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SEER Surveillance,Epidemiology and Results 



Nel periodo  1998-2002 nelle are 
italiane coperte da registro tumori 
sono stati diagnosticati 2.156 casi, 
per un tasso annuale standardizzato 
per età di 175,4 casi per 1.000.000 
rapporto M/F di 1.3. 
Le categorie più frequenti sono le 
leucemie 31.4%, i tumori del 
sistema nervoso centrale 19.6%, 
linfomi 15.8%.Il 43% delle neoplasie 
si osserva nei primi 5 anni di vita con 
un rischio di 1.17 per 1000 bambini. 
I tassi di incidenza sono più alti nel 
primo anno di vita ( 273.8 casi per 
1.000.000). 



n. Casi /1.000.000 di bambini  





POOL  AIRTUM. 2000-2005. Tassi grezzi per fascia di età. Casi x 1.000.000 anni/persona 

Sede Età Età 
Male and female Male and female 

Rate 95%CI 

tumor tumor 

00-14 years 3,0 2,2 3,9 

15-19 years 2,3 1,3 3,9 

20-44 years 2,1 1,7 2,7 

45-74 years 2,7 2,2 3,2 

75+ 0,9 0,4 1,7 

embryonal tumors 

00-14 years 7,2 6,0 8,5 

15-19 years 3,4 2,2 5,2 

20-44 years 1,7 1,3 2,2 

45-74 years 0,5 0,3 0,8 

75+ 0,0 0,0 0,4 



neuroblastoma 

00-14 years 13,1 13,1 11,5 14,9 

15-19 years 0,8 0,3 1,8 

20-44 years 0,4 0,2 0,6 

45-74 years 0,4 0,2 0,7 

75+ 0,3 0,1 0,1 0,9 

of bone of bone 

00-14 years 3,6 2,8 4,6 

15-19 years 4,2 2,8 2,8 6,1 

20-44 years 1,1 0,8 1,5 

45-74 years 0,3 0,1 0,5 

75+ 0,0 0,0 0,4 

IX-a Rhabdomyosarcomas 

00-14 years 4,9 3,9 6,0 

15-19 years 3,6 2,3 5,4 5,4 

20-44 years 0,9 0,9 0,6 0,6 1,3 

45-74 years 1,6 1,2 2,1 

75+ 2,3 1,5 3,5 

Sede Età 

POOL  AIRTUM. 2000-2005. Tassi grezzi per fascia di età. Casi x 1.000.000 anni/persona 



VI-a Nephroblastoma and other nonepithelial renal 
VI-a Nephroblastoma and other nonepithelial renal tumors  

00-14 years 8,1 6,8 9,5 

15-19 years 0,0 0,0 0,6 

20-44 years 0,1 0,0 0,3 

45-74 years 0,4 0,2 0,7 

75+ 0,1 0,0 0,6 

III-b Astrocytomas  

00-14 years 7,0 5,9 8,3 

15-19 years 6,4 4,6 8,7 

20-44 years 15,2 14,0 16,5 

45-74 years 81,9 79,1 84,8 

75+ 45,4 41,3 49,8 

Sede Età 

POOL  AIRTUM. 2000-2005. Tassi grezzi per fascia di età. Casi x 1.000.000 anni/persona 





TUMORI CEREBRALI 

Medulloblastoma 

Ependimoma 

Astrocitoma pilocitico  

TUMORI DEL SISTEMA SIMPATICO 

Neuroblastoma 

TUMORI RENALI 

Tumore di Wilms 

TUMORI OSSEI 

Tumore di Ewing 

TUMORI DEI TESSUTI MOLLI 

Rabdomiosarcoma 



TUMORI CEREBRALI 

�  EMBRYONAL	  TUMORS	  

�  EPENDYMAL	  TUMORS	  
	  

�  ASTROCYTIC	  TUMORS	  	  

MEDULLOBLASTOMA	  

CSN	  PRIMITIVE	  NEUROECTODERMAL	  	  TUMOR	  (PNET)	  

