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Nadory zazivaciho traktu u déti

Viera Bajciova
Klinika détské onkologie LF MU a FN Brno

Gastrointestindlni nadory u déti a dospivajicich jsou velmi vzacné. Od nadorl dospélych se lisi rozdilnym zastoupenim histolo-
gickych typl nadord, jejich incidenci, etiologii a klinickymi pfiznaky. Zkusenosti s jejich diagnostikou a pfedevsim Ié¢bou jsou
u déti limitované. Zasadnim rozdilem od dospélé onkologie je u nador(i zazivaciho traktu absence pediatrickych klinickych studii.
Vyjimkou je lé¢ba pediatrického abdominélniho non-Hodgkinova lymfomu. Spoluprace a zkuSenosti z dospélé onkologie jsou
proto nevyhnutné.

Klicova slova: gastrointestinalni nadory, nadory détského véku, rozdily, klinické studie.

Gastrointestinal tumors in children

Gastrointestinal tumors in children and adolescents are very rare. They differ from the adult gastrointestinal cancer in different
histological types of tumors, their incidence, etiology and clinical symptoms. Experience with their diagnosis and treatment in
children are limited. The fundamental difference from the adult gastrointestinal cancer is absence of pediatric clinical trials. An
exception is the treatment of pediatric abdominal non-Hodgkin lymphoma. Cooperation and experience of adults oncology are
therefore necessary.

Key words: gastrointestinal tumors, pediatric tumors, differences, clinical studies.

Uvod

V zazivacim traktu u détf a dospivajicich se
vyskytuje celd skala novotvard rlznych histolo-
gickych typU a rozdilného klinického chovani,
od benignich afekci po vysoce maligni nddory
(tabulka 1). Primdmi zhoubné nadory gastroin-
testindiniho traktu (GIT) u déti a dospivajicich
patii do skupiny extrémné vzacnych nadord.
Mezi nejcastéjsi maligni nddory zazivaciho traktu
u déti patfi neuroendokrinni nddory, malign{
lymfomy non-Hodgkinova typu, kolorektalni
karcinomy a sarkomy (1, 2, 3, 4, 5).

Postizeni jednotlivych Usekl zazivaci tru-
bice je u déti rozdilné ve srovnani s dospélym
a star$fm vékem, nejcastéji je postizena oblast
apendixu a ileocekdIni oblast, zalezi opét na
histologickém typu nédoru (obrazek 1).

KolorektéIni karcinom v détském véku je nej-
Castgji lokalizovan v pravé ¢asti kolon (v oblasti
céka a kolon ascendens). Pfevazuji nepfiznivé

histologické typy (mucindzni karcinom nebo
karcinom z prstencitych bunék) s agresivnim
klinickym chovanim (6-13).

Neuroendokrinni nadory jsou u détf typicky
lokalizovény v oblasti apendixu, obvykle s benig-
nim klinickym chovanim (14, 15).

Pediatricky GIST (gastrointestinaln{ stromalini
nador) je typicky predevsim lokalizaci v zaludku
(obvykle multifokalni) u adolescentnich divek,
¢asto s indolentnim klinickym chovanim (16).

Primarni abdominaini non-Hodgkinlv
lymfom patii mezi nejrychleji rostouci nadory
vlbec, lokalizovan je nejcastéji v ileocekalni ob-
lasti. | pres své agresivni klinické chovani obvykle
dobfe reaguje na systémovou chemoterapii.

Nadory gastrointestindlniho traktu u déti
a dospivajicich se lisi od nddord v dospéelém
véku v mnoha ohledech. Mezi hlavni rozdily patfi
rozdilné zastoupenf jednotlivych typd nadord.
Rozdilnd jsou epidemiologicka data, pficiny vzni-

ku a klinické pfiznaky. Nejzasadnéjsim rozdilem
od nadord zazivaciho traktu v dospélém veku
vyplyvajicim z jejich raritniho vyskytu u déti
a dospivajicich je témér absolutni absence pe-
diatrickych klinickych studif a vékové specific-
kych lécebnych doporucent. Jedinou vyjimkou
je pediatricky non-Hodgkintv lymfom.

