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Αγαπητοί Συνάδελφοι,
Καλό φθινόπωρο, με υγεία και δύναμη στο δημιουργικό επι-
στημονικό σας έργο.
Μετά την επιτυχή διεξαγωγή του 4th Hellenic and Bulgarian
Congress with the subject: “Immuno-Targeted therapies in
solid hematological malignancies & the Highlights of the 15th

TAT Congress 2017”, το οποίο διεξήχθη στο Hotel Divani Apol-
lon, στην Αθήνα 5-6 Μαΐου 2017 και στο οποίο Ελληνο-Βουλ-
γαρικό Συνέδριο συμμετείχαν περισσότεροι από 150 Σύνεδροι
από την Ελλάδα και το Εξωτερικό, προχωράμε στον προ-
γραμματισμό των επομένων συνεδρίων που εμπλέκεται η
εταιρεία για το 2018. 
Η 7η Επιστημονική Εκπαιδευτική Ημερίδα του Ελληνικού Ιν-
στιτούτου Εξατομικευμένων Θεραπειών με θέμα ''Ουρολογι-
κός Καρκίνος Στοχευμένες Ανοσοθεραπείες'' θα διεξαχθεί σε
συνεργασία με το 11ο Συνέδριο Κλινικής Ογκολογίας Δυτικής
Ελλάδος στην Πάτρα στις 23-24 Φεβρουαρίου 2018 με τη
συμμετοχή ουρολόγων, παθολόγων ογκολόγων, ακτινοθερα-
πευτών ογκολόγων κλπ.
23-24 Μαρτίου 2018 θα διεξαχθεί στη Θεσσαλονίκη το 
Συνέδριο του Θεαγενείου Αντικαρκινικού Νοσοκομείου με
τίτλο "Εφαρμογή των Μοριακά Στοχευμένων Θεραπειών
στους Συμπαγείς Όγκους" και Πρόεδρο τον Ειδικό Γραμμα-
τέα της Εταιρείας κ. Πάρι Μακραντωνάκη με την αιγίδα της
Εταιρείας μας.
Το 5ο Συνέδριο της Ελληνικής και Διεθνούς Εταιρείας Μο-
ριακά Στοχευμένων και Εξατομικευμένων Θεραπειών με
θέμα Στοχευμένες Ανοσο-θεραπείες σε συμπαγείς κακοήθειες
και τα Highlights του 16th TAT Congress 2018 θα διεξαχθεί
27-28 Απριλίου 2018 στο ξενοδοχείο Divani Caravel με τη
συμμετοχή του Πανελληνίου Συλλόγου Φοιτητών Ιατρικής.
Καλούνται όλα τα μέλη της Εταιρείας μας όπως συμμετά-
σχουν ενεργά στις ανωτέρω επιστημονικές εκδηλώσεις.

Σας  ενημερώνουμε, επίσης, ότι από το επόμενο έτος η ESMO
έχει αναλάβει την οργάνωση των προσεχών ΤΑΤ συνεδρίων
τα οποία θα διεξάγονται σε Ευρωπαϊκές πόλεις (και κατά προ-
τίμηση στο Παρίσι).
Αποτελεί ιδιαίτερη τιμή για την Ελληνική και Διεθνή Εταιρεία
Μοριακά Στοχευμένων-Εξατομικευμένων Θεραπειών (ΕΔΕΜ-
ΣΕΘ) η παραχώρηση αιγίδας εκ μέρους του ΤΑΤ για την πα-
ρουσίαση των Highlights των ΤΑΤ Congresses για κάθε χρόνο
από την Εταιρεία μας.
Η συμμετοχή του Πανελληνίου Συλλόγου Φοιτητών Ιατρικής
αποτελεί τιμή για την Εταιρεία μας και εγγυάται ότι στο
άμεσο μέλλον οι νυν φοιτητές της Ιατρικής και μελλοντικοί
ιατροί διαφόρων ειδικοτήτων  θα έχουν ως θεραπευτικό
οπλοστάσιο τις μοριακά στοχευμένες θεραπείες και βάσει του
γονιδιακού προφίλ της κάθε ασθένειας αλλά και του κάθε
ασθενούς  θα χορηγούν εξατομικευμένες θεραπείες.

Ο Διευθυντής Σύνταξης,
Γεώργιος Φ. Σαμέλης
Δ/ντής Ογκολογικής Μονάδος ΙΓΝΑ
Πρόεδρος της ΕΔΕΜΣΕΘ

Βράβευση της ΑΚΟΣ (κ. Δ. Κατσώχη) για το επιστημονικό 
της έργο από την Ε.Δ.Ε.Μ.Σ.Ε.Θ. (κ. Σαμέλης)  
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Ηθεραπευτική αντιμετώπιση
της νόσου είναι πολυπαρα-
γοντική, με τη χειρουργική

αφαίρεση να αποτελεί τον ακρογω-
νιαίο λίθο, συνοδευόμενη συνήθως
από ακτινοθεραπεία ή/και χημει-
οθεραπεία. Η χημειοθεραπεία απο-
τελεί τη  βασική θεραπεία των
ασθενών με μεταστατική νόσο με
την ανθρακυκλίνη, ιφωσφαμίδηνα
χρησιμοποιούνται συχνότερα11.

