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Neuroblastom je nej¢astéjsi solidni nador novorozeneckého véku. Typicky se prezentuje jako lokalizovana adrenalni masa, kterda
je diagnostikovana ndhodné pfi prenatalnim ¢i postnatalnim ultrazvukovém vysetreni, méné Casto se projevi jako hmatna ab-
domindlni masa pfi klinickém vysetreni. Vétsinu lokalizovanych adrenalnich neuroblastomi v obdobi do 6 mésicd véku ditéte je
mozné bezpecné zvladnout bez onkologické intervence pouze sledovanim a o¢ekdvanim spontanni regrese.
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Perinatal neuroblastoma

Neuroblastoma is most common solid tumor in neonatal period. It’s presented usually as a localized adrenal mass, diagnosed
on prenatal or postnatal ultrasound, less frequently is diagnosed as a palpable abdominal mass during clinical examination. Vast
majority of these adrenal neuroblastomas can be safely managed without any medical intervence only by meticulous observation

an expectation of spontaneous regression.
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Uvod

Neuroblastom je embryonalni nador vy-
chézejici ze sympatického nervového systému.
Jednd se o nejcastéjsi maligni onemocnéni no-
vorozeneckého véku (> 20% novorozeneckych
nadorovych onemocnéni). V novorozeneckém
véku se neuroblastom nej¢astéji prezentuje
jako lokalizovana adrenalni masa. Perinatalnf
neuroblastom je nejcastéji diagnostikovan
nahodné pfi prenatélnim ¢&i postnatalnim ul-
trazvukovém vysetfeni, méneé casto se projevi
jako hmatna abdomindini masa, az 20 % pfi-
padd se mze prezentovat symptomy misni
komprese z intraspinalni propagace nadoru.
Zvlastnosti perinatdlniho neuroblastomu je, Ze
vétsinu lokalizovanych onemocnéni bez nega-
tivnich biologickych prognostickych faktorG
(NMYC amplifikace, segmentalni chromozomalni
aberace v nddoru) a bez zdvaznych klinickych
symptom z lokalniho ristu nadoru (ileus, Utlak
cévnich svazkd, respiracni selhdnf pfi masivnim
metastatickém postizeni jater, misni komprese)

je mozné bezpecné zvlddnout bez onkologické
intervence, pouze sledovanim s ocekavanim

spontanni regrese nadoru.

Incidence

Neuroblastom je typickym pfikladem
embryonélniho nddoru détského véku. Jeho
vyskytje nejvyssi u novorozencd, kojenct a ba-
tolat. U Skolnich déti je vzacny a ve véku nad
10 let je spise jen raritni zéleZitosti. Vék ditéte
v dobé diagnézy je jednim z hlavnich negativ-
nich prognostickych faktor. U déti do 15 let
veku predstavuje priblizné 7% ze vsech nadoro-
vych onemocnén( (1). Median véku v dobé dia-
gnozy v celé détské populacije 2 roky, vrchol vy-
skytu je v 18 mésicich (2).V 1. roce Zivota se jedna
o nejcastéjsi nadorové onemocnéni, s incidenci
témér dvojnasobnou ve srovndni s akutnimi
leukemiemi ve stejném veékovém obdobi. Celkova
incidence neuroblastomu u détf je 5,8/100000
déti (3), z toho 16% je diagnostikovéno
v 1. mésici Zivota, 41 % procent se pak prezentuje

do 3. mésice véku (4). Celkova incidence klinic-
ky signifikantniho neuroblastomu ve fetalnim
a perinatalnim obdobf se pohybuje v rozmezi
1/10000 az 1/30000 déti (5).

