Neuroblastom

Neuroblastom je embryonalni maligni nador raného détského

b o . Ly . . S Neuroblastom
veéku, vychazejici z bunék nervové tkané. Jedna se o nador solidni s eurob as_ 0
extrakraniaIni lokalizaci. Vznikd malignim zvratem nezralych bunék 9500/3 (http://codes.iarc.fr/code/
sympatiku, které pochazeji z neurdlni listy. Je typicky svym variabilnim 3925)

chovénim - spontanni regrese (vice nez 10 % nadord), vyzravani v
benigni ganglioneurom (méné casté), ale i vyskyt vysoce malignich forem
s rozsevem metastaz. Primarni nddor mlze byt lokalizovan v dutiné brisni
(celkem 65 % — nadledvina 40 % a retroperitoneum 25 %), v mediastinu
(15 %), v kr¢ni oblasti (5 %) a v panevnich sympatickych gangliich (5 %).
Priblizné v 1 % pripadl se nepodafri lokalizaci primarniho nadoru urcit.
Neuroblastom metastazuje lymfatickou i krevni cestou, metastazy
zaklada v lymfatickych uzlinach, kostni dreni, kortikalni kosti, dura mater,
orbité, jatrech a kdzi. Méné Castéji umi metastazovat také do plic ¢i

intrakranialné. CT snimek zachycujici
neuroblastom v jatrech
Epidemiologie Lokalizace extrakranialni
) Incidence 7,5:100000 kojencd
V Ceské republice je neuroblastom diagnostikovan priblizné u 20-30 déti v CR

roéné. U kojencl jde o nejcastéjsi maligni nddorové onemocnéni vibec.
90 % vsech neuroblastom{ je diagnostikovano do 5 let véku ditéte.
Vyskyt u adolescentd je vzacny, u mladych dospélych raritni.

Prognéza zavisla na stadiu, pri
véasné diagnostice
95-100% preziti

Klicova zvrat bunék truncus

mutace sympathicus

Histologicky obraz

Mikroskopicky se jednd o nddor z malych modrych kulatych bunék
détského véku. Jadro je hyperchromatické, lem cytoplazmy uGzky,
nadorové bunky maji tendenci k tvorbé rozet. Na zakladé histologie Ize
rozlisit prognosticky priznivé a nepriznivé typy nadoru.

Klinicky obraz

Casté jsou nespecifické celkové prFiznaky:

Unava a slabost,
nechutenstvi,
Ubytek hmotnosti,
neprospivani,
zmény chovani,
zvysené teploty,
anémie,

otoky,
hypertenze.

Dalsi priznaky vychazeji z lokalizace nadoru (¢i metastaz):

= dutina brisni — hmatna rezistence ¢i rovnou deformace brisni stény, bolesti bficha, anorexie, obstipace,

= hlava a krk — exoftalmus, Horner@v syndrom, strabismus, edém papily, atrofie optiku, unilateralni obstrukce
nosni dutiny,

intraspinalni lokalizaci— bolesti v zadech, poruchy ¢iti, motorické defekty az paraplegie,

mediastinum — dyspnoe, dysfagie, opakované infekce dychacich cest,

panevni lokalizace — poruchy mikce a/nebo defekace,

kozni metastazy — rezistence fialového vzhledu,

kostni metastazy — bolesti kosti, odmitani chiize a kulhani,

metastazy v orbité — hematomy vicek, protruze a deviace bulbg.

Méné Casté, ale typické projevy:

akutni encefalopatie mozecku,

paréza dolnich koncetin — intraspinalniho Sifeni nddoru (primarné paraspinalni nador),
tézky prljem — produkce vazoaktivniho intestinalniho pepitu,

Hornerlv syndrom — postizeni sympatickych ganglii krku a horni ¢asti hrudniku,
hypertenze s pocenim a z¢éervenanim — produkce katecholaming.

Diagnostika
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Priblizné 90 % neuroblastom{ u déti je diagnostikovano v prvnich 5 letech Zivota. Vychézi z fyzikaIniho vysetreni,
zobrazovacich metod, laboratorniho vysetreni a chirurgické biopsie. Zcela zasadni je diagnostika histopatologicka s
klasifikaci tumoru pro stanoveni rizikové skupiny, progndzy a Ié¢ebného schématu.

Klasifikace

Klasifikuje se do klinickych stadii dle mezinadrodné platného doporuceni (International Neuroblastoma Staging
System — INSS) do 4 stupnd: I., ILA, 11.B, llI., IV., IV.S. Dale se pouzivd novd mezinarodni klasifikace (International
Neuroblastoma Risk Groups — INRG), kterd je zaloZzena na véku pacienta (<18 a >18 mésicl), stadiu onemocnéni
(lokalizované vs. metastatické), genetickych zménéch (stav protoonkogenu MYCN) a na pritomnosti rizikovych
faktort chirurgickych a zobrazovacich metod. Dle rizikovych faktorl se onemocnéni déli na nizké, stfedni a vysoké
riziko.

Diferencialni diagnostika

V Gvahu musime brat WilmsQv tumor, ostatni germinalni nddory, déle pak non-Hodkingské lymfomy, EwingCv
sarkom, rhabdomyosarkom a dalsi nddorovd onemocnéni détského véku. Nelze zapomenout ani na nenddorové
pri¢iny - napf. cysty.

Lécba

VétSina lokalizovanych forem I. a Il. stadia se |éCi pouze chirurgicky, pricemz nékteré spontdnné regreduji a
operace tak neni nutna. Terapie nadorl lll. stadia kombinuje operaci a chemoterapii. U nejrizikovéjsich forem je do
terapie zarazovana megachemoterapie s naslednou autologni transplantaci kostni drené.

Progndza

Je zavisla na stupni rizika, odvozeném ze stupné malignity nadoru. U nizkého stupné malignity je tfileté preziti
95-100 %, u stfedniho 85-90 %, u vysokého stupné rizika klesd pod 35 %. Vék pod 1 rok se povazuje za pozitivni
prognosticky faktor, protoze u téchto pacient( je vetsi Sance, ze nador bude vyzravat. Priblizné 40 % pacientd ma v
dobé diagnoézy generalizovanou formu nemoci s metastazami.

el

Neuroblastom — MRI snimek - Dité s

drobné buriky neuroblastom v hepatomegalii a

usporadané do retroperitoneu u deformaci brisni

rozet. 2leté pacientky. stény zplsobenou
metastazami

neuroblastomu.

Odkazy
Souvisejici ¢clanky

Nadory mediastina

Nadory neuroektodermové
Spinalni nadory

Nadory CNS (pediatrie)
Nadory CNS
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