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RIASSUNTO

Lo studio di cluster presuppone la capacita di identificare
con accuratezza e completezza gli eventi sanitari d'interes-
se e la loro collocazione geografica e temporale. Nel caso di
patologie rare e complesse, quali i tumori infantili, & possibi-
le osservare una rilevante migrazione sanitaria, che ne rende
ancora piu difficoltosa la rilevazione. Lo strumento migliore
per la loro identificazione é rappresentato dai registri tumori
(RT). | RT, infatti, raccolgono le informazioni relative ai tumo-
ri che insorgono nella popolazione residente nell'area di loro
competenza mediante molte fonti informative. La molteplici-
ta delle fonti e il loro numero in crescita grazie all'informatiz-
zazione dei servizi sanitari aumentano la completezza della
raccolta superando i limiti di una fonte singola e costruiscono
I'iter diagnostico-terapeutico e di esito dei casi. Per i tumo-
ri infantili & rilevante, tra le fonti, il modello 1.01 che riassu-
me le informazioni dei casi che sono passati da uno dei centri
specializzati dell’Associazione italiana di ematologia e onco-
logia pediatrica (AIEOP).

In ltalia I'Associazione italiana dei registri tumori (AIRTUM)
coordina I'attivita di 45 RT di popolazione, sia generali sia
specializzati (per eta o tipologia tumorale). | RT nel loro com-
plesso coprono una popolazione di oltre 6.700.000 cittadini
di eta inferiore a 20 anni, pari a circa il 60% della popolazio-
ne residente totale.

AIRTUM svolge un ruolo di coordinamento, supporto e armo-
nizzazione dell'attivita dei RT attraverso la formazione, I'ac-
creditamento e la Banca dati comune, promuove e partecipa
a collaborazioni nazionali e internazionali che coinvolgono
societa scientifiche (AIEOP, Associazione italiana di oncologia
medica —AIOM, Federazione italiana delle associazioni di vo-
lontariato in oncologia — FAVO) e istituzioni (Istituto superio-
re di sanita, Istituto nazionale dei tumori di Milano) ed effet-

tua analisi sui principali indicatori epidemiologici (incidenza,
mortalita, soprawvivenza e prevalenza).

La Banca dati AIRTUM contiene 19.650 casi diagnosticati dal
1967 al 2011 in pazienti in eta infantile-adolescenziale. L'e-
pidemiologia dei tumori infantili & stata oggetto di due mo-
nografie AIRTUM pubblicate nel 2008 e nel 2013 in colla-
borazione con AIEOP; la seconda include contributi specifici
su siti inquinati, sull'aspetto psicologico e sull'esperienza dei
genitori dei giovani pazienti oncologici. La collaborazione fra
professionalita, bisogni e conoscenze ¢ la politica seguita da
AIRTUM per riuscire a costruire un quadro sempre piu com-
pleto dell’epidemiologia oncologica, anche infantile, in Italia.
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ABSTRACT

The study of cluster requires the ability to identify, with accu-
racy and completeness, the health events of interest and their
geographical location and time of occurrence.

For rare and complex diseases, such as childhood cancers,
it is possible to observe a significant health migration from
the place of residence, which makes the detection even more
complex. The best tool to identify these rare diseases is repre-
sented by cancer registries (CRs). In fact, CRs collect, through
many sources, information related to tumours that arise in
the population resident in their areas of activity. The num-
ber of the sources of information has increased thanks to
the computerization of health services. The availability of
multiple sources of information increases the completeness
of data collection overcoming the limits of a single source,
and makes it possible to describe the diagnostic-therapeutic
course and the outcome of the cases. Among all data sources,
for childhood cancers the model 1.01, which summarize the

