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1) Introduzione (dr. Ferrari) 
 

- .ǊŜǾŜ ƛƴǘǊƻŘǳȊƛƻƴŜ ǎǳƭƭΩŀǘǘƛǾƛǘŁ ŘŜƭ DŘ[ όǎƛ ǎƻǘǘƻƭƛƴŜŀ ƭΩƛƳǇƻǊǘŀƴȊŀ di partecipare ai congressi 
EpSSG), riferimento agli studi e alle pubblicazioni su casistica italiana, discussione sul ruolo e il peso 
ŘŜƭƭΩLǘŀƭƛŀ ƛƴ ŀƳōƛǘƻ ŜǳǊƻǇŜƻ 

- Breve presentazione delle possibili opzioni su cui si sta lavorando per il futuro protocollo dei 
sarcomi non-rabdomiosarcoma  

 
 
 
 

2) Viene Illustrato il nuovo protocollo europeo EpSSG per i rabdomiosarcoma, FarRMS (dr.ssa 
Affinita, con dr. Bisogno e dr. Ferrari) 
 

 

 
 

 
- {ǘǳŘƛƻ ŀƳōƛȊƛƻǎƻΥ άOverarching protocolέ che include tutti i pazienti con RMS (adulti e bambini, 

front-line e recidiva) e ǾǳƻƭŜ ŎƻǎǘǊǳƛǊŜ ǳƴŀ ǎǘǊǳǘǘǳǊŀ ŎŀǇŀŎŜ Řƛ ƛƴŎƭǳŘŜǊŜ ƴǳƻǾƛ ŦŀǊƳŀŎƛ Ŝ ά ǳǘƛƭƛȊȊŀǊƭƛέ 
dalle recidive alla prima linea (con un disegno multi-arm-multi-stage MAM, in cui si possono 
arrivare, quando eventuali farmaci saranno disponibili, ad avere randomizzazioni a 3-4 bracci, con 
ƭŀ ƳŜǘƻŘƻƭƻƎƛŀ ŘŜƭ άŘǊƻǇ ǘƘŜ ƭƻƻǎŜǊέύ  
 

- Nuova stratificazione  
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o Fusion status ǇǊŜǾŀƭŜ ǎǳƭƭΩƛǎǘƻƭƻƎƛŀ 
o  GU- VP e biliari: sede favorevoli 
o  Sedi sfavorevole ma età/dimensioni favorevoli diventano high risk in FAR-RMS (es PM con 

tumore < 5 cm ed età favorevole)  
 

- Il primo regime sperimentale a disposizione (per ora) è il regime IrIVA 
o Introduce irinotecan in prima linea (farmaco molto attivo, in prima linea in US) 
o wƛŘǳŎŜ ƭΩƛƴǘŜǊǾŀƭƭƻ ǘǊŀ ƛ ŎƛŎƭƛ όŘƻǎŜ ŘŜnsity) 
o Ci sarà una fase Ib, per definire la dose da usare poi in fase II (dose iniziale 20 mg/m2/die, 

giorni 8-12, con incremento di dose di 10 mg/m2/die in ogni coorte e dose massima 50 
mg/m2/die) 

o Il primo random aperto sarà IVAdo vs IrIVA per VHR very high risk (metastatici e traslocati 
N1) e IVA vs IrIVA per high-risk 

 

 
 
 

o Vengono presentati i dati preliminari di 6 casi di Padova trattati con IrIVA; discussione circa 
ƭΩƻǇǇƻǊǘǳƴƛǘŁ Řƛ ǘǊŀǘǘŀǊŜ ŀƭǘǊƛ Ŏŀǎƛ Ŏƻƴ ǉǳŜǎǘƻ ǊŜƎƛƳŜΣ ŀƴŎƘŜ ƛƴ ŀǎǎŜƴȊŀ Řƛ ǳƴ protocollo 
formale 

o ±ƛŜƴŜ ŘƛǎŎǳǎǎŀ ƭΩƛŘŜŀ Řƛ ǎŎǊƛǾŜǊŜ ǳƴ ŘƻŎǳƳŜƴǘƻ ŎƘŜ ŘŜǎŎǊƛǾŀ όŜ ǊŀŎŎƻƭƎŀ ƛ Řŀǘƛύ ŘŜƛ ǇŀȊƛŜƴǘƛ 
trattati in 2°-3°-пϲ ƭƛƴŜŀ όŦŀŎŜƴŘƻ ŀǘǘŜƴȊƛƻƴŜ ŀ ƴƻƴ ǇǊƻŘǳǊǊŜ ƭƛƴŜŜ ƎǳƛŘŀ ƛƴ άŎƻƳǇŜǘƛȊƛƻƴŜέ 
con EpSSG)   

