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Epidemiologia	
  

•  Incidenza:	
  4.3	
  casi/milione	
  bambini/anno	
  
•  2/3	
  in	
  bambini	
  <10aa	
  
•  5%	
  dei	
  tumori	
  pediatrici	
  	
  
•  50%	
  dei	
  sarcomi	
  dei	
  tessu@	
  molli	
  
•  Associazione	
  con	
  anomalie	
  congenite,	
  S.	
  Li	
  
Fraumeni	
  



Patologia	
  

Tumore	
  mesenchimale	
  maligno	
  che	
  origina	
  dal	
  tessuto	
  
muscolare	
  striato	
  immaturo	
  

ISTOLOGIA	
  

Embrionale	
  

Botrioide	
  

A	
  cellule	
  
fusate	
  

Alveolare	
  

Pleomorfo	
  

Indifferenziato	
  



Sedi	
  



FaYori	
  prognos@ci	
  

Sede 

T 

N 

M Gruppo IRS 

Istologia 

Età 



TraYamento	
  

CT	
  

CH	
  RT	
  



Protocollo	
  AIEOP	
  RMS96	
  



Protocollo	
  EpSSG	
  2005-­‐RMS	
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ETA’	
  ALLA	
  RT	
  	
  
Media:	
  80	
  mesi	
  (6aa	
  1/2)	
  
Mediana:	
  66	
  mesi	
  (5aa	
  1/2)	
  
Range:	
  11-­‐219	
  mesi	
  (1-­‐18aa)	
  
	
  

SEDAZIONE	
  PROFONDA	
  
NO:	
  34	
  pz	
  (63%)	
  
SI:	
  20	
  pz	
  (37%)	
  

54	
  traYamen@	
  
(1995-­‐2013)	
  

48	
  pazien@	
  

47	
  EBRT	
  

1	
  BRT	
  

6	
  ritraYamen@	
  

3	
  radicali	
  

3	
  pallia@vi	
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•  F.U.	
  medio:	
  76	
  mesi	
  (6aa/4	
  mesi)	
  
•  F.U.	
  mediano:	
  62	
  mesi	
  (5aa/2	
  mesi)	
  
•  LR:	
  5pz	
  (10%)	
  
•  DR	
  (N):	
  1	
  pz	
  (2%)	
  
•  PD:	
  3	
  pz	
  (6%)	
  
•  VIVI	
  E	
  NED:	
  39	
  pz	
  (81%)	
  
•  DECEDUTI:	
  9	
  pz	
  (19%)	
  

*Studio	
  ancora	
  aperto:	
  da@	
  preliminari	
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•  Valutabili	
  per	
  tossicità	
  a	
  medio	
  e	
  lungo	
  
termine:	
  32	
  pz	
  	
  

•  F.U.	
  medio:	
  81	
  mesi	
  (6aa/9	
  mesi)	
  
•  F.U.	
  mediano:	
  93	
  mesi	
  (7aa/9	
  mesi)	
  
•  (range	
  19-­‐202	
  mesi)	
  



Scala	
  di	
  valutazione	
  della	
  tossicità	
  tardiva	
  

• G0:	
  9	
  pz	
  	
  
• G1:	
  13	
  pz	
  	
  
• G2:	
  10	
  pz	
  	
  
• G3:	
  0	
  pz	
  

GRADO	
   QUALITA’	
  DI	
  VITA	
   TRATTAMENTO	
  
0	
   Immodificata	
   Nessuno	
  

1	
   ImpaYo	
  lieve	
   Nessuno/	
  medico	
  o	
  fisico	
  temporaneo	
  

2	
   ImpaYo	
  moderato	
   Chirurgico/	
  medico	
  o	
  fisico	
  permanente	
  

3	
   ImpaYo	
  rilevante	
   Chirurgico/	
  medico	
  o	
  fisico	
  permanente	
  o	
  non	
  risolu@vo	
  



TOSSICITA’	
  CUTANEA	
  
• 	
  discromia	
  
• 	
  iperpigmentazione	
  
	
  



TOSSICITA’	
  ORL	
  	
  
• 	
  sinusopa@a	
  
• 	
  flogosi	
  otomastoidea	
  	
  
• 	
  ipertrofia	
  turbina@	
  	
  
• 	
  ispessimento	
  mucoso	
  	
  
• 	
  rinorrea	
  	
  
• 	
  occasionale/lieve	
  epistassi	
  	
  
• 	
  carie	
  



TOSSICITA’	
  GASTROENTERICA	
  	
  
• 	
  mucosa	
  colica	
  facilmente	
  sanguinante	
  	
  
• 	
  polipi	
  infiammatori	
  	
  
• 	
  colon	
  irritabile	
  



TOSSICITA’	
  GENITOURINARIA	
  
• 	
  saltuaria	
  lieve	
  incon@nenza	
  	
  
• 	
  lieve	
  ematuria	
  



TOSSICITA’	
  AUXOLOGICA/
ORTOPEDICA	
  
• 	
  ipotrofia	
  muscolare	
  
• 	
  ipostenia	
  
• 	
  minima	
  deviazione	
  rachide	
  	
  
• 	
  limitazione	
  flesso-­‐estensione	
  
• 	
  dismorfismi	
  	
  
• 	
  eterometria	
  ar@	
  	
  
• 	
  asimmetria/ipotrofia	
  mandibolare	
  
con	
  difficoltà	
  mas@catorie	
  



TOSSICITA’	
  ENDOCRINA	
  
• 	
  oligo/amenorrea	
  
• 	
  ipotrofia	
  @roidea	
  



TOSSICITA’	
  SNC	
  E	
  OCULARE	
  	
  
• 	
  cavernomi	
  
• 	
  cataraYa	
  



A.,	
  23	
  aa	
  
RT	
  su	
  pelvi	
  nel	
  2001	
  

F.U.	
  a	
  12	
  aa	
  
NED	
  

M.,	
  15	
  aa	
  
RT	
  su	
  massiccio	
  facciale	
  nel	
  2007	
  

F.U.	
  a	
  6	
  aa	
  
NED	
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TOMOTHERAPY	
  

•  12	
  traYamen@	
  effeYua@	
  
•  7	
  pz	
  valutabili	
  
•  F.U.	
  medio/mediano:	
  32	
  mesi	
  (2aa/8mm)	
  
•  1	
  estremità,	
  4	
  HN,	
  1	
  orbita,	
  1	
  addome	
  
•  G0:	
  1	
  pz	
  
•  G1:	
  6	
  pz	
  
•  G2:	
  0	
  pz	
  
	
  
(discromia	
  cute,	
  sinusopa@a,	
  ipertrofia	
  turbina@,	
  epistassi	
  
occasionale,	
  carie)	
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•  NO	
  correlazione	
  con	
  chirurgia/	
  frazionamento	
  
•  LIEVE	
  correlazione	
  con	
  dose/tecnica/
protocollo/età	
  

•  SI’	
  correlazione	
  con	
  SEDE:	
  minore	
  tox	
  per	
  
addome/pelvi,	
  maggiore	
  per	
  HN/estremità	
  

	
  



EFFICACIA*	
  
•  12%	
  ricadu@	
  
•  81%	
  vivi	
  
•  19%	
  decedu@	
  

	
  

TOSSICITA’	
  TARDIVA	
  
• 28%	
  G0	
  
• 72%	
  G1-­‐2	
  



Grazie per l’attenzione! 