ATYPICAL	  TERATOIDE	  

Ependymoma	  

Anaplas6c	  ependymoma	  



SEER Surveillance, Epidemiology and Results 1975-1988 

ASTRO 4 

PNET/ MEDULLO 



TUMORI CEREBRALI 

�  EMBRYONAL	  TUMORS	  

�  EPENDYMAL	  TUMORS	  
	  

�  ASTROCYTIC	  TUMORS	  	  

MEDULLOBLASTOMA	  

CSN	  PRIMITIVE	  NEUROECTODERMAL	  	  TUMOR	  (PNET)	  

ATYPICAL	  TERATOIDE	  



MEDULLOBLASTOMA 



PNET IV PNET 4 

RISCHIO  standard 

 (dal 2001 al 2006) 

        

Dott.M.Massimino 



PNET 4 

RISCHIO  standard 

 (dal 2001 al 2006) 

        

Dott.M.Massimino 



HART: 

Dose craniospinale: 

39 Gy/1.3 Gy/2 fx die per pz     >10 
aa 

31.2 Gy/1.3 Gy/2 fx  die per pz < 
10aa 

Fossa posteriore :21 Gy/1,5 Gy/2 
fx/ die + boost in caso di residuo 
9 Gy/ 2fx/die 

63%  



INFANT 
Aged <1  % 

CHILDREN 
Aged >1-9   % 

ADOLESCENT 
Aged 10-19           % 

ADULT 
Aged >20     
 
 %  

Tumor location 
Supratentorial 
Infratentorial 
other 

 
12 
65 
22 

 
12 
77 
11 

 
11 
77 
12 

 
12 
78 
10 

Hystology 
Medulloblastoma 
PENT 

 
61 
39 

 
73 
27 

 
76 
24 

 
75 
25 

Radiation 
None 
Radiation 

 
82 
24 

 
26 
74 

 
13 
87 

 
19 
81 

Surgery 
No surgery 
Yes surgery 

 
16 
84 

 
6 
94 

 
10 
90 

 
9 
91 

SEER data base 2774 pts       2037 medulloblastomas    737 PNET 

                                                2033 (Aged 0-19 )              741 Adult 

In press 



In press 

Adult 
Infant Infant 

Adult 

Children 
Children 



Dallo studio dell’hazards rate emerge che tra bambini e adulti il rischio di morire 
è uguale fino al 4 anno. 

Dopo il 5 anno per gli adulti il rischio aumenta in modo significativo. 

Esame degli Hazards  rate per fasce di età: N.even6	  /	  somma	  dei	  follow-‐up	  



OS 

DFS 

78% 5 years 

30% 10 years 

1989-2005 

25 pts/ Montreal-Canada 



1973-2004        13 French centers/ 253 adults 

Total surgery 187 pts 

RT  232 pts 

CTadiuvant 143 



RT < 29Gy+ CT 

RT > 29Gy 

I pazien'	  a	  rischio	  standard	  possono	  essere	  tra0a'	  
con	  basse	  dosi	  di	  craniospinale	  +CT	  



Differenze tra bambini / adulti 

1.  Sede linea mediana / lobo cerebellare 

2.  MB classico/ desmoplastico (50/70 %)  

3.  Frequenza di M+ all’esordio 25%/ 13% 

4.  Meno incidenza di REC/ maggiore incidenza di REC dopo lungo 
follow-up 

5.  variazioni genetiche 



                                                Pediatric	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  Adult	  
	  
	  
MYC	  amplificato	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  prognosi	  peggiore	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  raro	  	  
	  
CDK6	  amplificato	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  esclusivo	  	  
	  
Delezione	  	  cromos	  6	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  Buona	  prog.	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  Indifferente	  
	  
A@vazione	  β	  catenine	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  Buona	  prog	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  Indifferente	  
	  
10q-‐17q	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  prognosi	  peggiore 





