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Pankreatoblastoma
Co to jest Pankreatoblastoma?

Pankreatoblastoma (PBL) jest rzadko wystepujgcym nowotworem, ktdry wywodzi sie z niedojrzatych
komérek wyscietajgcych gruczoty w trzustce. Pankreatoblastoma moze rozwingc sie w dowolnej czesci
trzustki, ale zwykle znajduje sie w gtowie lub trzonie trzustki. Gdy rosnie, moze nacieka¢ sgsiadujgce
struktury i narzady. Jest to najczestszy guz trzustki u dzieci.

U kogo i dlaczego moze rozwingc¢ sie Pankreatoblastoma ?

Guz ten wystepuje zwykle u dzieci w wieku ponizej 10 lat, ze szczytem zachorowan przypadajgcym na
wiek 5 lat. Przyczyna jest nieznana, ale niektdore dzieci majg genetycznie uwarunkowang chorobe,
zwang zespotem Beckwitha-Wiedemanna. Rzadziej nowotwdr ten zwigzany jest z rodzinng
polipowatoscig gruczolakowatg (FAP).

Czy u rodzenstwa dziecka z Pankreatoblastoma istnieje ryzyko rozwoju tego samego lub innego typu
nowotworu?

W rodzinach, w ktérych wystepujg wymienione powyzej schorzenia genetyczne, istnieje zwiekszone
ryzyko rozwoju PBL oraz niektérych innych rzadko wystepujgcych nowotwordw. Pacjenci z zespotem
Beckwitha-Wiedemanna predysponowani sg do rozwoju guza Wilmsa (nowotwor nerki), watrobiaka
ptodowego (guz watroby), a pacjenci z FAP — raka jelita grubego. Badania i poradnictwo genetyczne
zalecane sg w przypadkach, w ktérych PBL wystepuje u dzieci z zespotami genetycznymi. U tych
pacjentow niektdre narzady, takie jak nerki, watroba i jelita, powinny by¢ regularnie kontrolowane
badaniami obrazowymi.

Jakie sg typowe objawy Pankreatoblastoma?

U dzieci z PBL mogg wystgpic¢ bdle brzucha, wymioty, utrata masy ciata, zéttaczka (z6tty kolor skéry) i
krwawienie z jelit. U niektdrych pacjentow w gérnej czesci brzucha moze by¢ wyczuwalna duza, twarda
masa. Objawy te wystepujg réwniez w innych chorobach wieku dzieciecego, dlatego w wielu
przypadkach rozpoznanie PBL stawiane jest z opdznieniem.

Jakie badania sg konieczne, aby zdiagnozowa¢ u dziecka Pankreatoblastoma?

Najczesciej pierwszym badaniem diagnostycznym, w ktérym wykrywa sie obecnosé PBL jest badanie
ultrasonograficzne (USG) jamy brzusznej. Jednak dziecko moze wymagac¢ dalszych badan, aby
sprawdzi¢ doktadnie wielkosc i lokalizacje nowotworu oraz okresli¢, czy nowotwor nie rozprzestrzenit
sie do innych narzagddéw. Badania te obejmuja:

e badanie MRI (rezonans magnetyczny) — metoda wykorzystujgca pole magnetyczne do
stworzenia bardzo szczegétowego obrazu ciata,

e badanie TK (tomografia komputerowa) — metoda wykorzystujgca promieniowanie
rentgenowskie do utworzenia tréjwymiarowego obrazu ciata
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Poniewaz 70% PBL moze wydziela¢ biatko o nazwie alfa-fetoproteina (AFP), podwyzszony poziom AFP
mozna wykry¢ we krwi dziecka z PBL. Dlatego AFP moze by¢ markerem tego nowotworu przydatnym
W momencie rozpoznania i w monitorowaniu efektdw leczenia (jego poziom powinien sie obniza¢ w
trakcie chemioterapii lub po resekcji guza). Rowniez poziom dehydrogenazy mleczanowej (LDH) we
krwi moze by¢ podwyzszony - zwtaszcza wtedy, gdy dziecko ma ogniska przerzutowe w watrobie.

