UNIVERZITA PALACKEHO V OLOMOUCI
FAKULTA ZDRAVOTNICKYCH VED

Ustav radiologickych metod

Zuzana Bratelova

Radioterapie a nadory détského véku

Bakalarska prace

Vedouci prace: MUDr. Yvona Klementova

Olomouc 2023



Prohlasuji, ze jsem bakalafskou praci vypracovala samostatné a pouzila jen uvedené

bibliografické a elektronické zdroje.

Olomouc 24.dubna 2023

Zuzana Bratelova



Me¢ podékovani patii MUDr. Yvoné Klementové za odborné vedeni, cenné rady a vécné

pfipominky pfi zpracovani této bakalarské prace.



ANOTACE

Typ zavérecné prace: Bakalarska prace

Téma prace: Radioterapie a nadory détského véku

Nazev prace: Radioterapie a nadory détského véku

Nazev prace v AJ: Radiotherapy and childhood tumors

Datum zadani: 2022-11-30

Datum odevzdani: 2023-04-21

Vysoka Skola, fakulta, ustav: Univerzita Palackého v Olomouci
Fakulta zdravotnickych véd
Ustav radiologickych metod

Autor prace: Bratelova Zuzana

Vedouci prace: MUDr. Yvona Klementova

Oponent prace: MUDr. Zuzana Vlachova, Ph.D.

Abstrakt v CJ:

Cilem této prehledové bakalarské prace bylo shrnout aktualni dohledatelné publikované
poznatky o nejcastéjSich nadorech détského véku a roli radioterapie v jejich 1é¢be. Relevantni
dokumenty pro tvorbu teoretickych podkladi byly dohledany v elektronickych védeckych
databazich Google Scholar, EBSCO, Medvik, Ovid, PubMed a ScienceDirect. Prace je
zaméfena na nejcasté)§i nadory u déti, jejich popis, klinické priznaky a moznosti diagnostiky.
Mezi tyto nadory patii akutni lymfoblasticka leukemie, nadory centralni nervové soustavy,
nefroblastomy, neuroblastomy, osteosarkomy, sarkomy meékkych tkani, Ewingiv sarkom,
retinoblastomy, hepatoblastomy a germinalni nadory. Déle popisuje jejich lé¢bu a jakou ulohu
pfi ni ma radioterapie. Je zde zminéna i1 role radiologického asistenta pti radioterapii deti.
Dohledatelné poznatky sepsané v této bakalaiské praci mohou pomoci zdravotnim

pracovnikiim pochopit a rozeznat nejcast€jsi détské nadory a zvysit povédomi o jejich terapii.



Abstrakt v AJ:

The objective of this bachelor thesis was to summarize current searchable published knowledge
about the most common tumors of childhood and the role of radiotherapy in their treatment.
Relevant documents for the creation of theoretical background were found in electronic
scientific databases Google Scholar, EBSCO, Medvik, Ovid. PubMed and ScienceDirect. The
work is focused on the most common tumors in children, their description, clinical symptoms
and diagnostic options. These tumors include acute lymphoblastic leukemia, central nervous
system tumors, nephrooblastomas, neuroblastomas, osteosarcomas, soft tissue sarcomas,
Ewing's sarcoma, retinoblastomas, hepatoblastomas and germ tumors. It also describes their
treatment and the role of radiotherapy. The role of the radiology assistant in radiotherapy of
children is also mentioned. The traceable findings written in this bachelor thesis can help
medical staff understand and recognize the most common childhood tumors and raise awareness

of their therapy.
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UVOD

Détska onkologie je relativné novy medicinsky obor, ktery vznikl na konci 50. a zacatku
60. let dvacatého stoleti. Zabyva se diagnostikou a 1écbou solidnich nadori a hematologickych
malignich onemocnéni u déti od 0 do 15 let véku a u mladistvych ve v€ku od 15 do 19 let v€ku.
Lécba détskych nadort probiha ve specializovanych détskych onkologickych centrech. U nas
v Ceské republice mame 2 specializovana centra, a to ve Fakultni nemocnici v Praze v Motole
a Fakultni nemocnici v Brn€. Dulezité je si uvédomit, ze détsky organismus se li§i od organismu
dospélého, stale roste a vyviji se. Pro onkologii je u déti ur€itou vyhodou to, ze dité ma rychlejsi
hojeni ran a lepsi toleranci agresivnich chemoterapii, vyhodou je také limitace. Nevyhodou je,
ze pokud dojde napriklad k poskozeni jesté nevyvinuté tkan€, tak muzou vzniknou trvalé
nasledky a komplikace (Biichler, 2020, s. 218).

Détské nadory jsou oproti nadorim dospélych relativné vzacné. V Ceské republice se za
jeden rok diagnostikuje nadorové onemocnéni asi u 350 déti a mladistvych. A i pfes to, ze
neustale dochazi ke zlepSeni a rozvoji terapie détskych pacientq, je stale nadorové onemocnéni
hlavni pfi¢inou umrti (Stérba, 2009, s. 212).

Lze si tedy polozit otazku: Jaké jsou aktualni dohledatelné publikované poznatky o
détskych nadorech a roli radioterapie v jejich 1é¢be?

Cilem bakalarské prace bylo dohledat a sepsat aktualni dohledatelné publikované
poznatky o détskych nadorech a roli radioterapie v jejich 1écbe.

V praci jsou tedy specifikované 2 cile:
1. sumarizovat aktualni dohledatelné publikované poznatky o nadorech u déti

2. sumarizovat aktualni dohledané publikované poznatky o radioterapii i détském véku



Pred volbou bakalatské prace byly prostudovany nasledujici publikace:

BAJCIOVA, Viera, Jiti TOMASEK a Jaroslav STERBA. Nddory adolescentii a mladych
dospélych. Praha: Grada, 2011. ISBN 978-80-247-3554-2.

BUCHLER, Tomas. Specidlni onkologie. 2. vydani. Praha: Maxdorf, [2020]. Jessenius. ISBN
978-80-7345-651-1.

KOUTECKY, Josef, Edita KABICKOVA a Jan STARY. Détskd onkologie pro praxi. Vyd .1.
Praha: Triton, 2002. ISBN 80-7254-288-5.

SLAMPA, Pavel, 2014. Radia&ni onkologie v praxi. 4. Brno: Masaryktv onkologicky stav.
ISBN 978-80-86793-34-4.



1 POPIS RESERSNI CINNOSTI

V nasledujicim textu je popsana reSersni ¢innost, kterou byly dohledany v§echny validni
zdroje pro tvorbu této piehledové bakalatské prace. Pii vyhledavani jednotlivych zdroja byl
pouzit standardni postup reserSni ¢innosti s vyuzitim klicovych slov. Pro resersi byla pouzita
tato klicova slova v ¢eském 1 anglickém jazyce: radioterapie, détsky vek, nadory, onkologie /
radiotherapy, chilhood, tumours, oncology.

Pro vyhledavani ¢lanku byly pouzity nasledujici databaze: Google Scholar, PubMed,
EBSCO, Medvik, Ovid, ScienceDirect.

Vyhledavani bylo limitovano pouze na ¢esky a anglicky jazyk. Vyfazeny byly ¢lanky,
které byly duplicitni, nespliiovaly kritéria a neodpovidaly tématu. Celkem bylo pouzito 38
zdroju, z toho 33 elektronickych odbornych ¢lankt a publikaci a 5 bibliografickych zdroju,
které byly dohledany v knihovné Lékaiské fakulty a Fakulty zdravotnickych véd Univerzity

Palackého v Olomouci a Védecké knihovné v Olomouci.



2 OBECNA CHARAKTERISTIKA DETSKYCH NADORU

Nadorovym onemocnénim mohou byt postizeny déti jakéhokoliv véku a tyto nadory se
od nadorovych onemocnéni dospélych velmi li§i. Pfedevs§im rozdilna biologie nadort patii
k nejvyznamnéjSimu rozdilu (Koutecky, 2002, s. 17).

Nadory détského véku jsou velmi agresivni a maji rychly rist s Casnym metastazovanim
(Slampa, 2014, s. 288). Cim mladsi dit8 je, tim nebezpe¢n&jsi a napadnéjsi tyto vlastnosti jsou
(Koutecky, 2002, s. 17). Jako ptiklad 1ze uvést akutni leukémii, kde se pocet bunek zdvojnasobi
asi za 12-72 hodin, zatimco u klasickych epitelialnich nadort dospélého ¢lovéka k tomuto
dochazi az v fadu stovek dni (Stérba, 2011). Plati zde fakt, ze generaéni as (=doba od jednoho
rozdeleni buriky k druhému) je u déti kratsi, a to plati jak u zdravych, tak i u nadorovych bunék.
Aby mohla nadorova tkan rychle rast, je potfeba dostatecné zasobeni zivinami a kyslikem, coz
vede k bohatsi neovaskularizaci v nadoru.

Dalsi odlisnosti nadord u déti je jejich rozdilna histogeneze. Vétsina nadora dospélych
pochazi pievazné z ektodermalni nebo entodermalni tkan€, kdezto vétSina détskych nadora
pochézi z krvetvorné tkan€, z neuroektodermu nebo mezodermu. ZvlaStnosti jsou nadory
germinalni (ze zarodeCnych bunék) a nadory smiSené (embryonalni), které jsou slozené
vétsinou ze dvou nebo ze tfi zarodecnych listl. Nasledkem diferentni tkafiové struktury je zcela
rozdilna systémova ¢i organova lokalizace nadoru. Nejcast¢jsi lokalizace nadort u dospélych
jsou v détském véku velmi vzacné. U déti jsou cCasté nadory krvetvorné soustavy, nadory
nervové tkan€, nadory mezenchymalniho ptivodu a nadory smisené.