Patofyziologie onemocnéni
Prekurzorovou burikou tohoto onemocné-
ni je nediferencovany neuroblast, pochézejici
z neurdInf listy. V prdbéhu embryondlniho vy-
voje buriky neurdlni listy extenzivné migruji
do celého téla a diferencuji se do fady bunéc-
nych typQ. Tvoii tak nejen soucasti periferni-
ho nervového systému jako jsou senzorické
neurony, sympaticka i parasympaticka ganglia,
podileji se i na stavbé Zlaz s vnitini sekreci,
jako je dfen nadledvin ¢i kalcitonin secernu-
jicl bunky. Dfen nadledviny vznika agregaci
embryonalnich neuroblastickych noduld. Tyto
neuroblastické noduly se formuji jiz na kon-
ci 1. trimestru téhotenstvi a jejich maximum
(70-100 neuroblastickych noduld) je mozné
zachytit ve vznikajici nadledviné mezi 16.-20.
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Obr. 1. PerinatdIni adrendlni neuroblastom,
chlapec, 1 mésic véku

Chlapec bez rodinné zdtéze, z 2. fyziologické
gravidity, nekomplikovany spontdnni porod v 38. t.g.
Prenatdiné podezieni na hydronefrézu I. dx., proto
sledovdn UZ i postnatdiné, v 1 meésici véku zdchyt
patologické masy v oblasti levé nadledviny: ovdlnd,
dobre ohranicend, cisté solidni, stfedné echogenni
struktura vel. 22 x 20 X 18mm. Pii laboratornim
vyseteni ndlez zvysenych hodnot NSE (32,1 ug/l)
a ferritinu (246,6ug/l), katecholaminy v moci
negativni. Vstupni vysetfeni na KDO uzavieno jako
perinatdini neuroblastom, lokalizované onemocnéni,
1. kl. stadium, indikovdno sledovdni. Pii pravidelné
kontrole 15 mésict od diagndzy progrese patologie
v levé nadledving, indikovdn k adrenalektomii,

histologie  potvrzuje  Spatné  diferencovany
neuroblastom. Operace byla radikdlni, restaging
potvrdil  nepritomnost  distantni  metastatické

choroby, i naddle jen sledovdn. Pii kontrole 4 mésice
po operaci (19 meésici véku) zachycena recidiva
onemocneéni v oblasti levé nadledviny, nové vsak
pfitomna i osteomeduldrni metastatickd choroba pfi
vysetien/ I’MIBG. Staging uzavien jako metastaticky
neuroblastom, 4. kl. stadia. Pro negativni prognostické
znaky onemocnéni hodnoceno jako neuroblastom
vysokého  rizika, ~poddna  velmi intenzivni
chemoterapie vcetné vysoceddvkové chemoterapie
s autologni transplantaci perifernich  kmenovych
bunék krvetvorby, lécbou dosazeno kompletni remise
onemocneéni. Aktudlné chlapec v dobrém stavu, ve
véku 3,5 roku.

tydnem gestace. Jejich pocet postupneé klesa
v prlbéhu 2. trimestru a vétsinou jiz nejsou
detekovatelné v dobé porodu (6, 7). V ¢asném
postnatalnim obdobi dochazi k reorganizaci
dfené nadledviny, centralni ¢ast nadledviny
degeneruje, zbyvajici ¢ast tkané kondenzuje
a maturuje do adultniho typu nadledviny (8). Je
pravdépodobné, ze perinatalni neuroblastom
vznikd z pretrvavajicich neuroblastickych no-

dult fetdIni nadledviny.

Klinické projevy onemocnéni
Neuroblastom je onemocnéni, které udi-
vuje svou bohatou klinickou variabilitou. Mze
se vyskytovat kdekoliv v téle v prlibéhu sym-
patickych nervovych pleteni. Pfiznaky spojené
s lokdlnim riistem nadoru souvisi pfedevsim
s umisténim primarniho tumoru. Sefazeno dle