clinical information of the cases treated in one of the Italian
Association of paediatric haematology and oncology (AIEOP)
centres, is relevant. Moreover, CRs produce reliable and com-
parable data due to the use of international rules and classi-
fications for the definition of the topography and morpholo-
gy of cancer, for the date of diagnosis, and for quality checks.
In Italy, the Italian association of cancer registries (AIRTUM)
coordinates the activities of 45 population CRs, both gener-
al and specialized (by age or tumour type). AIRTUM involves
a population of over 6.7 million citizens under the age of 20
years, approximately 60% of the total resident population.
AIRTUM plays a role of coordination, support, and harmo-
nization for Italian CRs through training, accreditation, and
a shared database, it promotes and participates in nation-
al and international collaboration involving scientific socie-
ties (AIEOF, Italian Association of medical oncology — AIOM,
Italian Federation of volunteer-based cancer organisations —
FAVO) and institutions (Italian national Institute of health,
Italian national cancer institute of Milan) and performs anal-
ysis on key epidemiological indicators (incidence, mortality,
survival, and prevalence).

The AIRTUM database contains 19,650 cancer cases in child/
adolescent patients diagnosed from 1967 to 2011. The epide-
miology of childhood cancers has been the subject of two AIR-
TUM monographs published in 2008 and in 2013 in collab-
oration with AIEOP; the latter includes specific contributions
on polluted sites, on the psychological side, and on the expe-
rience of the parents of young cancer patients. The collabora-
tion between different professionals, needs, and knowledge
is the policy followed by AIRTUM to build up a complete pic-
ture of cancer epidemiology, even of childhood cancer, in Italy.
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INTRODUZIONE

L Associazione italiana dei registri tumori (AIRTUM),' fondata
nel 1996, raccoglie i registri tumori di popolazione (RT) attivi
nel nostro Paese, sia generali sia specializzati per singole tipolo-
gie tumorali o per specifiche fasce d’eta (infantili-adolescenzia-
1i). I RT sono strutture dedicate alla rilevazione delle diagnosi
tumorali in un’area definita. In conformita a regole internazio-
nali,? i RT devono utilizzare molte fonti informative, poiché
non esiste un’unica fonte che contenga tutte le informazioni ne-
cessarie. Luso di font molteplici, sia cliniche (per esempio le
schede di dimissione ospedaliera — SDO, i referti anatomopato-
logici, i certificati di morte) sia amministrative (popolazione re-
sidente, esenti per patologia oncologica), determina un guada-
gno in termini di completezza ¢ arricchisce la costruzione e la
descrizione del percorso diagnostico e terapeutico.

Uno studio condotto sull’utilizzo delle sole SDO per identificare
i casi incidenti di tumore della mammella femminile? ne ha mo-
strato un’ottima capacita di stimare il burden complessivo di ma-
lattia, ma non d’identificare i singoli pazienti, con quote rilevanti
di falsi positivi e negativi; un approccio, quindi, non applicabi-
le al campo della ricerca, almeno nell’esperienza di Ferretti et al.?

In Italia Pattivita di registrazione ¢ iniziata, considerando i RT
ancora in attivied, alla fine degli anni Sessanta proprio con un
registro dedicato ai tumori infantli, quello della Regione Pie-
monte. Oltre a un altro RT specializzato nell’eta infantile e ado-
lescenziale, quello della Regione Marche, gli aleri 43 raccolgono
dati sui tumori in tutte le fasce d’etd, comprese quindi le prime.
Nel complesso, circa il 60% degli italiani di et inferiore ai 20
anni vive in un’area dove ¢ attivo un RT (figura 1). Questa per-
centuale & dell’89% nel Nord-Ovest, del 72% nel Nord-Est, del
35% nel Centro e del 44% nel Sud e isole.

LA BANCA DATI AIRTUM

Nel 2005 AIRTUM ha costituito una Banca dati centralizza-
ta che contiene in copia una selezione dei dati dei singoli RT.
Prima di avere la possibilita di contribuire alla Banca dati Al-
RTUM, un nuovo registro tumori deve superare una procedura
di accreditamento formale che prevede prerequisiti, la compila-
zione di un questionario, I'invio di dati, una site-visit e un pro-
cesso di peer-review."