Symptomatologie détskych nadort se také odliSuje od nadort dospélych tim, Ze u
dospélych na pocatku onemocnéni prevazuji pfiznaky lokalni, zatimco u déti jsou priznaky
nespecifické. Muze jit o zmény charakteru ditéte, zmény chovani, neprospivani a poruchy
spanku. K nim se pak postupné v pribéhu onemocnéni pridavaji lokalni pfiznaky. Plati, ze ¢im

je dit€é mladsi, tim vice jsou symptomy nespecifické (Koutecky, 2002, s. 17-18).
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3 RADIOTERAPIE U DETI, JEJI POZDNI UCINKY A ROLE
RADIOLOGICKEHO ASISTENTA U DETSKYCH PACIENTU

Radioterapie (RT) nadort u détskych pacientt predstavuje velmi naro¢ny ukol vzhledem
k mnozstvi nadort, které se v détstvi vyskytuji, je zde potieba znat v§echny slozité protokoly a
pochopit technicky naro¢né radioterapeutické techniky (Thorp, 2013, s. 3). Radioterapie se
vyuziva pouze v urCitych pfipadech, a to hlavné kvili pozdnim nasledkd, které mohou
vzniknout. Dal§im faktorem je pfili§ vysoka radiosenzitivita nador v détském véku a
pfiznivéejsi progndza onemocnéni s o¢ekdvanym prezitim (Vitek, 2021, s. 205). Je zde snaha o
vyvazeni priorit minimalizace pozdnich nasledki a maximalizace vyléCeni. Indikace
radioterapie u déti jsou neustale zdokonalovany a co nejvice se pfizpusobuji véku pacienta, jeho
diagnéze a stadiu nemoci. Pacienti mohou byt jakéhokoli véku, od narozeni az po mladou
dospélost, a proto je dalezité dat jim péci umérnou jejich véku a potiebam. JedineCnosti détské
radioterapie byva omezena spoluprace ditéte, hlavné co se tyka imobilizace. VétSina déti do 3
let véku pfi1 ozareni potiebuje byt v celkové anestezii, protoze nema jesté potiebné porozumeéni
a nezvladne lezet bez pohnuti. Celkova anestetika jsou bezpecna, maji rychlé zotaveni a nizké
riziko vzniku komplikaci. Oddé€leni radioterapie musi byt pfipraveno na vysokou casovou
naro¢nost. Cim dal &astéji se také vyuziva protonova terapie, u které se o¢ekava snizeni rizika
toxicity, protoze jeji vyhodou je snizeni davky mimo cilovy objem (Thorp, 2013, s. 3-10).

Vznik pozdnich u€inka je nejvetsim rizikem radioterapie u détskych pacienti. Pozdni
ucinky jsou nezadoucimi vysledky v terapii nadort u déti, které se mohou objevit po nékolika
mesicich nebo letech. Maji velky vliv na dlouhodobou kvalitu zivota vylécenych déti a jsou
nevratné. Pozdni ucinky radioterapie jsou zavislé na nekolika faktorech jako je stafi ditéte a
jeho genetickd dispozice, celkova davka zareni, frakéni davka, distribuce davky a okolni
kritické struktury. Nejvétsim rozdilem mezi pozdnimi uinky u déti a dospélych je fakt, ze
poskozeni stale se vyvijejici tkan€ mize vést k omezeni télesného, pohlavniho a intelektualniho
vyvoje. Pozdni ucinky détskych pacientt se dale dé€li na akutni a pozdni. K pozdnim ucinkim
muze dojit souasnym pouzitim chemoterapie, kdy mohou poté vzniknout mukozitidy a
myelosuprese. Pouzivaji se i1 podpirné opatieni, jako piiklad lze uvést perkutanni
endoskopickou gastrostomii, ktera se pouziva proto, aby nedoslo ke zhorSeni potravy ditéte, na
kterou miize mit vliv i kazdodenni uzivani analgezie a analgosedace. Déti 1écbu snasi velmi
dobfe, mnohem 1épe nez dospéli, protoze maji dobrou schopnost zotaveni se. Jako pozdni

ucinky se mohou vyskytnout i sekundarni nadory, neuropsychické nasledky, endokrinopatie,
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plicni a kardiovaskularni onemocnéni, muskuloskeletalni dysplazie nebo cerebrovaskularni
onemocnéni. Prahova déavka je relativné nizka, kolem 20 Gy, Pozdni nasledky se daji zmirnit
diky radioterapii, ale jejich eliminace je momentalné nepravdépodobna, proto je dulezité

pacienty dlouhodobg sledovat (Slampa, 2014, s. 289; Thorp, 2013, s. 3-10).

ROLE RADIOLOGICKEHO ASISTENTA

Radiologicky asistent musi byt na praci s détskymi pacienty pfipraveny hlavné z toho
divodu, Ze radioterapie je Casto soucasti komplexni 1é¢by nadoru. Pfi praci s détmi by mél byt
radiologicky asistent trpelivy, vstiicny, ochotny a mél by mit specificky individualni pfistup u
kazdého ditéte. Nejdiive je prubéh celé 1€Cby a radioterapie objasnén rodic¢iim, zaroven jsou jim
sdéleny 1 mozné postradia¢ni komplikace a také to, jak jim predejit nebo je zmirnit. Pak pfichazi
fixacnimi a polohovacimi pomuckami a ukazat mu, ze i kdyz bude v mistnosti samo tak ma
moznost si povidat s RA ptres mikrofon, ze ho vidi a hlida na kamerach a také ho upozornit a
pfedem priipravit na to, Ze se kolem néj bude otacet pfistroj. Negativismus ditéte je nejCasté)si
problém pfi pripravé k ozafovani, ktery je zptisoben nejistotou a strachem z bolesti, vySetieni,
pfistroju a cizich lidi. Tomu se da ovSem predejit tim, Ze si radiologicky asistent ziska davéru
ditéte i rodiCe. Je mozné, aby byl jeden z rodi¢l ptitomny u vySetfeni, ale musi byt slovné i
pisemné poucen o vstupu do kontrolovaného pasma a musi mit na sobé ochrannou zastér.
Nejmensi déti, které nejsou schopné spolupracovat jsou pfi radioterapii v celkové anestezii

(Macharova, 2013).
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4 AKUTNI LYMFOBLASTICKA LEUKEMIE

Leukemie jsou nejcastéj§im zhoubnym onemocnénim v détském veku, predstavuji asi
30 % ze vSech malignit u déti. Nejcastéjsi formou leukemii u déti je akutni lymfoblasticka
leukemie (ALL), ta tvoii 75-80 % vsech typt leukemii, 10-15 % dale tvofi akutni myeloidni
leukemie (AML). Vzacnym typem je chronickd myeloidni leukemie (CML), ktera predstavuje
maximalné¢ 5-10 % ze vSech typti leukemii anejvzacnéSim typem je juvenilni
myelomonocytarni leukemie, ktera tvori jen 1-5 % (Bichler, 2020, s. 240).

Akutni leukemii 1ze nazvat nekontrolovatelnym bujenim maligniho klonu lymfoidni
prekurzorové bunky, které se déje kvili genetickym zménam v malo zralych leukemickych

bunkach a vede ke ztraté normalni funkce kostni dfené (Biichler, 2020, s. 240).

SYMPTOMATOLOGIE

Klinické ptiznaky u akutni lymfoblastické leukemie jsou nespecifické. Onemocnéni se
projevuje tzv. leukemickou trias, kterou jsou oznacovany krvacivé projevy na kuzi a sliznicich,
zvétSené lymfatické uzliny a zvétSeni jater a sleziny. Mezi dalSi systémové projevy patii
zvySena teplota, anemicky syndrom (zvySend unava, tachykardie, bledost, palpitace),
nechutenstvi, dusnost a bolesti dlouhych kosti. Objevit se mizou i symptomy zpusobené
hyperleukocytézou a leukostazou (bolesti hlavy, poruchy vidéni, zavraté a snizena diuréza).
Diseminovana intravaskularni koagulopatie se vyskytuje asi u 10 % pacienti. ALL se muze
objevit jako nahla piihoda, napfiklad multiorganovym selhdnim, syndromem akutni lyzy
tumoru, syndromem horni duté zily nebo hyperviskéznim syndromem. U 2-3 % détskych

pacientd se vyskytuje infiltrace kiize, tzv. leucaemia cutis (Buichler, 2020, s. 241-242).

DIAGNOSTIKA

Stézejni pro diagnostikovani leukemie je vySetieni kostni dien€ a periferniho krevniho
obrazu. V perifernim krevnim obrazu nemusi byt pfitomna patologie (Biichler, 2020, s. 243).
U vétSiny déti je v krevnim obrazu anémie, trombocytopenie a leukocytoza s nadlezem nezralych
blastt v diferencialu bilych krvinek (Koutecky, 2002, s.106). Dulezité je provést natér na sklo,
vySetieni diferencialniho poctu leukocytu a zji§téni pritomnosti blasti v periferni krvi (Biichler,
2020, s. 243) . Pro diagnostikovani ALL je potiebna pfitomnost vice nez jedné Ctvrtiny blasti
v kostni dfeni. Pritokovou cytometrii 1ze stanovit fenotyp ALL (BCP - leukemie z prekurzort

B lymfocyt, T-ALL — leukemie z prekurzort T lymfocytti) na zakladé detekce povrchovych
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molekul na leukocytech. T-ALL se vyskytuje Castéji u starSich déti, u déti mladSich 10 let
zastupuje méné nez 10 %. Déla se cytogenetické a molekularni vySetieni, které urcuje karyotyp
leukemického klonu a odhaluje pfedpovidané vyznamné zmeény, kterymi jsou pfitomnost Phl
chromozomu, prestavba MLL genu na dlouhém raménku 11. chromozomu, fuzni gen TEL-
AML1, produkt kryptické translokace t a hyperdiploidie ¢i hypodoploidie (Stary, 2010, s. 121).

Ze zobrazovacich metod se pouziva RTG plic, ultrazvuk bficha a uzlinovych oblasti,
dale pouzivame MR mozku a vy§etfeni mozkomisniho moku k prikazu leukemické infiltrace
(Buchler, 2020, s. 244). K prokazani infiltrace mediastinalnich lymfatickych uzlin je
nejdulezitéjsi rentgen hrudniku. Na RTG skeletu se ¢asto vyskytuji typické zmény, jako jsou
osteopordza, periostoza, osteolyticka nebo osteoskleroticka loziska, kompresni fraktury obratla
a Vogt-Batyho piiéné projasnéné prouzky v metafyzach dlouhych kosti. Castymi
mimodienovymi projevy leukemie byvaji leukemicka infiltrace CNS a infiltrace varlat, které
se projevuji jako bolest hlavy, ranni zvraceni, zdvojené vidéni nebo ztuhlé nebolestivé zvétSent

jednoho ¢i obou varlat (Stary, 2010, s. 121).

