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EXPeRT N

Pancreatoblastomul

Ce este pancreatoblastomul?

Pancreatoblastomul (PBL) este un cancer foarte rar care provine din celulele tinere care captusesc
glandele pancreasului. PBL se poate dezvolta in orice parte a pancreasului, dar de obicei este localizat
la nivelul capului pancreatic sau in partea principalda numita corp. Cand PBL creste, poate infiltra
structurile Tnvecinate. Chiar daca este o tumora foarte rara, ramane cea mai frecventa tumora
pancreatica la copii.

Cine se poate inbolnavi de pancreatoblastom si de ce?

Aceasta tumora apare de obicei la copiii sub 10 ani, cu un varf de incidenta la 5 ani. Cauza este
necunoscuta dar unii copii au o boala genetica numita sindrom Beckwith-Wiedemann. PBL se asociaza
rar cu polipoza adenomatoasa familiala (PAF).

Exista riscul ca fratii/surorile sa dezvolte aceeasi tip sau alte tipuri de cancer?

n familiile cu boli genetice specifice mentionate mai sus exist3 risc crescut de aparitie al PBL si al altor
tumori rare. Pacientii cu sindrom Beckwith-Wiedemann sunt predispusi la tumora Wilms (un tip de
cancer de rinichi) si hepatoblastom (un tip de cancer de ficat), in timp ce pacientii cu PAF — sunt
predispusi la cancerul de colon. Investigatiile genetice si consilierea sunt recomandate la copiii cu PBL
si sindroame genetice. La acesti pacienti, alte localizari, cum ar fi rinichii, ficatul si intestinele, trebuie
controlate Th mod regulat.

Care sunt semnele si simptomele tipice ale pancreatoblastomului?

Copiii cu PBL pot prezenta dureri abdominale, varsaturi, scadere in greutate, icter (culoarea galbena a
pielii) si sdngerari intestinale. La unii pacienti se poate simti o masa tumorala dura, la nivelul
abdomenului superior. Aceste simptome sunt observate si in alte boli ale copilariei, astfel incat, in
multe cazuri, diagnosticul de PBL este pus tarziu.

Ce investigatii sunt necesare pentru un copil cu pancreatoblastom?

Cel mai frecvent, primul examen de diagnostic care detecteaza PBL este o ecografie abdominala. Cu
toate acestea, copilul vostru poate necesita teste suplimentare pentru a identifica exact dimensiunea
si localizarea tumorii si daca acesta s-a raspandit Tn alte parti ale corpului. Aceste teste pot include:

e RMN (rezonanta magneticd nucleara) - aceasta metodd foloseste magnetismul pentru a
construi o imagine foarte detaliatd a corpului

e (T (tomografie computerizatd) - aceastd metoda utilizeaza raze X pentru a construi o imagine
tridimensionala a corpului.

Deoarece 70% din PBL produc o proteind numita alfa-fetoproteind (AFP), un nivel ridicat de AFP poate
fi gasit In sangele unui copil cu PBL. Din acest motiv AFP poate fi un marker al acestui cancer la
diagnostic si este utilizat si pentru monitorizarea eficientei tratamentului (ar trebui sa scada odata cu
chimioterapia sau dupa rezectia tumorii). De asemenea, nivelul de lactat dehidrogenaza (LDH) din
sange poate fi crescut - mai ales atunci cand tumora s-a extins la ficat ( metastaze hepatice).
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Exista stadii diferite ale bolii?

Stadializarea PBL se bazeaza pe dimensiunea tumorii (T), afectarea ganglionilor limfatici regionali (N)
si prezenta raspandirii la distanta (metastaze sau M). De asemenea, rezectia completa a tumorii este
un factor important in stadializarea PBL. PBL este de obicei diagnosticat in stadii avansate - cand
tumora pancreatica este mare, extinsa la organele inconjuratoare si/sau la distanta. Cele mai
frecvente localizari ale metastazelor sunt ficatul, plamanii si ganglionii limfatici regionali.

Care este tratamentul pancreatoblastomului?
Interventia chirurgicald

La copiii cu PPB este foarte importanta indepartarea completd a tumorii. Uneori, rezectia completa a
tumorii poate fi efectuatad inca de la diagnostic. Cand tumora este initial dificil de indepartat sau cand
este vorba de o boala metastazata, se efectueaza o biopsie tumorala. Interventia chirurgicala poate fi
facuta mai tarziu, dupa chimioterapie, administrata cu scopul reducerii volumului tumoral.

Chimioterapia

PBL este sensibil la chimioterapie si se pare ca imbunatateste sansele de vindecare pe termen lung.
Protocolul de chimioterapie nu a fost standardizat pana in prezent, dar medicamentele numite
doxorubicina si cisplatina sunt cel mai frecvent utilizate Majoritatea copiilor primesc chimioterapie,
mai ales cand rezectia tumorii nu este posibila de la diagnostic. Numarul de cicluri de chimioterapie
variaza si depinde de stadiul bolii si de gradul rezectiei chirurgicale.

Radioterapia

Rolul radioterapiei ramane controversat si expertii vor discuta in comisii multidisciplinare daca
radioterapia poate fi utila sau nu copilului vostru.

Care sunt rezultatele tratamentului?

Cei mai importanti factori care determina un rezultat bun in PBL este absenta metastazelor (a
raspandirii) si indepartarea completa a tumorii prin interventie chirurgicala.

Care sunt cercetarile care se efectueaza pentru pancreatoblastom?

PBL este o tumora foarte rard, iar acest lucru ingreuneaza cercetarea. Cu toate acestea, exista grupuri
de experti in SUA si Europa care promoveaza cercetarea clinica si stiintifica privind PBL. Au fost gasite
modificari genetice specifice care permit identificarea pacientilor si familiilor cu risc de a se inbolnavi
de PBL si alte tumori rare.

Ce face EXPeRT pentru copiii cu pancreatoblastom?
Grupul EXPeRT lucreaza pentru copiii cu PBL Th moduri diferite:

e Colecteaza date despre copiii cu PBL de la toate tarile Europene.

e Elaboreaza ghiduri de diagnostic si tratament pentru PBL cu scopul de a optimiza sansele de
vindecare pentru toti copiii.

e Ofera sfaturi clinicianului responsabil in cazurile dificile, atat la nivel European, cat si la nivel
mondial.

e Colaboreaza cu alte grupuri de experti si cercetatori pentru a creste nivelul cunostintelor
despre PBL.
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