TUMORI CEREBRALI 

	  

	  
�  EPENDYMAL	  TUMORS	  
	  

�  ASTROCYTIC	  TUMORS	  	  

Ependymoma	  

Anaplas6c	  ependymoma	  



Risultati dopo CH+RT 



N.Pazienti 153 

CH+ RT  dose totale 5940 cGy 

107/153 pz sottoposti a RT subito 
dopo la CH 

Controllo locale: 88.7% 

EFS : 76.9% 

OS : 85% 



Ependymoma Outome Project   and Collaborative Ependymoma Research 
network              118 patients 

Tumor	  loca'on	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  Surgery	  	  	  	  	  	  	  	  	  
Brain	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  52(44%)	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  Biopsy	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  7	  

Spine	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  60(51%)	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  Par'al	  resec'on	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  32	  
Braine	  and	  spine	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  6(5%)	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  Gross	  total	  resec'on	  	  	  	  	  	  	  	  	  72	  	  	  	  

	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  No	  surgey	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  2	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  

Tumor	  type	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  Addi'onal	  Treatment	  aUer	  Surgery	  

Ependimoma	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  69(59%)	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  Radia'on	  therapy	  	  	  	  30	  (25%)	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  
Anaplas'c	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  14(12%)	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  Ct+RT	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  15(13%)	  

Myxipapillary	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  16(14%)	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  None	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  64(54%)	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  

In press 



Ependymoma Outome Project   and Collaborative Ependymoma Research 
network              118 patients 

In press 



Tumor	  loca'on	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  Surgery	  	  	  	  	  	  	  	  	  
Brain	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  40	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  Gross	  total	  resec'on	  	  	  	  	  	  78	  (63%)	  	  

Spine	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  80	  
	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  

	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  

Tumor	  type	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  Addi'onal	  Treatment	  aUer	  Surgery	  

Grade	  II	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  112(91%)	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  Radia5on	  therapy	  	  	  	  	  	  	  	  	  60(49%)	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  
Grade	  III	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  11(9%)	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  Chemiotherapy	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  16(13%)	  

REC	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  	  15	  

	  



Spine 

Brain 

Grade II 

Grade III 



Protocollo AIEOP Ependimoma in uso 

CHIRURGIA 

CH RADICALE 

CH  non 
RADICALE 

RT 

CT VEC 

II CH 

RT +/- CT  

RT 

RT IF  dose su volumi iniziale 59.4/1.8 Gy/ 

RT Boost con tecniche speciali 8 Gy /2 fx( in residuo di malattia) 

CT VEC 

PROGRESSIONE 

RISPOSTA O SD 



TUMORI CEREBRALI 

�  EMBRYONAL	  TUMORS	  

�  EPENDYMAL	  TUMORS	  
	  
�  ASTROCYTIC	  TUMORS	  	  

Pilocytic 

Diffuse astrocytoma 

Anaplastic  

Glioblastoma 

Gliomatosis cerebri 





OS 

EFS 



Differenze pediatrici/adulti 

1.  Sede   vie ottiche, tronco cerebrale/aree sopratentoriali   

2.   no associazione con Neurofibromatosis type I ( NF I ) , Tuberous 
Sclerosis, Li-Fraumeni-syndrome 

3.   < rischio di evoluzione in alto grado/ > rischio di evoluzione in alto 
grado    

OS PFS 

Only	  Surgery	  



SIOP – LGG  2004 
Cooperative multicenter Study for Children 
and Adolescents with Low Grade Glioma 
 

CHIRURGIA                 no residuo                                      Follow-up 

                                      si residuo    

                                                                                 >8 anni      RT                                                                   
Progressione/sintomatico              Chirurgia  

                                                                                 < 8 anni     CT  

NO progressione/sintomatico                                          Follow-up 

 

Recidiva                                       Chirurgia                                                                 

                                               