TERAPIE

ALL u déti patii mezi chemosenzitivni onemocnéni a kombinovana chemoterapie
dosahuje vymizeni blastl z kostni dfené a mimodfenovych prostor az u 99 % déti, preziti bez
relapsu nemoci u 80 % déti a celkového preziti 85 %. Cytostatika vyvolavaji apoptozu
leukemickych blasti. K nejucinngj§im 1ékim patii kortikoidy, vinkristin, antracyklinova
cytostatika, asparagiaza, cyklofosfamid, cytosin arabinosid, metotrexat a merkaptopurin.
Trvani chemoterapie je obvykle dva roky (Stary, 2010, s. 122). Na zakladé klinickych,
biologickych a genetickych faktorta se pacienti déli do skupin s nizkym, stfednim a vysokym
rizikem. Lécba ALL se rozdéluje do nékolika fazi — indukéni faze 1écby, faze konsolidace,
reindukce a faze udrzovaci chemoterapie. U pacientt s vysokym rizikem a u nékterych pacienta
s relapsem leukemie se muZze jevit jako ucinna myeloblativni chemoterapie s naslednou
alogenni transplantaci kostni diené.

Radioterapie se vyuziva pouze pied pripravou na alogenni transplantaci kostni dfené ve
forme celotélového ozafeni. Snaha o co nejvétsi minimalizaci radioterapie je kvili zavaznym
pozdnim nasledkiim, kterymi jsou napfiklad negativni ovlivnéni kognitivnich funkci, poruchy
rastu, endokrinopatie atd (Biichler, 2020, s. 245).

Pacienti s Casnym relapsem do pul roku od vysazeni 1écby nemaji piili§ velkou Sanci na

vyléCeni chemoterapii, stézejni je pro né transplantace kostni dfen¢. Naopak pacienti
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s pozdnimi relapsy, které jsou delSi nez 6 mésici od ukonceni 1écby maji velkou Sanci na
uzdraveni se i s pouzitim chemoterapie. Nevyhodou velmi ucinné 1é¢by je vysoke riziko vzniku
akutnich toxickych komplikaci. Pfi samém zacatku 1é¢by jsou déti ohrozené vznikem syndromu
lyzy nadoru (selhani ledvin), krvacenim do mozku pifi koagulopatii a trombocytopenii a
bakterialnimi sepsemi. Onemocnéni planymi neStovicemi v priabéhu chemoterapie je Zivot
ohrozujici komplikace. Pozdni néasledky terapie se po ni¢im nekomplikované 1écbé nevyskytuji

(Stary, 2010, s. 123).
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5 NADORY CENTRALNIHO NERVOVEHO SYSTEMU

Nadory centralni nervové soustavy se fadi k nejCast€j§im solidnim nadorim u déti,
predstavuji priblizné 20 % vsSech zhoubnych onemocnéni, které se v této vékové kategorii
objevuji. Podle patologické klasifikace se jedna o velmi Siroké spektrum diagnoz, se Sirokou
Skélou klinického a biologického chovani, kam patii jak benigni nadory, tak i vysoce maligni
agresivni novotvary. K nejcastéjsim nadorim centralniho nervového sytému u déti patii gliomy
(astrocytomy) a embryonalni nadory. Lokalizace nadorti byva Casto infratentorialni v zadni
jame lebni, nachazejici se ve stfedni Cafe. Supratentorialni lokalizace nadora u déti je malo
Casta. U déti byva asi u 10 % nadort CNS lokalizovano v mise (Buchler, 2020, s. 247). Pokrok
v 1écbé nadort CNS u déti je nedostatecny, nadory mozku jsou stale hlavni pfi¢inou amrti
détskych pacientt. Cilem terapie je nejen vyléCeni ditéte, ale i vyléCeni pii dosaZeni pfijatelné
pozdni toxicity, predevsim v oblasti endokrinologickych a kognitivnich funkci (Pavelka, 2011,

s. 53).

KLASIFIKACE

Nadory CNS u déti se déli podle bunécného ptivodu a podle mikroskopicky stanoveného
stupné malignity (gradu). PoCatkem témeér poloviny primarnich nadord mozku jsou glialni
bunky, piikladem téchto nadord mohou byt astrocytomy, oligodendrogliomy, ependyomy a
glioblastoma multiforme. Dals$i vychozi tkani nadort CNS mohou byt neurony, které jsou ale
pomeérné vzacné, protoze nemaji vyznamnou reprodukc¢ni schopnost. Ostatni nadory mozku
pochazeji z ostatnich podpurnych element centralni nervové soustavy. Mizou se vytvorit
neurinomy, meningeomy a hemangioblastomy. Zbylé nadory se odvozuji od perzistujicich

primitivnich bunék embryonalniho pivodu (Koutecky, 2002, s. 126).

SYMPTOMATOLOGIE

Klinické piiznaky zavisi predev§im na veéku ditéte, na lokalizaci nadoru a na tom, jak
rychle nador roste. U kojenct a batolat prevladaji nespecifické ptiznaky jako je neprospivani,
apatie nebo naopak zvySena podrazdénost, letargie a psychomotoricka retardace. Pii pozdé€jSim
diagnostikovani nadoru muze vzniknout makrocefalie, vyklenuti velké fontanely nebo rozestup
§vi (Buchler, 2020, s. 248). Dominujicim, Casto pozdnim projevem tumoru centralniho
nervového systému je syndrom intrakranialni hypertenze, ktery je zpisoben progresivnim

rastem nadoru v limitovaném prostoru kosténé lebky. Syndrom zvyseni intrakranialniho tlaku
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zahrnuje bolesti hlavy, poruchy zraku, zvraceni, edém papil zrakového nervu, makrocefalii a
poruchy védomi (Pavelka, 2011, s. 54). Dlouhodobou kompresi ¢i drazdénim mozkové tkané
mohou nadory CNS zpusobit parcialni nebo generalizované zachvaty, zachvaty zjistime zhruba

u 50 % pacientu s gliomy (Koutecky, 2002, s. 129).

DIAGNOSTIKA

Pii podezieni na mozkovy nador u ditéte je dulezité provést detailni neurologické
vySetieni a vySetfeni ocniho pozadi. Nejptinosnéjsi pro diagnostiku jsou zobrazovaci metody,
a to hlavné CT a MR mozku a michy. Tumor je vét§inou diagnostikovan pomoci CT vySetfeni
s kontrastni latkou, ale je vhodné doplnit i vySetfeni MR, protoze napiiklad CT vySetieni
v mozkovém kmeni mize byt falesné negativni. Magneticka rezonance je mnohem ptesnéjsi,
zobrazi detailné vSechny struktury v mozku, mozkovém kmeni i1 prodlouzené miSe, proto je jeji
pouziti zasadni, at uz v diagnostice nebo pii sledovani efektu 1écby. Soucasti vstupniho
vySetfeni je i MR misniho kanalu a mozkomisniho moku kvli riziku diseminace. V sou¢asnosti
se provadi 48-72 hodin po operaci 1 postoperacni MR, aby doslo k urceni rozsahu resekéniho
vykonu. U v§ech mozkovych nadort je nutna histopatologicka verifikace a presné urCeni typu
nadoru podle WHO Kklasifikace z roku 2016. Vyjimkou jsou centralné ulozené sekretorické
germinalni nadory s pozitivnimi hodnotami sérovych hladin nadorovych markert v krvi i
likvoru, u téch neni histopatologické vySetfeni nutné. Podle aktualni WHO klasifikace z roku
2016 je k presnému urCeni diagnozy, miry rizika a k adekvatni 1écbé nutna i molekularné
geneticka analyza Cerstvé nefixované tumorové tkan€. Molekularné geneticka analyza presné
definuje jednotlivé skupiny nadort, coz vede k dalsi definici terapeutickych postupt, urcuje

miru rizika a prognézu pacienta (Biichler, 2020, s. 249).

TERAPIE

Kwvili slozitosti soucasné klasifikace nadortt CNS a nutnosti specializovanych vysetfeni
by lécba a diagnostika tumori centralniho mozkového systému u déti méla byt soustfedéna do
center s dostateCnymi zkuSenostmi, znalostmi a moznostmi komplexniho diagnosticko-
terapeutického pristupu. Stanoveni 1écby je podle typu nadoru a jeho lokalizace, véku ditéte,
molekularné€ biologickych zmén nadoru a podle moznosti a rozsahu resekce (Biichler, 2020, s.
251).

Zakladem 1é¢by nadora CNS je chirurgicka 1écba, kde rozsah resekce uréuje prognozu.

Cilem tohoto vykonu je ziskani dostatecného mnozstvi vzorku nadoru ke stanoveni
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histopatologické diagndzy a k dal§imu laboratornimu vySetfeni. DalSim cilem je, aby doslo
k vyznamnému zmensSeni nebo tplnému odstranéni tumoru a uprava cirkulace mozkomisniho
moku, diky které dojde ke zlepSeni nervovych funkci (Koutecky, 2002, s. 130). Chirurgicka
1écba byla zlepSena a rozsifena zavedenim ultrazvukového aspiratoru, operacniho mikroskopu,
stereotaktickych, epileptochirurgickych a endoskopickych technik a peropera¢niho
monitoringu do praxe. Zminované nové metody zvysily radikalitu vykonu a snizily morbiditu
(Pavelka, 2011, s. 55).

Velmi dulezitou roli pii 1é¢bé nadora centralni nervové soustavy hraje radioterapie. U
déti pod 1 rok véku je prakticky nepouzitelna, a to kvuli zavaznym pozdnim nasledktim, kterymi
jsou tézka psychomotoricka retardace, =zastava rastu, poruchy kognitivnich funkci,
endokrinopatie a sekundarni malignity. Z tohoto divodu se u déti mladSich 3 let pfistupuje
primarné k chemoterapii, ktera ma za ukol oddalit nutnou radioterapii (Biichler, 2020, s. 251).
Rizné typy nadord jevi individualni rozdil v radiosenzitivité. K ozareni téchto nadord je
potteba zareni o velikosti 40-60 Gy, coz je vyssi davka, nez jakou okolni tkan toleruje a také
muze dojit k poSkozeni neuront, které nemaji regeneracni schopnost (Koutecky, 2002, s.131).
Neéktera radioterapeutickd pracovisté vyuzivaji IMRT techniku, coz je radioterapie
s modulovanou intenzitou davky, ktera zajiStuje pfesné zameérenou a vysoce cilenou aplikaci
davky a také snizuje riziko ozareni zdravé tkané. K ozafeni drobnych ohrani¢enych nadord u
déti 1ze pouzit i gamaniz. K modern¢j§im zdrojim zafeni s men$i neurotoxicitou se fadi
protonova radioterapie, ktera snizuje riziko vzniku pozdnich nasledkt (Pavelka, 2011, s. 55).