frekvence vyskytu, neuroblastom nej¢asté&ji
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nalézdme v nadledvindch, retroperitoneu,
zadnim mediastinu, pdnvi, na krku (9). Rozdily
v lokalizaci neuroblastomu maji jasnou vékovou
charakteristiku: frekvence adrenalnich nador
je vyssiu déti > 1 rok véku (40 %), u déti pod 1
rok véku je frekvence adrenalnich nddord nizsi
(25%), ve skupiné déti < 1 rok je naopak vetsi po-
dil déti' s primarnim naddorem v oblasti hrudniku
a krku (9). Adrendlni a retroperitondlini nd-
dory se nejcastéji klinicky projevi jako palpo-
vatelnd nddorovd masa. Nadory vychdzejici
z paraspindlnich struktur se mohou Sifit pres
foramina intervertebralia, na zobrazovacich
vysetienich pak vytvafi obraz tvaru presypacich
hodin (tzv. dump-bell shape tumor), a byt tak
pficinou syndromu misni komprese (paréza/
plegie koncetin; porucha moceni; prolaps rekta,
porucha vyprazdnovani) (10). V oblasti hlavy
a krku se neuroblastom muze v pfipadé rych-
lého rdstu prezentovat Hornerovym syn-
dromem (ispilaterdini miosa, parcidlni ptéza
vicka, enoftalmus, heterochomie duhovky
u déti < 2 roky veku). Kongenitélni Hornerdv
syndrom je zpUsoben neuroblastomem
v 10% pfipadl (11). U starsich déti ma v do-
bé diagndzy detekovatelné metastdzy vice
nezZ 50 % pacientu. Metastatické postizeni
se tykd predevsim lymfatickych uzlin, kostf,
kostni dfené, jater, orbit a kiize. 80-90 % pro-
cent déti s perinatdlnim neuroblastomem
md lokalizované onemocnéni (INSS stage |,
Il nebo Ill), metastaticky neuroblastom INSS
stage IV je pomérné vzécnou zéleZitosti, kli-
nické stadium INSS IV-S postihuje 10-20 % déti
s perinatalnim neuroblastomem (12, 13). Kromé
nespecifickych celkovych pfiznakii (Gnava,
nechutenstvi, slabost, zmény chovani, teploty,
anémie) se u témér 5% pacientd se setkdvame
s paraneoplastickymi projevy (poceni, flushe,
bolesti hlavy, palpitace, hypertenze, neprospi-
vani, vodnaté prdjmy).

Diky standardnimu ultrasonografickému sle-
dovaéni plodu v téhotenstvi se mnozi i pfipady,
kdy je zachycen neuroblastom jesté prenatélné
— tzv. fetdIni neuroblastom. Naprosté vétsina
fetdlnich neuroblastomU je asymptomaticka
a jejich zachyt je zcela ndhodny, predevsim v Il.
trimestru téhotenstvi. Vzacné se mize projevit
nadbytek katecholaminl z fetélniho neurob-
lastomu materndlnimi symptomy (hyperten-
ze, nervozita, poceni, flushe, zvraceni, bolesti
hlavy) (14).
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Obr. 2. FetdIni neuroblastom zobrazeny na MRI
matky a plodu

Maminka odesldna ke konziliu na Kliniku détské
onkologie FN Brno pro ndlez patologie plodu v oblasti
glandula suprarenalis |. sin. Patologie zjisténa ve
23. tydnu gravidity. Pfi standardnim UZ vysetfeni
nalezena kulovitd formace praméru 12 x 11 mm
v oblasti levé nadledviny, provedena MRI matky
a plodu s ndlezem expanze vel. 12 x 11 mm, solidné
cystického charakteru. Rodina bez onkologické
zdtéZe, bez zdchytu dédicnych krvdcivych chorob
v rodiné bez anamnézy TEN. 'V gynekologické
anamnéze 2x zamlklé téhotenstvi, nyni 3. gravidita.
Ndlez zhodnocen jako mozny fetdIni neuroblastom.
Onemocnéni s velmi dobrou progndzu, v naprosté
vétsiné pripadd dojde k regresi ¢i Uplné remisi
onemocnéni jesté ped porodem, ev. do 3—-6 mésicu
po porodu. Dalsi pribéh téhotenstvi nekomplikovany,
na sekvencnich UZ vysetfenich patrnd postupnd
regrese patologického loZiska v levé nadledviné, po
porodu provedeny UZ bricha u ditéte, v oblasti levé
nadledviny bez ndlezu jakékoliv patologie.