Epidemiologie

Primarni nddory zaZivaciho traktu patfi
v dospélé onkologii v Cechach mezi nejcastd)-
$f nddory u obou pohlavi, ve svété je kolorek-
taInf karcinom tfetim nej¢astéjsim zhoubnym
nddorem. U déti a dospivajicich jsou vzacné,
tvofi pouze 1-2 % ze vsech zhoubnych one-
mocnéni. Meziro¢ni incidence se pohybuje
kolem 1-1,14 /1 milion osob mladsich dvaceti
let. Pod 10 let jsou nadory zazivaciho traktu
extrémneé raritni, jejich vyskyt se zvysuje v dru-
hé dekadé Zivota v obdobi dospivani. Castgji
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Tab. 1. Nddory gastrointestindiniho traktu u déti a dospivajicich (zdroj: Baj¢iovd) Etiologie nadort
gastrointestinalniho traktu
u déti a dospivajicich

Etiologie a patogeneze je rozdilnd dle his-

Benigni GIT nadory

polyp
hemangiom/lymfangiom

Maligni GIT nadory

lymfom

karcinom

neurofibrom neuroendokrinni nador (karcinoid)

tologického typu gastrointestinalniho nadoru.

lipom GIST (gastrointestinaIni stromalni nador)
infantilnf myofibroblasticky nador sarkom KolorektdlInikarcinom (CRC) se vieobecné
nadory v rémci neurofibromatézy PECom déli dle etiopatogeneze do tff skupin: sporadic-

adenom ky, familiarni a hereditarné podminény. V dospélé

Obr. 1. Lokalizace Gl nddort u déti a dospivajicich (zdroj: Bajciovd) populaci pfevazuje sporadicky typ CRC (70-75%

NS

vsech pfipad() bez zndmé identifikovatelné priciny.

Familidrni CRC (20% v dospélé populaci) je popi-

Dle typu nadoru: . TS L . .

_ sovan u jedincl s pozitivni rodinnou anamnézou

NETs: appendix
Karcinom: kdekoll, ale Vios viravo a viceCetnymi pfipady CRC v roding, bez jedno-
GIST:  3aludek znac¢ného prlikazu genetické aberace. Hereditdrné
sarkomy: rektosigma Jicen 2 % podminény CRC (5-10 % v dospélé populaci) je
NHL: ileocekalni oblast umladé generace pod 20 let véku vyrazné castéjsi
(15-30%), charakterizovén je identifikaci pficinné

Zaludek 4 %

Colon transversum 2 % germindlni mutace (tabulka 3). Se zvysenym rizi-

Tenké stievo 3 % kem vzniku CRC je asociovano nékolik genetickych
Colon desc. 4 %

Colon asc.. ileocekalni oblast 18 % predispozi¢nich syndromd, které jsou déleny do 2

hlavnich skupin dle absence ¢&i pfftomnosti mno-

Appendix 64 % Rektosigma 3 %

hocetnych polypt ve stfevé:
NETs — neuroendokrinni nddory; NHL — Non Hodgkindv lymfom; GIST — gastrointestindlni nddor ]

polypdzni genetické syndromy (familiar-

Tab. 2. GastrointestindIni nddory u déti a dospivajicich (zdroj: Bajciovd) ni adenomatdzni polypdza s mutaci APC

CRC NET GIST genu, juvenilnf stfevni polypdza, Peutzliv-
Veéka pohlavi 15-19/M 12-19/F 14-19/M Jegherstv syndrom s mutacf genu STK 11,
Incidence 1:1 milion 1,42 : 1 milion 0,02 : 1 milion Gardnertiv syndrom, Turcotiv syndrom) (4,
Lokalizace pericekélné, kolon ascendens | apendix zaludek 9,18 19, 20-22)
Klinické pfiznaky | bolesti bficha, anémie, krev | ndhodny nalez anémie PSS

ve stolici, stfevni obstrukce B non polypdznigeneticke syndromy (Lynchiv

Etiologie nezndma, sporadicky vyskyt

10-35% genetické

nezndma, sporadicky vyskyt
genetické syndromy

neznadma, sporadicky vyskyt
genetické syndromy

syndrom s mutaci mismatch repear gend —
MLH1, MSH2, MSH6, PMS2, delece exonu 3 ge-

syndromy
Stadium v case dg | pokrocilé lokalizované lokalizované/lokalné nu EPCAM, variantou Lynchova syndromu je
pokrocilé CMMRD syndrom, tj. syndrom konstitu¢niho
Sleté preziti 40-60% >98% 60-75% deficitu mismatch repair genti, mutace gendi
Skrining ne ne ne

