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III Tumori del sistema nervoso centrale

I tumori del sistema nervoso centrale (SNC) sono una categoria eterogenea
che comprende lesioni di diverso tipo istologico e a diverso grado di mali-
gnitd. La sede ¢ prevalentemente endocranica, ma, meno frequentemente,
puo essere endorachidea. Per evitare eventuali difformita tra i registri, sono
stati analizzati solo i casi con tipo istologico maligno; questa scelta si disco-
sta dalle regole seguite abitualmente dai registri specializzati per i tumori in-
fantili, che includono anche i casi a comportamento benigno o incerto.

I tumori dell SNC rappresentano complessivamente la seconda malattia neo-
plastica per frequenza nell’eta pediatrica. Costituiscono il 19% dei tumori in-
fantili registrati nella banca dati AIRTUM incidenti nel 1998-2002 e pre-
sentano un tasso di incidenza (TT) standardizzato per etd di 34,1 casi per mi-
lione di bambini per anno (IC 95% 30,8-37,4) (T1 standardizzato sulla po-
polazione europea 34,6; IC 95% 28,4-40,9).

I rischio cumulativofino a 14 anni di eta di sviluppare un tumore dellSNC
¢ 0,52 per mille (IC 95% 0,49-0,54). Iltipo istologico pitt frequente ¢ co-

stituito dagli astrocitomi (35% dei casi di tumore del’'SNC), seguiti dai
PNET/medulloblastomi (21%). I tumori non specificati rappresentano il
23% dei casi. Complessivamente 72,9% dei casi ¢ documentato da una dia-

Malignant neoplasms of the central nervous system

gnosi istologica, nessun caso ¢ documentato dal solo certificato di morte
(DCO). Lafrequenza dei tumori dell' SNC ¢ maggiore tra i maschi (T138,6;
IC 95% 33,7-43,5) rispetto alle femmine (TT 29,4; IC 95% 25,0-33,8). I
tassi sono simili nelle diverse aree geografiche: nei registri del Nord TI 32,4
(IC 95% 28,4-36,4); nei registri del Centro, TI 37,6 (IC 95% 29,7-45,5) e
nei registri del Sud Italia TT 36,4 (IC 95% 27,9-44,9). La variazione dell'in-
cidenza di tumore dell SNC per classe di eta ¢ modesta, tra i maschi si osser-
va un decremento del T1, che & pilt elevato per le classi di eta 0 e 1-4, mentre
trale femmine non si sono osservate sostanziali variazioni. indamento per
periodo dell'incidenza di tumori dell'SNC mostra un aumento medio del
2,0% per anno (IC 95% 0,2-3,7%), dovuto in particolare allandamento
osservato tra i maschi (APC 2,3%; IC 95% 0,2-4,7%).

Per i casi diagnosticati nel 1998-2002, lasopravvivenza cumulativa os-
servataa 5 anni ¢ 62,3% (IC 95% 57,3-67,4%). La sopravvivenza non ha
mostrato nel corso dello studio un miglioramento statisticamente signifi-
cativo per periodo di diagnosi dal 1988 al 2002. Ndlo studio non si sono
osservate differenze significative nella sopravvivenza tra aree geografiche o tra
i due sessi o tra classi di eta alla diagnosi.

Malignant neoplasms of the central nervous system (CNS) are a heterogeneous
group of neoplasms, with different histology and behaviour. Location is usually
in the brain and only a small proportion of cases are located in the spinal cord.
In order to avoid spurious differences among registries due ro differences in the re-
gistration of benign neoplasm cases, the AIRTUM database used for the present
study was limited to malignant neoplasms. In this respect, we diverge from the
rules currently adopted by specialised childhood cancer registries. CNS neoplasms
are the second leading malignancy in paediatric age, corresponding to 19% of
malignancies recorded in the AIRTUM database incident in 1998-2002 in chil-
dren (age 0-14). Age-standardised incidence rate (IR) was 34.1 cases per mil-
lion children year (95% CI 30.8- 37.4) IR standardised by age on the Euro-
pean population was 34.6 (95% CI 28.4-40.9). Cumulative incidence up to
14 years of age was 0.52 per thousand (95% CI 0.49-0.54). The more frequent
histological types were astrocytoma (35% of CNS malignancies) and
PNETImedulloblastoma (21%). Twenty-three percent of cases were malignan-