Diagnostika

Ctvrtina détf s prenatalné zjisténou retrope-
ritonedlni patologii ma palpacné diagnostiko-
vatelnou masu i po porodu a 4/5 z této sku-
piny bude mit s vysokou pravdépodobnosti
potvrzenu diagndzu neuroblastomu. Mezi pa-
cienty s tumorem zjisténym postnatalng, 65 %
ma hmatnou abdominalni masu, zbyla ¢ast je
ndhodné zjisténa pfi ultrazvukovém vysetie-
ni. Hmatna abdominalni masa v perinatalnim
obdobi ndm tedy dava az 80% Sanci diagnozy
neuroblastomu. Vyjimecné se dité v perinatal-
nim obdobi prezentuje masivni abdominalni
distenzi, zapricinénou metastatickou infiltraci ja-
ter pfi onemocnéni s klinickym stadiem 4 a 4-S.

Biochemicka vysetfeni ndm mohou po-
moci stanovit diagndzu a pomoci i v diferen-
cidlnf diagnostice. Zcela zasadnf je vysetfeni
katecholaminC v moci (A — adrenalin; NA —
noradrenalin; D — dopamin a pfedevsim jejich
metabolitd HVA —homovanilova kyselina; VMA
- vanilmandlova kyselina). Pro prvni kontakt
a smérovani diferencidlni diagnostiky se
mUzeme spokojit s jednorazovym vzorkem
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Tab. 1. Mezindrodni klasifikace neuroblastomd (International neuroblastoma staging system INSS)

Stadium | Lokalizovany nador, kompletnf chirurgické odstranéni

Stadium Il Lokalizovany nador, nekompletni chirurgické odstranéni

Stadium Il Lokalizovany nddor prekracujici stredni ¢aru (pater), nekompletni chirurgické odstranéni

Stadium IV Jakykoliv primdrni nddor s distantnimi metastazami

Stadium IV-S | Primdrni nddor stadia | a Il u ditéte pod 1 rok véku; detekovatelné metastazy v kizi,
jatrech anebo kostni dfeni (< 10 %)

www.childrensoncologygroup.org)

Tab. 2. Perinatdini neuroblastom — doporuceni COG (Children’s Oncology Group, USA;

Sledovani Vek < 6 mésicl

Sonograficky identifikovatelni adrendlni masa s objemem < 16 ml pokud je isté solidni,
nebo s objemem < 65 ml, pokud je alespon z 25 % cysticka a neprekracuje stfedni ¢aru

Choroba musi byt omezena na nadledvinu — CT/MRI bficha nepopisuje patologickou
lymfadenopatii nebo Sifeni mimo nadledvinu; MIBG scintigrafie neprokazuje
metastaticka loZiska; negativita kostni diené

Ultrazvuk a katecholaminy v moci - tyden 3, 6, 12, 18, 30, 42, 66, 90 od doby diagndzy

Operace > 50% nardst objemu nadoru

> 50% vzestup koncentrace homovanilové (HVA) nebo vanilmandlové (VMA) v moci

Pomér VMA/HVA < 0,5 (pokud je souc¢asné HVA nad hornim limitem normy)

Rezidudlni masa o objemu > 2 ml po > 90 tydnech sledovani

Tab. 3. Diferencidini diagnostika patologické abdomindIni masy u novorozence (Bunocore G,
Neonatology: A practical aproach to Neonatal Diseases, Springer Verlag, 2012)

