Pankreatoblastoma
(Pancreatoblastoma)

Czym jest Pankreatoblastoma?

Pankreatoblastoma (PBL) jest rzadko wystepujacym nowotworem, ktéry wywodzi sie z
niedojrzatych komérek wyscietajacych gruczoty w trzustce. Pankreatoblastoma moze
rozwing¢ sie w dowolnej czesci trzustki, ale zwykle znajduje sie w gtowie lub trzonie
trzustki. Gdy ro$nie, moze naciekac¢ sgsiadujace struktury i narzady. Jest to najczestszy
guz trzustki u dzieci.

U kogo rozwija sie Pankreatoblastoma i dlaczego?

Nowotwor ten wystepuje zwykle u dzieci w wieku ponizej 10 lat, ze szczytem
zachorowan przypadajgcym na 5 lat. Przyczyna jest nieznana, ale niektore dzieci maja
genetycznie uwarunkowang chorobe, zwang zespotem Beckwitha-Wiedemanna.
Rzadziej nowotwor ten zwigzany jest z rodzinng polipowatoScig gruczolakowatg (FAP).

Czy istnieje ryzyko, ze bracia / siostry chorego rozwing ten sam nowotwor lub inne typy
nowotworéw?

W rodzinach, w ktorych wystepuja wymienione powyzej schorzenia genetyczne, istnieje
zwiekszone ryzyko rozwoju PBL oraz niektérych innych rzadkich nowotworéw. 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 pacjentéw niektére narzady, takie
jak nerki, watroba i jelita, powinny by¢ regularnie kontrolowane badaniami
obrazowymi.

Jakie sq typowe objawy Pankreatoblastoma?

Pankreatoblastoma moze objawiac sie bélem brzucha, wymiotami, utratg masy ciata,
zoOttaczka (z6ttym kolorem skory) i krwawieniami z przewodu pokarmowego. U
niektdrych pacjentow mozna wyczuc twardg mase w nadbrzuszu. Objawy te spotyka sie
takze w innych schorzeniach, dlatego w wielu przypadkach rozpoznanie PBL stawiane
jest z opdZnieniem.

Jakie badania sq konieczne u dziecka z Pankreatoblastoma?

Najczesciej pierwszym badaniem diagnostycznym, w ktéorym wykrywa sie obecno$¢ PBL
jest badanie ultrasonograficzne (USG). Jednak dziecko moze wymagac dalszych badan,
aby sprawdzi¢ doktadnie wielkos¢ i lokalizacje nowotworu i czy nie rozprzestrzenit sie
on na inne czesci ciata. Badania te obejmuja:

* MRI (rezonans magnetyczny), ktéry wykorzystuje pole magnetyczne by utworzy¢
bardzo doktadny obraz ciata



e CT (tomografia komputerowa), ktéra wykorzystuje promienie rentgenowskie do
stworzenia tréjwymiarowego obrazu wnetrza ciata.

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
efektéw leczenia (jego poziom powinien sie obniza¢ w trakcie skutecznej chemioterapii
lub po resekcji guza). Réwniez poziom dehydrogenazy mleczanowej (LDH) we krwi
moze by¢ podwyzszony - zwtaszcza wtedy, gdy dziecko ma ogniska przerzutowe w
watrobie.

Czy istniejq rézne stadia choroby?

Oceny zaawansowania PBL dokonuje sie na podstawie wielko$ci guza (T), zajecia
regionalnych weztéw chtonnych (N), oraz obecnosci przerzutéw odlegtych (M). Réwniez
doszczetnos¢ chirurgicznej resekcji nowotworu jest waznym czynnikiem w ocenie
zaawansowania PBL. PBL jest zwykle rozpoznawana w zaawansowanych stadiach - gdy
guz w obrebie trzustki jest duzy, rozprzestrzenia sie do narzadéw sgsiednich i / lub
narzadoéw odlegtych (co nazywane jest przerzutami). Najczestszymi miejscami
przerzutow sa: watroba, ptuca i regionalne wezty chtonne

A co z leczeniem Pankreatoblastoma?
Chirurgia

Catkowite chirurgiczne usuniecie PBL jest bardzo wazne. U niektérych pacjentow
resekcje guza mozna przeprowadzi¢ juz w momencie diagnozy. Gdy choroba jest
poczatkowo zbyt zaawansowana lokalnie lub obecne s3 przerzuty odlegte nowotworu,
wykonywana jest diagnostyczna biopsja guza. Operacja moze by¢ wykonana p6Zniej - po
chemioterapii, ktéra podaje sie w celu zmniejszenia wielko$ci guza.

Chemoterapia

Pankreatoblastoma jest guzem wrazliwym na chemioterapie, co wydaje sie zwiekszac
szanse na dlugotrwate przezycie chorych. Nie okreslono dotad jednoznacznie, jaki
rodzaj chemioterapii jest najskuteczniejszy, ale leki zwane doksorubicyna i cisplatyna sa
najczesciej uzywane. Wiekszo$¢ dzieci otrzymuje chemioterapie, zwtaszcza gdy jedynym
mozliwym zabiegiem w momencie rozpoznania jest biopsja PBL. Liczba cykli
chemioterapii jest rézna i zalezy od stadium nowotworu oraz mozliwoSci catkowitego
usuniecia guza.

Radioterapia

Rola radioterapii w PBL pozostaje kontrowersyjna i w przypadku kazdego pacjenta
wskazania do jej zastosowania dyskutowane sg przez ekspertow z wielu dziedzin.

Jakie sq wyniki leczenia?



Najwazniejszymi czynnikami zapewniajgcymi dobry wynik leczenia PBL s3: brak
przerzutéw oraz mozliwos$¢ catkowitego chirurgicznego usuniecia guza.

Jakie badania prowadzone sq w Pankreatoblastoma?

PBL jest bardzo rzadkim nowotworem, co sprawia, Ze prowadzenie badan naukowych
jest trudne. Niemniej jednak istniejg grupy badawcze w USA i Europie, ktére promujg
badania kliniczne i podstawowe w PBL. Stwierdzenie specyficznych zmian genetycznych
pozwala na identyfikacje pacjentéw oraz rodzin, w ktérych istnieje wyzsze ryzyko
rozwoju PBL i innych rzadkich nowotworéow.

Co robi grupa EXPeRT dla dzieci z Pankreatoblastoma?
Grupa EXPeRT pracuje dla dzieci z PBL na wiele sposobéw:

e Zbieranie danych na temat dzieci z PBL we wszystkich krajach europejskich

e Stworzenie wytycznych dotyczacych diagnostyki i leczenia PBL, majgcych na celu
zoptymalizowanie szans na wyleczenie wszystkich dzieci

e w trudnych przypadkach udzielanie porad lekarzom prowadzacym na poziomie
europejskim i §wiatowym

e Wspoéltpraca z innymi grupami badawczymi w celu poprawy wiedzy na PBL
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