Nadory centralni nervové soustavy (pediatrie)

Epidemiologie

Nadory CNS jsou nejcastéjsi solidni tumory v détském véku. Nejvyssi vyskyt nadord je pod pét let véku. Incidence
je priblizné 2,5:100 000 (v CR asi 50-60 novych pripadl ro¢né). Castéji jsou postizeni chlapci a to 1,3krat nez
dévcata. Nadory CNS jsou druhou nejc¢astéjsi pricinou smrti v détském véku (po Urazech).

Etiologie

Etiologie CNS nadorl neni zndma, predpokladaji se souvislosti s nékterymi endogennimi i exogennimi faktory.
Uvadi se souvislost s ozarenim neurokrania pri lé¢bé ALL.

Rozdéleni

= Podle lokalizace na supratentoridlni 45-50 % a infratentoridlni 50-55 %.

= Podle mista vzniku na primarni a metastatické.

= Podle biologické povahy a patologie - polovina primarnich nadord vychazi z glidinich bunék, déale pak z
meningealnich, z buniek chorioidalnich plexd, nervovych pochev, krevnich cév, z germindlnich a
embryonalnich bunek.

Astrocytom
£ Podrobnéjsi informace naleznete na strance Astrocytom.

Vyskytuje se infratentorialné i supratentorialné.

Low grade nejcastéjsi 35 %.

High grade jen asi 8 % - multiformni glioblastom, anaplasticky astrocytom.

V mozecku se vyskytuje piloidni astrocytom, roste z vermis, je benigni, vyplnuje IV. komoru, ma malo cév.

Meduloblastom

= Vyskytuje se infratentorialné.

= Ve véku 1-10 let tvori 20 % nadord CNS.

= Jeden z nejvice zhoubnych nadorl détského véku, nej¢astéji se vyskytuje kolem 3.-8. roku Zivota.
= Vyrlstd z dolni ¢asti vermis, infiltruje pleny a ¢asto metastazuje likvorem hlavné do patere.

= e radiosenzitivni.

Ependymom
£ Podrobnéjsi informace naleznete na strance Ependymom.

= Vyskytuje se infratentoridlné i supratentoridlné.
= Tvori asi 8 %.

Nadory pinedlni a germindlni nadory CNS

4 % nadord CNS.

Vétsinou se jednd o maligni nddory, maji pestrou histogenetiku.

Hlavni klinicky projev je nitrolebni hypertenze s hydrocefalem (Parinauddv priznak - obrna pohledu vzh(ru).
U germinélnich tumord se vyskytuje jesté pred¢asna puberta.

Hemangioblastom

= Vyskytuje se bud jako spontdnné vznikly nador (80 %) nebo jako soucdst geneticky podminéného syndromu

von Hippel-Lindau (20 %), pfi némz se typicky objevuji hemangiomy mozecku, michy a retiny, cysty

parenchymatdznich organ(, ¢astéji se u nich vyskytne ca ledviny, feochromocytom a ca pankreatu.

Je benigni a ¢astéji postihuje mladsi jedince.

Nejcastéjsi lokalizace je mozecek.

= M0zZe byt cysticky, toto je nejvice nebezpecna forma, protoze mize rychle rlist a ohroZovat zivot pacienta
akutni okcipitadIni herniaci.

= Dale je forma solidni, byva bohaté vaskularizovana.

= Klinické projevy — mozeckovy syndrom a nitrolebni hypertenze, ve 20 % pripadl se vyskytne polyglobulie,
diky ektopické sekreci erytropoetinu nadorem.

= Cystické formy se museji okamzité operovat.

Nadory ve IV. komofe mozkové

= Podle mista vzniku klasifikujeme: strfedni - vyplnuje celou komoru, lateralni - Sifi se do mostomozeckového
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koutu, ve stropu.
= MUZe byt benigni, ¢asto lokalizovan ve stropu komory, maligni formy jsou laterdIni nebo infiltrujici.

Kraniofaryngeom

2 Podrobnéjsi informace naleznete na strance Kraniofaryngeom.
= 7 % nadorl CNS.

Oligodendrogliom

& Podrobnéjsi informace naleznete na strance Oligodendrogliom.
= 2 % nadorl CNS.

Nadory z mening
= U déti velmi malo Casté.

Nadory z choroidalniho plexu

= 2 % nador CNS.
= Papilom choroiddlniho plexu vyskytuje se nej¢astéji u déti do 2 let, vypliiuje komoru a tim vytvari obstrukéni,
hypersekrec¢ni hydrocefalus, je to benigni nador.