Renalni patologie

Hydronefréza

Multicysticka dysplazie ledvin
Polycysticka choroba ledvin
Trombodza rendini Zily
Mesoblasticky nefrom
Wilmstv nddor
Nefroblastomatéza

Adrenalni patologie

Adrendini hemoragie
Neuroblastom

Gastrointestinalni patologie

Duplikacni cysta
Komplikovany mekoniovy ileus
Pylorostendza

Jaterni patologie

Hepatoblastom
Hemangiom/cévni nadory
Metastézy neuroblastomu

Pulmonarni patologie

Subdiafragmaticky extralobarni pulmonarni sekvestr (SEPS)

Genitalni patologie

Teratom

OvariéIni cysta

Tab. 4. Diferencidini diagnostika adrendini hemoragie a adrendlniho neuroblastomu

Typ adrenalni patologie | Adrenalni hemoragie

Fetalni a perinatalni neuroblastom

Incidence 2/1000

1/10-30000

Stranova predispozice

3/4 pravostranna nadledvina

B 2/3 pravostrannd nadledvina

B nalez ¢isté solidni (isoechogenni
nebo hypoechogenni) adrenalni
masy v pravostranné nadledviné po
29.tydnu gestace je azv 95 % pfipadd
neuroblastom

Typicky UZ obraz Viyvoj UZ obrazu v Case:

hypoechogenni nebo cysticka ]
formace se zmensuje, objevuji se u
oblasti s internimi echy, echogenita | B
léze se postupné zvétsuje, mohovu,

ale nemusi, byt piftomny kalcifikace

3 typy UZ nélezl:

solidni masa vel. 2-4 cm

Cisté cystickd hypoechogenni masa
smiend struktura obsahujici jak
cystickou hypoechogenni slozku,
tak i solidnf ¢ast, vel. 3-10 cm

Doba trvani patologie 9-16 tydnud

Nelze specifikovat

moci, je ale nutné brat v potaz, ze fadny
24hodinovy sbér moci mé lepsi vypovéd-
ni hodnotu, nicméné pro jeho uskutecnénf
je vétdinou zapotrfebi zavedeni mocového

katétru. Pokud jsou katecholaminy v mo-
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¢i zvySeny, jsou dobrymi pomocniky pfi
potvrzeni diagndzy, ale musime pocitat
s tim, ze zatimco jejich pozitivita v celé sku-
piné onemocnéni neuroblastomem je 90%,

v ptipadé perinatédlniho neuroblastomu jsou

zvysené odpady katecholamin® v moci zachy-
ceny pouze u 30% pacientd.

Biochemické stanoveni proliferac¢nich mar-
kerd (LDH - laktat dehydrogendza; KM — ky-
selina mocovd) i neurogennich onkomarkerd
(NSE — nuron specifickd enoldza; ferritin) je
rutinni soucasti vysetfeni patologické masy
v novorozeneckém véku, vétsinou vysetieni
doplhujeme i o dalsi onkomarkery (AFP — al-
fa fetaIni protein; HCG - lidsky choriovy go-
nadotropin), které mohou poukdzat i na jind
nadorova onemocnénf spojena s timto vékem
(germinalni nddory, hepatoblastom). Pfi vyset-
feni NSE musime vénovat zvySenou pozornost
preanalytické fazi vysetteni (riziko uvolnéni NSE
zerytrocytl pfi hemolyze v ddsledku pozdniho
stoceni séra ¢i nesetrného transportu vzorku).
Zvysené hodnoty NSE Ize viak zaznamenat
i u neonkologickych onemocnéni, napt.
v disledku poskozeni CNS po perinatalni asfyxii
(15).

