadisciplininiuose susitikimuose
paprastai aptaria, ar ji gali buti naudinga jusy vaikui.

Kokie yra gydymo rezultatai?

Svarbiausi veiksniai, lemiantys gerus PBL rezultatus, yra metastaziy (iSplitimo) nebuvimas ir visiskas
naviko pasalinimas chirurginiu badu.

Kokie tyrimai atliekami dél pankreatoblastomos?

PBL yra labai retas navikas, todél tyrimus atlikti sudétinga. Nepaisant to, JAV ir Europoje yra eksperty
grupes, kurios skatina klinikinius ir mokslinius PBL tyrimus. Nustatyta specifiniy genetiniy pakitimy,
kurie leidzZia nustatyti pacientus ir Seimas, turincias rizikg susirgti PBL ir kitais retais navikais.

Ka EXPeRT daro dél vaiky, serganciy pankreatoblastoma?
EXPeRT grupé jvairiais bldais dirba PPB serganciy vaiky labui:

e renka duomenis apie PBL sergancius vaikus is visy Europos saliy;

e kuriant PBL diagnostikos ir gydymo gaires, siekiant optimizuoti visy vaiky iSgijimo galimybe;

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

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