MLH1, MSH2; Bloom(v syndrom s mutaci ge-
CRC - kolorektdini karcinom; NET — neuroendkrinni nddor; GIST — gastrointestindIni nddor . . 3
nu BML a Li Fraumenidv syndrom s mutacf

Tab. 3. Rozdily kolorektdiniho karcinomu u déti a dospivajicich od dospélych (zdroj: Bajciovd) TP53) (9, 20-23) (obrazek 2).

Dospéli Déti a adolescenti
Incidence nejcastéjsi nador v CR velmi vzacny Vétéina syndromd se dédi autosomalné do-
M:F M>F M>F . .
> > minantné (22, 24).
Vrchol vyskytu/median 60-79 let/62 let 9-18let/13,5 roku Zuiteny viskvt CRC | . o
Etiologie zevni/dietetické faktory neznama vyseny vyskyt Je rovnez asociovan

genetickd predispozice 1-15%

geneticka predispozice 10-35%

Klinické pfiznaky

krev ve stolici

nespecifické

Lokalizace

kolorektum

pericekalni, colon ascendens

s chronickym zanétlivym onemocnénim stfeva
(ulcerdzni kolitida, Crohnova choroba). Ovsem
k maligni transformaci dochézi az po nékolika

mucindzni adenokarcinom
karcinom z prstencitych bunék

Histologicky typ naddoru adenokarcinom

desetiletich trvani choroby, tedy ne v détském
véku (9, 19, 25-27). Dalsim z rizikovych faktord
je expozice ionizujicimu zéfeni. V détské onko-

Klinické stadium lokalizované/lokalné pokrocilé lokéIné pokrocilé/pokrocilé

Skrining ano ne

logii je nutno myslet na moznost sekundarniho

jsou postizeni chlapci s vyjimkou neuroendo- NejcastéjsSim primdrnim gastrointestindlnim ~ CRC u pacientl po lé¢bé primarniho nddoru

krinnich nadord (karcinoidd) a GISTu, u kterych ~ nddorem v dospélém véku je kolorektdlni karci- s abdomindlnim ozafovénim v raném détském
jevrchol vyskytu u adolescentnich divek (4, 6,

13, 17) (tabulka 2).

nom. U mladé generace jsou nejcastéjsi neuroen-  véku (napf. pacienti po l1é¢bé Wilmsova nadoru,

dokrinni nddory, vétsinou dobre diferencované.  neuroblastomu, rhabdomyosarkomu) (9, 13).
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Obr. 2. KolorektdIni karcinom u pacient(i s poruchou mismatch repair gent (materidl KDO FN Brno)

Cockayne syndrom, 15 let

Tab. 4. Rozdily mezi adultnim a pediatrickym typem GIST (zdroj: Bajciovd)

Adultni GIST

Pediatricky GIST

vzacné

extrémné vzacné

KIT/PDGRFA mutace pozit. > 80-85 %

KIT/PDGFRA mutace pozit. < 10%

mirna prevaha muzd

adolescentni divky

vétsinou unifokalni

¢asto multifokalni

vietenobunécny podtyp

epiteloidni podtyp

lokalizace Zaludek cca 70%

lokalizace Zaludek > 90%

metastazy do LU vzacné

metastazy do LU casté

agresivni biologické chovéni

indolentni biologické chovani

syndromova asociace: NF1
familidrni GIST

syndromova asociace: Carneyho tridda
Carney Stratakis syndr.

GIST - gastrointestindlIni stromdlIni nddor; LU - lymfatické uzliny; NF1 — neurofibromatéza typ 1

Obr. 3. Abdomindini B-non-Hodgkiniv lymfom (materidl KDO FN Brno)

Neuroendokrinni nddory vznikajf u mladé
generace vétsinou sporadicky bez zndmé iden-

www.onkologiecs.cz

tifikovatelné pficiny. Mezi rizikové/predispozi¢ni
faktory mizeme zaradit familidrni vyskyt bez
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definované pficinné genetické mutace, chro-

nické zanétlivé stfevni onemocnéni a gene-

tické predispozi¢ni syndromy (MENT a MEN2
syndrom, tuberdzni skleréza, Li Fraumenilv

syndrom, neurofibromatéza typ | (14, 15).

