diagnézy. Jednim z typickych prvnich pfizna-
ki nékterych détskych nadord byvé hmatna
abdomindlni masa. Obvykle ji detekuji rodice
pfi manipulaci s ditétem nebo prakticky lékar
pfi preventivni prohlidce. Masa byva palpacné
nebolestiva a bolesti bficha byvaji zplsobené
nadorem nepfimo - napfiklad tlakem rozpina-
jici se tumordzni masy dochazi k poruse strevni
pasaze a bolestivé distenzi stfevnich klicek.
Bolestivé muze byt i napinani pouzdra jater ¢i
sleziny pfi infiltraci leukemii nebo lymfomem.
Makroskopicka nebo mikroskopicka hematurie
se muUze vyskytnout u nador( ledvin, které
byvaji fragilni a pfi vétsim tlaku — napfiklad po
padu ditéte na bfisko nebo nesetrné palpaci
pii 1ékaiském vysetieni, mize dojit k rupture
tumoru a obrazu nahlé piihody bfisni.

V détské onkologii se s bfisnimi nadory se-
tkdvame zejména u mladsich déti. Nej¢asté;si
nador novorozencu je sakrokokcygealni tera-
tom. U kojencli a batolat se vyskytuje prevaz-
né neuroblastom, méné ¢asto hepatoblastom.
Wilmslv nador nachazime zejména u batolat
a predskolnich déti. U starSich déti a adoles-
centu se setkdvame s lymfomy, sarkomy a u di-
vek s ovarialnimi nadory.

V ramci diferencialni diagnostiky je nutno
mit na paméti, Ze palpovatelna brisni masa
nemusi mit jenom maligni plvod. Snad kazdy
pediatr nahmatal skybala u ditéte s obstipaci,
palpovat miZeme bezoar Ci cizi téleso v travicim
traktu nebo pourazovy hematom bfisni stény.

Nemaligni plivod ale nevylucuje zavaz-
nou diagndézu. Napfiklad torze ovaria, absces
appendixu ¢i mekoniovy ileus vyzaduji okam-
zitou chirurgickou péci.

Nalez hmatné bfisni masy u ditéte je vzdy
dlvod k znepokojeni. Neprodlena diagnostika
by méla odhalit, zdali se jedna o nddorové ne-
bo jiné zdvazné onemocnéni, a umoznila tak
pacienta odeslat do péce prislusného specia-
listu. Osettujicimu |ékafi mlze v diagnostické
rozvaze pomoct diikladnd anamnéza a peclivé
klinické vysetfeni, které mnohokrat staci k roz-
liseni zavaznosti nalezu.

V nésledujici kazuistice je prezentovan
pfipad pacienta s ndhodné zjisténou bfisni
masou, ktery byl doSetfovan na détské onko-
logii pro podezieni na zhoubné onemocnéni.
Jak se ukazalo, u pacienta se nejednalo o na-
dor, ale patologicky utvar byl nésledkem jiné
zévazné diagnézy.
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NAHODNE ZJISTENA BRISNI MASA

Chlapec z 1. fyziologické gravidity naro-
zen jako donoseny, eutroficky novorozenec
cisafskym fezem pro nepostupujici porod
s normalni poporodni adaptaci. Pfi vstupni
prohlidce pediatrem byla nalezena inguinal-
ni retence levého varlete. Novorozeneckou
Zloutenku mél fyziologickou a vysledky vsech
screeningl bez patologie. Prospival, normalné
se psychomotoricky vyvijel a mél viechna po-
vinna oc¢kovani. V rodiné se zadnd onkologicka
onemocnéni v mladsim véku nevyskytovala,
matka matky trpéla na blize neuréenou poru-
chu srazlivosti krve.