Incidence rate by gender
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cies of unspecified histological type. Overall, 72.9% of cases were histologically
diagnosed, with no DCO cases. CNS neoplasm were more frequent among boys
(IR 38.6; 95% CI 33.7-43.5) than among girls (IR: 29.4; 95% CI 25.0-33.8).
Incidence rates were similar in the different geographical areas: IR was 32.4 (95%
CI 28.4-36.4) in northern Italian cancer registries; 37.6 (95% CI 29.7-45.5)
in central Italy; 36.4 (95% CI 27.9-44.9) in southern Italy. No considerable
changes were observed in incidence by age class: only in boys we observed a re-
duction of IR after age 5, while no differences were observed for girls. Incidence
showed an increasing trend by period of diagnosis: the annual percentage chan-
ge (APC) was 2.0% (95% CI 0.2% - 3.7%), and the trend was steeper in boys
(APC: 2.3%; 95% CI 0.2% - 4.7%). Cumulative survival at five years from
diagnosis for cases incident in 1998-2002 was 62.3% (95% CI 57.3% - 67.4%).
Survival did not show a significant improvement in the study period from 1988
10 2002. We did not observe significant differences in survival by area of resi-
dence, gender or age at diagnosis.

Incidence rate by area
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} Distribuzione percentuale e numero di casi per i diversi tipi di
Incidence rate by age and gender tumore maligno del sistema nervoso centrale infantile nella banca
dati AIRTUM, 1998-2002, secondo le categorie della International

60 Classification for Childhood Cancer (ICCC).
50 Frequency distribution (number of cases and percentage) of cases of mali-
N gnant neoplasm of the CNS in the AIRTUM database, 1998-2002, by ICCC
40 AN classification and age.
A
20 yAN ICCC 0 14 59 10-14 n %
§ llla Ependymoma 3 22 7 1" 43 10
g > lib Astrocytoma 10 34 54 45 143 35
‘: 10 lllc PNET 7 25 32 21 85 21
‘g o llid Other Glioma 4 17 6 14 41 10
0 1-4 5-9 10-14 Illle Miscellaneous intracranial 2 0 1 1 4 1
age group and intraspinal neoplasms
@— Boys B Girls A Al Ilif Unspecified intracranial 8 20 3 36 97 28

and intraspinal neoplasms

CNS and miscellaneous 34 118 133 128 413 100
Incidence trend by gender intracranial and intraspinal

neoplasms
100

Sopravvivenza cumulativa a 1, 3 e 5 anni dalla diagnosi per i casi
90 I~ o APC: 2.3% (IC 95% 0.2%,4.7%) di tumore maligno del sistema nervoso centrale diagnosticati nel
80 | o APG: 1.5% 1C 95% L1.1%4.2%) perlodo'1998-'2002, per classe di eta. For"lte. b?nca da'tl AIRTUM.
70 Cumulative survival at 1, 3, and 5 years after diagnosis for children affected
by malignant neoplasm of the CNS incident in 1998-2002. Data from the
60 AIRTUM database.
50
Age n. Cumulative survival
40 —_— 2
v —— - group cases 4y (95%Cl) 3y (95%Cl) 5y (95%Cl)
20 0 32 781 (63.8-92.4) 621 (45.1-79.0) 62.1 (45.1-79.0)
10 1-4 118 793 (71.9-86.7) 639 (55.0-72.8) 62.4 (53.3-71.6)
59 133 793 (724-86.3) 633 (55.0-71.7) 57.8 (48.5-67.2)

1988-1992 1993-1997 1998-2002 10-14 128 834 (76.9-89.9) 705 (62.4-785) 67.5 (58.7-76.2
Log-rank test: p= 0.5853

—@— Boys —{ll— Girls
Sopravvivenza cumulativa a 3, 5, 10 e 15 anni dalla diagnosi
per i casi di tumore maligno del sistema nervoso centrale

H diagnosticati nel periodo 1988-2002, per periodo di diagnosi.
Incidence trend by age Fonte: banca dati AIRTUM. '
50
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Cumulative survival at 3, 5, 10 and 15 years from diagnosis for children
5 affected by malignant neoplasm of the CNS incident in 1988-2002, by
period of diagnosis. Data from the AIRTUM database.
40 d O
35 P IA Period n. Cumulative survival
0 Cases 3y 5y 10y 15y
(95%Cl) (95%Cl) (95%Cl) (95%Cl)
25
1988 235 73.2 70.2 66.8 63.4
20 8 APC: nbt computed 1992 (67.5-78.9) (64.4-76.1) (60.8-72.8) (57.2-69.6)
1 B APC: 1/2% (IC95% -2%,4.3%) 1993 338 64.5 60.2 57.0 -
10 APC: -0.1% (IC95% -3.2%2.5%) 1997 (59.3-69.6) (55.0-65.5) (51.7-62.4)
5 W APC: 45% (IC95% 1.3%,7.8%) 1998 411 65.6 62.3 - -
2002 (60.9-70.3) (57.3-67.4)

1988-1992 1993-1997 1998-2002
Log-rank test: p= 0.0311

Years: —)—0 —W—1-4 /59 —E—10-14

Cumulative survival by age Cumulative survival by period
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» Ulteriori dati sono disponibili presso: www.registri-tumori.it 49