PROTOCOLLO  APERTO  



RABDOMIOSARCOMA 

Embryonal-botryiod 

Embrionale- spindle cell 

Embrional-not othewise specfied 

Alveolar-classic 

Alveolar-solid varient 

Mixed alveolar/ embryonal 



Rabdomiosarcoma	  







Hazard Ratio=H rate A/ H rate B  Children/Adults  



fa?ori	  prognos5ci	  sfavorevoli	  più	  eviden5	  negli	  adolescen5-‐
giovani	  adul5:	  

1.  Sedi	  sfavorevoli	  
2.  Gruppo	  di	  rischio	  	  

3.  Variante	  istologica	  	  
Per	  gli	  autori	  i	  scarsi	  risulta5	  sono	  da	  imputare	  a:	  ritardo	  della	  

diagnosi,	  poco	  aderenza	  a	  protocolli	  clinici	  pediatrici.	  



PROTOCOLLI  APERTI  

EpSSG RMS 2005  

EpSSG NRMS 2005  
European paediatric soft tissue sarcoma study  group: 
  
 1. AIEOP 
 2.CWS 
 3. SIOP 
 

 RMS  2005 886 arruolati 
156 centri  / 24 in Italia 
 NRMS 2005 551 arruolati 
Sarcoma sinoviale il più rappresentato 
Criticità: scarsa collaborazione con gli oncologi degli adulti,assenza di 
studi biologici, molto simile con altri studi americani 
  

Age ≤21 years 



RABDOMIOSARCOMA  
DELL’ADULTO 

Studio osservazionale prospettico 

Coordinatori:  
Rossella Bertulli 

Oncologia Medica, Fondazione IRCCS Istituto Nazionale Tumori Milano 
Andrea Ferrari 

Oncologia Pediatrica, Fondazione IRCCS Istituto Nazionale Tumori Milano  

Italian	  Sarcoma	  Group	  (ISG)	  e	  Rete	  Tumori	  Rari	  (RTR)	  propongono,	  in	  collaborazione	  
con	  Associazione	  Italiana	  Ematologia	  Oncologia	  Pediatrica	  (AIEOP),	  uno	  studio	  
osservazionale	  per	  il	  paziente	  adulto	  con	  rabdomiosarcoma	  embrionale	  e	  alveolare.	  
Lo	  studio	  si	  prefigge	  la	  registrazione	  dei	  casi	  di	  età	  maggiore	  di	  18	  anni,	  
indipendentemente	  dal	  tra?amento	  seguito	  dal	  paziente,	  allo	  scopo	  di	  studiarne	  
storia	  clinica	  e	  prognosi	  	  

Lo	  studio	  prevede	  una	  registrazione	  prospeVca	  dei	  casi.	  	  
E’	  prevista	  la	  centralizzazione	  della	  revisione	  patologica	  presso	  l’Anatomia	  Patologica	  

dell’Ospedale	  Civile	  di	  Treviso.	  



RABDOMIOSARCOMA  
DELL’ADULTO 

Studio osservazionale prospettico 
Coordinatori:  

Rossella Bertulli 
Oncologia Medica, Fondazione IRCCS Istituto Nazionale Tumori Milano 

Andrea Ferrari 
Oncologia Pediatrica, Fondazione IRCCS Istituto Nazionale Tumori Milano  

Inizio reclutamento 11-2011 

1.	  Stadi	  azione	  u5lizzata	  per	  il	  rabdomiosarcoma	  pediatrico	  
2.	  Stra5ficazione	  in	  gruppi	  di	  rischio	  dei	  pazien5	  affeV	  da	  
rabdomiosarcoma	  non-‐metasta5co	  in	  accordo	  allo	  studio	  

European	  pediatric	  SoX	  Tissue	  Sarcoma	  Study	  Group	  (EpSSG	  
RMS	  2005)	  