I registri che hanno superato 'accreditamento possono contri-
buire alla Banca dati associativa secondo una modaliti condivi-
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Figura 1. Associazione italiana registri tumori (AIRTUM), aree coperte dai registri
tumori di popolazione generali e infantili-adolescenziali (0-19 anni).

Figure 1. Italian Association of cancer registries (AIRTUM), areas covered by
population cancer registries, general and childhood (0-19 years).

sa formalizzata in un protocollo nel quale sono definite le tipo-
logie dei dati, le variabili e i formati ammessi.’

La Banca dati ¢ costituita da quattro archivi: i casi incidenti, i
decessi oncologici, le popolazioni residenti e la mortalita attesa,
necessaria per la stima della sopravvivenza relativa. Un’attenzio-
ne particolare ¢ rivolta alle verifiche di qualitd, che sono condot-
te in doppio, sia a livello dei RT sia a livello centrale. Per cia-
scuna variabile sono indicati i controlli effettuati che, in caso di
esito negativo, determinano il reinvio dei dati al RT per la ne-
cessaria correzione. I controlli utilizzano software specifici con
verifiche centrate anche sull’eta infantile-adolescenziale.® I re-
gistri tumori inviano alla Banca dati AIRTUM la casistica co-
dificata secondo la Classificazione internazionale delle malattie
per P'oncologia (ICDO-3),” anche per periodi d’incidenza pre-
cedenti all'introduzione della terza revisione. Nella Banca dati
i tumori infantili sono codificati secondo la Classificazione in-
ternazionale per i tumori infandili — terza edizione (ICCC-3).8
Per i registri che inviano i dati gia classificati secondo ICCC-3
¢ valutara la concordanza tra ICCC-3 ¢ ICDO-3; per i restanti,
la codifica ICCC-3 ¢ assegnata tramite il software di conversio-
ne prodotto dall’Agenzia internazionale per la ricerca sul cancro
(IARC) e dalla International Association of Cancer Registries
(IACR)® a partire dai codici topografici e morfologici ICDO-3.
Sono raccolti i tumori maligni invasivi e quelli benigni del siste-
ma nervoso centrale; questi ultimi, solo se inclusi nel sistema di
rilevazione del singolo RT.

La Banca dati svolge una funzione di raccordo tra i ricercato-
ri proponenti progetti di ricerca e analisi a livello nazionale o
internazionale e i singoli RT. Lutilizzo di dati della Banca dati
prevede una procedura web-based, secondo la quale il direttore
di ciascun RT ha la possibilita di valutare il protocollo dello stu-
dio e dare il suo assenso alla partecipazione. Eventuali studi spe-
cifici possono includere nell’analisi anche variabili non obbliga-
torie 0 non presenti nella Banca dati e raccolte ad hoc.

I RT di popolazione definiscono la casistica di loro pertinenza
in funzione della residenza dei casi al momento della diagnosi:
Iinformazione relativa al comune di residenza dei casi &, quin-
di, considerata obbligatoria nel protocollo operativo. La Banca
dati AIRTUM arttualmente prevede la raccolta delle informazio-
ni relative sia al comune di residenza sia al comune di nascita dei
pazienti. La maggior parte dei RT italiani registrano, anche se
non inviano alla Banca dati, informazioni dettagliate sulla sto-
ria di residenza dei casi (indirizzo di residenza attuale e passato).
I casi della Banca dati sono identificati da una chiave univoca e
anonima, che ne permette, a livello dei RT, il /inkage con le basi
dati locali: nell’ambito della conduzione di studi analitici spe-
cifici ¢ dunque possibile I'arricchimento con ulteriori variabili.

RISULTATI

AIRTUM ha pubblicato due monografie tematiche sui tumo-
ri infantili-adolescenziali, la prima nel 2008% la seconda nel
2013.1°

Secondo quanto riportato nella pili recente, nel periodo 2003-
2008, 31 RT hanno identificato 4.473 nuovi casi di tumore
maligno, 2.855 tra i bambini e 1.618 tra gli adolescenti. Linci-
denza di tumore maligno pediatrico nel 2003-2008 ¢ risultata
complessivamente di 164 casi/anno per milione di bambini fino
a 14 anni e 269 in eta 15-19 anni. Le differenze tra le aree geo-
grafiche sono modeste.

