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Je prezentovana kazuistika 9mési¢niho kojence pfijatého pro akutni retenci moci a obstipaci. Zobrazovacimi metodami byla diagnosti-
kovana rozsahla tumorézni expanze postihujici vétsi ¢ast retroperitonea a malou panev od L4 po kostr¢, infiltrujici intraspinalni prostor
pfiblizné od roviny L5 kaudalné s prortstanim do hyzdové oblasti vpravo. Na onkologii spadové FN byl verifikovan neuroblastom, pro-
béhlo dosetieni a byla zahajena odpovidajici terapie.
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Neuroblastoma

Paper presented of a 9-months infant admitted after acute urine retention, obstipation. By imaging methods a major tumorose expansion

was diagnosed that impacted on larger part of the retroperitonea and a small pelvis from L4 to coccyx, infiltrating the intraspinal space
approximately from the L5 level caudally with a growth through the buttocks area on the right. Neuroblastom verified at the catchment
area Faculty hospital oncology department, medical treatment, corresponding therapy commenced.
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Uvod

Neuroblastom (NB) je maligni embryonalnf
nador, ktery patff mezi nejc¢astéjsi extrakranialnf
solidni nddory détského véku. Je charakteristic-
ky velmi Sirokym spektrem klinickych projevd,
schopnosti ¢asné generalizovat a znac¢né rozdil-
nou prognézou u lokalizovanych a generalizova-
nych forem, kojencl a détf starsich jednoho roku.
U déti do 15 let véku predstavuje pfiblizné 7%
ze vsech nadorovych onemocnéni, ale celymi
15% se podili na Umrti na nddorové onemoc-
néni v détském véku.

V Ceské republice je ro¢né diagnostikova-
no 25-30 déti s NB. Onemocneént je stanoveno
v 50% u déti do 2 let véku, v 759% do 4 let véku
av90%do 10 let véku. U adolescentt a mladych
dospélych je NB pomérné vzacny, v dospélém
véku spfde raritni zalezitosti, kdy se vétsinou vy-
skytuje jako tzv. estezioneuroblastom.

Ve vékové skupiné do 1 roku veéku je NB
nejcastéjsi malignitou vibec a incidence NB
u kojencll je dvojndsobkem incidence akut-
nich leukemif v této vékové skupiné. Pri studiu
nekroptického materidlu u déti do 3 mésicd vé-
ku byla incidence neuroblastomovych struktur
1:259, coz je asi 400X vice, nez je popisovana
klinické incidence. To svéd¢i o spontanni involuci
¢i maturaci u naprosté vetsiny détf.

Etiologie NB neni zndma. Nador vychazi
zbunék neurdlni listy, a to nej¢astéji z nadledvin
a sympatickych paraspinalnich ganglif.

Symptomatologie zavisi na lokalizaci primar-
niho nadoru a rozsahu onemocnént.

U fady pacientl se setkavdme predevsim
s nespecifickymi celkovymi priznaky, ke kterym
patff Unava, nechutenstvi, slabost, zmény cho-
vani, teploty, anémie.

Pro ¢asté metastazovani do kosti a infiltraci
kostni diené se setkdvdme také s podobnymi
priznaky jako u lymfom i leukemif (bolesti
kosti a kloubU).

U téméf 5% pacientl jsou pfitomny pa-
raneoplastické projevy. Patfi sem projevy
z nadmérné produkce katecholamind (po-
ceni, ndvaly zarudnuti — flush, bolesti hlavy,
palpitace, hypertenze), pfiznaky z nadmérné
exkrece vazointestindlniho polypeptidu VIP
(neprospivani, vodnaté prdjmy, hypokalemie).
Paraneoplastickym projevem je i s autoproti-
ldtkami souvisejici akutni myoklonicka ence-
falopatie projevuijici se jako syndrom opsoklo-
nus — myoklonus.

PF¥iznaky spojené s lokdlnim rlistem nddoru
souvisi pfedevsim s lokalizaci primarniho tu-
moru.

Nejcastéji nachazime primdrni tumor v ob-
lasti dutiny bfisni — dfer nadledviny, sympaticka
paraspinalni ganglia retroperitonea a panve, me-
zi dalsi lokalizace patfi sympaticka paraspindini
ganglia mediastina a krku.

Intraabdominalni NB se ¢asto projevuji zvét-
senym bfichem a hmatnou rezistenci.

Prvnimi pfiznaky paraspinalné lokalizova-
ného NB mohou byt projevy misni komprese,
HornerGv syndrom byvé u mediastinalnich a cer-
vikalnich nadord.
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Nadory vychazejici z paraspinalnich struk-
tur se casto Sifi pres foramina interverbralia
a na zobrazovacich vysetfenich pak vytvafi
obraz tvaru presypacich hodin (tzv. dump-bell
shape tumor).

