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Guzy kory nadnerczy
Co to s guzy kory nadnerczy?

Guzy kory nadnerczy sg grupg nowotworéw wywodzacych sie z kory nadnerczy, czyli z komérek ich
zewnetrznej warstwy. Bardzo rzadko wystepuja u dzieci i mtodziezy.

U kogo i dlaczego moze rozwing¢ sie guz kory nadnercza?

U mtodych ludzi wystepujg dwa szczyty zachorowalnosci na guzy kory nadnerczy: pierwszy u dzieci
ponizej 3 roku zycia, drugi podczas okresu dojrzewania. Czesciej chorujg dziewczynki. Przyczyny
rozwoju guzéw kory nadnerczy nie sg znane.

Czy u rodzenstwa dziecka z guzem kory nadnercza istnieje ryzyko rozwoju tego samego lub innego
typu nowotworu?

Guzy kory nadnerczy mogg wystepowac sporadycznie, jednak stosunkowo czesto rozwijajg sie w
przebiegu zespotéw predysponujgcych do rozwoju réznych nowotwordw (m.in zespoét Li- Fraumeni,
zespot MEN1 i zespot Beckwitha-Wiedemanna). Z tego wzgledu u wszystkich pacjentow z guzem kory
nadnercza i ich krewnych zaleca sie wykonanie badan genetycznych.

Czy wszystkie guzy kory nadnerczy s3 takie same?

Guzy kory nadnerczy to réznorodna grupa nowotworéw. Nalezg do nich guzy tagodne (gruczolaki) oraz
ztosliwe (rak kory nadnercza — adrenocortical carcinoma, ACC). Ich objawy kliniczne sg czesto podobne,
jednak ACC s3 zwykle wieksze niz gruczolaki i rosng szybciej, zajmujgc (naciekajac) sgsiednie narzady.
Mogg tez dawac przerzuty, zwykle do ptuc, watroby i kosci. Rozrdznienie pomiedzy gruczolakiem i ACC
jest trudne takze w ocenie patologicznej, poniewaz zazwyczaj ich wyglad pod mikroskopem jest bardzo
podobny. Z tego powodu w diagnostyke guzéw kory nadnerczy czesto zaangazowany jest patolog z
doswiadczeniem w ocenie guzéw nadnerczy lub nawet dwdch konsultantéw. Jak wspomniano
powyzej, wielko$¢ guza oraz obecnos¢ przerzutéw sg czynnikami pomagajgcymi rozréznié gruczolaka
od ACC.

Jakie sg typowe objawy guzéw kory nadnerczy?

Wiekszos¢ (80-90%) guzéw kory nadnerczy wydziela w nadmiarze hormony naturalnie produkowane
przez nadnercza (kortykosterydy, androgeny i aldosteron). Z tego powodu czestymi objawami tych
nowotwordw sg nadcisnienie, wirylizacja (nadmierne owtosienie, przedwczesny rozwéj owtosienia
tonowego), nadwaga, tradzik, okragta ,ksiezycowata” twarz oraz rozstepy na skérze. Jesli te ostatnie
objawy wystepujg w wyniku nadmiernego wydzielania sterydéw, nazywamy je ,,zespotem Cushinga”.
W przypadku guza kory nadnercza, ktory nie wydziela hormondw, jedynym objawem moze byc
wyczuwalny guz w obrebie jamy brzusznej.

Jakie badania sg konieczne aby zdiagnozowa¢ u dziecka guz kory nadnercza?

Wskazane jest wykonanie dwéch grup badan:
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1. Badania laboratoryjne (stezenia hormondéw kory nadnerczy w osoczu krwi i/lub w moczu): jesli sg
podwyzszone, wskazuje to na guza kory nadnercza. Mogga by¢ réwniez przydatne w trakcie i po
leczeniu jako markery pozwalajgce na monitorowanie skutecznosci leczenia i kontrole po jego
zakonczeniu.
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2. Badania obrazowe (USG brzucha oraz badanie TK/MRI): na ich podstawie ocenia sie wielko$¢ guza
oraz zajecie sgsiednich narzaddw i struktur, co pomaga chirurgowi w podjeciu decyzji o sposobie
usunieciu zmiany. Jesli u dziecka rozpoznano ACC, rekomendowane jest takze wykonanie badania
TK ptuc oraz scyntygrafii kosci.