Τραβεκτεδίνη:
κάτι περισσότερο από ένα 
κυτταροτοξικό φάρμακο

Η τραβεκτεδίνη (trabectedin) ανή-
κει στους αντινεοπλασματικούς πα-
ράγοντες και ενδείκνυται για την
αντιμετώπιση ενήλικων ασθενών με
προχωρημένο σάρκωμα μαλακών
μορίων, μετά από αποτυχία ανθρα-
κυκλινών και ιφωσφαμίδης, ή σε
ασθενείς οι οποίοι είναι ακατάλλη-

λοι να λάβουν αυτούς τους παρά-
γοντες3,4,5.
Η τραβεκτεδίνη έχει ένα μοναδικό
διπλό μηχανισμό δράσης: δρα κυτ-
ταροτοξικά σε επίπεδο DNA των
κυττάρων, διαταράσσοντας τον κυτ-
ταρικό κύκλο και εμποδίζοντας κυ-
ρίως μεταγραφικές πρωτεΐνες που
συμμετέχουν σε μηχανισμούς επι-
διόρθωσης του DΝΑ, επιταχύνοντας
την απόπτωση των κυττάρων. Ταυ-
τόχρονα, επιδρά στο μικροπεριβάλ-
λον του όγκου αναστέλλοντας την
ανάπτυξη του, την αγγειογένεση και
τις μεταστάσεις5,6.

Η ισχυρή βιολογική δράση της τρα-
βεκτεδίνης έχει αποδειχτεί σε πο-
λυάριθμες κλινικές μελέτες,
προσφέροντας σημαντική βελτίωση
στη συνολική επιβίωση των ασθε-
νών με προχωρημένο σάρκωμα μα-
λακών μορίων, ανεξάρτητα από τον
ιστολογικό τύπο. Η τραβεκτεδίνη
προσφέρει σταθερό έλεγχο της

νόσου για μεγάλο χρονικό διά-
στημα, σε συνδυασμό με έναπρο-
βλέψιμο και διαχειρίσιμο προφίλ
ασφάλειας που επιτρέπει την πα-
ρατεταμένη χορήγηση του φαρμά-
κου μέχρι πρόοδο της νόσου7.

Πρόσφατα η τραβεκτεδίνη εγκρί-
θηκε και από τονFDA με τη μελέτη
SAR-3007όπου συγκρίθηκε με το
Dacarpazineκαι επιβεβαιώθηκε η
ισχυρή αποτελεσματικότητα του
φαρμάκου σε ασθενείς με προχω-
ρημένο σάρκωμα μαλακών μορίων.
Συγκεκριμένα, η τραβεκτεδίνη βελ-
τίωσεστατιστικά σημαντικά την επι-
βίωση ελεύθερη επιδείνωσης της
νόσου (PFS) σε σύγκριση με το
dacarbazine (4,2 μήνες έναντι 1,5
μήνες, p<0.001) και σχεδόν διπλα-
σίασε το ποσοστό των ασθενών που
πέτυχαν σταθερό έλεγχο της νόσου
(ClinicalBenefitRate:34% vs 19%,
p<0.001). H διάμεση συνολική επι-
βίωση (ΟS) που αποτελούσε το

Σάρκωμα Μαλακών Μορίων

Το σάρκωμα μαλακών μορίων είναι ένα εξαιρετικά ετερογενές είδος καρκίνου που
εμφανίζεται στους συνδετικούς ιστούς, με μεγαλύτερη συχνότητα στα άκρα (50%). Υπάρχουν
τουλάχιστον 50 διαφορετικοί ιστολογικοί τύποι όπου η θεραπευτική προσέγγισή τους
εξαρτάται από το στάδιο της νόσου,το μέγεθος του όγκου,την ύπαρξη ή όχι μεταστάσεων,
καθώς και τον ιστολογικό τύπο1,3,4.

Διευθυντής Ογκολογικής Μονάδος Ιπποκρατείου Γεν. Νοσοκ. Αθηνών
Πρόεδρος της Ελληνικής και Διεθνούς Εταιρείας Μοριακά Στοχευμένων-Εξατομικευμένων Θεραπειών

Διευθυντής Σύνταξης του περιοδικού Molecular Signature

Γεώργιος Φ. Σαμέλης MD
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πρωτεύον καταληκτικό σημείο της
μελέτης, ήταν 13,7 μήνες παρόμοια
με άλλες μεγάλες μελέτες που
έχουν διεξαχθεί και, όπως ανέφε-
ραν οι ερευνητές, η έλλειψη στατι-
στικής σημαντικότητας σε σύγκριση
με το dacarbazineίσως οφείλεται
στην επίδραση των μεταγενέστε-
ρων γραμμών θεραπείας. Η μελέτη
επιβεβαίωσε το διαχειρίσιμο προ-
φίλ ασφάλειας/ανοχής του Yonde-
lis, με παροδικές και μη αθροιστικές
ανεπιθύμητες ενέργειες, που επι-
τρέπουν τη συνεχιζόμενη θεραπεία
μέχρι πρόοδο νόσου. Οι πιο συχνές
ανεπιθύμητες ενέργειες ήταν κυ-
ρίως βαθμού 1-2(90%) και περιλαμ-
βάνουν ουδετεροπενία, ναυτία,
έμετο, αυξήσεις σε AST/ALT, αναι-
μία κόπωση, θρομβοκυτταροπενία,
ανορεξία και διάρροια8,9.Περαιτέρω
μελέτες είναι σε εξέλιξη για να αξιο-
λογηθεί η αποτελεσματικότητα και
η ασφάλεια της θεραπείας του συν-

δυασμού της τραβεκτεδίνης με άλ-
λους παράγοντες10.

