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Sopravviventi a 5 anni
Tumori del testicolo 88%
Sarcomi tessuti molli  58%
Tumori ghiandole salivari 56%
SNC 22%
Colecisti e vie biliari 16%
Mesotelioma pleurico 5%



Il processo culturale:dalle Malattie Rare ai  
Tumori Rari
Attualmente per malattia rara s’intende una malattia che presenta una 
prevalenza uguale o inferiore a 5 casi ogni 10 000 persone. 

L’azione della Commissione è volta a facilitare l’adeguata codifica e 
rintracciabilità delle malattie rare in tutti i sistemi d’informazione 
sanitaria, in particolare nella futura versione della classificazione 
internazionale delle malattie (ICD). Potrebbe essere elaborato un 
inventario basato sulla rete Orphanet e su altre reti esistenti.

Raccomandazione 2009/C 151/02 del Consiglio d’Europa, dell’8 giugno 2009.



Tumori Rari: specificità 

• La classificazione è basata sull’incidenza ( <6 casi 
/100000 abitanti/ anno)

• Interessano tutti gli organi e gli apparati. Non hanno 
base genetica

• T.R. di alcune Aree Geografiche sono invece 
frequenti o non rari in altre ( ca rinofaringe, HCC, ca
vie biliari,mesotelioma)

• L’evento raro può evocare ipotesi eziopatogenetiche 
difficili da correlare nei tumori frequenti

• A parere di AIOM  non vanno inseriti  nei T.R. eventi 
infrequenti in tumori ad alta incidenza ( ex adenoca
polmonare ALK +, tumori a piccole cellule della 
prostata)



Tumori Rari: punti fondamentali

• L’incertezza è la caratteristica che contraddistingue 
qualsiasi decisione clinica nei Tumori Rari

• Il difetto di esperienza va moltiplicato per ogni 
singolo specialista che interviene nelle varie fasi 
cliniche soprattutto se in modo non sinergico, ma 
sequenziale.

• La multidisciplinarietà contemporanea è dunque  la 
soluzione più consona

• La decisione per analogia, per collazione di diverse 
evidenze  e per criteri logici è ammessa ( importanza 
dei data base)



Raccomandazioni sulle malattie rare EU 2009

• Riunire a livello europeo le competenze sulle malattie rare

• La Commissione ritiene fondamentale riunire le competenze nazionali sulle malattie rare 
per sostenere:

• la condivisione delle migliori pratiche sugli strumenti diagnostici e sull’assistenza 
medica nonché sull’istruzione e sull’assistenza sociale nel settore delle malattie rare;

• un insegnamento e una formazione adeguati per tutti i professionisti del settore 
sanitario;

• lo sviluppo della formazione medica in settori riguardanti la diagnosi e la gestione delle 
malattie rare, quali la genetica, l’immunologia, la neurologia, l’oncologia o la pediatria;

• lo sviluppo di orientamenti europei sui test diagnostici o sullo screening della 
popolazione;

• lo scambio di informazioni fra gli Stati membri.



Il Paradigma dei Tumori Rari

•Rarità x molteplicità= complessità

•Numero di casi visti all’anno x anni di attività 
=expertise







I T.R. richiedono la multidisciplinarietà



Tumori Rari : punti fondamentali

• L’approccio ai T.R.  deve essere multidisciplinare per la complessità 
delle malattie.

• Molte decisioni  sui T.R. si basano su livelli di evidenza deboli   e vanno 
condivise con il Paziente

• Il confronto con Gruppi di maggiore esperienza è sempre 
raccomandato



Evoluzione della prassi medica

Today the high quality and high technology of cancer
treatment faces to different approaches. Now modern
high quality cancer treatment is multidisciplinary and 
multispecialized in nature.The care of patient is
carefully planned and coordinated from the outset
with each specialty. 

Oncologist has a pivotal role. 

( Abeloff MA, Armitage JO 2018)



Perché lavorare in Rete

• Migliori performances grazie  alla relazione strutturata di varie 
istituzioni complementari e collaborative

• Migliore rendimento delle risorse tecnico professionali 

• Migliori percorsi  diagnostico terapeutici

• Migliore utilizzo delle risorse

• Minori sprechi

• Possibili migliori risultati immediati e sicuri progressi terapeutici nel 
futuro immediato.

Dal Documento Ministeriale sulle Reti Oncologiche



Conosciamo già gli esiti del lavoro in rete?