K 1écbé nadord CNS se pouzivaji hlavné liposolubilni chemoterapeutika, a to z duvodu,
Ze centralni nervova soustava je negativné ovlivnéna pritomnosti hematoencefalické bariéry,
ktera nepropousti celou fadu cytostatik. Dalsi moznou variantou, jak zleh¢it pruchod cytostatika
do CNS je aplikovat ho pfimo do likvoru anebo cestou Omaya reservioru. Diky novym
poznatkiim a pochopeni bunécnych drah a procesti normalniho vyvoje mozku doslo i k rozvoji
biologické cilené 1écby. Tyto poznatky se odrazily v diagnostikovani nadord CNS a nové WHO
klasifikaci. Biologicka 1écba byva kombinovana s radioterapii nebo s chemoterapii (Biichler,
2020, s. 252).

Kwvili neustale stoupajicimu poctu dlouhodobé prezivajicich pacientti s tumorem CNS a
kvuli typu a intenzité€ protinadorové 1éCby je velmi dileZitou soucasti péce podpurna 1écba. Ta
se sklada z upravy nitrolebniho hypertenze (pouzitim kortikosteroidii, manitolu nebo diuretik),
z hormonalni substituce, antiepileptické medikace a nutnosti vyfesit obstrukci mokovych cest.
Dale je dualezita rehabilitace a resocializace nemocnych a neuropsychologicka péce

(Churéackova, 2008, s. 237).
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6 NEFROBLASTOM (WILMSUV TUMOR)

Wilmstv tumor (WT), neboli nefroblastom, je embryonalnim malignim typem nadoru
ledvin. Je nejcastéj$im primarnim nadorem u déti, zastupuje az 87 % vsech nadort ledvin
détského veéku, postihuje 1 z 10 000 déti a tvori 4-8 % ze vSech malignich onemocnéni u déti.
WT je povazovan za paty nejcastéjsi typ maligniho nadoru u déti a byva nejvice diagnostikovan
v prvnich péti letech zivota ditéte (Biichler, 2020, s. 274). Nefroblastom je charakteristicky
rychlym rastem, vyskytem v utlém détstvi, Casnym a hojnym metastazovanim, chudou
symptomatologii, pfiznivou reakci na chemoterapii a byva Casto sdruzovany s riznymi
vrozenymi vadami. Castou vrozenou vadou je aniridie, dale malformace urogenitalniho
systému, rastoveé excesy a Beckwithiiv-Wiedemanniv a Drashav syndrom (Koutecky, 2002, s.
146). Dalsi typy nadort ledvin (svétlobunécny sarkom, rhabdoidni nador, renalni karcinom a
kongenitalni mezoblasticky nefrom) se vyskytuji pouze vzacné (Biichler, 2020, s. 274).

Histologicky se nefroblastom sklada ze tii druhi tkani, kterymi jsou metanefrogenni

blastém, tkan epitelidlni a tkan stromalni (Koutecky, 2002, s. 147).

SYMPTOMATOLOGIE

Prvnim projevem vétsiny Wilmsovych nadort je asymptomaticka bfisni hmota, ktera
byva nejCastéji objevena Clenem rodiny pifi koupani ditéte nebo zdravotnikem, ktery si
zvétSeného bricha povsimne. Asi ve 20-30 % pfipadl ptiznaky onemocnéni zahrnuji bolesti
bficha, malatnost a mikroskopickou ¢i makroskopickou hematurii. ZvySena aktivita reninu
zpusobuje pridruzenou hypertenzi, ktera se vyskytuje priblizné u 25 % déti s nefroblastomem.
Hypertenze, vznikajici jako pifimy ucinek pfitomnosti ledvinové hmoty, vétSinou po
nefroktomii zmizi. Neobvyklé projevy jsou pfitomny u méné nez 10 % pftipadi a jsou
vysledkem cévni infiltrace nebo komprese okolnich organt. Napfiklad rozsifenim nadoru do
dolni duté zily nebo do renalni zily mize vzniknout méstnavé srdecni selhani, ascites nebo
hepatomegalie. Produkci hormoni nadorem muze dojit k paraneoplastickym syndromiim,
zahrnujicich hyperkalcémie, erytrocytozy a ziskané von Willebrandovy choroby (Szychot,
2014).
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DIAGNOSTIKA

K diagnostikovani Wilmsova tumoru patfi zakladni fyzikalni vySetieni, kdy zjistujeme
stranu a velikost hmatného nadoru, velikost jater. Déale hodnoty krevniho tlaku, vySetieni
lymfatickych uzlin a hledame anomalie, naptiklad urogenitalni malformace, hemihypertrofii,
aniridii. Soucasti je 1 vySetfeni genitalu. Dale zkontrolujeme laboratorn€ krevni obraz, sérovou
hladinu kreatininu, biochemicky moc¢, hledame proteinurii, hematurii, leukocyturii nebo
katecholaminy. Nejzakladnéjsi zobrazovaci metodou je ultrasonografické vySetreni bricha, kde
se nam zobrazi nadorem zménéna ledvina, popfipadé i malé tumory v druhé ledving. Je zde
mozné i poznat tromby v renalni a dolni duté zile a jaterni a abdominalni metastazy (Pychova,
2016, s. 115). Nasleduje CT vySetfeni bficha a plic a magneticka rezonance bficha (Buchler,
2020, s. 276). Klinické stadium tumoru je poté stanovené na zakladé fyzického vySetieni,

zobrazovacich metod a peroperac¢niho nalezu (Pychova, 2016, s. 117).

TERAPIE

Terapie Wilmsova nadoru pozaduje hlavné spravné urCeni stadia a také spolupraci
détskych onkologi, radiologi specializovanych chirurgti a radiacnich onkologi (Szychot,
2014). Dominuje zde kombinace chirurgické 1é¢by, chemoterapie a radioterapie. Mira rizika je
urcovana histologii, odpovédi na neoadjuvantni chemoteriapii, vékem pacienta, velikosti a
objemem nadoru a biologickou charakteristikou tumoru. Vyuzivaji se dva 1é¢ebné modely —
inicialni operace s naslednou chemoterapii a druhy model, kdy se pouziva neoadjuvantni
chemoterapie, chirurgickd operace je oddalena, a poté nasleduje adjuvantni 1écba podle
individualni miry rizika.

Doporu¢ovanym postupem je nefroktomie spolecné se samplingem minimalné 6
regionalnich lymfatickych uzlin. Chemoterapie se rozd€luje na dva modely, v obou piipadech
je délka a intenzita adjuvantni 1écby fizena individualni mirou rizika a zafazenim do rizikové
skupiny. I pres odliSnosti 1é¢ebnych postupt jsou vysledky skoro stejné a oba pristupy se
standardné€ pouzivaji. Radioterapie u WT se vyrazné€ redukovala kvuli v€ku pacientd a
vysokému riziku pozdnich nasledkt. Imunoterapie a biologicka 1é¢ba se u WT zatim nepouziva

(Buchler, 2020, s. 278).
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7 NEUROBLASTOM

Neuroblastom je maligni embryonalni nador, ktery vznika ze sympatického nervového
systému. Je nejCastéjSim malignim onemocnénim novorozeneckého véku (Mazanek, 2016, s.
210). U déti do 15 let v&ku zastupuje asi 7 % vSech nadorovych onemocnéni, ale celymi 15 %
se podili na umrti déti na nadorové onemocnéni (Boranova, 2012, s. 335). VétSina
neuroblastomtl je diagnostikovana do 4 let véku ditéte a pramérny veék v dobé stanoveni

diagndzy je 22 mésict (Koutecky, 2002, s. 133).

SYMPTOMATOLOGIE

Klinické ptiznaky se lisi podle lokalizace a klinického stadia nadoru a také podle véku
pacienta (Koutecky, 2002, s.133). Prvnim pfiznakem mohou byt pfiznaky z metastaz,
neuroblastom pronika nej¢astéji do regionalnich lymfatickych uzlin, skeletu, kostni dfen¢, jater,
kize a orbit. Pacienti s lokalizovanym neuroblastomem jsou ¢asto bez piiznakii onemocnéni.
V pokrocilé fazi nemoci je dit€ na prvni pohled unavené a velmi nemocné. K lokalnim
pfiznak(im fadime palpitované i viditelné nadorové lozisko, nespecifické bolesti bricha, zacpu,
exoftalmus, periorbitalni zakrvaceni, Hornertiv syndrom, neurologické pfiznaky a bolesti kosti.
K systémovym projevim v pokrocilém stadiu nemoci patii celkova Gnava, slabost, vysoky
krevni tlak, teploty nereagujici na antibiotika, neprospivani a zmény chovani (Biichler, 2020,
$.259). Neuroblastom je vyjimecny paraneoplastickymi projevy, které se u jinych détskych
tumort neobjevuji. Mezi tyto projevy patii poceni, navaly horka, zaCervenani pulky tvare (tzv.
Harlekyn syndrom), bolesti hlavy, hypertenze, palpitace, neprospivani, vodnaté prijmy,

hypokalemie a opsoklonus — myoklonus (Boranova, 2012, s. 335).

DIAGNOSTIKA

Vsechny déti s podezienim na neuroblastom musi podstoupit celkové fyzikalni
vySetfeni, které se sklada z hematologickych, renalnich a jaternich testi a z biochemického
vySetfeni vnitiniho prostfedi (Biichler, 2020, s. 260). U déti byvaji v krevnim séru zvySené
nespecifické nadorové markery, a to neuron-specificka enolaza (NSE), laktat dehydrogenaza
(LD) a ferritin. V moci lze prokazat metabolity katecholamint, kyselinu vanilmandlovou a
kyselinu homovanilovou, které nador produkuje.