Eribulin: 
Ένας νέος παράγοντας
στην αντιμετώπιση του 
Λιποσαρκώματος

Το eribulin(Halaven)ενδείκνυται για
τη θεραπεία ενηλίκων ασθενών με
ανεγχείρητο λιποσάρκωμα οι οποίοι
έχουν λάβει προηγούμενη θεραπεία
με ανθρακυκλίνη για προχωρημένη ή
μεταστατική νόσο.
Η αποτελεσματικότητα του eribulin
σε λιποσάρκωμα υποστηρίζεται από
τη μελέτη Φάσης 3 (Μελέτη 309). Οι
ασθενείς (n=452) είχαν τοπικώς υπο-
τροπιάζον, ανεγχείρητο ή/και μετα-
στατικό σάρκωμα μαλακών μορίων
ενός εκ των δύο υποτύπων -λειομυο-
σάρκωμα ή λιποσάρκωμα, είχαν
λάβει τουλάχιστον δύο χημειοθερα-
πευτικά σχήματα, ένα εκ των οποίων

έπρεπε να είναι ανθρακυκλίνη (εκτός
εάν αντενδεικνυόταν) και έπρεπε να
έχουν παρουσιάσει εξέλιξη της
νόσου εντός 6 μηνών από το τελευ-
ταίο χημειοθεραπευτικό σχήμα. Στη
Μελέτη 309, παρατηρήθηκε στατι-
στικά σημαντική βελτίωση στη συνο-
λική επιβίωση (13,5 μήνες έναντι
11,5 μηνών)σε ασθενείς που έλαβαν
eribulin σε σύγκριση με το Dacar-
bazine. Δεν υπήρξε σημαντική δια-
φορά στο ποσοστό επιβίωσης χωρίς
εξέλιξη της νόσου (PFS).

Οι επιδράσεις της θεραπείας με eri-
bulin περιορίστηκαν σε ασθενείς με
λιποσάρκωμα βάσει προσχεδιασμέ-
νων αναλύσεων υποομάδων τουOS
και PFS. Δεν υπήρξε διαφορά στην
αποτελεσματικότητα μεταξύ eribulin
και δακαρβαζίνης σε ασθενείς με
προχωρημένο ή μεταστατικό λει-
ομυοσάρκωμα.

1. World Health Organization Classifi-
cation of Tumors: Pathology and
genetics of tumors of soft tissue
and bone, Fletcher, CDM, Unni, KK,
Mertens, F, Eds. Lyon, IARC 2002

2. Ramanathan RC, A’Hern R, Fisher
C, Thomas JM. Modified staging
system for extremity soft tissue
sarcomas. Annals of surgical on-
cology 1999;6:57-69

3. http://www.ema.europa.eu/docs/
en_GB/document_library/EPAR_-
_Scientific_Discussion/human/
000773/WC500045836.pdf

4. http://www.ema.europa.eu/docs/
el_EL/document_library/EPAR_-
_Summary_for_the_public/human
/000773/WC500045833.pdf

5. Yondelis Περίληψη Χαρακτηριστι-
κών του Προϊόντος

6. Germano G, Role of Macrophage
Targeting in the Antitumor Activity
of Trabectedin. Cancer Cell: 2013;
23, 249–262.

7. Axel Le Cesne, Peter Reichardt. Op-
timizing the use of trabectedin for
advanced soft tissue sarcoma in
daily clinical practice. Future
Oncol. (2015) 11(11s), 3–14

8. Demetri GD, et al. Efficacy and
Safety of Trabectedin or Dacar-
bazine for Metastatic Liposarcoma
or Leiomyosarcoma after Failure of
Conventional Chemotherapy: Re-
sults of a Phase III Randomized
Multicenter Clinical Trial. J ClinOn-
col:2015;62.4734

9. S. Patel, Final overall survival (OS)
analysis of the randomized phase
3 study of trabectedin (T) or dacar-

bazine (D) for the treatment of pa-
tients (pts) with advanced
leiomyosarcoma (LMS) or liposar-
coma (LPS) ,The European Cancer
Congress 2015, absr. 3403

10. Nakamura et al. The value of tra-
bectedin in the treatment of soft
tissue sarcoma. Therapeutics and
Clinical Risk Management
2016:12 73–79

11. Woll PJ, van Glabbeke M, Hohen-
berger Pea. Adjuvant chemother-
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Phοτο
Δραστηριότητες της Εταιρείας

από το Συνέδριο
«Εφαρμογή τον Μοριακά Στοχευμένων 
Θεραπειών στους συμπαγείς όγκους»

που πραγματοποιήθηκε στη Θεσσαλονίκη, στο ξενοδοχείο Porto Palace 
στις 24-25 Μαρτίου 2017, σε συνεργασία με

το B’ Χημειοθεραπευτικό Ογκολογικό Τμήμα, Α.Ν.Θ. “Θεαγένειο”

Ομιλία από τον κ. Γ. Σαμέλη

Προεδρείο από τους κ.κ. Π. Μακραντωνάκη και Ε. Χριστοφορίδη Εναρκτήρια Ομιλία από 
την κ. Κ. Παζαΐτου-Παναγιώτου

Ομιλία από τον κ. Σ. Βολτέα Στιγμιότυπο από το Συνέδριο 

Προεδρείο από τους κ.κ. Α. Αλεξόπουλο και Καθηγητή  Γ. Ζωγράφο
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Phοτο

κ.κ. Γ. Σαμέλης, R. Krasteva (Πρόεδρος των Νέων Ογκολόγων της Βουλγαρίας),
Prof. G.Giaccone, Prof. J.P. Armand και κ. Θ. Γιάνναρος

Ομιλία από τον κ. Γ. Σαμέλη

Ομιλία από τον Καθηγητή 
κ. Γ. Ζωγράφο

κ.κ. Prof. G.Giaccone και Prof.J.P. Armand

Βράβευση Prof. V. Soumelis από κ. Γ. Σαμέλη 
και Καθηγητή κ. Γ. Ζωγράφο

Προεδρείο από τους Prof.J.P. Armand και κ. Γ. Σαμέλη

Δραστηριότητες της Εταιρείας 
από το 4ο Συνέδριο της Ελληνικής & Διεθνούς Εταιρείας 

Μοριακά Στοχευμένων Εξατομικευμένων Θεραπειών
με θέμα «Στοχευμένες Θεραπείες σε Συμπαγείς- Αιματολογικές Κακοήθειες» 