Diskutovana byla role konkomitantni parazi-

tarni infekce spojena s chronickou zénétlivou

reakci stfeva v etiologii apendikéiniho neuroen-
dokrinniho néddoru u déti. V italské TREP studii
u4,5 % ze 113 pacientd prokdzali v apendixu
konkomitantni parazitarni infekci (Enterobius
vermicularis, Schistosoma haematobium) a byla
zvazovana moznéa proliferace neuroendokrin-
nich bunék ve sténé apendixu vyvoland chro-

nickym zanétem (28).

Pediatricky GIST se déli dle etiologie a pfi-
¢iny vzniku na:

B sporadicky (vznikd bez identifikovatelnych
rizikovych faktor(, bez pfitomnosti germi-
nalnich ¢i somatickych mutaci KIT, PDGFRA,
SDH A, B, C, D, tzv. wild type GIST),

B GIST asociovan se syndromy (Carneyova
tridda, Carney-StratakisGv syndrom a neu-
rofibromatodza typ 1) (16) (tabulka 4).

Primdrni abdominaini non-Hodgkinav lym-
fom (NHL) ve vétsiné pfipadU vzniké sporadicky
bez zndmé pficiny. Pfevaznou formou je B-NHL
(Burkitt@v lymfom, DLBCL - difuzni velkobu-
nécny B lymfom) (obrédzek 3). Familiarni vyskyt
NHL je velmi vzacny. Vysokd porodni hmot-
nost (nad 4000 g) a vyssi vek matky (> 40 let)
mohou byt rizikovym faktorem pro vznik NHL.
Castéjsi vyskyt abdominalniho NHL je popisovan
u kongenitélniho (primdrniho) imunodeficitu
(Wiskott-Aldrich(v syndrom, ataxia teleangiecta-
tica, BloomUv syndrom, X-vazany lymfoprolife-
rativni syndrom) a sekundarniho imunodeficitu
(pacienti po orgdnovych transplantacich, imu-
nosupresivni1é¢bé) a u nékterych hereditarnich
predispozi¢nich syndromt (Nijmegen-breakage
syndrom, CMMRD syndrom). Pfedevsim u ende-
mického NHL mohou hrat roli infekénf pficiny
(Epstein-Barrav virus, HTLV-1 virus, hepatitis C
virus). Naopak nebyla potvrzena asociace mezi
abdomindlnim NHL u détf a infekci Helicobacter
pylori (29).

Klinické priznaky

Vétsina gastrointestindlnich nadord u déti
a adolescentll ma pfiznaky variabilni a nespeci-
fické, spise chronického charakteru. Délka trvani
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Obr. 4. Klinické priznaky Gl nddord u déti a dospivajicich (zdroj: Bajciovd)

12

10

anemia

bolest

krev v stolici

hmatna masa

[IN'HI. ENETs @CRC M®GIST Ojiné

Obr. 5. Endosonografie submukdzniho uzlu u GIST Zaludku (zdroj: materidl KDO FN Brno)

57. 6mm

pfiznakd je u détskych naddorl obvykle delsi nez
u dospeélych (4, 13, 17,21, 23).

Mezi nejcastéjsi priznaky patff lokdIni pfizna-
ky — nespecifickd nepfesné definovand bolest
bficha, nevolnost. Zvracenije méné casté. Mlze
byt piftomna krev ve stolici. Casto je jedinym
pfiznakem az hmatnd/viditelnd nddorova masa.
Obvykle je pfitomna chronickd mikrocytarni
anémie pfi dlouhodobém mikroskopickém
krvaceni do stfeva (9, 10, 13, 18, 19, 21, 30-33).
Anémie je typickym pfiznakem GISTu zaludku
u adolescentnich divek. Nékdy mize byt prv-
nim pfiznakem nahla pfihoda bfisni (invagina-
ce, strevni obstrukce), typicky u abdomindlniho
NHL. U neuroendokrinnich nadord se vétsinou
jednd o nahodny ndlez, karcinoidovy syndrom
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je vzacny a je pfitomen nej¢astéji u nadorl lo-
kalizovanych v oblasti ilecekéIni, v oblasti jejuna
a/nebo pii metastatickém postizent jater (14, 15).
Systémové pfiznaky GIT nddort jsou u détf
méné casté (anorexie, pokles hmotnosti, celkova
slabost, zvysend Unava) (10, 17) (obrazek 4).