Differenze in trattamento  

NO  MDT SI  MDT

NUMERO PAZIENTI 58 42

CHIRURGIA MARGINALE 45(75%) 8(22%)

RESEZIONE R0 R1 10( 22%) 28 (97%)

RESEZIONE R2 35 (78%) 1(3%)

RIESCISSIONE IN R2 12 (34%) 1(100%)



Conformita’ alle linee guida : tutti i casi

PROCEDURA PERCENTUALE

BIOPSIE EFFETTUATE 65%

CHIRURGIA OTTIMALE 52%

RIESCISSIONE IN R1 O R2 49%

RADIOTERAPIA  SECONDO LG 81%

CHEMIOTERAPIA SECONDO LG 94%

FOLLOW UP PER ALMENO 3 ANNI 95%

CONFORMITA’ DELL’INTERA SEQUENZA  IN NON MDT 32%



On a vu qu’entre 2010 et 2015, la proportion de 
patients naïfs de tout traitement présentés dans 
ces RCP va en augmentant. On passe d’un peu plus 
de 30 à 41%, mais comment aller maintenant au-
delà? Je pense que cela doit faire partie d’un travail 
de formation initiale pour tous les futurs 
professionnels qui vont être amenés à traiter les 
patients atteints de sarcome. Cela va aussi faire 
appel à un travail de formation continue pour des 
professionnels plus établis, mais qui vont vouloir 
raffiner leur pratique.

POINT DE VUE
Grandes nouveautés dans le traitement des sarcomes
Pr Jean-Yves Blay, Pr Olivier Mir   7 novembre 2016 



Che cosa ha fatto la Rete Oncologica per i TR 





Raccomandazioni  e  PDTA del Gruppo di   Lavoro sui T.R.della
Rete Oncologica Piemonte e Valle d’Aosta

• 1) Percorso Diagnostico Terapeutico Assistenziale dei sarcomi dei tessuti molli

• 2) Tumori neuroendocrini: diagnosi patologica, grading e stadiazione

• 3)  Indicazioni pratiche per la gestione dei pazienti affetti da mesotelioma peritoneale

• 4) Indicazioni pratiche per la gestione dei pazienti affetti da tumore stromale 
gastrointestinale (GIST)

• 5) La valutazione multidisciplinare dei casi di sarcoma del retroperitoneo (SRP)

• 6) Sarcomi primitivi della parete toracica 



Raccomandazioni  e  PDTA del Gruppo di   Lavoro sui T.R.della
Rete Oncologica Piemonte e Valle d’Aosta

7)    Percorso Diagnostico Terapeutico Assistenziale nelle neoplasie 
neuroendocrine    del pancreas nell’ambito della Rete Oncologica 
Piemonte - Valle d'Aosta

8) Percorso Diagnostico Terapeutico Assistenziale dei sarcomi 
retroperitoneali

9)      Il follow up nei tumori neuroendocrini

10)     Trattamento chirurgico della neoplasia primitiva in pazienti affetti da 
neoplasie neuroendocrine del distretto gastroenteropancreatico in 
fase avanzata

11)     Documento di consenso sul trattamento del sarcoma di Ewing

12)     Trattamento dell’osteosarcoma dell’adulto



Documenti di consenso del Gruppo di   Lavoro sui T.R.della
Rete Oncologica Piemonte e Valle d’Aosta

1) Ruolo della terapia medica nel trattamento dei sarcomi dei tessuti molli ad alto grado di 
malignità degli arti e dei cingoli in relazione alla pianificazione e/o esecuzione di un 
intervento chirurgico R0

2) Indicazioni all’utilizzo del mezzo di contrasto in ecografia (CEUS) nel follow-up dei 
sarcomi muscoloscheletrici e dei tessuti molli dei cingoli e delle estremità

3) Utilizzo delle indagini di medicina nucleare nella diagnostica e nel follow – up delle 
neoplasie neuroendocrine di diversi distretti anatomici

4) Indicazioni all’utilizzo del mezzo di contrasto in Risonanza Magnetica nel follow up dei 
sarcomi muscoloscheletrici e dei tessuti molli dei cingoli e delle estremità

5) Indicazioni all’utilizzo del mezzo di contrasto in Tomografia Computerizzata nel follow -
up dei sarcomi muscoloscheletrici e dei tessuti molli dei cingoli e delle estremità 
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Informazione alla popolazione







A livello Nazionale
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