& τα Highlights του 15ου TAT Congress 2017
που πραγματοποιήθηκε στη Θεσσαλονίκη, στο ξενοδοχείο Porto Palace στις 24-25 Μαρτίου 2017, 

σε συνεργασία με το B’ Χημειοθεραπευτικό Ογκολογικό Τμήμα, Α.Ν.Θ. “Θεαγένειο”
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Δραστηριότητες της Εταιρείας

από το Συνέδριο
6η Ετήσια Ημερίδα Ογκολογίας Στόματος, 
Ελληνική Εταιρεία Ογκολογίας Στόματος

που πραγματοποιήθηκε στην Αθήνα, 
στο ξενοδοχείο Crowne Plaza, στις 22 Οκτωβρίου 2017

Στιγμιότυπο από την Ημερίδα

Προεδρείο από τους κ. Γ. Σαμέλη και κ. Β. Κίτρα Ρούσσου Ομιλία από τον κ. Ε. Βάρδα

Ομιλία από την κ. Ο. Νικολάτου-Γαλίτη Στιγμιότυπο από την Διημερίδα. Από αριστερά Prof. Μ. Schiodt, 
κ. Νικολάτου-Γαλίτη, κ. Γ. Σαμέλης, κ. Β. Κίτρα Ρούσσου 

Ομιλία από τον Prof. Μ. Schiodt
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M
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Θέμα

Στην ανασκόπηση αυτή περι-
γράφονται τα πιο σημαντικά
σύνδρομα, γίνεται αναφορά

στο γενετικό τους υπόβαθρο, τη διά-
γνωση και τα βασικά τους κλινικά
χαρακτηριστικά, ενώ, ταυτόχρονα,
παραθέτονται οι Κατευθυντήριες
Οδηγίες για τον έλεγχο, την επιτή-
ρηση και την αντιμετώπιση ασθενών
με σύνδρομα κληρονομικού καρκί-
νου του πεπτικού συστήματος

ΕΙΣΑΓΩΓΗ
Περίπου 5%-10% των καρκίνων του
πεπτικού οφείλονται σε κάποιο κλη-
ρονομικό σύνδρομο. Τα σύνδρομα
κληρονομικού καρκίνου του πεπτι-
κού συστήματος αποτελούν μία
ομάδα νοσημάτων με φαινοτυπικές
διαφορές που χαρακτηρίζονται από
διακριτά μοτίβα κληρονομικότητας
σε κάθε οικογένεια. Η πρόοδος που
έχει συντελεστεί τα τελευταία χρό-
νια σχετικά με την γονιδιωματική
(genomics), το μέρος, δηλαδή, της
γενετικής που μελετά το γονιδίωμα
των οργανισμών, σε συνδυασμό με
την δημιουργία μητρώων (registries)

οικογενειών με καρκίνο σε παγκό-
σμια κλίμακα, έχει επιτρέψει την δη-
μιουργία κλινικών κριτηρίων για τη
διάγνωση συνδρόμων κληρονομι-
κού καρκίνου του πεπτικού συστή-
ματος  καθώς και για τη ανίχνευση
γονιδίων στα οποία οι μεταλλάξεις
της βλαστικής κυτταρικής σειράς
(germline mutations) αυξάνουν το
κίνδυνο εμφάνισης νεοπλασίας.1

Πρόσφατα, το Αμερικανικό Κολλέ-
γιο Γαστρεντερολογίας (ACG) εξέ-
δωσε τις νέες Κατευθυντήριες
Οδηγίες για την αντιμετώπιση των
ασθενών με σύνδρομα κληρονομι-
κού καρκίνου του πεπτικού συστή-
ματος. Σε αυτές περιγράφονται: 1)
η λήψη στοχευμένου οικογενειακού
ιστορικού από την πλευρά του κλι-
νικού ιατρού κατά την αρχική αξιο-
λόγηση, ώστε να καθοριστεί ο
κίνδυνος της οικογενειακής προδιά-
θεσης για την εμφάνιση καρκίνου
και 2) οι ενδείξεις για την διενέρ-
γεια γενετικού ελέγχου για την
ανεύρεση germline mutations και/ή
της ανάλυσης του όγκου, ώστε να
επιβεβαιωθεί η διάγνωση και να
επιτραπεί η διενέργεια προληπτι-

κού ελέγχου στους συγγενείς που
έχουν υψηλότερο κίνδυνο εμφάνι-
σης καρκίνου.1

Η τακτική παρακολούθηση των
ασθενών που πληρούν τα κριτήρια
ενός συνδρόμου καθώς και αυτών
με αναγνωρισμένες παθολογικές
μεταλλάξεις είναι αυτή που θα μει-
ώσει το συνολικό κίνδυνο εμφάνι-
σης καρκίνου είτε στο πεπτικό είτε
άλλων σύγχρονων νεοπλασιών
εκτός πεπτικού (προληπτικό  χει-
ρουργείο).1 Πιο εκτεταμένη χει-
ρουργική αντιμετώπιση ενδείκνυται
σε περιπτώσεις εμφάνισης καρκί-
νου.1

Τα πιο συχνά σύνδρομα κληρονομι-
κού καρκίνου του πεπτικού συστή-
ματος συνοψίζονται στον Πίνακα 1.