Ve véku 11 mésicl ptichazi doposud zdra-
vy kojenec k Iékafi pro nékolik dn(i trvajici
oteklé a krvacejici dasné. Pfi peclivém pedi-
atrickém vysetteni byla kromé zminéného
nalezena podlouhld tuha masa velikosti cca
80x 15mm v pravé ¢asti bricha. Na doplné-
ném ultrazvuku se masa jevila jako solidni
tumor, vychazejici nejspise ze svall predni
stény bfisni. Pacient byl odeslan na Kliniku
détské onkologie k dalsimu dosetfeni. Kromé
hmatné btisni masy byly pfi vstupnim klinic-
kém vysetieni ndpadné zejména cetné kr-
vacivé projevy - rozsdhlé hematomy na dol-
nich koncetinéch, ale i v axildch a na bradé.
Vstupni krevni obraz ukazoval hodnotu he-
moglobinu (Hb) 106 g/, normochromni nor-
mocytérni erytrocyty 3,95x 10'/L, leukocyty
10,74 x10%/L, trombocyty 448 10°/L a nor-
malni diferencialni rozpocet. Biochemické
odbéry zahrnujici renalni funkce, iontogram,
jaterni enzymy i tumor markery jako laktatde-
hydrogenéza nebo neuronspecifickd enolaza
byly bez patologie, CRP 18 mg/I. Zarazejici byl
nalez extrémné prodlouzeného aktivovaného
parcidlniho tromboplastinového ¢asu (APTT)
>5 R pfi jinak normalni hodnoté protrombi-
nového ¢asu (PT) 1,12 R, antitrombinu 1l (ATIII)
130% a lehce zvysené hodnoté fibrinogenu
4,729/l a D-dimerd (DD) 1,58 mg/I. Byl pro-
veden kontrolni ultrazvuk bfisni rezistence,
kde byl ndlez popséan jako lehce nehomogen-
ni echogenni vietenovita formace velikosti
80x 15mm s nehodnotitelnou vaskularizaci,
nélez se radiologdim jevil spise jako hematom
po zakrvaceni do pochvy svalll pfedni sté-
ny bfisni, nez jako solidni tumor. Tento nélez
v korelaci s prodlouzenym APTT, elevovanymi
DD a hrani¢ni normochromni normocytarni

NETYPICKY POVOD, NETYPICKA DIAGNOZA

anémii ukazoval na moznou vrozenou koagu-
lopatii. S timto podezienim byla cilené dopl-
néna aktivita faktord VIII (FVII), IX (FIX) a von
Wilebrandova faktoru (vWF). Hodnota aktivity
FVIIl byla 0,5 % pfi normalni hladiné FIX i vVWF,
coz odpovidalo diagnéze hemofilie A tézkého
stupné. Do Sesti hodin od pfijmu pacienta
a po konzultaci hematologa byla pacientovi
podéna prvni davka rekombinantniho faktoru
VIII. V dalsim pribéhu byl pacient ve stabilnim
stavu prelozen na pediatrické oddéleni, kde
byl nékolik dalsich dnli observovan z obavy
z pokracujiciho krvaceni. Pacient zde kromé
jiz podané faktorové lécby zahajil i |é¢bu ne-
faktorovou pfipravkem emicizumab. Na této
|é¢bé hematom postupné regredoval, pacient
nemél nové krvacivé projevy a nedochazelo
k dalsimu poklesu hemoglobinu. Bylo dopl-
néné genetické vysetieni s ndlezem kauzalni
patogennivarianty c.6148_6154dupCACATTA
v genu pro faktor VIII, potvrzujici diagnézu
hemofilie A. Po 6 dnech byl pacient propus-
tén do domaci péce. V soucasnosti chlapec
dochdzi na pravidelné na kontroly do specia-
lizované hematologické poradny pro pacienty
s hemofilii. Ve véku 18 mésicl byla po fadné
hematologické pfipravé provedena levostran-
nd orchidopexe, operac¢ni vykon probéhl bez
zvysenych krevnich ztrat ¢i jinych komplikaci.
Chlapec roste a prospiva, dalsi zdvazné krvaci-
vé projevy se u néj doposud nevyskytly.

Hemofilie se v prabéhu déjin proslavila
jako ,kralovskd nemoc” diky kralovné Viktorii,
kterd byla prenaseckou hemofilie B a svou
krvacivou poruchu predala svym potom-
kaim a diky politickym sriatkdm také mnoha
vyznamnym kralovskym rodindm po celé
Evropé. Nazev hemofilie je odvozen z feckych
+haima“, coz znamena ,krev” a ,philia“, coz
znamend naklonnost. Starobyly ndzev napo-
vidd podstaté onemocnéni — nachylnost ke
krvaceni.

Hemofilie jsou skupinou vzacnych one-
mocnéni, u nichz kvali vrozenému deficitu
koagula¢nich faktord dochazi ke zvysenému
sklonu ke krvaceni, u tézké formy onemocnéni
i tzv. spontannimu, tedy bez jasné anamné-
zy predchoziho Urazu. Nejcastéjsi lokalitou
postizenou krvacenim je pohybovy systém —
klouby a svaly, ale mohou se vyskytnouti jiné
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