 
 

- Il protocollo Far RMs prevederà una domanda sul mantenimento (lΩŀǳƳŜƴǘƻ ŘŜƭƭŀ ŘǳǊŀǘŀ ŘŜƭ 
mantenimento può avere un impatto sulla prognosi?) 

o Alto rischio - 6 vs 12 mesi  
o Altissimo rischio 12 vs 24 mesi  

 
  

- Altri obiettivi di FarRMS  
o Studio randomizzato sulla radioterapia (se ne parla successivamente, ma comunque si 

sottolinea che è la prima volta che viene sviluppato uno studio randomizzato sulla 
radioterapia in Europa)  

o Valutazione impatto prognostico di Ŧǳǎƛƻƴ ǎǘŀǘǳǎ ǊƛǎǇŜǘǘƻ ŀƭƭΩƛǎǘƻƭƻƎƛŀ  
o Valutazione delƭΩŜŦŦƛŎŀŎƛŀ ŘŜƭƭΩƛƳƳǳƴƻƛǎǘƻŎƘƛƳƛŎŀ ǊƛǎǇŜǘǘƻ ŀƭƭΩw¢-PCR 
o Valutazione del ruolo della PET come ulteriore elemento per definire i pazienti  alto rischio 
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- Pazienti alla recidiva (relapse study): studio randomizzato tra braccio standard (backbone VCR-

irinotecan) e bracci sperimentali (VCR-irinotecan-temozolamide; VCR-irinotecan-regorafenib, che 
per ora è in fase Ib) 

o Possibile inserire altri regimi, quando nuovi farmaci saranno a disposizione 
o Discussione sulla difficoltà ad avere nuovi farmaci in pediatria 
o Discussione sul fatto di avere un backbone alla recidiva con irinotecan, quando si va ad 

utilizzare irinotecan in prima linea 
 
 

- Ampia discussione sugli aspetti legati a quali parti del protocollo possono essere effettuate da tutti i 
centri, e quali solo da centri selezionati (es. fase I, radioterapia, chirurgie selezionate)  

 
 
 
 
 
 

3) Radioterapia (dr. Scarzello, dr.ssa Gandola) 
 

o Studio randomizzato per indagare il ruolo della RT pre-operatoria verso RT post-operatoria 
o bŜŎŜǎǎƛǘŁ Řƛ ŘŜŦƛƴƛǊŜ ƛ ǇŀȊƛŜƴǘƛ άƻǇŜǊŀōƛƭƛέ όǇǊƻōƭŜƳƛΥ ƎƛǳŘƛȊƛƻ ŀ ǾƻƭǘŜ soggettivo, a 

volte il chirurgo e il radioterapista sono in centri differenti, problemi di tempistica) 
o Malattia resecabile: studio sulla dose, in base alla PET 

o Pz PET + alla rivalutazione (R: 41.4Gy vs 50.4G)  
o Pz PET ς alla rivalutazione (R:41.4Gy vs 50.4Gy)  

 
o Pazienti non resecabili  - Pz PET +  50.4Gy vs 59.4Gy 

 
o Malattia metastatica - Rt su tutte le sedi  vs RT su primitivo +linfonodi 

o Discussione sullo studio randomizzato nella malattia metastatica: difficile non 
irradiare alcuna metastasi 
 
 

o Radiotherapy Quality Control in real time  - QUARTET - Quality Assurance in Radiotherapy 
and Imaging in pediatric oncology clinical trials 

o Eu platform (EORTC) 
o Esperienza AIEOP con prot SIOP PNET5 ς sistema VODCA (diversi esempi di piani di 