Czy istnieja rézne stadia zaawansowania guzéw kory nadnerczy?

Stadium choroby okresla sie tylko w przypadku ACC. Jest ono okreslane na podstawie wielkosci guza,
zajecia regionalnych weztéw chtonnych (N), obecnosci odlegtych przerzutédw (tzw. rozsiew badz cecha
M) oraz radykalnosci zabiegu operacyjnego wykonanego w momencie rozpoznania (tego, jaka czesc
guza udato sie usungc). Pod uwage jest brane rowniez obnizenie poziomu hormondw kory nadnerczy
po operacji.

Jak wyglada leczenie guzéw kory nadnerczy?

Podstawg leczenia guzéw kory nadnerczy jest catkowite operacyjne usuniecie guza, ktére pozwala na
wyleczenie gruczolaka oraz matego, zlokalizowanego ACC. U pacjentéw z duzymi ACC (réwniez po
catkowitej resekcji), z pozostatosciami guza po operacji oraz u pacjentéw, u ktérych sg obecne
przerzuty zalecana jest dodatkowo chemioterapia i/lub leczenie mitotanem. Aby ustali¢ optymalny
plan leczenia, przypadki dzieci z guzami nadnercza sa zwykle omawiane przez ekspertéw na
wielodyscyplinarnych spotkaniach i konsyliach.

Jakie sg wyniki leczenia guzéw kory nadnerczy?

Catkowite usuniecie gruczolaka kory nadnerczy prowadzi do wyleczenia. Wyniki terapii ACC zalezg od
stadium zaawansowania choroby i od tego, czy guz zostat catkowicie usuniety. Szanse na wyleczenie
sg rozne — niewielkie u dzieci z obecnoscig przerzutéw, znacznie wieksze u dzieci ze zlokalizowanym,
catkowicie usunietym guzem.

Jakie badania naukowe prowadzone sg nad guzami kory nadnerczy u dzieci?

Guzy kory nadnerczy u dzieci wystepujg rzadko. Z tego powodu wiekszos¢ danych naukowych pochodzi
z badan prowadzonych w krajach, w ktérych czestos¢ ich wystepowania jest wieksza (np. z Brazylii),
badz z badan dotyczgcych pacjentdow dorostych. Badania te oceniajg mozliwy zwigzek powstania guzow
kory nadnerczy z czynnikami Srodowiskowymi oraz genetycznymi. Badania molekularne wykazaty, ze
w okoto 50% przypadkéw guzéw nadnerczy u dzieci obecne sg nieprawidtowosci w genie TP53, co
sugeruje, ze nowotwory te sg czescig wystepujgcego rodzinnie zespotu predysponujgcego do rozwoju
nowotworow.

Jakie dziatania dla dzieci z guzami kory nadnerczy prowadzi grupa EXPeRT?
Grupa EXPeRT prowadzi wielokierunkowe dziatania na rzecz dzieci z guzami kory nadnerczy:

e zbierajgc dane dzieci z guzami kory nadnerczy z wszystkich krajéw Europy,
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tworzgc wytyczne dotyczgce rozpoznawania i leczenia guzéw kory nadnerczy, w celu zwiekszenia
szans na wyleczenie dla wszystkich dzieci,

udzielajagc porad lekarzom prowadzacym dzieci ze skomplikowanymi przypadkami guzéw kory
nadnerczy - na poziomie europejskim i Swiatowym,

wspotpracujgc z innymi grupami eksperckimi i naukowymi, aby poszerza¢ wiedze na temat guzéw
kory nadnerczy u dzieci i mtodziezy.
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