Stromalni tumori spolnog tracka (SCSTs)

(Sex Cord Stromal Tumors)

Sto su stromalni tumori spolnog tracka (SCSTs)?

SCSTs su rijetki tumori koji mogu nastati u testisu ili jajniku iz potpornih stanica (stromalne

stanice). Ove stanice inace luce hormone, estrogen i/ili testosteron.
Tko obolijeva od SCSTs i zasto?

SCSTs se mogu razviti kod djece svih dobnih skupina. Ve¢ina SCSTs testisa nastaje ubrzo
nakon rodenja ili tijekom prve godine Zivota. SCSTs se pojavljuju rijetko kod adolescenata.
Uzrok nastanka nije jasan. Nasuprot tome, SCSTs jajnika se mogu pojaviti u bilo kojoj dobi.
Tumori Sertoli-Leydigovih stanica su zasebna grupa tumora koja je naj¢eS¢a u drugom ili
trecem desetljecu Zivota i moZe biti udruZena s drugim tumorima kod iste bolesnice ili
njezine obitelji. Osim toga, ove bolesnice mogu imati poremecaje $titne Zlijezde. Cesto su
prisutne specificne mutacije DICER1 gena. LijeCnik vaSeg djeteta ¢e vas informirati o potrebi

genetskog testiranja. SCSTs su rijetko udruZeni s Peutz Jeghersovim sindromom.
Postoji li za bracu/sestre rizik obolijevanja od SCSTs ili drugih vrsta tumora?

Ako vase dijete ima tumor Sertoli-Leydigovih stanica, moguce je da ima mutaciju DICER1

gena. Stoga treba razmotriti genetsko testiranje ostalih ¢lanova obitelji.
Da li su svi SCSTs jednaki?

SCSTs mogu biti vrlo razliciti, kako u klinickoj prezentaciji tako i histoloSki (pod
mikroskopom). Ovo odraZava podrijetlo tumora iz razlicitih vrsta stanica u testisu i jajniku.
Postoji desetak razliCitih histoloSkih podtipova. Najvazniji podtipovi su tumori granuloza,
Sertoli ili Leydigovih stanica, ili kombinacije dvije ili tri vrste stanica, sa ili bez stromalnih

stanica.
Koji su karakteristi¢ni simptomi i znaci SCSTs?

Klinicki simptomi variraju ovisno o spolu. Djecaci s testikularnim SCSTs se najCeSce
prezentiraju povecanjem testisa. Kod djevojCica su tumori Cesto znatno veci. Klinicki

simptomi ukljucuju nelagodu ili bol u trbuhu. Kod nekih djevojCica se zapaZa povecanje



trbuha. Obzirom da ovi tumori mogu luciti hormone, djevoj¢ice mogu imati znakove
preuranjenog puberteta kao rast dojki, stidnu dlakavost i ¢ak vaginalno krvarenje. Ako se
tumori pojave u pubertetu, mogu biti prisutne akne, prekomjerna dlakavost i izostanak

menstruacije.
Koje su pretrage potrebne kod djeteta sa SCSTs?

Vecina SCSTs se dijagnosticira ultrazvu¢nim pregledom. Nakon postavljanja dijagnoze vase
dijete Ce trebati dodatne pretrage kojima se odreduje to¢na velicina i lokalizacija tumora, te

eventualna proSirenost u druge dijelove tijela. Ove pretrage ukljucuju:
¢ MR (magnetska rezonancija) - koristi magnetsko polje za detaljan prikaz tijela

e uzorkovanje krvi za odredivanje hormona i tumorskih biljega poput alfa-fetoproteina

(AFP) i inhibina
Postoje li razliciti stadiji bolesti?

SCSTs su ve¢inom ograniceni na jajnik ili testis. Kod tumora jajnika moZe do¢i do rasapa
tumora u trbusnu Supljinu uslijed rupture, ili do Sirenja u limfne ¢vorove ili jetru. U svih

SCSTs su rijetke udaljene metastaze.
Kako se lijece SCSTs?

Kod testikularnih SCSTs je naj¢eS¢e potrebno samo kirurSsko odstranjenje tumora i
zahvacenog testisa. Kod tumora jajnika, kompletno kirursko odstranjenje tumora i jajnika je
takoder prvi i najvazniji terapijski pristup. Ve¢ina bolesnica ne treba dodatnu terapiju.
Medutim, budué¢i da tumor moze biti proSiren u 25% slucajeva, neke bolesnice trebaju
kemoterapiju radi sprjecavanja recidiva. Odluka o primjeni kemoterapije ovisi o stadiju i

vrsti tumora.
Kakvi su rezultati lijecenja?

Prognoza SCSTs testisa je izvrsna. Tumori jajnika takoder imaju dobru prognozu. Medutim,

prognoza ovisi o opseznosti kirurSkog odstranjenja tumora, poCetnom stadiju i vrsti tumora.
Koja se istraZivanja provode za SCSTs?

Centralno prikupljanje klinickih podataka te nacionalne i medunarodne analize bolesnika sa



SCSTs su omogucdili strategiju lijeCenja prilagodenog grupama rizika ¢ime je poboljSana
prognoza. Mogu se identificirati bolesnici visokog rizika, a bolesnici niskog rizika poStedjeti
nepotrebne kemoterapije. Nadalje, kombinacijom klinickih i genetickih istrazZivanja dobiven
je uvid u podleZece uzroke pojedinih vrsta SCSTs. Ove informacije su vazne za dijagnosti¢ku

obradu te pracenje bolesnika i njihovih obitelji.

Sto &ini EXPeRT za djecu sa SCSTs?

Glavni ciljevi EXPeRT grupe za pedijatrijske bolesnike sa SCSTs ukljucuju:
- prikupljanje podataka o bolesnicima iz svih europskih zemalja

- razvoj i distribuciju dijagnostickih i terapijskih preporuka

- savjetovanje terapijskih centara

- uspostavu mreZe suradnje s drugim medunarodnim stru¢njacima

- potporu genetickim/bioloSkim projektima
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