Diagnostika

Diagnostika nadorl gastrointestinalniho
traktu u déti a dospivajicich se zasadné nelisi
od diagnostiky v dospélé onkologii. Ddlezitd je
nejen osobni, ale i rodinnd anamnéza s ohledem
na moznou genetickou zatéz v roding, i kdyz
mutace de novo nenf vyloucena. Pfi fyzikalnim
vysetfenf je standardni soucasti digitalni vyset-
fenf per rektum.

Laboratornf vysetfeni kromé zakladnich
hematologickych a biochemickych parametrd
zahrnuje i vysetfeni nadorovych markerd (LDH,
CEA, Ca19-9, Ca12-5, chromogranin A, NSE) a vy-
etfenf stolice na okultni krvacenf.

Endoskopické vysetrenti (koloskopie) je ,zla-
tym standardem” vysetfeni dolniho zazZivaciho
traktu pfi podezfeni na patologii v oblasti tlu-
stého stfeva. Endoskopické vysetreni zaludku
a horni ¢asti zazivaciho traktu je indikovano
u potvrzenych genetickych polypdznich syndro-
mU a u GISTu. Kapslova endoskopie se v détské
onkologie pouZiva jen vyjimecné a neumoznuje
odebrani vzorkd na histologické vysetieni.

Zobrazovaci vysetieni mé dllezitou roli pfi
urceni primarni lokalizace nadoru, velikosti a roz-
sahu postizeni. Obvykle prvnim vysetfenim je
ultrazvuk s ndslednym MRI/CT vysetfenim.

U déti preferujeme MRI vysetfeni pro nizsi
radiacni z&téz. Endosonografie je pfinosnd v dia-
gnostice nadorl lokalizovanych subslizni¢cné
v Zaludelni sténé u GISTu (obrdzek 5). MRI en-
terografie mUze byt ndpomocna pfi zobrazeni
Casti GITu u déti, které nejsou vysetfeny endo-
skopicky (tenké stfevo) (9, 11, 19).

Biologicky materidl (tkan nadoru) je vyset-
fen patologem nejen morfologicky a imuno-
histochemicky, ale v sou¢asnosti je doporuceno
i vySetfeni nddorového mikroprostiedi, expre-
se PD-L1 a mikrosatelitni instabilita, pfedevsim
u CRC. Déle je materidl odeslan na molekularneée
genetické vysetieni (BRAF, RAS, EGFR.. ), které je
v moderni onkologii esencidlni pro rozhodovani
o indikaci biologické 1é¢by (20, 34, 35).

Diferencialni diagnostika

DiferencidIni diagnostika gastrointestindl-
nich nddord v détském véku muze byt obtizna.
PFicin je nékolik — siroké spektrum neonkologic-
kych onemocnéni stfeva v détském a adoles-
centnim véku, raritni vyskyt gastroenterologic-
kych malignich naddor@ a zna¢né nespecifické
klinické ptiznaky. Proto se ¢asto na diagnézu
nadoru nemysli. Krvaceni do stfeva a pfitomnost
Cerstvé krve ve stolici (haematochesis), tedy pfi-
znak typicky pro karcinom stfeva u dospélych,
mUze mit v pediatrii celou fadu jinych pficin
(tabulka 5).