AZ70% déti ma jiz v dobé diagndzy deteko-
vatelné metastdzy — nejcastéji v lymfatickych uz-
lindch, kostech a kostni dfeni. Pro neuroblastom
je viak pomeérné typické i metastazovani do ja-
ter, kliZe a orbit. Metastdzy do orbit se mohou
manifestovat hematomy a ekchymadzami vicek,
protruzi a deviaci o¢nich bulbl (typicky obraz
tzv. myvalich ocf — racoon eyes) (1-4).

Rozsah onemocnénf (klinické stadium) je ur-
Cen biopsil kostni dfené nejméné ze dvou mist,
trepanobiopsif, ultrazvukovym a CT vy3etfenim
retroperitonea a mediastina, scintigrafickym vy-
Setfenim skeletu metaiodobenzylguanidinem
(MIBG) znacenym radioaktivnim izotopem jédu
(1261, 1311) (1, 3-5).

Z nespecifickych nddorovych marker byva
v séru déti s NB zvysend neuron-specifickd eno-
ldza (NSE), laktat dehydrogenaza (LD) a ferritin.
Vzhledem k produkci katecholamin nddorem
Ize detekovat jejich metabolity (kyselinu vanil-
mandlovou a homovanilovou) v moci (1, 3, 4).

Terapie je stanovena prostrednictvim klinic-
kych, biologickych a genetickych prognostic-
kych faktor(, dle kterych jsou pacienti rozdéleni
do skupin nizkého, stfedniho a vysokého rizika
(1,3-5).

Zahrnuje chirurgické odstranénf tumoru,
chemoterapii, popfipadé radioterapii, diferen-
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Obrdzek 1. Prosty snimek bricha ve visu. Atypické
rozlozeni stfevni plynatosti

Obrdzek 2. Ultrazvuk bficha, sagitalni fez. Hete-
roechogenni solidni masa komprimujici mocovy
méchyf

cia¢nf bioterapii pomoci 13-cis retinové kyse-

liny a imunoterapii. Velmi slibné se jevi uziti
antiangiogennich ékd. U peclivé vybranych
novorozencd a kojencl do tif mésict véku s tzv.
perinatalnim neuroblastomem je mozné vyckat
spontanni regrese tumoru.

Progndza vyléceni zavisi od stupné rizi-
ka, kolisa od 95% u nizkého rizika po 15-20%
u skupiny pacientl s vysokym rizikem. Obecné
progndéza klesd se zvysujicim se klinickym sta-
diem onemocnéni, ale i v rdmci jednotlivych
stadif je ovliviiovdna mnoha prognostickymi
faktory. U viech Klinickych stadif pokrocilejsich
nez lokalizované onemocnént hraje pfedevsim
vék nemocného vyznamnou roli. Déti mladsi
jednoho roku maji nesrovnatelné lepsi progné-
zu nez starsi jedinci. | nemocni ve véku jeden
az dva roky maji lepsi progndzu nez déti starsf
dvou let (1, 3, 5).

Kazuistika

Dité z I. rizikové gravidity, st. p. IVF, gemi-
ni, I. porod, indukovany v 37 t.g., gemellus A,
Apgar 10-10-10, PH/PD 2 560 g/46 cm, poporodni
adaptace bez komplikaci, icterus neonatorum
na fototerapii 24 hodin. Psychomotoricky vyvoj
déveete v normé, ockovéni dle kalendére (navic

Obrdzky 3, 4. CT bricha postkontrastné, sagitdlni a korondrnf fez. Rozséhld tumordzni expanze
postihujici vétsi ¢ast retroperitonea a malou péaneyv, skeletotopicky v rozsahu od L4 po kostr¢. Infiltruje
intraspinalni prostor zhruba od roviny L5 kaudalnéji, vpravo prorlsta do hyzdové oblasti. Expanze svou
lokalizaci a rozsahem podminuje tlak na vyvodny mocovy systém se sekundarni dilataci ureterd a KPS

oboustranné, deviuje a komprimuje mo

rotaviry, Prevenar). Strava kojenecka smiseng,
kojeni.V porovnani se sestrou — dvojcetem méla
mensi vahové pfirlstky.

Ve véku deviti mésicl byl kojenec odeslan
k hospitalizaci pro pét dni trvajici zvyseny mete-
orizmus, akutni obstipaci, hypochromni mikro-
cytarni anémii. Asi mésic holcicka nechtéla lezet
na brisku, pretdcela se hned na bok nebo zada,
méla mensi chut k jidlu, méné mocila, neprospi-
vala. Stolice do té doby pravidelné, posledni tfi
dny nepfitomna.

PYi pfijeti bylo dité neklidné, negativistické,
subfebrilni, bficho vzedmuté, obtizné prohmat-
né s tichou peristaltikou. Po vysetfeni per rectum
odchdzelo malé mnozstvi fidsi stolice.