3.	  Possibile	  schema	  terapeu5co	  per	  i	  pazien5	  adul5	  con	  
rabdomiosarcoma	  localizzato	  	  

4.	  Rabdomiosarcoma	  metasta5co	  
5.	  Rabdomiosarcoma	  recidivato	  



NEUROBLASTOMA 

Neuroblastoma	  

Ganglioneuroblastoma	  

Ganglioneuroma	  









HR=T/C 0.78 HR=T/C 0.74 



 Memorial	  Sloan-‐Ke?ering	  Experience	  with	  high-‐dose	  chemotharapy	  



Incidenza0.2-0.3 /milione/ anno 

Stadio International Neuroblastoma Staging System( INSS):  
avanzato 

Grado isto-patologico secondo i criteri di Shamada System : 
sfavorevole( indice mitotico,grado di differenziazione,età,stroma) 

MYCN amplificato :raro 

Delezione 1p-1q :      ---------------- 

Dosaggio delle catecolamine urinarie: basso  

Dosaggio delle LDH: basso 

Andamento clinico: indolente 

 

NEUROBLASTOMA 
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MGT 
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CH+RT 

ACIDO 13-cis 
RETINOICO 
+ch 14.18 
+/- IL2 

INFUSIONE 

CT COJEC 



PROTOCOLLI  APERTI  



SARCOMA DI EWING 

It	  is	  recognized	  that	  ES	  is	  part	  of	  a	  family	  called	  the	  Ewing’s	  
sarcoma	  family	  of	  tumors	  (ESFT),	  which	  also	  includes	  
peripheral	  primi<ve	  neuroectodermal	  tumor	  (PNET),	  
extraosseous	  Ewing’s	  sarcoma	  (EES	  ),	  
and	  Askin’s	  tumor	  (ES	  of	  the	  chest	  wall).	  These	  	  	  tumors	  
characterized	  by	  the	  presence	  of	  undifferen6ated	  small	  round	  
cells	  with	  scant	  cytoplasm	  at	  histology.	  	  Up	  to	  95%	  of	  
affected	  pa6ents	  have	  a	  characteris6c	  t(11;22)(q24;q12)	  or	  
t(21;22)	  (q22;q12)	  chromosomal	  transloca6on.	  	  
	  



Dati AIEOP dal 1982 al 2010 

Tumori ossei N.1568 N.pazienti % 

Sarcoma di Ewing 815 52 

Osteosarcoma 635 40.5 

PNET osseo 51 3.3 

Tumore di Aski 34 2.2 

Tumori Maligni ossei 19 1.9 

Tumori ossei 14 0.9 







GR/PR + HDCT 

PR no  HDCT 

PD 

Incerto valore del fattore età 
I diversi risultati possono essere dovuti : 
Maggiore volume 
Siti anatomici sfavorevoli 
Scarsa aderenza a protocolli clinici 



By  Dott.R.Lucksch 



PROTOCOLLI  APERTI -AIEOP 

Età di arruolamento ≤ 40 aa 



In	  via	  di	  a@vazione	  ISG/OS2	  con	  studio	  per	  il	  
P-‐glycoprotein	  (Pgp)	  feno'po	  del	  gene	  MDR1	  	  
come	  fa0ore	  predi@vo	  alla	  chemioresistenza.	  
Saranno	  inclusi	  	  sarcomi	  ossei	  delle	  estremità.	  	  
Centro	  coordinatore	  Bologna	  Is'tuto	  Rizzoli	  



TUMORE DI WILMS 

 
Il TW nel 75% dei casi insorge prima dei 5 anni d'età, con 

un'incidenza annua di 7 casi/milione. Nel 5% dei bambini può 
essere bilaterale.  

Malformazioni congenite isolate (quali emipertrofia, aniridia, 
anomalie genito-urinarie) o raggruppabili in sindromi definite 

(Beckwith-Wiedeman, Denys-Drash, WAGR) possono associarsi al 
nefroblastoma.  

