Nadory
detskeho veku

MUDr. Jaromir Hacek



neni
* <1 % nadoru v populaci

r

* vVZacCna onemocC

1 4

du

400 pripa

. rocneé cca

2. nejCastejsi pricina umrti deti

Preziti (%)

Incidence (abs)

100

600

90
80

500

70
60
50
40
30

400

300

200

20

100

0c0¢
6T0C
8T0¢
LT0C
9T0¢
ST0C
¥10¢
€T0¢
¢10¢
TT0C
0TOC
600¢
800¢
L00¢
900¢
S00¢
¥00¢
€00¢
¢00¢
T00¢C
000¢
6661
866T
L66T
96671
G661
7661

0c0¢
6T0¢C
8T0¢
LT0¢C
9T0¢
ST0c
¥10¢
€T0¢
¢T0¢c
TT0¢C
0TOC
6002
800¢
£00¢
900¢
S00¢
¥00¢
€00¢
200¢
T00¢C
000¢
6661
8661
1667
9661
G661
7667




Projevy...

« Casto nespecifické
 Horecka, zvraceni, unava, nechutenstvi, kasel, bolesti

» Specifické nadorové markery (cca 10 %)
* Neuroblastom - katecholaminy
« Hepatoblastom - AFP
« Germinalni nadory - AFP, HCG



Ledvi ny Oko Jatra

Kosti o
Neuroblastické nadory Leukémie

PNS

Sarkomy meékkych
tkani

Maligni germinalni
nadory

Nadory CNS

Epitelové nadory +
melanom

Lymfomy



Leukemie

* Akutni lymfoblasticka leukemie (80 %)
« Kojenci, predskolni deti
* B-ALL/LBL
 T-ALL/LBL

11111
11111

* Akutni myeloidni leukemie
o Starsi déti

11111
11111




Lymfomy

* Non-hodgkinske lymfomy
 Burkittuv lymfom

« Anaplasticky velkobunécny lymfom
 DLBCL, PMLCL

« Hodgkinuv lymfom
 Nodularni skleréza




Nadory CNS

* Gliomy
 Pilocytarni astrocytom
« High-grade gliomy

 Embryonalni nadory
* Meduloblastom

* Ependymom

1-4
®5-9
®10-14
®15-19



Germinalni nadory

» Gonadalni
* Prepubertalni
» Postpubertalni

« Extragonadalni (retroperitoneum,
mediastinum, CNS)

« Sakrokokcygealni teratom



Nadory mekkych tkani

* Benigni
 Hemangiomy
« Fasciitidy
* Lipoblastom

* Nejista povaha/lokalne agresivni
* fiboromatozy

» Maligni
« Rabdomyosarkomy — embryonalni, alveolarni
e Synovialni sarkom



Nadory kosti

* Benigni
« Osteochondrom
» Osteoidni osteom
« Metafyzarni fibrozni defekt
« Kostni cysty

* Maligni
« Osteosarkom
« Ewinguv sarkom
 Histiocytoza z Langerhansovych bunek



Ewinguv sarkom

« KulatobunecCny sarkom
« ES/PNET — Ewinguv sarkom/primitivni neuroektodermovy tumor

 ESFT — Ewing's sarcoma family tumors

* Translokace genu EWS (EWSR1/FLI1)
« Rearanze genu CIC, BCOR



Ewinguv sarkom

« Kosti
 dlouhé 60 %
e paneyv, sacrum 20 %
 axialni 20 % |
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« Adolescenti, mladi dospéli




Ewinguv sarkom
* Metastazy: plice, kosti, KD, LU

* Prognoza zavisi na stadiu onemocneni
» Lokalizované — multimodalni |[éCba kurabilni az u 70 %
* S metastazami — 5 leté preziti do 30 %



Specificke nadory



Neuroblastické nadory

* Nadory sympatickeho nervového systemu
» Dfen nadledvin (50 %)
« Paravertebralni sympaticka ganglia

« Mediastinum (15 %)
* Retroperitoneum (25 %)



Neuroblasticke nadory

NEUROBLASTOM (80 %)
GANGLIONEUROBLASTOM (17 %) GANGLIONEUROM (3 %)

Stupen malignity variabilni g
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Neuroblastom

* Brisni masa, zacpa, respiracni porucha

« Paraneoplastické syndromy
 VIP produkce (prujmy)
* Hypertenze
« Hornerova trias

« Spontanni regrese, maturace, progrese
* Metastazy: lymfatickeé uzliny, jatra, kosti



Neuroblastom

 Amplifikace MYCN
e agresivni



Ganglioneuroblastom

o \Vetsi déti 4-7 let
* Prechod mezi ganglioneuromem a neuroblastomem

* Low-risk neuroblastomy mohou vyzravat do
ganglioneuroblastomu (vliv neoadj. terapie)



Ganglioneurom

* Benigni
* Diferencovany zraly tumor
« Schwannovy bunky, zralé gangliocyty

« Hrudnik, nadledvina, (v neobvykleé lokalité jde nejspis o vyzraly
metastaticky neuroblastom)



Nefroblastom

 Wilmsuv tumor
* 95 % nadoru ledvin u déti
* 10-15 % syndromy

(WAGR s mutaci WT1, Denys-Drash, ...

« SIOP: CHT — SURG — (CHRT)
- COG: SURG — (CHRT)
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Nefroblastom

 Hmatna brisni masa, bolest bricha, hematurie, hypertenze
« Metastazy: lymfatickeé uzliny, plice, mozek

* Progndza
» celkové dobra, preziti cca 90 %
« Zavisi na stadiu, pomeru komponent, pritomnosti anaplazie,
molekularnim zménam



Nefroblastom

* Prekurzor: Nefrogenni hnizda

* Mikro:
3 komponenty
» Blastém
* Epitel
e Stroma

+ CHT indukované zmény



Anaplazie

* Do 10 % nefroblastomu

« ZvetSeni jader, hyperchromazie, atypickée mitozy
* Fokalni / difuzni

* Nepriznivy znak



Retinoblastom

* Maligni nador

 Ztrata/inaktivace genu RB1
* Vrozena predispozice (40 %)
« Sporadicky (60 %)

 Leukokorie — bily reflex



Retinoblastom

 Z retiny do sklivcoveho
prostoru

- Sifeni do choroidey, skléry,
optického nervu (az do CNS)

* Metastazy: plice, jatra, kosti



Retinoblastom

* Prognoza zavisi na stadiu onemocneéni

» Lokalizované onemocneni — 95 % vyléceni



Hepatoblastom

* NejCasteji do 5 let veku
* U adolescentu vzacné i HCC

1-4
®5-9

@ 10-14
@ 15-19



Hepatoblastom

« Zvetsujici se brisni masa
* Nevolnost, nechutenstvi, bolesti bricha, ikterus
« Zvysena hladina AFP

* Prognoza
 Zavisi na typu
« Zavisi na stadiu, resekabilite
* Po resekci a dobré odpovédi na CHT vylécCeni az u 80 %



Hepatoblastom

* Epitelialni
* Pouze epitelova komponenta
 Embryonalni
 Fetalni

* Smiseny
« Kromé epitelové komponenty i mezenchymalni tkan
« Stroma, heterologni komponenty