Moznosti |écby
Lécebnd strategie gastrointestinalnich nado-

rd v détském véku je pro raritni vyskyt obtizna
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Tab. 5. Diferencidini diagnostika krvdceni do zaZivaciho traktu u déti (zdroj: Bajciovd)

Kongenitalni malformace

Systémové priciny Jiné

Zanét (ulceréznf kolitida, malrotace
Crohnova choroba,

nekrotizujici enterokolitida)

koagulopatie pohlavni zneuziti

Infekce (bakterialni,
mykoticka, parazitarni)

duodenalini duplikace

trombocytopenie cizi téleso v GITu

MeckelCv divertikl strevni divertikl

trombdza
mesenter. cév

polékové
(aspirin, nonstreoidnf
antiinflamatorni 1éky)

Hemoroidy/fissura ani vaskuldrni malformace

(intestindIni angiodysplasie)

Schonlein-Henochova
purpura

Invaginace

Strevni polypy

Viedova choroba

a proto se opird o zkusenosti dospélé onkologie.
Rozhodujicf je typ nadoru, lokalizace, rozsah
nemodi, klinické stadium a molekularné biolo-
gické charakteristiky nddoru. | kdyz v dospélé
onkologii je napt. pro CRC bezpocet klinickych
studii, pro pacienty mladsi 18 let neni v soucas-
nosti dostupna zadna klinicka studie a nejsou
definovéna zadna vékové specifickd lécebna
doporuceni. Stejnd situace je, s vyjimkou lymfo-
mU, u véech ostatnich typU solidnich GIT nddord
(1,13,17).

RadikaIni chirurgicka resekce s negativni-
mi okraji (RO resekce) je pro progndzu klicova
u vsech typl nadorl s vyjimkou lymfomu, kde
se role chirurgie omezuje pouze na diagnos-
tickou biopsii, event. rebiopsii pfi pfitomnosti
rezidudlni nemoci po ukonceni systémové lécby
(2,6, 19,33, 36).

Systémova chemoterapie se v adjuvanci
pouziva vétsinou u CRC dle doporuceni plat-
nych v dospélé onkologii. U pediatrického GISTu
a neuroendokrinnich nddord je chemoterapie
vétsinou inefektivni a nepouziva se. Naopak kli-
¢ovou roli ma systémova chemoterapie v [é¢bé
lymfom?.

Cilend biologickd lé¢ba je indikovana prak-
ticky u vSech typU GIT nadord, zalezi na mo-
lekuldrné genetickém podpisu daného nadoru
(34, 35, 37). Pro pfiznivé lokalizované kompletné
odstranéné pediatrické neuroendokrinni na-
dory se biologicka lé¢ba nepouziva. V pripadé
metastatické nemoci jsou indikovana analoga
somatostatinu, pfi pokrocilém pankreatickém
neuroendokrinnim nebo plicnim nddoru mTOR
inhibitory. Pediatricky GIST se od dospélého [isf
nepfitomnostf KIT a PDGFR mutaci, méa odlis-
nou molekuldrné genetickou signaturu a tedy
imatinib je vétsinou bez terapeutického efektu.
U pediatrického pokrocilého wild type GISTu
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byl v 1. linii zkousen multikindzovy inhibitor su-
nitinib (16).

Hitem poslednich let a velmi slibnou [é-
¢ebnou modalitou v onkologii je imunoterapie.
Nejdelsi historii imunoterapie v [é¢bé gastroin-
testindlnich nador( ma interferon a, a to v 1é¢bé
neuroendokrinnich nadord (14, 15). V 1é¢bé dét-
skych nadort zazivaciho traktu je imunoterapie
zatim |é¢bou experimentalni, opét s vyjimkou
NHL, kde se efektivné pouzivaji monoklondlni
protildtky (rituximab) (38, 39). Modern{ imuno-
terapii (inhibitory kontrolnich bodd imunity —
antiPD-Tmonoklonalini protilatky) Ize indikovat
u CRC s vysokou mutacni nélozi, mikrosatelitni
instabilitou u pacient( s konstitu¢nim deficitem
mismatch repair gend. V détském véku v Ceské
republice je tato Ié¢ba dostupna v ramci speci-
fického lé¢ebného programu v centrech détské
onkologie v Praze a v Brné (38-41).

Progndza

Progndza pediatrickych GIT nddord zavisi od
typu nadoru, jeho lokalizace, klinického stadia,
pfitomné genetické/hereditérni predispozice
a pfitomnosti kauzalnich mutaci.