Klinické projevy
Klinické projevy zavisi na lokalizaci a histologickém typu nadoru.

= Priznaky celkové u déti dominuje syndrom nitrolebni hypertenze:

1. bolest hlavy (tlakova, generalizovana nebo retroorbitdlné, proménliva intenzita, horsi rano, pokud je nador
infratentoridlné, tak je typickd bolest v zahlavi);

2. nauzea a zvraceni ranni projektilové;

3. poruchy vidéni — pokrocily pfiznak, edém papily;

4. poruchy védomi az kéma, zachvaty.

Obstruk¢ni triventrikuldrni hydrocefalus vznikd pfi nddorovém onemocnéni vzniklém infratentoridlné.

= Priznaky loziskové : jsou dlsledkem iritace nebo destrukce dané mozkové tkané (kmenové priznaky,
mozeckové symptomy, poruchy kognitivnich a senzitivnich funkci, obrny hlavovych nervd, poruchy vizu,
sluchu, poruchy mohou byt i stranové specifické hemiparézy);

= zvlastnosti CNS u déti je, ze se dokaze dlouho prizplsobovat a ustupovat nadoru, proto mohou byt v po¢atku
onemocnéni chudé klinické priznaky;

= u kojencl a malych déti, ktefi nemaji jesté srostlé lebecni vy, byva hlavni priznak makrocefalie, dale pak
zmény v chovani — apatie nebo zvySend drazdivost, plactivost, neprospivani.

Diagnostika

= Neurologické a oftalmologické vySetreni, predevsim o¢ni pozadi, az v 90 % byvéd méstnani.

= MRI dnes suverénni zobrazovaci metoda pro nadory v CNS, podava se Casto s kontrastni ladtkou, detekuje i
nador velikosti jen nékolika milimetrd.

= CT s i.v. kontrastem tato metoda neni vhodnd pro nékteré nadory v mozkovém kmeni a v zadni jdmé lebni,
5 % nadorl je izodenznich s okolni mozkovou tkani a ani po podani kontrastni latky se ndm na CT nezobrazi.

= U kojencd kteri nemaji jesté uzavrenou fontanelu se provadi na prvnim misté UZG vySetreni.

= Na RTG lebky mlzZeme vidét priznaky nitrolebni hypertenze, jako je rozestup $vi, uzurace dorza sedla.

® Pozitronova emisni tomografie (PET), je vhodna metoda v pripadé, Ze nalez u standardnich zobrazovacich
metod je nejasny nebo v pripadech, kdy nemzeme histologicky verifikovat nddor, ndm pomdaze urcit jeho
agresivitu - grade.

= vySetfeni mozkomisniho moku, vzorek posildme na biochemii, cytologii, mikrobiologii a na pritokovou
cytometrii s DNA analyzou.

Lécba

= Zakladem Ié¢by nadord CNS je chirurgie, o rozsahu zakroku rozhoduje progndéza (samotnd cytoredukce mize
prodlouzit preziti nebo zvysit efektivitu adjuvantni [éCby). Je nutné provést zobrazovaci vysetieni hned po
operaci (nejpozdéji 72 hod. po operaci), abychom zachytili pripadné rezidua nadoru.

= Chemoterapie se v 1é¢bé nadord CNS vyuziva jen omezené, Uspéch této 1é¢by bychom mohli predpokladat jen
u malych nadorovych mas. Je jen malo latek (vyuzivanych v chemoterapii), které jsou schopny prochazet
neporusenou hematoencefalickou bariérou (nitrozourea, hydroxyurea).

= Radioterapie ma prokazany Gcinek na vétsinu nadord CNS, je ¢asto indikovana po stanoveni diagnézy nebo az
po operaci. Pfed 3. rokem Zivota nenfi indikovand, byla by obvzlasté destruujici pro nezralou mozkovou tkan.
Myelinizace CNS je dokonlena az kolem 2-3 roku zivota.
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Rozdily od dospélych

= Rozdilné klinické projevy - dominuji pfiznaky vyplyvajici ze syndromu nitrolebni hypertenze, u malych déti
Casté nespecifické priznaky.

= Rozdilny histogeneticky plvod - u déti jsou nejéasté&jsi gliomy nizkého stupné malignity a nadory
embryonalniho p@vodu.

= Castd tendence diseminace nadoru likvorovymi cestami.

Jind prevladajici lokalizace - Castéji infratentoridlné ve stfedni ¢are, méné supratentorialné.

Casté&ji maligni tumory predevsim v nejranéj$im obdobf Zivota.

Odkazy