V laboratofi FW 24/54, CRP 1,5, leu 14,0, hgb
89, htc 0,266, mcv 73, trc 629. Prosty snimek bri-
cha ve visu bez zndmek ileu, pneumoperitonea
subfrenicky (obrazek 1). UZ bficha s objemnym
cystickym Utvarem ve stfedni ¢asti bficha, obou-
strannou dilatacf kalichopanvickového systému
ledvin II. stupné.

Dité bylo vycévkovano, jednordzové nastal
odchod 350 mI moci. Proved|i jsme kontrolni UZ
bficha s odstupem nékolika hodin s opét pre-
plnénym mocovym méchyfem, ktery byl vy-
tlacen kranidlné. Pod mocovym méchyfem
byla nalezena rezistence nepravidelného tvaru
(obrazek 2). Po vyprdzdnéni mocového méchyre
(jednorazové opét odchod 330 ml moci) byl za-
veden permanentni mocovy katétr, po klyzmatu
nasledoval odchod stolice, per rectum ampula
zcela prazdnd. Kontrolni UZ bricha prokazal ndlez
suspektni pro tumor malé panve. CT bficha po-
tvrdilo rozsahlou tumordzni expanzi postihujici
vets[ ¢ast retroperitonea, malou paney, skele-
topicky v rozsahu od L4 po kostr¢ a infiltrujici
intraspindini prostor pfiblizné od roviny L5 kau-
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¢ovy méchyr, strevni

klicky, roztlacuje ilické cévy

dalné s prortstanim do hyzdové oblasti vpravo.

Expanze svou lokalizaci a rozsahem podmiriova-
la tlak na vyvodny mocovy systém se sekundarni
dilataci ureter(i a kalichopdanvickového systému
oboustranné. Deviovala a komprimovala moco-
vy méchyf, stfevniklicky, roztlacovala ilické cévy
(obrazky 3, 4). Divka byla preloZena na onkologii
spadové FN.

Byla provedena biopsie tumoru, histologicky
potvrzen diferencujici se NB, n-myc negativni,
bez strukturdlnich chromozomalnich zmén,
17 gain nepfitomen (3,6-14). Tumor markery
zvysené (NSE 20nasobek zvyseni oproti norme,
ferritin v normé, LD 3nasobek zvyseni oproti
normé), U-noradrenalin a U-dopamin v normé,
U-vanilmandlové a U-homovanilova kyselina
s hrani¢nimi hodnotami).

Pacientka splnila kritéria pro Ié¢bu NB stfed-
niho rizika, vzdalené metastazy neprokazany.
Pro Utlak mocovych cest byla zavedena epi-
cystostomie. Byla zahdjena chemoterapie, na-
sledoval debulking (zmenseni nadorové masy)
tumoru. Nador nebylo mozno zcela operativné
odstranit, pfi proristani do patefniho kanalu by
jeho kompletni odstranéni znamenalo vyraznou
mutilaci pacientky.

Po operaci bylo provedeno kontrolni CT bfi-
cha a malé panve s ndlezem vyrazné regrese
(vice nez 50% tumoru) prevertebralni a presa-
kralIni slozky nédoru s drobnymi kalcifikacemi.
Chemoterapie a operace vyresily pfirozené
moceni a Uvodni hydronefrozu, epicystostomie
zrusena po 2 mésicich (ponechana delsi dobu
i pro infek¢ni komplikace).

V neurologickém nélezu bez jednoznacnych
paréz, pretrvavajici poviechnd svalova hypoto-
nie. Psychomotoricky vyvoj byl lehce zpozdén,
zahdjena rehabilitace dle Bobatha.



Pro vyznamnou regresi tumoru divka uzivala
6 mésicl retinoidy, bez nutnosti dalsi chemo-
terapie ¢i operace, protoze stfedné rizikové NB
maji tu schopnost dédle spontdnné nebo s po-
moci diferencia¢ni terapie regredovat.

S odstupem 6 mésicl zjisténa asymetrie veli-
kosti chodidel se zkracenim pravého chodidla asi
o 1 cm, provedeny Doppler cév dolnich koncetin
bez patologie, diagnostikovén pes calcaneoval-
gus nohou, terapie symptomaticka.

V planu kontrolni zobrazovaci vysetfeni v ¢a-
se. Progndza velmi dobra.

Zavér

Neuroblastom je maligni embryonalni nddor
vyznacujici se vyraznou variabilitou, moznosti
spontdnni involuce ¢i maturace nadorovych
bunék. Projevy NB mohou byt zcela netypické,
a proto je tfeba ve viech situacich neobvyklych
projevd u détf myslet na nddorové onemocneéni.

Pacienti nizkého a stfedniho rizika maji
velmi dobrou progndzu, na opa¢ném po-
lu stoji pacienti vysokého rizika s pomérné
malo uspokojivymi vysledky. Zavadéni no-

vych |éCebnych postupt do bézné klinické
praxe je proto hlavni vyzvou jak pro kliniky,
tak i védecké pracovniky zabyvajici se timto
onemocnénim (1-5).
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