Rozsah onemocnéni je stanoven biopsii kostni dfené¢ nejméné ze dvou mist,
trepanobiopsii, CT a ultrazvukovym vySetfenim retroperitonea a mediastina, scintigrafickym

vySetfenim skeletu metaiodobenzylguanidinem (MIBG) znacenym radioaktivnim izotopem
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jodu (Boranova, 2012, s. 335). Na zakladé zobrazovacich vySetfeni je rozsah nadoru
vyhodnoceny podle stagingu INSS. Konecnou diagnézu a miru rizika ur¢i az molekularné
genetické a histopatologické vySetfeni. Stuperi diferenciace neuroblastomu urcuje intenzitu
1éCby a rizikovou kategorii. Strategii 1é¢by je ovlivnéna pfitomnosti nebo nepifitomnosti

molekularné genetickych faktord, hlavné NMYC (Buchler, 2020, s. 260).

TERAPIE

Terapie neuroblastomu odrazi individudln€ stanoveny stupen rizika, ktery se posuzuje
pomoci klinickych (stadium onemocnéni, vék ditéte), biologickych (histologie) a genetickych
prognostickych faktort (NMYC). Podle néj jsou pacienti rozdéleni do tii skupin — nizkého,
sttedniho a vysokého rizika neuroblastomu (Mazanek, 2016, s. 212-213). Pacienti nizkého
rizika (pfedstavuji asi 30 %) s biologicky pfiznivou histologii po chirurgickém odstranéni
nevyzaduji zadnou dalsi 1é¢bu a jsou pouze sledovani. U pacientt se stiednim rizikem je potieba
chirurgicka resekce nadoru a nasledna standardni konvenéni chemoterapie, pokud je to mozné.
Radioterapie se zde neuziva. Pacienty s vysokym rizikem (predstavuji asi 50 %) predstavuji
déti starsi 18 mésicu, které maji nemoc v pokroCilém stadiu a jejich biologické faktory jsou
nepiiznivé. U nich je vyzadovana intenzivni multimodalni 1écba, ktera predstavuje operaci,
agresivni chemoterapii, vysoce davkovanou chemoterapii s podporou autolognich kmenovych
bunék hematopoézy, radioterapii, terapeutickou aplikaci MIBG a biologickou 1écbu 13-cis

retinovou kyselinou. Jejich prognoza je velice vazna a neptizniva (Bichler, 2020, s. 262).
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8 OSTEOSARKOM

Osteosarkom je nejCastéjSim primarnim nadorem kosti, pro ktery je typicka produkce
osteoidu nebo pfima tvorba kosti. Je vysoce zhoubny a nejcastéji se rozsituje lokalné drefiovou
dutinou, diky ¢emuz dochazi k prorastani do meékkych tkani a k ¢asnému metastazovani do plic
a kosti. Nejvice se osteosarkom objevuje v metafyzach dlouhych kosti, distalnim femuru,
proximalni tibii, proximalnim humeru, v osovém skeletu a vyjimec¢né se muZze objevit i
v meékkych tkanich (Baj¢iova, 2011, s. 105). Incidence osteosarkomu u déti je 3,5-5 z 1 000 000
a Castéji byvaji postihnuti chlapci. Osteosarkom zastupuje Sesty nejcastéj$i nador détského
véku. Muze se objevit v jakémkoli véku, ale do 6 let véku ditéte je velmi vzacny (Biichler,

2020, s. 263).

KLASIFIKACE

Osteosartkomy byvaji  klasifikovany jako primami a sekundarni. Sekundarni
osteosarkomy mohou vzniknout na pozadi benignich kostnich struktur (naptiklad Pagetova
choroba) nebo jako postradiacni sarkomy, ale u déti se pfili§ Casto nevyskytuji. Primarni
osteosarkomy se daji rozdélit na zakladé jejich lokalizace. Radime k nim osteosarkom
centralni/intramedularni, kortikalni, extraskeletdlni a povrchovy. NejCastéjSim typem
intramedularniho osteosarkomu je konvencni osteosarkom, ktery reprezentuje 80 % vSech
détskych osteosarkomil (Menendez, 2021, s. 97).

Dalsi je WHO klasifikace podle ptevazujici slozky matrix v tumoru, ktera rozeznava 3
hlavni podskupiny konvencniho typu osteosarkomu, kterymi jsou osteblasticky,
chondroblasticky a fibroblasticky typ. Také mlUzeme rozliSovat osteosarkomy podle jejich
histologického podtypu, mezi které tadime teleangiektaticky, malobunéCny, periostealni,

parostealni a low grade periferni typ (Mottl, 2011, s. 96-97).

SYMPTOMATOLOGIE

Mezi hlavni pfiznaky osteosarkomu patii hmatné a viditelné nadorové lozisko, které se
objevuje na dlouhych kostech pobliz velkych kloubt, kolisava lokalni bolest, ktera byva hlavné
v noci, otok, omezena hybnost kloubti, kulhani a celkové omezeni pohybu. Pfiznaky se Casto
podcertiuji a byvaji pfifazovany jinym pfi¢inam. Maze se vyskytnout i patologicka fraktura, ale
to neni pfili§ Casty priznak (Bichler, 2020, s.264). Asi u 15 % pacientd jsou v dobé

diagnostikovani nemoci jiz pfitomny metastazy, nejCastéji do plic (Ritter, 2010). U
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osteosarkomu se klinické ptiznaky skoro nevyskytuji, na rozdil od Ewingova sarkomu, kde jsou
symptomy velmi podobné. Vyskytuji se obvykle az v pfipade rozsahlych plicnich metastazi,
kde se pak objevuji pozdni pfiznaky, kterymi je kasel, tachypnoea a dyspoe (Biichler, 2020, s.
264).

DIAGNOSTIKA

Zobrazovaci metody jsou dulezité k diagnostikovani a 1é¢bé osteosarkomu, od zaratku
onemocnéni az po staging a nasledné sledovani nadoru béhem 1éCby a po ni. Klasické
rentgenoveé snimky jsou zakladnim vstupnim vySetfenim pii diagnostice a vyhodnoceni nadoru.
Dale se vyuzivaji zobrazovaci metody, kterymi jsou CT, MRI a 18F-FDG PET/CT (Menendez,
2021, s. 98-99). U osteosarkomu jsou typické osteolytické, osteoplastické a smiSené zmeny.
Charakteristicky obraz pro osteosarkom je Codmanuv trojuhelnik, a to je periostalni kalcifikace
v oblasti poskozeni. Nejucinngjsi zobrazovaci metodou je magneticka rezonance, ktera zobrazi
poskozeni kosti, mékkych tkani, cévnich a nervovych struktur a také velikost patologickych
zmeén v kosti. MR také dobfe odhali metastazy a v ramci stagingu vyuzivame CT plic a
scintigrafii skeletu. U osteosarkomu nenachazime zadné specifické markery. Soucasti
vstupniho vysSetfeni je 1 vySetfeni krevniho obrazu, iontogram, testy jaternich a ledvinnych

funkci, echokardiografické a audiometrické vysetieni (Mottl, 2011, s. 96).

TERAPIE

Pouzivani systémové chemoterapie se ukazalo jako nejvice uspésna lécba. Vzhledem
k tomu, ze vétSina pacienti ma v dobé diagnostikovani osteosarkomu jiz mikroskopické
metastazy, tak by 1écba chirurgickym odstranénim nebo radioterapii nemusela byt uspé$na a
doslo by k rozvoji metastatickych recidiv. Ke zlepSeni vysledka 1é¢by osteosarkomu se pouziva
adjuvantni chemoterapie. Déle se jako ufinna metoda prokéazala chirurgicka resekce loziska
s adekvatnimi okraji, a také metoda, ve které vyuzivame vysokodavkovou radioterapii (Marina,
2004, s. 426). Osteosarkom se fadi k radiorezistentnim nadorim, proto jeho ozafovani je
limitované. Nové znalosti ale prokazuji, Zze mize mit pfiznivy efekt v kombinaci se systémovou
chemoterapii, v pfipadech, kde chirurgickéd resekce neni mozna nebo je zde mikroskopicky
zbytek nadoru. Nejucinngj§imi cytostatiky, kterd se vyuzivaji v 1écbé osteosarkomu jsou
cisplatina, doxorubicin, vysokodavkovy metotrexat a ifosfamid. Vhodné je vyuziti protonové

terapie, ktera dosahuje vysokych davek, ale Setii okolni tkan (Mottl, 2011, s. 97).
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9 SARKOMY MEKKYCH TKANI

Sarkomy mekkych tkani patii mezi maligni nadory, které vychéazeji z mezenchymalnich
bunék, které za normalnich podminek diferencuji ve svalovou nebo tukovou tkan, vazivo, kost
nebo chrupavku. Objevuji se u déti vSech vékovych kategorii a morfologicky obsahuji vice nez
40 histologickych subtypt. Sarkomy mékkych tkani tvofi 6-8 % vSech malignit u déti do
patnacti let. NejtypictejSim a nejCastéjSim sarkomem détského véku je rabdomyosarkom, ktery
zastupuje 55-60 % ze vSech sarkomti mékkych tkani u déti. U starSich déti se muze vyskytnout
nonrabdomyomatézni sarkom, ktery ale tvoti jen 3 %. Sarkomy u déti se odliSuji od ostatnich
veékovych kategorii incidenci, specifickym zastoupenim jednotlivych histologickych podtypu,
klasifikaci, ale i 1éCbou a péci. Pri¢iny vzniku sarkomt mékkych tkani jsou neznamé (Bajciova,

2011, s. 92-93).

KLASIFIKACE

Rhabdomyosarkomy se objevuji prevazné ve 2 histologickych variantach, a to alveolarni
a embryonalni rhabdomyosarkomy. Embryonalni varianta je odvozena kvili svoji podobnosti
s nezralou embryonalni tkani a predstavuje asi 60 % piipadd u lidi mladSich 20 let, objevuje se
v oblasti hlavy, krku, o¢nic a genitourinatalni oblasti. Alveolarni sarkom sviij nazev nese kvuli
svoji podobnosti s normalnim plicnim parenchymem a vyskytuje se pfedevsim v oblasti hlavy,
krku a na koncetinach.

Podle WHO jsou sarkomy meékkych tkani rozdéleny na benigni a maligni, ale
v nékterych podskupinach se dale déli na stfedné lokalné agresivni a intermedidrni vzacné
metastazujici nadory.