Czy istnieja réine stadia zaawansowania Pankreatoblastoma?

Ocene stopnia zaawansowania PBL dokonuje sie na podstawie wielkosci guza (T), zajecia regionalnych
weztéw chtonnych (N), oraz obecnosci przerzutéw odlegtych (M). Réwniez doszczetnos¢ chirurgicznej
resekcji guza jest waznym czynnikiem w ocenie stopnia zaawansowania PBL. Pankreatoblastoma jest
zwykle rozpoznawana w zaawansowanych stadiach — gdy guz w obrebie trzustki jest duzy,
rozprzestrzenia sie do narzagddw sasiednich i/ lub odlegtych. Najczestszymi miejscami przerzutow s3:
watroba, ptuca i regionalne wezty chtonne.

Jakie jest leczenie Pankreatoblastoma?
Leczenie chirurgiczne

U dzieci z PPB bardzo wazne jest catkowite usuniecie guza. U niektdrych pacjentéw catkowite
chirurgiczne usuniecie guza mozna przeprowadzi¢ juz w momencie diagnozy. Gdy choroba jest
poczatkowo zbyt zaawansowana miejscowo lub obecne sg przerzuty odlegte, wykonywana jest zwykle
biopsja guza. Leczenie chirurgiczne mozna wykonaé pdzniej — po podaniu chemioterapii, ktéra ma na
celu zmniejszenie rozmiaru guza.

Chemioterapia

Pankreatoblastoma jest guzem wrazliwym na chemioterapie, co wydaje sie zwiekszaé¢ szanse na
dtugotrwate wyleczenie. Nie okreslono dotgd jednoznacznie, jaki rodzaj chemioterapii jest
najskuteczniejszy, ale najczesciej stosowane sg leki o nazwie doksorubicyna oraz cisplatyna. Wiekszos¢
dzieci otrzymuje chemioterapie, zwtaszcza gdy resekcja guza nie jest mozliwa w momencie
rozpoznania. Liczba cykli chemioterapii jest rézna i zalezy od stadium zaawansowania choroby i
mozliwosci catkowitego usuniecia guza.

Radioterapia

Rola radioterapii pozostaje kontrowersyjna, a eksperci na spotkaniach interdyscyplinarnych
spotkaniach zwykle omawiajg czy jest ona przydatna dla Twojego dziecka.

Jakie sg wyniki leczenia Pankreatoblastoma?

Najwazniejszymi czynnikami warunkujgcymi dobry wynik leczenia PBL sg: brak przerzutow odlegtych
(rozsiew) oraz catkowite chirurgiczne usuniecie guza.

Jakie badania naukowe prowadzone sg w Pankreatoblastoma ?

PBL jest bardzo rzadko wystepujgcym nowotworem, co utrudnia badania. Niemniej jednak istniejg
grupy ekspertéw w USA i Europie, ktére promujg badania kliniczne i naukowe w PBL. Odkryto
specyficzne zmian genetyczne, ktére pozwalajg na identyfikacje pacjentéw oraz rodzin narazonych na
ryzyko rozwoju PBL i innych rzadko wystepujgcych nowotwordw.
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Jakie dziatania na rzecz dzieci zPankreatoblastoma prowadzi grupa EXPeRT?

Grupa EXPeRT dziata na rzecz dzieci z PBL na wiele sposobdw:

e Zbiera dane dzieci z PBL z wszystkich krajéw Europy;

e Tworzy wytyczne dotyczace diagnostyki i leczenia PBL w celu optymalizacji szans na wyleczenie
wszystkich dzieci;

e W trudnych przypadkach udziela porad lekrzowi prowadzacemu, zaréwno na poziomie
europejskim, jak i Swiatowym;

e Wspodtpracuje z innymi grupami ekspertéw i badaczy w celu poszerzenia wiedzy na temat PBL.



