SOUBEZNA DIAGNOZA AKUTNI LYMFOBLASTICKE LEUKEMIE A GANGLIONEUROMU ZADNIHO MEDIASTINA U JEDENACTILETE DIVKY

Ganglioneurom (GN) je pIné diferencova-
ny nddor autonomniho nervového systému.
Podle vétsiny studii jsou neurogenni nddory
bud prvnim, nebo druhym nejcastéjsim dét-
skym mediastinalnim nadorem. Poprvé byl GN
popsan pred vice nez 150 lety (1). Anatomicky
jsou GN nejcastéji lokalizovany v zadnim
mediastinu (40 %), méné casto v retroperi-
tonedlnim prostoru (20 %) nebo cervikalni
oblasti. Vétsina neurogennich nddord vychazi
z paravertebralniho kompartmentu. Pacienti
s diagn6zou GN maji velmi dobrou prognézu,
s celkovym prezitim 95 %. Zastanci neoperacni
lécby GN zdlraznuji pomaly rlst a vysokou
operacni morbiditu spojenou s resekci, jako
ddvod pro zavedeni metodiky ,watch and
wait” v managementu asymptomatickych GN.

11letd divka byla pfelozena ze spadové
nemocnice k dosetreni pro kratkou anam-
nézu zvysenych teplot, Unavy a bicytopenie
(hemoglobin 77 g/l, leukocyty 3 x 10%/1). Divka
je z 1. rizikové gravidity (preeklampsie), ko-
jena byla 6 mésicl, oc¢kovani kompletni dle
kalendare, vdzné nemocna doposud nebyla,
operace, Urazy 0. Otec se |é¢i pro hypertenzi,
matka a jeden sourozenec (2016) zdravi.

Vysetieni kostni dfené prokdzalo dg. akut-
nilymfoblastické leukemie (preB ALL s abe-
rantni expresi CD66¢; hyperdiploidie > 50 (ve
vsech tfech klonech): 55, XX +X,+4,+6,+10,+14,-
16,+17,+18,+21,+21,+mar[7]; CNS status nega-
tivni; molekularni genetika bez pfitomnosti
vysetfovanych fuznich gend. Lécena byla dle
protokolu AIEOP-BFM ALL 2017 pro standardni
riziko (SRG), odpovéd na induk¢ni lécbu byla 8.
a 15.den |é¢by dobré (bez blastickych bunék).

PFi vstupnim rentgenovém snimku hrud-
niku byl parenchym plicni bez infiltrace a lo-
ziskovych zmén, kresba plicni byla pfimérena.
Branice byla hladkd, uhly volné, srdce nebylo
zvétsené. Horni mediastinum bylo normalni
Site. Vlevo paravertebrélné bylo rozsifeni me-
diastina v rozsahu Th8-Th12 sytym oblym os-
tfe ohrani¢enym stinem (Obr. 1). Ultrazvukové
vysetfeni zamérené na tuto oblast zobrazilo
ovélny hypoechogenni Utvar paraaortalné,
velikosti asi 54x20mm s drobnym sytym
okrskem s akustickym stinem, kalcifikaci byla
etiologie Utvaru nejasna. Vysetfeni hrudniku

Prosty rtg snimek hrudniku. Vlevo para-
vertebrdiné v urovni obratli Th9 az Th12 je patrné
rozsitfeni mediastina sytym oblym ostfe ohrani-
cenym zastinénim. Pfiméfeny ndlez na plicnim
parenchymu

pomoci MR prokazalo paravertebralné vlevo
v Urovni Th9-12 ostie ohraniceny vélcovity
utvar vel. cca 54x 10x20mm, na T2-blade a T1
je pfiblizné izodenzni's parenchymem ledvin,
na FS (Fat saturation - potlaceni tuku) a STIR
je hypersigndlni, postkontrastné se nesytil,
lehce se sytila jen prilehla nerozsifena pleura.
Utvar nezasahuje do patefniho kanalu ani do
foramin (Obr. 2, 3). Neurologické vysetieni
nepotvrdilo vanamnéze zadné neurologické
symptomy. Udavala ob¢asné nevyznamné
bolesti hlavy. Jinak chodi do 6 tfidy a aktivné
sportuje. Objektivné drobnéjsi stihla divka,
velmi pékné spolupracuje, zornice izokoric-
ké, fotoreakce +, mimika soumérna, jazyk
vyplazuje rovné, na koncetinach je jista ve
vydrzich, taxi cili oboustranné spravng, re-
flexy byly zivé a soumérné, pyramidové jevy
negativni, chlize a stoj byl bez poruchy, bez
neurologické symptomatologie. Neurostatus
byl v normé. Posouzeni ndlezu détskym neu-
rochirurgem doc. MUDr. D. Krahulikem, Ph.D.,
MBA: stacionarni benigni lozisko spiSe pfi-
stupné z torakotomie, do paterniho kanalu
se nepropaguje. Vzhledem k celkové [écbé
a asymptomatickému prabéhu bylo doporu-
¢eno sledovani pomoci MR za 6-12 mésic(.
Planovana CT navigovana biopsie nejasného
utvaru vlevo paravertebralné Th9-12 probéhla
dva mésice po zahdjeni chemoterapie bez
komplikaci. Material byl odeslan k histopa-
tologickému vysetieni. Histopatologické vy-
Setfeni: prouzek naddorové tkdné se svazky
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MR vysetreni, T2 blade vdzené zobraze-
ni's potlacenim signdlu tuku, transverzdini rovi-
na. V' zadnim mediastinu vlevo paravertebrdiné,
subpleurdlné je patrny ostfe ohraniceny utvar
s vysokou intenzitou signdlu. Utvar nezasahuje do
pdteiniho kandlu ani do neuroforamin

MR vysetreni, T2 blade vdzené zobrazeni,
korondini rovina. Paravertebrdlné vlevo v trovni
Th9-12 je sledovany ostfe ohraniceny vietenovity
utvar se stredni intenzitou signdlu

benignich Schwannovych bunék s protahly-

mi a zvinénymi jadry v myxoidnim stromatu.
Jaderné atypie nezjistény, mitoticka aktivita
neni pfitomna. V ¢asti prepardtu nalezeny
zralé gangliové bunky. Histologicky nalez
odpovida ganglioneuromu (Obr. 4, 5). | pii
absenci klinickych NF1 stigmat a asociace GN
sNF1 byla v literatufe popséna v nékolika pfi-
padech, byly i u nasi pacientky genetickou
analyzou vysetifeny mutace pro NF1iNF2 (2).
Na zakladé souc¢asnych dostupnych znalosti
patogenni varianta v genech NF1, NF2 nebyla
nalezena.

V prGbéhu protokolarni [é¢by prodéla-
la infekci covid-19 a RSV (remdesivir) s leh-
kym pribéhem. V pribéhu indukeni [écby
(kortikosteroidy) jsme zaznamenali poruchu
glukoézové tolerance. Diabetickou dietou byla
navozena kompenzace. Zakladni onemocnéni

je vkompletni remisi. Kontrolni vysetfeni MR
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