Pojem NRSTS obsahuje velmi Sirokou skalu histologickych typt nadort, které
odpovidaji normalnim bunénym strukturam, které vznikaji z mezenchymalnich bunék.
International Childhood Cancer Classification rozdé€luje sarkomy mekkych tkani na 4
jednotlivé morfologické subtypy, témi jsou fibrosarkomy, Kaposiho sarkom, nespecifikované
sarkomy mekkych tkani a jiné specifikované sarkomy meékkych tkani, do kterych patii
angiosarkom, synovialni sarkom, hamangiopericytom, liposarkom, leiomyosarkom a

extraosealni Ewingtv sarkom (Loeb, 2008, s, 615-625).
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SYMPTOMATOLOGIE

Symptomy sarkomt mekkych tkani jsou ve vSech vé€kovych kategoriich stejné a zavisi
hlavné na lokalizaci a velikosti nadoru. U pacientd se vyskytuji hmatna nebo viditelna, otekla,
ze zaCatku nebolestiva loziska. S postupem nemoci a rustem loZisek se muze zacit objevovat
bolest nebo omezeni funkce. Sarkomy, které jsou na koncetinach se casto rozsifuji do
regionalnich lymfatickych uzlin a podél fascii. Sarkomy s bfisni lokalizaci se projevuji tlakem
nadorové masy na okolni organy, coz muze vést k porucham pasaze a ke stfevnim a mocovym
obstrukcim (BajCiova, 2011, s. 94). Pti lokalizaci sarkomu v oblasti hlavy a krku se Casto
objevuje obrna hlavovych nervi, poruchy sluchu a zalehnuté ucho, vytok z ucha, sinusitida,
epistaxe, proptoza, strabismus nebo obstrukce nosohltanu. Sarokmy lokalizované

v genitourinarni oblasti se projevuji hematurii (Buchler, 2020, s. 270).

DIAGNOSTIKA

Pfi podezfeni na onemocnéni sarkomem by mél byt vzdy pacient odeslany do
specializovaného centra. Ultrasonografie je vzdy prvni volbou pii vySetfeni, umoziiuje nam
zhodnotit lokalizaci, velikost, strukturu a ohrani¢eni tumoru. U détskych pacienti je tato
metoda pouze orientacni a k presnéjsim informacim pouzivame CT a MR vySetteni. Pouziti CT
je vyhodn¢jsi vzhledem k tomu, ze zobrazi i1 kalcifikace a zmény pfilehlého skeletu a také ma
nezastupitelnou roli v diagnostikovani plicnich metastaz. MR je vyuzivand pii vstupnim
vySetieni, protoze zobrazuje mnoho anatomickych podrobnosti. Pozitronova emisni tomografie
se pouziva hlavné pro urceni viability rezidualni nadorové tkané po jiz prob&hlé 1écbé a pro
planovani operace. Pro stanoveni presné diagnozy je dulezité histologické vySetieni, které
poskytuje posouzeni rozsahu nadoru, morfologickou charakteristiku nadorovych bunék a jejich
strukturu. Rutinni soucasti vstupniho vysetfeni je 1 detekce chromozomalnich translokaci,
protoze u nekterych sarkomt dochazi k chromozomalnim zménam. VysSetfeni detekce téchto

translokaci ma prognosticky 1 diagnosticky vyznam (Baj¢iova, 2011, s. 94-96).

TERAPIE

Optimalni 1é¢ba sarkomt mékkych tkani v détském véku je stale nedofeSenou diskuzi
onkolog, a to i pfes mnoho tspéchti onkologie. Strategie 1éCby se odliSuje typem sarkomu a je
zcela odlisna pro skupinu rabdomyosarkomu a nonrabdomyosarkomu (Bajciova, 2011, s. 97).
Soucasné postupy 1écby pochazi z protokolt skupin EpSSG a COG. Lécebna strategie zavisi
na stratifikaci rizikovych faktort a stagingu (Rohleder, 2016, s. 225).
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Zakladem 1éCby je chirurgicka excize, ktera ma za cil maximalni mozné odstranéni
nadoru spole¢né s tenkym okrajem okolni zdravé tkané. Radikalita vykonu musi brat ohled na
pfipadnou mutilaci pacienta, kterou muze byt tfeba amputace koncetiny. V pfipade
nedostateCné radikality vykonu je nutné uvazovat o primarni reexcizi nebo sekundarni resekci
v zavislosti na inicialni podani chemoterapie. Radioterapie ma své vyuziti zejména v lokalni
1é¢bé infiltrovanych lymfatickych uzlin, protoze odstratiovani postizenych lymfatickych uzlin
se vdnes$ni dobé pfili§ neprovadi z divodu velkych mutilujicich nasledkt. Radioterapie
predstavuje velmi dulezitou 1éCebnou metodu, stejn€ jako 1écba chirurgicka, ale radioterapie
ma u malych pacienti své limitace, mezi které patii jejich vék. Radioterapie se vyuziva u
pacientt, ktefi nemaji pfili§ pfiznivou histologii a také u téch, u kterych byla nedostatecné
provedena chirurgicka resekce. Ke kontrole nadort a postizeni lymfatickych uzlin hraje velmi
dilezitou roli radioterapie. Protonova terapie ma uz dnes také své misto v 1écbé
rhabdomyosarkomu (Rohleder, 2016, 225).

Nédory mekkych tkani maji omezenou chemosenzitivitu, ale stejné jako jiné solidni
nadory vysokého stupné, vyzaduje uspéSna lécba rhabdomyosarkomi systémovou
chemoterapii. U pacientl, ktefi maji vysoké riziko Sifeni metastaz, se primarné podava

chemoterapie (Loeb, 2008, s. 623-625).
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10 EWINGUV SARKOM/PNET SKUPINA NADORU

Tato skupina nadort, nazyvana také jako ,Ewing’s sarcoma family of tumours® je
skupina onemocnéni nadorového puvodu, ktera kromeé Ewingova sarkomu a primitivniho
neurodektodermilniho tumoru obsahuje také Askinuv tumor (maligni malobunécny nador
hrudni stény) a dalsi netypické Ewingovy sarkomy. VSechny tyto nadory maji skoro stejné
histologické 1 imunohistochemické vlastnosti a diky jejich sdilenym nenahodnym
chromozomalnim translokacim jsou oznaCovany nadory, které vznikly ze stejné spolecné
pavodni bunky i pfes to, Ze o pavodu této buniky neni mnoho informaci. ESFT se muze objevit
v téméf jakékoli kosti nebo mekké tkani. Mistem, kde se vyskytuje nejcastéji je plocha nebo
dlouha kost (DeLaney, 2012). Pro ESFT je nejtypiCtéjsi reciprokd translokace mezi
chromozomy 11 (gen FLI1) a 22 (gen EWS), T (11; 22) (q24; q12), ktera se vyskytuje u 85 —
95 % nemocnych. Fuzni geny EWS-FLI1 a EWS-ERG, vcetné par dalSich vzacnych variant,
jsou pro diagnostiku zcela charakteristické (Mudry, 2008, s. 378).

SYMPTOMATOLOGIE
ESFT jsou v50-53 % lokalizovany na koncetinach a v47-50 % se vyskytuji

v centralnich lokalizacich. Klinické symptomy se odviji od lokalizace nadoru. Skoro u vSech
pacienti je pfitomna viditelna hmatna rezistence, ktera byva bolestiva. Muze dojit i
k patologické fraktufe a 21 % pacienti ma teploty. Krvaceni a nekrozy v tumoru podnécuji
k otoku a zvySeni teploty, proto se Casto zameénuji s pouhou infekci. Pfi invazivnim rustu
nadoru do nervovych plexti se rozviji bolest koncetin. Bolest zad muze predpovidat kompresi
michy. ESFT mohou metastazovat hematogenni cestou do plic, kosti a do kostni dfené.
Priblizné€ 25 % vsSech nemocnych ma metastazy jiz v dobé diagnostikovani onemomocnéni

(Mudry, 2008, s. 378).

DIAGNOSTIKA

Diagnostika Ewingova sarkomu musi obsahovat peclivou osobni a rodinnou anamnézu,
charakter a dobu trvani klinickych symptomu a klinické vysetfeni nemocného. V laboratornim
vySetfeni jsou prokazany jen nespecifické zmény, napiiklad zvySené CRP. Ewingiv
sarkom/PNET nevytvaii zadné specifické nadorové markery, objevuje se jen zvySena NSE a
sérova hladina LD. Za nejdulezitéjsi laboratorni potvrzeni Ewingova sakromu se povazuje

pritomnost fuznich genti v periferni krvi, kostni dfeni a nadorové tkani.
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Vstupni zobrazovaci vySetieni obsahuje prosty snimek postizené kosti s nalezem lytické
nebo lyticko-sklerotické 1éze, v dlouhych kostech se vyskytuje nejCastéji v dialyze. Snimek
vzdy musi obsahovat celou kost i nejblizsi kloub. Dale by soucasti vstupniho vySetfeni mélo
byt CT/MR vysetieni primarniho nadoru, které je potfebné k urceni velikosti a objemu nadoru,
pritomnosti extraosealni slozky nadoru anebo transartikularniho Sifeni nadoru. Pokracovanim
vstupniho vySetfeni je CT plic a vSech podezielych lokalizaci, kde by se mohly vyskytovat
metastazy. K diagnostikovani multifokalniho postizeni nam slouzi scintigrafie skeletu. Pred
zahajenim 1é¢by se vzdy provadi celotélové vySetieni 18FDG PET/CT. Je nutné provést
aspiraci a trepanobiopsii kostni diené k posouzeni infiltraci kostni dfen€, kviali zhodnoceni
morfologického obrazu a pritomnosti fuznich genti pomoci metody PCR.

Velmi dulezita je i biopsie nadoru, ktera je nutna k morfologickému potvrzeni diagnozy vcetné

pfitomnosti v§ech fuznich genti (Biichler, 2020, s. 225-226).