Nei bambini (0-14 anni) si osserva un aumento significati-
vo dell'incidenza di tumori maligni fino al 1997 (annual per-
cent change — APC: +3,2), seguito da un andamento costan-
te (APC: -1,1 statisticamente non significativo). Un aumento
significativo fino alla seconda metd degli anni Novanta ¢ sta-
to osservato anche per il complesso delle leucemie nei maschi
(APC: +5,7%), la leucemia linfoblastica, che ne rappresenta
I'80% (APC: +5,6%), ¢ il complesso di linfomi Hodgkin e non
Hodgkin (APC: +6,3%).

Negli adolescenti (15-19 anni) si osserva un aumento significati-
vo per tutte le neoplasie maligne (APC: +2,0%), i linfomi (APC:
+2,9%), in particolare il linfoma di Hodgkin (APC: +3,6%), il
carcinoma della tiroide nelle femmine (APC: +7,5%) e il mela-
noma (APC: +8,1). La leucemia linfoblastica risulta I'unica ne-
oplasia in significativa diminuzione in questo gruppo d’et nel
lungo periodo. Le tendenze recenti (1998-2008) confermano
Paumento dei tumori maligni solo nelle ragazze (15-19 anni)
e, tra queste, 'aumento importante di carcinomi della tiroide.
La mortalita ¢ in continua diminuzione sia per tutte le neopla-
sie sia per i tipi pitt frequenti. La sopravvivenza dei casi a 5 anni
dalla diagnosi, in aumento fin dagli anni Settanta, ¢ ulterior-
mente migliorata ed ¢ pari all'82% per i bambini e all'86% per
gli adolescenti diagnosticati nel periodo 2003-2008.
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Il numero previsto di casi di cancro nei bambini tragli 0 e i 14
anni nel quinquennio 2016-2020 ¢ di circa 7.000 casi, mentre
risulta 4.000 negli adolescenti fra i 15 e i 19 anni, senza sostan-
ziali differenze rispetto al quinquennio precedente.

CONCLUSIONI

La rete AIRTUM, attraverso una costante attivita di formazio-
ne professionale e di valutazione di qualitd, migliora e verifi-
ca in continuo il proprio sistema. In questo modo si propone
come strumento di grande affidabilicd nella produzione di dati
epidemiologici nel nostro Paese anche per le etd infantili-ado-
lescenziali. La qualich dei dati AIRTUM ¢ stata recentemente
riconosciuta anche dalla IARC di Lione che ha accettato tutti
i RT afferenti all’associazione nella decima edizione del Cancer
incidence in five continents."

I registri tumori si sono dimostrati fonti pil sensibili e speci-

LE FONTI DI DATI
DATA SOURCES

fiche nell’identificazione dei pazienti rispetto alla singola fon-
te informativa ospedaliera.’ Molteplici sono le collaborazioni
di AIRTUM con societa scientifiche e istituzioni (Associazio-
ne italiana di ematologia e oncologia pediatrica — AIEOP, As-
sociazione italiana di oncologia medica — AIOM, Federazione
italiana delle associazioni di volontariato in oncologia — FAVO,
Istituto superiore di sanitd — ISS), a dimostrazione della rico-
nosciuta competenza e autorevolezza nel campo dell’epidemio-
logia oncologica. Un continuo processo di estensione delle aree
italiane dove sono presenti RT rende possibile prospettare una
futura copertura nazionale anche alla luce della recente norma-
tiva (L212/2012) e del formale riconoscimento di AIRTUM
come network fondamentale per il supporto del Piano naziona-
le di prevenzione 2014-2016."

Conflitti di interesse dichiarati: nessuno.
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