Σύνδρομο Lynch (LS)
Ο όρος κληρονομικός μη πολυπο-
διασικός κολοορθικός καρκίνος
(hereditary non-polyposis colorectal
cancer, HNPCC), που παλαιότερα
χρησιμοποιούταν εναλλακτικά με
το LS, αναφέρεται πλέον σε ένα ευ-
ρύτερο φάσμα οικογενούς κολοορ-

Σύνδρομα κληρονομικού καρκίνου 
του πεπτικού συστήματος

ΠΕΡΙΛΗΨΗ
Τα σύνδρομα κληρονομικού καρκίνου του πεπτικού συστήματος αποτελούν μία ετερογενή
ομάδα νοσημάτων που ταυτόχρονα χαρακτηρίζονται από σημαντικές συννοσηρότητες, οι
οποίες χρήζουν άμεσης αντιμετώπισης από τον κλινικό ιατρό.  Συνέπεια των παραπάνω είναι
η δημιουργία προγραμμάτων ελέγχου και παρακολούθησης όχι μόνο των ασθενών αλλά και
του άμεσου συγγενικού τους περιβάλλοντος Καθώς τα σύνδρομα αυτά απαντώνται σχετικά
σπάνια στην καθημερινή κλινική πράξη, η διάγνωση, αντιμετώπιση και θεραπεία τους είναι
δύσκολη. 

Γαστρεντερολογική Κλινική, Νοσηλευτικό Ίδρυμα Μετοχικού Ταμείου Στρατού

Κωνσταντίνος Εκμεκτζόγλου MD, PhD
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θικού καρκίνου (colorectal cancer,
CRC) που περιλαμβάνει νοσήματα
που μπορούν να μιμηθούν κάποιας
κλινικά χαρακτηριστικά του LS, χωρίς
όμως τις germline mutations των γο-
νιδίων επιδιόρθωσης του DNA (mi-
smatch repair, MMR). Τα βασιζόμενα
στο οικογενειακό ιστορικό κλινικά
κριτήρια του Amsterdam (3 συγγε-
νείς με κολοορθικό καρκίνο - CRC,
από τους οποίους ο ένας πρέπει να
έχει συγγένεια 1ου βαθμού με τους
άλλους δύο, εμφάνιση CRC σε 2 δια-
δοχικές γενεές και διάγνωση του CRC
σε 1 ασθενή πριν την ηλικία ων 50
ετών) και/ή Κατευθυντήριες Οδηγίες
του Bethesda έχουν περιορισμένη
ευαισθησία αφού αναγνωρίζουν
μόνο ένα μέρος των ασθενών φο-
ρέων των  μεταλλάξεις του (MMR).2

Το LS μπορεί να αναγνωριστεί στο
2%-3% όλων των ασθενών με CRC
και σε, περίπου, 2% όλων των ασθε-
νών με καρκίνο του ενδομητρίου
(τους 2 πιο συνήθεις καρκίνους που
παρατηρούνται στο σύνδρομο
αυτό). Ο κίνδυνος για την εμφάνιση
CRC προσεγγίζει το 80% και για τον
καρκίνο του ενδομητρίου στις γυναί-
κες το 50%. Οι ασθενείς μπορούν να
εμφανίσουν σύγχρονους και μετά-
χρονους καρκίνους σε σχετικά νεαρή
ηλικία, με αναφορές για την εμφά-
νιση CRC μέσα στα πρώτα 3 έτη από
την κολονοσκόπηση. Ο κίνδυνος για
την αύξηση άλλων καρκίνων (ωοθη-
κών, πεπτικού συστήματος - γαστρι-
κός, λεπτού εντέρου, παγκρέατος,
χοληφόρων - ουροποιητικού, εγκε-
φάλου - γλειοβλάστωμα - και δέρ-
ματος - κερατοακάνθωμα και
αδένωμα των σμηγματογόνων αδέ-

νων) είναι, επίσης αυξημένος.3-7

Οικογενής αδενωματώδης
πολυποδίαση (FAP) / 
Εξασθενημένη μορφή της
οικογενούς αδενωματώδους
πολυποδίασης (AFAP) / 
Πολυποδίαση σχετιζόμενη
με το γονίδιο MUTYH (MAP)
Η FAP είναι ένα σπάνιο σύνδρομο
με αυτοσωμική επικρατούσα κλη-
ρονομικότητα (1:8300 γεννήσεις
ζώντων βρεφών) που χαρακτηρίζε-
ται από την παρουσία εκατοντάδων
έως χιλιάδων αδενωματωδών πο-
λυπόδων διεσπαρμένων στον βλεν-
νογόνο του παχέος εντέρου.
Οφείλεται στις μεταλλάξεις του γο-
νιδίου APC (adenomatous polyposis
coli), που περιγράφτηκε για πρώτη
φορά του 1991. Αν και ο κίνδυνος
για την ανάπτυξη αδενοκαρκινώμα-
τος στο ορθό ανέρχεται στο 87%
μέχρι την ηλικία των 4 ετών και αγ-
γίζει το 100% σε μεγαλύτερες ηλι-
κίες, άλλα τμήματα του παχέος
εντέρου μπορεί να επηρεαστούν.8-

11

Ο σχετιζόμενος με την FAP CRC αν-
τιπροσωπεύει < 1% όλων των περι-
πτώσεων με CRC. Άλλες
σχετιζόμενες βλάβες εκτός παχέος
εντέρου περιλαμβάνουν αδενωμα-
τώδεις πολύποδες στο λεπτό έν-
τερο, πέριξ του φύματος του Vater
και στον στόμαχο, αδενώματα των
επινεφριδίων και καρκίνους. Ο κίν-
δυνος εμφάνισης δωδεκαδακτυλι-
κών πολυπόδων είναι σχεδόν 100%.
Η 2η και 3η μοίρα του δωδεκαδά-
κτυλου, συμπεριλαμβανομένου του
φύματος του Vater, αποτελούν την

πλέον συνήθη θέση εμφάνισης αδε-
νώματος. Αναφορικά με τον στό-
μαχο, αδενωματώδεις πολύποδες
απαντώνται στο 12%-84% των
ασθενών με FAP, από του οποίους
οι λιγότεροι από τους μισούς είναι
δυσπλαστικοί. Κακοήθη εξαλλαγή
εμφανίζει < 1%. Συναντώνται συνη-
θέστερα στο άντρο και μετά στο γα-
στρικό θόλο.12,13