Ze zobrazovacich metod je suverénni dia-
gnostickou metodou ultrasonogrdfie, ktera
slouzf nejen jako inicidlni diagnostickd meto-
da, ale prim hraje i v dalsim sledovani pacientd
s perinatalnim neuroblastomem. Pro detailnéjsi
zobrazen{ patologického loZiska a sméfovani
diferencialni diagndzy ve vétsiné pripadl do-
pliujeme vysetfeni magnetickou rezonanci
(MRI). Zcela zasadni vyznam v diagnostice neu-
roblastomu maji metody scintigrafické — pre-
devsim I"*MIBG celotélovd scintigrafie (MIBG
- metyliodbenzylguanydil). ' MIBG scintigrafie
ma velmi vysokou prediktivni hodnotu (> 90 %),
ale v perinatélnim obdobi musime pocitat s fak-
tem, Ze pouze 70% perinatéinich neuroblastom(
je MIBG avidnich. U malych déti musime poci-
tat i s moznosti, ze I'* MIBG dokaze vychytavat
i hnéda tukova tkan.

Pfi ddvodném podezfeni na onemocnéni
neuroblastomem, je nutné provést komplexni
vysetieni k vyloucenf metastatické choroby (MRI
bficha a hrudniku, I'2* MIBG, Tc* skeletu, dopo-
ruCuje se i vysetfeni kostni dfené, RTG dlouhych
kosti hornich i dolnich koncetin).

Obecné zasady terapie

Lécba neuroblastomu odrazi individualne
stanoveny stupen rizika mozného nepfizni-
vého prlbéhu onemocnéni. Ten se posuzuje
prostfednictvim klinickych (klinické stadium,
vek), biologickych (histologie, ploidie tumo-
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ru) a genetickych prognostickych faktord
(NMYC amplifikace, 11q LOH, del 1p). Na jejich
zdkladé jsou pacienti rozdéleni do skupiny
neuroblastomu nizkého, stfedniho a vysoké-
ho rizika. Pacienti nizkého rizika predstavuji
30% pacientd s neuroblastomem. Jednd se
o onemocneéni s biologicky i klinicky pfiznivy-
mi charakteristikami a $anci na trvalé vyléce-
ni ve vice nez 95 % pfipadd (16). Témér 70%
pacientl s perinatadlnim neuroblastomem
spada do této nizce rizikové kategorie (10). Pro
vétdinu déti s neuroblastomem nizkého rizi-
ka je hlavni Ié¢ebnou modalitou chirurgicka
|é¢ba — extirpace tumoru. Pouze u inoperabil-
nich nddord nebo u déti s vaznymi klinickymi
symptomy zpUsobenymi nddorem je podava-
na velmi Setrnd chemoterapie ¢i radioterapie.
U vybrané skupiny novorozencl a kojencl
do 6 mésicll véku s adrendlnim neuroblasto-
mem je mozné vyckat spontanni regrese neu-
roblastomu a tyto déti nemusi byt ¢asto ani
operovany. Pacienti stfedniho rizika jsou déti
potencionalné dobfe lécitelné pomoci chirurgie
a konvencni chemoterapie, 5leté preZiti se po-
hybuje v této skupiné na hladiné 85-95%. Déti
s onemocnénim vysokého rizika predstavuji az
50% pripadd, nicméné v novorozeneckém veéku
je jejich podil < 5%. Sleté preziti se pohybuje
v této skupiné pouze na Urovni 40%, a to i pres
velmi agresivni kombinovanou onkologickou

lécbu.

Perinatalni neuroblastom

ZvIastni skupinu predstavuji déti ve veku
< 6 mésicl, u kterych je neuroblastom zjistén
jako lokalizované, na nadledvinu omezené
onemocnén( — tzv. perinatalni neuroblastom.
Pristup k détem s perinatalnim neuroblasto-
mem je zalozen na faktu, Ze témér 90 % déti
s perinatadlnim neuroblastomem ma lokalizo-
vané onemocneéni s pfiznivymi biologickymi
vlastnostmi. Pouze chirurgicka lé¢ba ve skupiné
perinatalniho neuroblastomu vede k vynikajicim
lécebnym vysledkdim s EFS 91% (z angl. event
free survival; preziti bez progrese/recidivy one-
mocnéni) a OS 96% (z angl. overall survival;
celkové prezitl) (12, 13). Excelentni prezivani déti
s lokalizovanym neuroblastomem po kompletni
chirurgickeé resekci spolu s pozorovanim, Ze fada
ultrasonograficky prenatalné diagnostikovanych
adrenélnich patologickych mas v pribéhu sle-
dovanispontdnné vymizi, vedly k Gvaze, Ze u dé-