Kolorektalnif karcinom u mladé generace do
20 let ma vieobecné horsi progndzu ve srovna-
ni s prognézou CRC u dospélych. Mezi faktory
ovliviujici progndzu patfi vék pacienta v Case
diagndzy, pfitomnost genetické predispozice,
rozsah nddoru v ¢ase diagndzy, histologicky typ,
lokalizace ve stfevé, pfitomnost genetickych
mutaci (KRAS, BRAF). 5leté preZiti u kolorektalni-
ho karcinomu u détf se pohybuje mezi 40-60 %
(6-10, 13, 19). Neuroendokrinnf nddory u détf
a dospivajicich maji excelentni prognézu. Je
to déno predevsim lokalizaci nddoru. Az 98 %
neuroendokrinnich nadord je u mladé generace

lokalizovéno v apendixu, jsou nizkého stupné
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malignity (grade 1), vétsinou se jedna o ndhod-
ny nélez a prostd apendektomie je ve vétsineé
pfipadd kurativni. Pét let prezivé témér 100 %
pacientd (14, 15).

Pediatricky GIST pfi lokalizované nemo-
ci aradikdlnim chirurgickém odstranéni ma
progndzu excelentni. Pokrocily a metastaticky
pediatricky wild type GIST prakticky nenf |éci-
telny, i kdyZ progrese je obvykle pomald. 5 let
preziva 60—75 % pacientl (16).

Progndza primérniho abdomindlniho NHL
se v poslednich desetiletich vyrazné zlepiila.
Progndzu ovliviiuje podtyp NHL, inicidlnf objem
nadorové masy a hladina LDH, ¢asnd odpovéd
na chemoterapii a pfitomnost rezidudiniho na-
doru pfi ukoncenf léCby. 5 let preZiva vice jak
85 % pacientl (36).

Skrining

Vzhledem k raritnimu vyskytu primarnich na-
dort gastrointestinalniho traktu u détfa dospiva-
jicich se v této vékové skupiné skrining neprovadi.
U jedincli s pozitivni rodinnou anamnézou a ge-
neticky potvrzenym hereditarnim genetickym
predispozi¢nim syndromem je indikovéna dis-
penzarizace na pracovisti détské onkologie s pra-
videlnym klinickym, laboratornim, radiologickym
a endoskopickym vy3etfenim (24).

Zaver

Primarni gastrointestinalni nddory patif mezi
velmivzacné onemocnéniu déti a dospivajicich.
U détipod 15 let véku jsou raritni, u dospivajicich
je incidence o néco malo vyssi, v Ceské republice
kolem 0,3 : 100000 za rok. Cast&ji jsou postiZzeni
chlapci. Vyskyt mlze byt sporadicky s nezné-
mou pficinou, nebo jsou asociovany s predis-
pozi¢nimi nadorovymi syndromy. Pfiznaky jsou
obvykle nespecifické, ale v¢asna diagnoza je
kli¢ova pro prognozu. V détském veku je diferen-
cidlni diagnostika velmi sirokd a pfi absenci vse-
obecné zndmych rizikovych faktorl v mladém
véku se na diagndzu primarniho zhoubného
gastrointestinalniho nddoru nemysli a nador je
¢asto odhalen az v lokdlné pokrocilém (nebo
i metastatickém) stadiu.

Vizhledem k raritnimu vyskytu nejsou k dis-
pozici zadna terapeutickd vékové specificka do-
poruceni pro détské typy GIT nadord a lé¢ba tak
kopiruje postupy a doporuceni platnd v dospélé
onkologii. Rovnéz skriningové programy pro
vzacnost détskych gastrointestinalnich nadorl

/ Onkologie 2019; 13(2): 63-68 / ONKOLOGIE 67



) HLAVNI TEMA
NADORY ZAZIVACIHO TRAKTU U DETI

nemaji svoje opodstatnéni. DdleZitym bodem
je Casné rozpoznani a genetické potvrzeni he-
reditarni predispozice.

Specifickou skupinou mladych lidi s rizikem
rozvoje gastrointestinalnich nadord, specidlné
karcinom, jsou ,childhood cancer survivors”,
ktefi maji po predchozi onkologické l1é¢bé 4-11x

vys3i riziko rozvoje CRC ve srovnani se zdravou
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