TERAPIE

Lécba Ewingova sarkomu obsahuje induk¢ni chemoterapii, po které nasleduje lokalni
1écba bud’ chirurgickym zakrokem nebo radiacni terapii a poté néasleduje adjuvantni
chemoterapie. Radioterapie a chirurgicka resekce jsou tedy povazovany za standardni moznosti
a rozhodovani mezi nimi je zavislé na faktorech, které jsou specifické pro dany nador i pacienta.
Zasadni je misto nadoru, snadnost resektibility a ocCekavani morbidita spojena s terapii.

Chirurgicka resekce musi obsahovat kompletni odstranéni 1éze a biopsii (Eaton, 2021, s. 1-2).
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11 RETINOBLASTOM

Retinoblastom je nejcastéj§im ocnim nadorem détského véku, ktery vznika v sitnici oka.
Muze se vyskytnou v jakémkoli véku ditéte, ale nejvice se objevuje u déti mladsich dvou let
(Aertsova, 2006, s.1). Jde o prvni tumor, u kterého byl prokazany geneticky puvod (Dimaras,
2012). Retinoblastom se projevuje ve 2 klinickych formach. Prvni formou je hereditarni,
multifokalni nebo bilateralni retinoblastom, ktery je charakteristicky zarodecnou mutaci
retinoblastomového (Rb1) genu. Tuto mutaci 1ze ziskat bud’ od jednoho z rodi¢t, anebo vznika
de novo, coz je Cast&jsi. VétSinou u déti kolem 1 roku veéku byva diagnostikovany hereditarni
retinoblastom. Druha forma je unilateralni retinoblastom, ktery postihuje vétSinou pouze jeden
o¢ni bulbus, ve kterém vytvori jen jedno lozisko a byva Casty u déti mezi 1.-3. rokem véku.
Pacienti, ktefi trpi druhou formou retinoblastomu maji Rb1 gen mutovana pouze v nadorovém
lozisku. Incidence retinoblastomu je 1 na 14 700 — 22 600 narozenych déti, v Ceské republice

je s timto onemocnénim primérné diagnostikovano 6-7 déti roéné (Svojgr, 2016, s. 215).

KLASIFIKACE

Bylo zde navrzeno vice klasifikaci, které se zabyvaji riznymi problémy, ale zadna z nich
neni uplné idedlni. Prvni klasifikace, kterou navrhl Reese-Ellsworth byla vytvofena ve véku
zevni radioterapie a nyni se jiz nepouziva, protoze se v dneSni dobé snazime pravé zevni
radioterapii vyvarovat. Druhou klasifikaci je Mezinarodni klasifikace nitroo¢niho
retinoblastomu, jinak nazyvana také jako ABC klasifikace, ktera byla vyvinuta Murphreem.
Tato klasifikace ma rozmezi od A do E a je pouzivana k odhadu moznosti zachovani oka
systémovou chemoterapii v kombinaci s terapii lokalni. Nové se také zacina pouzivat TNM

klasifikace (Cassoux, 2017, s. 291).

SYMPTOMATOLOGIE

Retinoblastom se nejc¢astéji projevuje leukokorii, coz je bélavy reflex v zornici, ktery lze
vidét na fotografii porizené bleskem. Dale se muze projevovat strabismem, a to hlavné pokud
tumor postihuje sitnici. Mezi dalSi pfiznaky patfi orbitocellulitida, heterochromie duhovek a
zvySeny nitrooéni tlak (Svojgr, 2016, s. 216). N&které déti nemuseji mit zadné piiznaky
(Aertsova, 2006, s. 2). Nador muze prorustat riznym smeérem, endofyticky rast do sklivcové

dutiny, exofyticky rust smérem k subretinalniho prostoru a difuzné infiltrativni rast, diky
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kterému dochazi ke ztlustovani sitnice. Mezi neobvyklé klinické pfiznaky radime krvaceni do

sklivce a pseudohypopyon (Delhiwala, 2016, s. 135).

DIAGNOSTIKA

Diagnoézu retinoblastomu urcuje oftalmolog na zakladé vySetieni v celkové anestezii, pii
které se provadi nepfima oftalmoskopie s impresi, ultrasonografické vysetteni ocnic a bulbt a
fotodokumentace. Typickym nalezem pii vySetfeni o¢niho pozadi byvaji solitarni Cci
mnohocetné zluto-bélavé nadorové masy s dilatovanymi pfivodnymi cévami, nejCastéji
s bilymi lozisky kalcifikaci na svém povrchu a subretinalni tekutinou v jejich okoli, ptipadné
nachazime seeding. Stadium retinoblastomu stanovuje oftalmolog podle velikosti tumoru a
pfitomnosti seedingu do stadia A az E. Dale se vyuziva magnetickd rezonance mozku, noveé
zobrazujici orbity s velmi vysokym rozliSenim, ktera nas informuje o pfipadném prortstani
retinoblastomu do optického nervu nebo do orbity. V pokrocilych stadiech retinoblastomu
vySetiujeme 1 lumbalni punkci, pfipadné aspiraci kostni dien€, scintigrafii skeletu, rentgenové
vySetieni hrudniku a ultrasonografii bficha k ptipadnému nalezu vzdalenych metastaz. Kazdy
pacient musi v ramci vstupniho vySetfeni samoziejmé absolvovat i1 vySetieni periferni krve

v genetické laboratofi k nalezeni piipadné somatické mutace Rb1 genu (Svojgr, 2016, s. 216).

TERAPIE

Primarnim cilem 1é¢by pacientt s retinoblastomem je zachovani Zivota a sekundarnim
cilem je zachrana jeho oci a zraku. I presto, Ze maji pacienti velké Sance na vyléceni 1 preziti,
1écba retinoblastomu v pokroc¢ilém stadiu je velmi naroCna a ohrozuje zachranu zraku i oka
pacienta, a i jeho zivot kvili vzniku sekundarnich nadort. Pro terapii je podstatna i klasifikace
a staging, které nam stanovuji progndézu onemocnéni. V poslednich desetileti dochazi
k vyznamnému rozvoji 1éCby retinoblastomt. Od pouzivani radioterapie se ustupuje z divodu
vzniku jejich vedlejSich ucinkt, kterymi je vznik sekundarnich nadori a komplikaci
vyvolanych pravé zafenim. K 1éCbé retinoblastomu se dnes tedy vyuziva primarné systémova
chemoterapie kombinovana s dopliikovou lokalni l1écbou. Pokrocily nitroo¢ni retinoblastom se
1é¢i pomoci piimé intrarteridlni chemoterapie (Kaewkhaw, 2020, s. 9-11). K terapii

retinoblastomu se nékdy pouziva i kryoterapie (Ancona-Lezema, 2020, s. 2359).
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12 HEPATOBLASTOM

Primarni jaterni nadory zastupuji asi 0,5 — 2 % vSech nadort u déti (Shanmugam, 2017,
s.1). Hepatoblastom se fadi mezi nejCastéjsi primarni nadory jater v détském veéku a byva
diagnostikovany béhem prvnich tfi let zivota (Hiyama, 2014, s. 293). Hepatoblastom se ¢asto
vyskytuje spole¢n€ s riznymi vyvojovymi vadami jako je Beckwith-Wiedemanniv syndrom,
familiarni adenomatozni polypdza a byva u nedonoSenych déti nebo u déti s malou porodni
vahou. Pavod hepatoblastomu muze byt pouze epitelialni anebo smiSeny epitelialné-
mezenchymalni. U starSich déti, mladych dospélych a dospélych se vyskytuje spise
hepatocelularni karcinom (Aronson, 2016, s. 265; Shanmugam, 2017, s. 1).

SYMPTOMATOLOGIE

K nejcastéjSim piiznakiim hepatoblastomu fadime bfisni distenzi a nebolestivou bfisni
hmotu. Nékteré déti maji nepfijemny pocit v bfise, jsou celkové unavené a nemaji chut’ k jidlu
v disledku distenzi tumoru nebo sekundarni anemie. Pokud ditéti nador praskne, vyskytuje se
zvraceni, peritonealni podrazdéni a tézka chudokrevnost. Raritné se mohou hepatoblastomy
projevit predCasnou pubertou zpasobenou sekreci choriového gonadotropinu nadorem.
Nejdilezitéjsim klinickym znakem hepatoblastomu je sérovy alfa-fetoprotein, ktery nam
prokaze maligni zmény, odpovédi na 1écbu a ptipadny relaps (Hiyama, 2014, s. 293). NejcCast¢ji
se hepatoblastom rozsifuje do plic a jen velmi vzacné do lokalnich bfisnich abdominalnich
uzlin, z nichz ani jeden neprojevuje zadné klinické ptiznaky nebo symptomy. Funkce jater je

zachovana az do velmi pozdniho stadia onemocnéni (Aronson, 2016, s. 266).

DIAGNOSTIKA

Ultrasonografie vétSinou odhali masivni hmotu v jatrech, nékdy i se satelitnimi 1ézemi
a oblastmi krvaceni v tumoru. Nejvice uziteCnou diagnostickou metodou je vicefazova
pocitacova tomografie (CT) anebo magneticka rezonance (MR). CT nalezy hypervaskularnich
1ézi v jatrech sopozdénym vylu€ovanim kontrastu nadm potvrzuji maligni nador jater.
Nezbytnou soucasti diagnostiky je histologické vySetieni vzorku nadoru, 1 kdyz néktefi
vySettovatelé si mysli, ze biopsie u malych déti s vysokou hladinou alfa-fetoproteinu neni
nutna (Hiyama, 2014, s. 293-294). V krevnim obraze déti, které maji hepatoblastom muze byt

ptitomna trombocytéza. Cilem zobrazovacich metod je urCeni rozsahu postizeni jater a tento
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rozsah postizeni u déti urCuje terapeuticky postup pomoci PRETEXT klasifikace (Biichler,
2020, s. 254).