www.onkologiecs.cz

tf do 6 mésict véku mize aktivni sledovanf (tzv.
wait and watch pfistup) a o¢ekavani spontanni
regrese vétSinou nahodné zachycené adrenalni
patologie znamenat daleko vétsi pfinos, nez
ktery s sebou nese ¢asné operacni feseni (17).
Hlavnim benefitem této strategie je snizenf ri-
zik spojenych s vysetfenimi v celkové anestezii
a hlavné snizeni poc¢tu komplikaci spojenych
s chirurgickym vykonem. Mortalita détf pod-
stupujicich adrenalektomii je az 2%, navic fada
dalsich déti je ohrozena jak akutnimi perioperac-
nimi komplikacemi (masivni hemoragie, respi-
ra¢ni selhani, poskozeni velkych cév, intestinalnf
ischemizace), tak i pozdnimi nasledky v ddsledku
chirurgického vykonu (renalnf atrofie, intraabdo-
minalni srdsty) (18). Jednim z hlavnich ukazateld,
ktery ndm mUze pomoci v rozhodovani, zda je
dité s adrendlni masou vhodné sledovat nebo
je-li lepsi indikovat primarn{ operaci, je velikost
adrendlni patologie. Hirata uvadi, ze u japon-
skych déti, byly vsechny nddory nadledviny s ob-
jemem do 16 ml onemocnéni . klinického stadia
a vykazovaly vyrazny potencidl ke spontanni
regresi (19). Parametry, které naopak naznacu-
ji riziko progrese onemocnéni do pokrocilej-
Sich stadif neuroblastomu jsou mimo velikost
patologické masy i jeho progresivni rlstova
charakteristika, stoupajici hladiny katechola-
mind v moci (HVA — homovanilové kyselina,
VMA — vanilmandlové kyselina) nebo inverze
poméru YMA/HVA v modi (relativni vzestup HVA
v moci koreluje s progresi nddoru). Soucasny
moderni pfistup k perinatdlnimu neuroblastomu
Ize dokumentovat doporucenim severoame-
rické Children’s Oncology Group (COG), ktery
respektujeme i na Klinice détské onkologie
v Brné.

Diferencialni diagnéza
adrenalnich patologii
v novorozeneckém obdobi

Pfi ultrazvukovém vysetfen{ adrenalni
patologie jsou bézné 3 typy nalezl (20). Prvni
skupinu tvofi solidni isoechogenni masy
v prdméru mezi 2-4cm, zbyvajici nalezy
jsou bud cisté cystické hypoechogenni
masy nebo komplexni struktury se solidnf
i cystickou slozkou, s celkovou velikosti mezi
3-10cm (21). Adrendlni neuroblastom je
nejcastéjsim nddorem postihujicim nadledvinu
v novorozeneckém obdobi, ale hlavni