Το σύνδρομο Gardner αποτελεί πα-
ραλλαγή της FAP και χαρακτηρίζε-
ται από σχετιζόμενους με
μεταλλάξεις στο APC πολύποδες πε-
πτικού καθώς και σχετιζόμενα οστε-
ώματα, οδοντικές ανωμαλίες
(υπεράριθμοι οδόντες), επιθηλια-
κούς και μεσεγχυματικούς καρκί-
νους του δέρματος (επιδερμοειδείς
κύστες, λιπώματα, ινώματα, λει-
ομυώματα), δεσμοειδείς όγκους
(πιο συχνά στο κοιλιακό τοίχωμα ή
ενδοκοιλιακά), συγγενή υπερτρο-
φία του μελαγχρωματικού επιθη-
λίου του αμφιβληστροειδούς
(congenital hypertrophy of the reti-
nal pigment epithelium, CHRPE) και
όγκους του θυρεοειδούς αδένα. Η
CHRPE αποτελεί την πιο συνήθη εκ-
δήλωση της FAP εκτός παχέος εντέ-
ρου (70%-80% των ασθενών).12-14

Στο σύνδρομο Turcot, η FAP σχετί-
ζεται με όγκους του Κεντρικού Νευ-
ρικού Συστήματος, ιδιαίτερα το
μυελοβλάστωμα.13

Η AFAP αποτελεί μία λιγότερο σο-
βαρή μορφή της FAP που χαρακτη-
ρίζεται από λιγότερους σε αριθμό
αδενωματώδεις πολύποδες (10-99)
στο εγγύς τμήμα του παχέος εντέ-
ρου, μεγαλύτερη ηλικία έναρξης της
νόσου και χαμηλότερο κίνδυνο εμ-
φάνισης CRC (< 70%).8,13

H MAP είναι ένα αυτοσωμικά υπο-
λειπόμενο σύνδρομο που οφείλεται
σε μεταλλάξεις του ομόλογου γονι-
δίου mutY (MUTYH).15,16 Η MAP είναι
κλινικά παρόμοια με την AFAP, χα-
ρακτηριζόμενη από την εμφάνιση σε
μικρή ηλικία πολλαπλών αδενωμα-
τώδων πολυπόδων (10-99 αδενω-
ματώδεις ή οδοντωτοί πολύποδες)
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Θέμα
του παχέος εντέρου, που φέρουν
αυξημένο κίνδυνο κακοήθους εξαλ-
λαγής με σπάνιες εκδηλώσεις εκτός
του παχέος εντέρου]. Ο φαινότυπος
της MAP είναι λιγότερο σοβαρός
από την κλασσική FAP.11,17,18

Σύνδρομο Peutz-Jeghers (PJS)
Το σύνδρομο αυτό είναι μία σπάνια
νόσος με αυτοσωμική υπολειπό-
μενη κληρονομικότητα (1:8300-
200000 γεννήσεις ζώντων βρεφών)
που σχετίζεται με αυξημένο κίνδυνο
εμφάνισης καρκίνου (έως 93%), που
συμβαίνει ως αποτέλεσμα germline
mutation στο γονίδιο STK11. Χαρα-
κτηρίζεται από αμαρτωματώδεις
πολύποδες του πεπτικού και βλεν-
νοδερματικές μελαγχρώσεις 1-5mm
γύρω από το στόμα, στον στοματικό
βλεννογόνο, στα νύχια και στα δά-
χτυλα, και, λιγότερο συχνά, στα βλέ-
φαρα και τα πέλματα των
ποδιών.19,20

Για τη διάγνωση του PJS απαιτείται
να πληρείται ένα από τα παρακάτω
κριτήρια: (1) τουλάχιστον 2 πολύπο-
δες με ιστολογική επιβεβαίωση του
PJS, (2) τουλάχιστον 1 πολύποδας με
ιστολογική επιβεβαίωση του PJS σε
ασθενή με ειδικές βλεννοδερματικές
μελαγχρώσεις, (3) αναγνώριση του-
λάχιστον 1 Peutz-Jeghers πολύποδα
σε ασθενή με τουλάχιστον 1 συγγενή
με γνωστό PJS και (4) ειδικές βλεν-
νοδερματικές μελαγχρώσεις σε
ασθενή με τουλάχιστον 1 συγγενή με
γνωστό PJS.8

Οι πολύποδες απαντώνται στην
εγγύς νήστιδα (78%) και στο παχύ
έντερο και τον στόμαχο (24%). Το
PJS χαρακτηρίζεται από πολλα-
πλούς σύγχρονους ή μετάγχρονους
καρκίνου του παχέος εντέρου και
εκτός αυτού (μαστός - 54%, πάγ-
κρεας - 36%, στόμαχος - 29%, ωο-
θήκες - 21%, λεπτό έντερο - 13%),
ενώ κακοήθης εξαλλαγή μπορεί να
παρατηρηθεί και σε άλλα όργανα
(ενδομήτριο, τράχηλος της μήτρας,
όρχεις, πνεύμονες, σκωληκοειδής
απόφυση) τόσο στον ίδιο τον
ασθενή όσο και σε συγγενείς 1ου