Mutazioni del gene oncosoppressore WT1, situato sul braccio 
corto del cromosoma 11 (11p13), sono presenti nel 10% dei casi 

testati.  
Incidenza negli adulti nel 0.3/milione 

 
 



SEER data base  1973-2007    2342 pts       2190 pediatric   152 adult 

Pediatric	  group(2190)	  %	   Adult	  group(152)	  	  %	  

M+	   23.3	   15.8	  

Stage	  regional	   28.4	   13.2	  

Stage	  localized	   44.7	   62.5	  

Radia'on	  
treatment	  

44.4	   24.3	  

No	  lymph	  node	  
samplyng	  

16.2	   57.9	  

 

 



OS	   DFS	  

Adult	  
Adult	  



SIOP 93-01 protocol / Pediatric Oncology And Hemalogy study    30 adult patients 



PROTOCOLLI  APERTI  

CHIRURGIA 

TW	  STADIO	  I	  
	  
	  
TW	  STADIO	  I,	  ±	  ANAPLASIA	  DIFFUSA	  
	  
TW	  STADIO	  II,	  SENZA	  ANAPLASIA	  DIFFUSA	  	  
	  
TW	  STADIO	  III,	  SENZA	  ANAPLASIA	  DIFFUSA	  
	  
TW	  STADIO	  II-‐III	  CON	  ANAPLASIA	  DIFFUSA	  
	  
	  TW	  STADIO	  IV	  
	  
TW	  STADIO	  V	  
	  
 
 
 

 

CT	  +/-‐RT	  

NO	  CH	  	  solo	  CT+RT	  

NO	  CT+RT	  

Età di arruolamento ≤ 18 aa 



By Dott.Spreafico 











Survival	  of	  adolescents	  treated	  with	  MRC	  ALL97	  paediatric	  trial	  or	  
UKALLXII/E2993	  adult	  trial	  

Paediatric	  trial	  

Adult	  trial	  



The	  higher	  survival	  of	  adolescents	   treated	  on	  paediatric	   trials	  could	  be	  
due	  to	  many	  factors,	  including	  	  
	  differing	  protocol	  design	  
	  drugs	  administered	  
	  use	  of	  HSCT	  	  
	  compliance	  with	  treatment	  
	  suppor5ve	  care	  	  

At	  diagnosis	  adolescents	  should	  be	  referred	  to	  research	  treatment	  
teams,	  with	  experience	  in	  the	  management	  of	  paediatric	  ALL,	  and	  
should	  be	  enrolled	  on	  interna5onal	  collabora5on	  studies. 	  

Giorgio	  Dini	  	  
Director	  

Department	  of	  Paediatric	  Haematology	  and	  Oncology	  
G.	  Gaslini	  Ins'tute,	  Genova	  



Diversa	  biologia	  

Diversa	  suddivisione	  in	  fasce	  di	  rischio	  

Non	  aderenza	  a	  protocolli	  clinici	  dedica'	  

Scarsa	  competenza	  per	  la	  specificità	  della	  neoplasia	  

Scarsa	  casis'ca	  



Number	  of	  adolescents	  with	  
cancer	  (15-‐19)	  diagnosed	  
between	  1989	  and	  2006	  and	  
registered	  in	  the	  AIEOP	  Model	  
1.01	  database	  versus	  number	  of	  
cases	  in	  Italy	  (AIRTUM	  )	  



Percentages	  of	  
cases	  enrolled	  in	  
AIEOP	  clinical	  
trials	  



Clinical trials are an important treatment option for cancer patients of all 
ages since they provide the most up-to-date treatments. Currently, only 
about 2 percent of patients 20 to 39 years old are treated in clinical 
trials, compared with more than 60 percent of children under the age of 
15. Survival rates for pediatric cancer have increased dramatically in 
the last few decades. Participation of more adolescents and young 
adults in clinical trials will help improve treatment, survival, and 
understanding of the types of cancers that occur in patients in this age 
group  



Grazie dell’attenzione 



Problematiche della diversa risposta clinica nei giovani adulti 
in tutti i tipi di tumori 