TERAPIE

Zakladem terapie hepatoblastomu je celkova chirurgicka resekce, ale ne u vSech pfipadu je
resekce mozna, protoze nékteré nadory jsou moc velké, multifokalni nebo jsou umistény v piilis
tésné blizkosti hlavnich cévnich struktur. To vedlo ke Spatné progndze az do doby, nez se
standardni 1écbou hepatoblastomti stala neoadjuvantni chemoterapie. Neoadjuvantni
chemoterapie zptisobuje zmenseni nadoru, ¢imz je nador pfistupny k resekci a také dramaticky
zlepSuje prognézu a preziti pacientl. Radioterapie se pii 1écbé hepatoblastomii moc Casto

nepouziva (Sharma, 2017, s. 198).
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13 NEJCASTEJSI GERMINALNI NADORY

Détské nadory zarodecnych bunék zastupuji piiblizneé 1-3 % détskych nadort a jen asi
20 % z nich je malignich, pfestoze mira malignity se li§i s vékem ditéte a lokalizaci nadoru
(Rescorla, 2012, s. 51). Germinalni nadory vznikaji z primordialni pluripotentni germinalni
buiky a rozdéluji se podle trovné vzniku v embryonalni fazi vyvoje. GCT obsahuji tkané a
bunky, které se bézn€ v misté nadoru nevyskytuji (chrupavka, vlasy, zuby). Jejich lokalizace
byva nejCastéji gonadalni (ovaria, varlata), ale maze byt i extragonadalni (krk, mediastinum,
retroperitoneum, oblast sakrokokcygea). Histologicky typ a lokalizace tumoru maji urcita
vekova specifika. Chovani tumoru je zavislé na v€ku a pohlavi ditéte, primarni lokalizaci a
histologickém typu naddoru. Germinalni nadory 1ze rozdélit na zaklad€ produkovani nadorovych
markerd na sekretorické a nonsekretorické (Biichler, 2020, s.229). Seminom nebo
dysgerminom nema schopnost diferenciace a jeho vznik pfed pubertou je velmi vzacny, ale
muze se pii dospivani ditéte vyskytnout gonadaln€. Nejcast€j§im germinalnim nadorem je
teratom, ktery se sklada zjedné nebo vice zarodeénych vrstev (mezoderm, ektoderm,
endoderm) a obsahuje tkan, ktera je cizi anatomickému mistu pivodu. DalSim zastupcem je
nador zloutkového vaku, kterému se také prezdiva endodermalni sinusovy nador. Tento byva
nejCastéji zhoubny a vyskytuje se v sakrokokcygedlni oblasti, retriperitoneu, mediastinu a
varlatech. Nadory Zloutkového vaku maji zvySenou hladinu AFP, ktera slouzi jako marker
probihajiciho nebo recidivujiciho onemocnéni. U détskych pacientd je pomérné vzacny
choriokarcinom. U germinalnich nadort je bézna rozdilna histologie a asi u 25 % détskych
nadort se objevuje vice nez jedna histologie, nejcast€ji zhoubna s koexistujicim teratomem

(Rescorla, 2012, s. 52).

SAKROKOKCYGEALNi TERATOMY
Sakrokokcygealni teratomy (SCT) jsou nejcastéji se vyskytovanymi GCT u

novorozencu. Objevuji se asi u 1 z 27 000 zive narozenych déti s prevalenci zen v poméru 3:1
az 4:1. Pii narozeni ditéte je vétSina SCT benignich, ale v pokrocilém véku ditéte muze
vzniknout maligni transformace. Asi 70 % SCT je v deviti mésicich véku ditéte jiz malignich.
Sakrokokcygealni teratomy jsou tvoreny z vice nez jedné vrstvy zarode¢nych bunék a obsahuji
razné histologické typy tkané. SCT se déli na tii histopatologické typy, kterymi jsou zralé
teratomy, nezralé teratomy a maligni teratomy. Zralé teratomy jsou tvofeny z dobfie
diferencovanych tkani zriznych télesnych mist a tyto tkané obsahuji pankreatické

Langerhansovy buiky, mazové zlazy, plné vyvinuté kosti, vlasy a zuby. Nezralé teratomy se
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skladaji z neaplné diferencované tkan€ nebo z nezralych embryonalnich prvka. Oba tyto typy
jsou povazovany za benigni nadory. SCT, které obsahuji n&jaky maligni element jsou
oznacovany jako zhoubné. Mezi nejcasté)§i maligni prvky patfi slozky zloutkového vaku, dale
se mohou objevit embryonalni karcinomy nebo primitivni neurodektodermové nadory.

SCT vznikaji z kostrCe a mohou nepfetrzité rust zadnim smérem a vytvaret tak vnéjsi
vycnélek anebo prednim smérem a deformovat okolni struktury, jako je konec€nik, vagina a
mocovy meéchyt. Nador obsahuje vnitini a vnéjsi slozky a diky této morfologické
charakteristiky vznikla klasifikace, ktera rozdé€luje SCT do Ctyf typa.

Diky rozvoji v prenatalni diagnostice a zlepSeni prenatalnich intervenci je mozné 1éc¢it nekteré
vysoce rizikové nadory jiz v dobé t€hotenstvi. Zakladem 1éCby zralych a nezralych teratomu je
casné a kompletni chirurgické odstranéni nadoru, bez ohledu na vék vék ditéte nebo velikost
nadoru. Nejdulezit€jsi pro terapii u malignich SCT po chirurgickém odstranéni je chemoterapie

na bazi platiny (Yoon, 2018, s. 236-246).

GONADALNI GERMINALNI NADORY

Ovariélni germinalni nadory jsou asi z 80 % zastoupeny benignimi a nezralymi teratomy
a pouze 20 % je zastoupeno malignimi formami. Vrchol vyskytu ovaridlnich geminalnich
teratomd je v raném dospivani divek. NejCast€ji se vyskytujicim novotvarem ovarii u déti je
nador zloutkového vacku a v obdobi dospivani se objevuje dysgerminom. Symptomy jsou
podobné u malignich i benignich nalezq, patii k nim bolest bficha a hmatna masa v bfise. Nador
byva bez ptiznakii do té doby, nez nedosahne velké velikosti, kterou pak utlacuje okolni
struktury. K méné cCastym piiznakim patii zacpa, vaginalni krvaceni a vynechani
menstruacniho cyklu. Ultrazvukové a rentgenové vySetieni je vétSinou prvni volbou k prukazu
onemocnéni, po nich nasleduje CT/MR bficha. Dialezité pro zjisténi povahy nadort je
hodnoceni sériovych markert, kdy zvysené hodnoty AFP nebo beta choriového proteinu znaci
pfitomnost malignity. Primérni terapii je chirurgické odstranéni (ovarektomie nebo
ovarosalpingektomie), ale u pokroCilych a metastaickych nadort, které jsou vysoce
chemosenzitivni, se pouziva primarni chemoterapie.

Testikularni germinalni nadory tvoti asi 10 % vSech GCT détského veku a priblizné 30
% malignich GCT. Maji dva v€kové vrcholy, prvni u déti ve véku do 3 let, u kterych se
vyskytuje bud’ zraly teratom nebo maligni GCT reprezentovany pievazné nadorem zloutkového
vacku. Druhy vrchol vyskytu je u dospivajicich, ktefi maji seminomy nebo jiné smiSené nadory

s Casto pozdni diagnostikou. Hlavnim klinickym znakem je bezbolestna hmota Sourku. Prvnim
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diagnostickym krokem je zméfeni sérovych markerd k ovéfeni mozné malignity a
preferovanym zobrazovacim vySetfenim je ultrazvuk Sourku. Zakladem terapie je provedeni

chirurgického odstranéni (Cechetto, 2014, s. 189-194).
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ZAVER

Détska onkologie je pomérné novy obor, ktery je nedilnou soucasti v§eobecné pediatrie
1 klinické onkologie. A 1 pfes to, ze jsou détské nadory pomérné vzacné, tak zaujimaji hned po
urazech druhou nejc¢astéjsi pri¢inou smrti u déti. Cilem této bakalaiské prace bylo sumarizovat
aktualni dohledatelné poznatky o détskych nadorech a roli radioterapie pii jejich 1écbé.

Prvnim dil¢im cilem bylo predlozit aktudlni dohledané publikované poznatky o
nadorech détského veéku, popsat je, jejich projevy a jaké jsou moznosti jejich diagnostiky. Je
dulezité uvédomit si rozdily mezi nadory déti a nadory dospélych. Nejcastéjsimi nadory jsou u
déti nadory CNS, neuroblastomy, nefroblastomy, sarkomy mékkych tkani a osteosarkomy.
Skéla jejich piiznaka je §iroka od specifickych lokalnich piiznakd az po ty nespecifické
systémové. Diagnostické postupy se prili§ nelisi od diagnostickych metod dospélych a
zasadnim je cytologické a molekularné genetické vySetieni.

Druhym dil¢im cilem bylo predlozit aktualni dohledané publikované poznatky o
radioterapii nadort u déti. Diky rozdilnosti jednotlivych détskych nadord probiha jejich 1écba
ve specializovanych pediatrickych komplexnich onkologickych centrech. Ackoliv ma
radioterapie v 1écbe détskych nadorti nezastupitelnou roli, tak se jeji vyuzivani omezilo kvili
pozdni toxicité a velkému riziku vzniku pozdnich G¢inkt. Na rozdil od radioterapie dospélych
dochazi u déti k ozafovani vyvijejici se tkané a mize dojit k poskozeni ¢i omezeni jejiho rustu.

Dohledané poznatky z pouzitych studii by dale mohly byt vyuzity dalSimi
radiologickymi asistenty, ale i studenty Ci absolventy dalSich zdravotnickych oborti s motivaci
provedeni vlastniho vyzkumu, ke vzdélavani ¢i mohou najit vyuziti v klinické praxi a zvysit

povédomi o nadorech u déti.
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SEZNAM ZKRATEK

AFP — sérovy alfa-fetoprotein

ALL — akutni lymfoblasticka leukemie

AML — akutni myeloidni leukemie

CNS - centralni nervovy systém

COG - Children’s Oncology Group

CRP - C reaktivni protein

CT - vypocetni tomografie

EpSSG - the European paediatric Soft tissue sarcoma study group
ESFT — Ewin’g sarcoma family of tumours
GCT - germinalni nadory

IMRT - Intensity Modulated Radiotherapy
INSS — International Neuroblastoma Staging System
LD - laktat dehydrogenaza

MIBG — metaiodobenzylguanidium
MR/MRI — magneticka rezonance

NRSTS - non-rhabdomyosarkomovy sarkom
NSE — neuron-specificka enolaza

PCR - polymerazova fetézova reakce

PNET - primitivni neuroektodermalni tumor
RA - radiologicky asistent

RT - radioterapie

RTG —rentgen

SCT - sakrokokcygealni teratomy

TNM — tumor nodus metastase

WHO — World Health Organization

WT — Wilmstv tumor
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