klinickou jednotkou, kterd je pficinou nélezu

HLAVNI TEMA (
PERINATALNI NEUROBLASTOM

adrendlni masy v tomto obdobf je adrendini
hemoragie. Incidence krvaceni do nadledviny
v novorozeneckém obdobf je az 1,9/1 000
Zivé rozenych déti (22). Typickym znakem
adrendIni hemoragie je vyskyt v dobé porodu
¢i velmi ¢asném novorozeneckém obdobi.
Predilekeni lokalizaci pro adrendini hemoragii
je prva nadledvina (75 % procent pfipadd —
tato stranova diference vznika pravdépodobné
v dusledku rozdill v cévnim zasobeni nadledvin —
pravd adrendlni Zila je kratsi a Usti pfimo do dolnf
duté Zily, zatimco leva se napojuje na ipsilateraini
rendlni Zilu) (23), v 15-20% pfipadl je krvaceni
do nadledvin oboustranné. Pro krvaceni je
typické, ze pfi sériovém ultrazvukovém vysetfeni
ménf charakter — plvodné hypoechogennf
nebo cystickd formace se zmensuje, objevujf
se oblasti s internimi echy, echogenita |éze se
postupné zvetsuje, mohou, ale nemusi, byt
pritomny kalcifikace (22). V pfipadé adrendlni
hemoragie je mozno vystopovat vétsinou
celou fadu rizikovych faktord, které nahravajf
vzniku adrendIni hemoragie: vaginalni porod,
kranio-pelvicky nepomér, protrahovany porod,
porodni trauma, perinatalni hypoxie ¢i asfyxie,
vysokd porodni hmotnost, sepse, koagulopatie
(ziskana ¢i vrozend). Klinicky diagndzu
adrendlnf hemoragie podporuje prolongovany
ikterus, anémie, pfipadné skrotalni hematom
u chlapcl, mtze byt pfitomna adrendini
insuficience. Vétsina pozorovani uvadi, ze
krvaceni spontdnné vymizi do 4-16 tydnU
od diagndzy (25). Na druhou stranu, nalez Cisté
solidni (isoechogenni nebo hypoechogenni)
adrendlIni masy v pravostranné nadledviné
po 29. tydnu gestace je az v 95% piipadU
neuroblastom (20). Nélez cystické &i smisené
formace na ultrazvuku nds ale nemdze svést
k jasné diagndze krvaceni — mlze jit o tzv.
cysticky neuroblastom (neuroblastom
z obsahem makroskopickych ¢i mikroskopickych
cyst). Ten je signifikantné daleko cetnéjsi
u mladsich déti a ve skupiné perinatainiho
neuroblastomu predstavuje 23-44% pfipadd
(12, 13).

Zaver

Adrendlni masa je u novorozencd
a kojencl pomérné castou zdlezitosti. Kazdé
takové dité by mélo byt fadné vysetre-
no jak klinicky tak ultrasonograficky a mé-
lo by mit i adekvatni laboratorni vysetfenf
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(KO, koagulace; NSE, ferritin, LDH, KM, AFP,
bHCG; mo¢ na katecholaminy — HVA, VMA).
Z hlediska incidence je hemoragie jako pficina
adrendlni masy > 20krat pravdépodobnéjsi nez
neuroblastom, nicméné zadna z dostupnych
zobrazovacich i laboratornich metod neumf
mezi témito odlisnymi klinickymi entitami
rozhodnout se 100% specificitou. O charakteru
onemocnéni spise vypovida dynamika zmén
— bud ve velikosti nebo echogenité tkané
v priibéhu ¢asu. Dité s adrendlni masou je mozné
inicidlné vysetfit ve zdravotnickém zafizeni

dle spadu. Konzilidrnf vysetfeni na nékterém
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OLGA STRUSKOVA

0 CEM SE (NE)MLUVI

Piibéhy mladych lidi s Downovym syndromem, ve kterych oteviené vyjadfuji své nazory na lasku, pratelstvi, praci,
manzelstvi a intimni Zivot, tedy na zaleZitosti, o nichz se ve spole¢nosti bézné nemluvi. Vypravéji také o svych predstavach
a snech, kterymi by chtéli v budoucnu naplnit svij Zivot. Je to kniha nejen o nich pro né, ale pfedevsim pro nas “normalni”.
N&s svét, videny jejich optikou je ¢asto Usmévny, ale stoji také za zamysleni. Knihu dopliuji rozhovory se zkusenymi
odborniky — psycholozkou, socidlni pracovnici, pravniky a sexudlnim poradcem.
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