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8 czerwca - Swiatowy Dzien Guza Mézgu

Swiatowy Dzieh Guza M6zgu zainicjowany zostat w 2000 roku przez Niemieckie Stowarzyszenie Guza
Mézgu (Deutsche Hirntumorhilfe) w celu uswiadomienia ludziom na catym Swiecie z czym zmagajg sie
chorzy oraz jak mozna im pomdc w procesie leczenia.

Przyczyny powstawania zosliwych nowotworéow mdzgu pozostajg nieznane. Brakuje przekonujgcych
dowoddéw na wptyw réznych karcynogendéw na powstawanie guzoéw mdzgu. Jedynym czynnikiem o
potwierdzonym i udowodnionym znaczeniu w etiologii pierwotnych nowotworédw ztosliwych
osrodkowego ukfadu nerwowego (OUN) jest promieniowanie jonizujgce. Do prawdopodobnych, ale nie
udowodnionych czynnikdw etiologicznych i przyczyn powstawania guzéw moézgu zaliczane sg
pestycydy, herbicydy, substancje petrochemiczne, nitrozoaminy, chlorek poliwinylu, pole
elektromagnetyczne, przebyte urazy mdzgu, wirus Epstein-Barr. Czestsze wystepowanie nowotwordw
osrodkowego uktadu nerwowego wystepuje u pracownikdw przemystu gumowego, elektrycznego i u
rolnikdw. Stwierdzono wzrastajgcg czestos¢ wystepowania pierwotnych chtoniakéw mézgu u chorych z
zakazeniem HIV. Nowotwory OUN mogg wystepowa¢ w uwarunkowanych genetycznie zespotach
chorobowych - neurofibromatosis typ 1 i 2, choroba Hippla-Lindaua, stwrdnienie guzowe,
retinobstoma, zesp6 LiOFraumeni i zesp6t Gardnera.

Patomorfologiczna klasyfikacja guzow mdzgu podlega statej aktualizacji i wcigz budzi kontrowersje.
Klasyfikacja WHO zostata oparta na aspektach morfologicznych, stopniu ztosliwosci oraz elementach
patologii molekularnej i jest nadal modyfikowana.

Wedtug Krajowego Rejestru Nowotwordw co roku diagnozuje sie okoto 2800 nowych ztosliwych
przypadkéw guza, a okoto 2300 chorych umiera. Prawdopodobienstwo zachorowania wzrasta wraz z
wiekiem i najczesciej dotyka pacjentdw miedzy 50 a 64 rokiem zycia. Mimo to ponad 15% chorych to
osoby ponizej 19 roku zycia. Srednia wieku w chwili ustalenia rozpoznania nowotworu mézgu wynosi 7
lat i 10 miesiecy. 24% stanowig dzieci ponizej 3 roku zycia, 33% powyzej 10 roku zycia i 43% dzieci
pomiedzy 3 a 10 rokiem zycia. Chtopcy chorujg nieznacznie czesciej w stosunku do dziewczynek -
1,2:1.

Guzy mdzgu i nowotwory uktadu nerwowego u dzieci stanowig okoto 25% wszystkich nowotwordw u
dzieci i zajmujg drugie miejsce pod wzgledem wystepowania po biataczkach.

Objawy nowotworéw mozgu u dzieci sg zazwyczaj podobne, najczestsze to: bdle glowy, pojawiajgce
sie rano i przechodzace w ciggu dnia, wymioty, ostabienie, problemy z widzeniem, utrata kontroli nad
kohczynami, zawroty gtowy, problemy z mdéwieniem, problemy z zachowaniem réwnowagi, ataki
padaczkowe, problemy z pamiecig i zmiany w zachowaniu.

Agencja Badan Medycznych finansuje projekty, ktére skupiajg sie na ocenie bezpieczenstwa



i skutecznosci nowych produktéw leczniczych oraz terapii spersonalizowanej, dostosowanej do profilu
molekularnego nowotworu.

Jednym z takich projektdw jest badanie: Zastosowanie terapii celowanej u dzieci od 3 do 18 roku Zycia
Z rozpoznaniem rozlanego naciekajgcego glejaka mostu (diffuse intrinsic pontine glioma-DIPG) w
oparciu o wyniki badan genetycznych - DIPGen (Nr Projektu: 2020/ABM/01/00040) realizowane przez
Instytut "Pomnik - Centrum Zdrowia Dziecka w konsorcjum z nastepujgcymi organizacjami:

= GArnoslaskie Centrum Zdrowia Dziecka im. Sw. Jana Pawta I Samodzielny Publiczny Szpital
Kliniczny nr 6 Slaskiego Uniwersytetu Medycznego w Katowicach

= \Varszawski Uniwersytet Medyczny

= Fundacja Glioma - Center im. Hani Magiery

DIPG (diffuse intrinsic pontine glioma - naciekajacy glejak mostu) nalezy do tzw. chordb rzadkich.
Szacuje sie, ze w Polsce DIPG rozpoznawany jest u ok 20 - 25 dzieci do 18 roku zycia rocznie.
Najczesciej chorujg dzieci w wieku 5-10 lat. W okresie trwania projektu przewiduje sie udziat facznie
okofo 100 pacjentdéw, ktdrzy bedg leczeni w 2 krajowych osrodkach w Warszawie i Katowicach.

W celu zapewnienia udziatu w projekcie wszystkich pacjentéw pediatrycznych z rozpoznaniem DIPG,
do badania beda kwalifikowani réwniez pacjenci z innych osrodkéw z Polski. Badanie ma na celu
okreslenie bezpieczenstwa i skutecznosci Syrolimusu w skojarzeniu z napromienianiem oraz
Trametynibu stosowanego jako leczenie uzupetniajace u pacjentéw z DIPG. Syrolimus oraz Trametynib
nie byty dotychczas badane w takim wskazaniu.

Celem proponowanej terapii jest uzyskanie przedtuzenia zycia oraz poprawy jego jakosci. Obecnie u
dzieci z nowo rozpoznanym DIPG standardowym postepowaniem leczniczym jest radioterapia. Z
uwagi na brak propozycji co do systemowego leczenia tych nowotwordw nalezy przyjaé, ze cata
populacja dzieci z DIPG w Polsce moze by¢ docelowa dla proponowanego badania.
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