15-19 : leukaemias, lymphomas,, sarcomas, brain tumors 

20-29: lymphomas, melanoma, thyroid, testicular cancer ,  

30-39 breast, colorectal 

 

 





	  
	  
	  
	  
MEDULLOBLASTOMA	  
 
EPENDIMOMA	  
	  
ASTROCITOMA	  PILOCITICO	  
 
GERMINOMA	  
 
 
PENT	  SNC	  
 
NEUROBLASTOMA	  
 
RABDOMIOSARCOMA	  
 
EWING	  
 
	  
WILMS 

Età	  pediatrica(	  incidenza	  per	  
milione) 
	  
	  
9.6	  /1.000.000	  
 
4.3/1.000.000	  (1-‐20	  aa)	  
	  
	  
	  
	  
	  
	  
	  
	  
	  
	  
3/1.000.000	  
	  
6/1.000.000	  
	  
	  
7/1.000.000	  
 

Età	  	  adulta	  (	  incidenza	  per	  
milione) 
	  
	  
0.54/1.000.000	  
 
	  
	  
	  
	  
	  
	  
 
0.2/1.000.000	  (30-‐39	  aa)	  
	  
0.3/1.000.000	  
	  
1/1.000.000	  
	  
0.2/1.000.000	  (	  300	  casi	  
pubblica')	  
	  
0.3/1.000.000	  





Int.J Radiat Oncol Biol Phys 74(4):1006-1011,2009 

OS 
PFS 

CCG 9931 ALTO 
RISCHIO 

124 pz. 

68% completavano 
lo schema 

PFS  a 5 aa 43% 

OS   a 5 aa  54% 

 





Epithelial malignancies  
Breast,Lynphomas, 

melanoma, 
femal genital tract , 

Embryonal tumor,  
small round-cell   

Crest neural   

0-14                                   15-39                                    >40 

pediatric              adolescent and young adults            adults           
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Hodgkin 

Survival (%) 
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National Wilms Tumor Studies (NWTS) 4-5 protocol              23 adult patients 

OS	   DSS	  





N.Pazienti  66  

            residuo              CT+RT 

CH 

            no residuo          RT 

RT  1.1Gy/64 fx/70.4 Gy/2 fx die 





Problematiche della diversa risposta clinica nei giovani adulti 
in tutti i tipi di tumori 

 

 

1.  Scarsa esperienza clinica 

2.  Diversa farmacocinetica  

3.  Assenza di inserimento in protocolli clinici 

4.  Maggiore incidenza di family cancer syndromes 

5.  Assenza di una  Classificazione internazionale 
dedicata(ICCC,ICD) 



Raccomandazioni:	  

Consulta	  un	  collega	  pediatrico	  esperto	  sul	  tumore	  di	  Wilms	  

Fai	  rivedere	  i	  vetrini	  ad	  un	  patologo	  esperto	  	  

Non	  ritardare	  la	  CT	  

La	  RT	  deve	  essere	  iniziata	  dopo	  e	  non	  oltre	  14	  giorni	  dalla	  
nefrectomia	  

A?ento	  alla	  tossicità	  da	  Vincris5na	  

Registra	  il	  paziente	  nel	  data	  base	  	  dei	  tumori	  pediatrici	  
nazionale	  



The	  outcome	  of	  adolescents	  managed	  with	  either	  paediatric	  or	  adult	  coopera5ve	  
protocols	  has	  been	  compared	  in	  several	  studies.	  	  
The	  CR	   rate	   and	   EFS	  obtained	  with	  paediatric	   protocols	   are	   significantly	   higher	  
and	  less	  toxic	  as	  compared	  to	  adult	  trials.	  

EFS	  of	  ALL	  by	  years	  

LLA 



Central Brain Tumor Registry of the USA 1997-2001 



Età di arruolamento ≤ 40 aa 

CH+RT 



36 pz arruolati 

Età di arruolamento ≤ 40 aa 