RT non adeguati, in seguito corretti con il controllo di qualità) 
o Procedura molto impegnativa, almeno nella fase iniziale 
o /ƻǊǊŜȊƛƻƴƛ ƴŜƭ тл ҈ ŘŜƛ Ŏŀǎƛ ǊƛǾƛǎǘƛ Ҧ ŘŜǘŜǊƳƛƴŀƴǘŜ ǇŜǊ ƭΩƻǳǘŎƻƳŜ ŘŜƭ 

paziente 
o QUARTET:  Obbiettivo finale - revisione centralizzata europea 

(professionisti dedicati);  Al momento attuale probabilmente ci sono 
ancora troppe differenze nazionali (esperienza tecnica e di procedura di 
revisione, lingua, abitudini) 
 

o  Per EpSSG: da definire il problema organizzativo e quello dei costi 
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4) Aspetti istopatologici 
 

o Discussione sul ruolo del patologo locale: vŀƭǳǘŀȊƛƻƴŜ ŘŜƭƭΩŀŘŜƎǳŀǘŜȊȊŀ ŘŜƭ ƳŀǘŜǊƛŀƭŜ ŦǊŜǎŎƻκŎƻƴƎŜƭŀǘƻ 
da inviare per studi biologici al centro di riferimento; invio al coordinatore nazionale di materiale a 
fresco/congelato e di n.1 blocco in paraffina corredato di referto istologico e di eventuale referto di 
biologia molecolare 

o Ruolo del coordinatore nazionale/panel patologi EpSSG: revisione istologica (pƻǎǎƛōƛƭŜ έǊŜŀƭ ǘƛƳŜ 
ǊŜǾƛŜǿέ Řƛ ǾŜǘǊƛƴƛ ŘƛƎƛǘŀƭƛȊȊŀǘƛ ŎŀǊƛŎŀǘƛ ƛƴ ǊŜǘŜ); archiviazione del materiale istologico presso centro di 
riferimento nazionale  

o Nuovo protocollo EpSSG 
/ŜƴǘǊŀƭƛǘŁ ŘŜƭƭŀ ŘŜǘŜǊƳƛƴŀȊƛƻƴŜ ŘŜƭƭƻ ǎǘŀǘƻ Řƛ ŦǳǎƛƻƴŜ ǇŜǊ ǾŀƭǳǘŀǊŜ ƭΩƛƳǇŀǘǘƻ ǎǳƭƭŀ ǎǘǊŀǘƛŦƛŎŀȊƛƻƴŜ ŘŜƭ 
rischio e sulla sopravvivenza 
Identificazione di categorie morfologiche nel gruppo di RMS t- con prognosi più aggressiva e ricerca di 
nuove alterazioni genetiche 
5ŜŦƛƴƛǊŜ ǎŜ ƭΩŜǎǇǊŜǎǎƛƻƴŜ LI/ Řƛ ǇǊƻǘŜƛƴŜ ŘǊƛǾŜƴ Řŀƭƭŀ ŦǳǎƛƻƴŜ t!·-FOXO1 è un surrogato accurato per la 
valutazione dello stato di fusione 
Definire se tutti i RMS (inclusi ERMS) necessitano di valutazione dello stato di fusione 
N.B. - Lƭ Ǌƛǎǳƭǘŀǘƻ ŘŜƭƭΩƛƴŘŀƎƛƴŜ ƳƻƭŜŎƻƭŀǊŜ ŝ ǇŀǊǘŜ ƛƴǘŜƎǊŀƴǘŜ ŘŜƭƭŀ ŘƛŀƎƴƻǎƛ, ma ha senso solo se 
interpretato alla luce della diagnosi istologica 

 
 
Possibili modelli operativi: 

- invio materiale (istologico e biologico ς unico invio ς riduzione costi) al centro coordinatore 
(Padova) 

- successivo invio vetrini o scansioni a patologo coordinatore (dr.ssa Alaggio, Roma) 
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5) Aspetti biologici 
- Viene discussa ƭΩƛƳǇƻǊǘŀƴȊŀ ŘŜƭƭΩƛƴǾƛƻ ŘŜƭ ƳŀǘŜǊƛŀƭŜ ōƛƻƭƻƎƛŎƻΤ ǾŜǊǊŁ ǊŜŘŀǘǘƻ Ŝ ŘƛǎǘǊƛōǳƛǘƻ ǳƴ 

manuale άfor National Biological Sample Collection in FaR-RMSέ   
 
 

6) 5ƛǎŎǳǎǎƛƻƴŜ όǇǊŜǎŜƴǘŀȊƛƻƴŜ ŘǊΦ .ƛǎƻƎƴƻ άProtocolli EpSSG: passato vs futuro) 
o Discussione circa il numero di centri italiani che hanno arruolato e randomizzato casi nel 

precedente protocollo 
o Discussione sui costi di apertura di un centro (costo stimato di circa 18,000 euro per centro) 
o Costo di apertura del protocollo: circa 430,000 euro se consideriamo solo 10 centri (che 

coprono ¾ dei casi) 
o Discussione sulla necessità di reperire i fondi necessari 
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