βαθμού (αθροιστικός κίνδυνος εμ-
φάνισης καρκίνου > 90%).20-23

Σύνδρομο νεανικής
πολυποδίασης (JPS)
Το σύνδρομο JPS αποτελεί μία σπά-
νια νόσος με αυτοσωμική επικρα-
τούσα κληρονομικότητα (1:100000-
160000 γεννήσεις ζώντων βρεφών)
που χαρακτηρίζεται από την ανα-
γνώριση αμαρτωματωδών πολυπό-
δων σε όλο το πεπτικό, ιδιαίτερα
στο παχύ έντερο, που διαγιγνώσκε-
ται σε νέους ασθενείς. Για τη διά-
γνωσή του απαιτείται τουλάχιστον
1 από τα παρακάτω κριτήρια: (1)
πολλαπλοί νεανικοί πολύποδες πετ-
πικού, (2) τουλάχιστον 5 νεανικοί
πολύποδες παχέος εντέρου ή (3)
οποιοσδήποτε αριθμός νεανικού
πολύποδα σε ασθενή με οικογενει-
ακό ιστορικό νεανικών πολυπόδων.
Οι πολύποδες μπορούν να υπο-
στούν κακοήθη εξαλλαγή με τον κίν-
δυνο να ανέρχεται στο 34%-38% για
το παχύ έντερο και 21% για τον στό-
μαχο. Στο 20% των ασθενών, η JPS
μπορεί να συνυπάρχει με την κλη-
ρονομική αιμορραγική τηλεαγγει-
ακτασία (σύνδρομο Osler- Weber-
Rendu). Οι μεταλλάξεις των γονι-
δίων SMAD4 και BMPR1A φαίνονται
να ευθύνονται για την εμφάνιση γα-
στρικού καρκίνου σε ασθενείς με
νεανικούς πολύποδες.24-27

Σύνδρομο Cowden (CS)
Το CS και οι παραλλαγές του, συμ-
περιλαμβανομένων του συνδρόμου
Bannayan–Riley–Ruvalcaba (BRRS)
και του συνδρόμου αμαρτωματώ-
δους όγκου PTEN (PTEN hamartoma
tumor syndrome, PHTS), έχουν συ-
σχετιστεί με μεγάλο εύρος κλινικών
φαινοτύπων. To CS είναι σύνδρομο
με αυτοσωμική επικρατούσα κλη-
ρονομικότητα (1:200000 γεννήσεις
ζώντων βρεφών). Χαρακτηρίζεται
από σύγχρονους ή μετάχρονους όγ-
κους σε πολλαπλά όργανα σε έναν
ασθενή ή σε μέλη της οικογένειας
του. Η αμαρτωματώδης αυτή πολυ-
ποδίαση του πεπτικού οφείλεται σε
μεταλλάξεις στο γονίδιο PTEN.8

Η κλινική διάγνωση βασίζεται σε
μείζονα και ελάσσονα κριτήρια που
συνοψίζονται στον Πίνακα 2.28

Αμαρτώματα του πεπτικού απαν-
τώνται στο 50% των ασθενών με CS
(δεύτερο πιο συχνό κλινικό χαρα-
κτηριστικό μετά την μακροκεφα-
λία). Ο εκτιμώμενος κίνδυνος
ανάπτυξης κακοήθειας είναι 70-
85% για κάθε μορφή καρκίνου,
77%-85% για καρκίνο του μαστού,
35%-38% καρκίνο του θυρεοειδούς,
33% για νεφροκυτταρικό καρκίνο,
28% για καρκίνο του ενδομητρίου,
7%-15% για CRC και 6% για μελά-
νωμα.29,30

Σύνδρομο οδοντωτής (υπερ-
πλαστικής) πολυποδιάσης
(SPS)
Το SPS, παλαιότερα γνωστό και ως
σύνδρομο υπερπλαστικής πολυπο-
δίασης, είναι μία σπάνια νόσος που
χαρακτηρίζεται από προδιάθεση
για την εμφάνιση οδοντωτών πολυ-
πόδων και αυξημένο κίνδυνο εμφά-
νισης CRC (>50%). Στην αρχή, οι
υπερπλαστικοί πολύποδες αποτε-
λούσαν τη μοναδική βλάβη που πε-
ριλαμβανόταν στα διαγνωστικά
κριτήρια της υπερπλαστικής πολυ-
ποδίασης. Καθώς, και άλλοι οδον-
τωτοί πολύποδες ανευρίσκονται
στους ασθενείς αυτούς, συμπερι-
λαμβανομένων άμισχων οδοντω-
τών πολυπόδων, προτιμήθηκε ο
όρος SPS. 31-34

Η κλινική διάγνωση του SPS τίθετε
σε ασθενείς που πληρούν 1 τουλά-
χιστον από τα ακόλουθα κριτήρια:
(i) τουλάχιστον 5 οδοντωτοί πολύ-
ποδες εγγύς του σιγμοειδούς με ≥2
από αυτούς να είναι >10 mm, (ii)
οποιοσδήποτε αριθμός οδοντωτών
πολυπόδων εγγύς του σιγμοειδούς
σε ασθενή με συγγενή 1ου βαθμού
με οδοντωτή πολυποδίαση και (iii)
>20 οδοντωτοί πολύποδες οποι-
οδήποτε μεγέθους οπουδήποτε στο
παχύ έντερο.35

Μέχρι τώρα, δεν έχει ανακαλυφθεί
το γενετικό υπόβαθρο για την εμ-
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φάνιση του SPS. Κατά συνέπεια, δεν
συνιστάται τακτικός γονιδιακός
έλεγχος για ασθενείς που διαγιγνώ-
σκονται με SPS.1

Επιτήρηση και αντιμετώπιση
ασθενών
Οι Κατευθυντήριες Οδηγίες του
Αμερικάνικου Κολλεγίου Γαστρεντε-
ρολογίας για τον έλεγχο, την επιτή-

ρηση και την αντιμετώπιση ασθε-
νών με σύνδρομα κληρονομικού
καρκίνου του πεπτικού συστήματος
συνοψίζεται στον Πίνακα 3.



11

ΕΠΙΣΤΗΜΟΝΙΚΗ & ΕΝΗΜΕΡΩΤΙΚΗ ΤΕΤΡΑΜΗΝΙΑΙΑ ΕΚΔΟΣΗ ΤΗΣ 
ΕΛΛΗΝΙΚΗΣ ΚΑΙ ΔΙΕΘΝΟΥΣ ΕΤΑΙΡΕΙΑΣ  ΜΟΡΙΑΚΑ ΣΤΟΧΕΥΜΕΝΩΝ ΘΕΡΑΠΕΙΩΝ

M
olecular Signature

Θέμα

ΣΥΜΠΕΡΑΣΜΑ
Παρά τα διαρκώς αναπτυσσόμενα
προγράμματα παρακολούθησης και
επιτήρησης ασθενών με σύνδρομα
κληρονομικού καρκίνου του πεπτικού
συστήματος, η ακριβής και έγκαιρη
διάγνωση κακοήθειας παραμένει δύ-
σκολη. Η έλλειψη εμπειρίας τόσο από
τους γαστρεντερολόγους όσο και τους
παθολογοανατόμους, συνέπεια της
σπάνιας εμφάνισης των συνδρόμων

αυτών στην καθημερινή κλινική
πράξη, αυξάνει το βαθμό δυσκολίας. 

Η εξειδίκευση στον τομέα των οικο-
γενών κακοηθειών, η αντιμετώπιση
των ασθενών αυτών σε εξειδικευ-
μένα κέντρα αναφοράς, η έγκαιρη
διάγνωσή τους αλλά και ο εργαστη-
ριακός έλεγχος με νέες γενετικές με-
θόδους (next-generation sequencing)
θα μπορέσουν να βοηθήσουν στην
αναγνώριση συγκεκριμένων πληθυ-

σμιακών ομάδων που είναι φορείς
μεταλλάξεων και, κατά συνέπεια, στη
εντατική παρακολούθησή τους. Η οι-
κογενειακή συμβουλευτική σε συν-
δυασμό με τη σωστή ιατρική
καθοδήγηση μπορεί να προσφέρει
σε ασθενείς υψηλού κινδύνου εμφά-
νισης καρκίνου την δυνατότητα προ-
φυλακτικού χειρουργείου, πάντοτε
μέσα σε πλαίσια εξατομίκευσης των
θεραπευτικών τους επιλογών.
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Προσεχή Συνέδρια Ε.Δ.Ε.Μ.Σ.Ε.Θ.

Save the Dates
7η Επιστημονική Εκπαιδευτική Ημερίδα 

του Ελληνικού Ινστιτούτου Εξατομικευμένων Θεραπειών
με θέμα  “Ουρολογικός Καρκίνος Στοχευμένες Ανοσοθεραπείες”

σε συνεργασία με

11ο Συνέδριο Κλινικής Ογκολογίας Δυτικής Ελλάδος 
με θέμα: 

Εξέλιξη στη Διαγνωστική ή Θεραπευτική 
Κλινική Ογκολογία

Ημερομηνία & Τόπος Διεξαγωγής
23-24 | Φεβρουαρίου | 2018 

Ξενοδοχείο Astir, Πάτρα

Εφαρμογή των Μοριακά Στοχευμένων Θεραπειών 
στους συμπαγείς όγκους

Ημερομηνία & Τόπος Διεξαγωγής
23-24 | Μαρτίου | 2018

Ξενοδοχείο Porto Palace, Θεσσαλονίκη

5ο Συνέδριο της Ελληνικής και Διεθνούς Εταιρείας 
Μοριακά Στοχευμένων Εξατομικευμένων Θεραπειών 

με θέμα “Στοχευμένες Ανοσο-θεραπείες 
σε συμπαγείς κακοήθειες”

και τα Ηighlights 
του 16th ΤΑΤ Congress 2018 

(5-7 March Paris).

Ημερομηνία & Τόπος Διεξαγωγής
27-28 | Απριλίου | 2018

Ξενοδοχείο Divani Caravel, Αθήνα
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ΓΡΑΜΜΑΤΕΙΑ:

E . T. S .  E v e n t s  &  Tr a v e l  S o l u t i o n s  A . E .
Ελ. Βενιζέλου 154, 171 22 Ν. Σµύρνη, Τηλ.: 210-98 80 032, Φαξ: 210-98 81 303 
E -ma i l :  e t s@otenet .g r  e t s@events .g r  •  Webs i te :  www.events .g r

27-28
Απριλίου 2018

Ξ Ε Ν Ο ∆ Ο Χ Ε Ι Ο Divani Caravel
Α Θ Η Ν Α

Ο Ρ Γ Α Ν Ω Σ Η :

Ελληνική και ∆ιεθνής Εταιρεία Μοριακά 
Στοχευµένων Εξατοµικευµένων Θεραπειών

Υ Π Ο  Τ Η Ν  Α Ι Γ Ι ∆ Α :
• ΤΑΤ 
• Εταιρεία Ογκολόγων Παθολόγων (Ε.Ο.Π.Ε.)
• Επιστηµονική Εταιρεία Φοιτητών Ιατρικής Ελλάδας (Ε.Ε.Φ.Ι.Ε.)
• Ελληνική Εταιρεία Ακτινοθεραπευτικής Ογκολογίας (Ε.Ε.Α.Ο.)
• ΑΚΟΣ Καρκίνος Θεραπεία Σώµατος & Ψυχής
• Ελληνική Εταιρεία Ογκολογίας Στόµατος (Ε.Ε.Ο.Σ.)

5o

ΣΥΝΕ∆ΡΙΟ
της Ελληνικής και ∆ιεθνούς Εταιρείας 

Μοριακά Στοχευµένων Εξατοµικευµένων Θεραπειών
µε θέµα:

Στοχευµένες Ανοσοθεραπείες 
σε συµπαγείς κακοήθειες

και τα Ηighlights 
του 16th ΤΑΤ Congress 2018


