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Nadory jater u déti patfi mezi vzacné nadory
1% (0,5- 2%) solidnich nadoru déti do 15 let véku i u
adolescentu

Ro¢né se v CR u déti diagnostikuje jeden HCC a
ctyri hepatoblastomy

Déleni tumoru jater u déti:

Primarni:

Nado ry J ater 1. Hepatoblastom

Hepatocelularni karcinom

Infantilni hemangioendoteliom
Mesenchymalni hamartom

Nediferencovany embryonadlni sarkom
Embryondlni rhabdomyosarkom Zlucovych cest

u deti

a LA WN

Sekundarni:

Metastdzy (neuroblastom, sarkomy mékkych
tkani, Wilmsuav nador, germinalni nadory,
melanom)




Vékova distribuce Maligni nadory Benigni nadory

0 - 3 roky Hepatoblastom Mezenchymdlni hamartom
Rabdoidni nddor Infantilni hemangioendoteliom
Nddor ze Zloutkového vacku
Rhabdomyosarkom Zlucovych cest

3-12let Hepatoceluldrni karcinom Fokdlni noduldarni hyperplazie
Embryondlni nediferencovany
sarkom

nad 12 let Hepatocelularni karcinom Adenom
Lymfom Cysticky adenom Zlucovych cest

Leiomyosarkom



- vysoce maligni embryonalni tumor s riznym
stupném diferenciace

- nejcastéjsi maligni nador jater u déti
- (80% nadorl jater u déti < 15 let)

Incidence - 1% nadorl u déti ( 1,5 : 1 milion)

- vrchol vyskytu pod 5 let véku, 90 % do 3 let

- 3. nejcastéjsi abdominalni malignita (1.
neuroblastom, 2. Wilmsutv TU)

- M:F=2:1

Hepatoblastom




Hepatoblastom

Etiologie

Etiologie

- neznama

- vétsSina pripadl u déti sporadicka, znam i familiarni
vyskyt

- asociace s nekterymi kongenitalnimi anomaliemi a

syndromy:

- Wiedemann-Beckwith syndrom (gigantismus,
visceromegalie, hypoglykemie, zvysena dispozice ke
vzniku TU)

- Gardneruv syndrom

- fetalni alkoholicky syndrom

- hemihypertrofie

- anomalie ledvin, polycystdza ledvin
- nizkd porodni hmotnost (< 1000g)



*Laboratorni nalez

» zvySeny sérovy onkofetdlni protein (AFP - alfa —
fetoprotein) az u 90% pacientl v dobé dg - citlivy
marker uspésnosti lécby a pripadné recidivy (norma

Hepatoblastom 0,9-6,7 g/l x pacienti s HPB - v dobé dg 100-1 000 000
Laboratorni e/l i vice)
; * trombocytdza
Na Iez * jaterni testy zpravidla bez odchylek (mUze byt vyssi

bilirubin, AST, ALP)




Hepatoblastom
Klinicky nalez

Klinicky nalez

zavisi na velikosti a
rychlosti rastu nadoru,
véku ditéte, pritomnosti a
lokalizaci metastaz
zvetseny objem briska,
nebolestiva, hmatna
(viditelnd) rezistence pod
pravym zebernim obloukem

celkovy stav ditéte nemusi
byt alterovan

nechutenstvi, bolesti briska,
anemie

zloutenka, svédéni kuze,
znamky koagulopatie, otoky
- vzacné

priznaky z metastaz




1. Uz
* v60 % v pravém jaternim laloku

» obvykle jednouzlovy, ale muze byt i multifokalni,
vzacneé difuzne infiltrativni

* velka (10-12 cm), dobre ohranicend, nékdy lobulovan3,
vetsSinou heterogenni masa smisené echogenity
(hemoragie, nekrdza)

HepatOblaStom » cystické okrsky (nekroza Ci extramedularni

hematopoéza)
* kalcifikace vice nez u 50% pacient(

* ma tendenci spise odtladit nez infiltrovat prilehlé
struktury

e u velkych tumord muze byt obtizné urcit origo
e DUS: hypervaskularizace

Diaghostika










2.CT

zasadni pro predoperacni zhodnoceni rozsahu tumoru
a stanoveni objemu TU - dulezity pro monitorovani
efektu |éCby, extrahepatalni postizeni

TU nativné heterogenni, vici okolnimu parenchymu
hypodenzni, dobfe ohraniceny uzel, nekdy s
kalcifikacemi Ci cystickymi okrsky

postkontrastné periferni syceni

Hepatoblastom
Diagnostika







3. MRI

T1W nehomogenné hyposignalni (hypersignalni
okrsky hemoragie)
Hepat0b|aSt0m T2W nehomogenné hypersignalni nebo variabilni
Diagnostika signal (hemoragie, nekrdéza), muze obsahovat
hyposignalni fibrozni pruhy
T1C+ postkontrastné heterogenni opacifikace



Hepatoblasto
1
Staging

PRE-treatment tumor EXTension system (PRETEXT)

*Systém hodnoceni rozsahu onemocneéni pred jakoukoli

terapeutickou intervenci

*Nezbytny pro fadu lé¢ebnych protokoll (v CR dle
evropského protokolu SIOPEL)

eZarazeni pacientt do kategorii

*Shazi se popsat anatomickou konfiguraci zdravé jaterni

tkané, ktera je po resekci ponechana - klicovy prognosticky

parametr

*Na stanoveni PRETEXT kategorie by se mél podilet

onkolog, radiolog a chirurg



Hepatoblastom

PRETEXT

PRETEXT | - postizeni
jedné casti /
sektoru, ostatni 3 intaktni

 PRETEXT Il - postizeni 2
casti

e PRETEXT Ill - postizeni 3
casti

* PRETEXT IV - postizeny

vsechny 4 Casti (preziti 30%
3 roky)

*Nutno odlisit TU
postizeni od mechanické
komprese v blizkosti TU!!!




Hepatoblastom

PRETEXT

EXTENT (rev.2017)
* V do IVCnebo do vsech vv. hepaticae
P do hlavniho kmene, pravé nebo levé vétve v. Portae

E _ Extrahepaticka Extenze (velmi vzacna - musi byt
ovéreni biopsii)

F multiFokalni

R Ruptura tumoru predchazejici diagnézu
C Caudate lobe involvement

N Iymph Node involvement

M existence Metastdz* ( plice - 10-20% pacientll meta v
dobé dg)

**Nejcastéjsi lokalizace metastdz - mozek, lymfatické uzliny,
skelet, ovaria, oko )

POSTTEXT
POSTTreatment EXTent of disease
Rozsah postizeni po adjuvantni chemoterapii

I-IV — od tfi "volnych" sousedicich segmentu po zadny
sousedici segment, do kterého by nezasahovala tumordzni
masa






Hepatoblastom patfi mezi kurabilni typy nadort

* radikalni resekce
* transplantace
 Chemoterapie

Hepatoblastom Neodadjuvantni CHT

/meéna z inoperabilniho nadoru na operabilni
Eradikace plicnich metastaz
Eradikace extrajaterniho postizeni

Terapie

3 leté preziti - stadium | - 80 %, stadium IV - 30%
5 let preziva > 80 % déti




Jiné typy tumoru - infantilni
hemangioendoteliom, mezenchymalni
hamartom, HCC

Metastazy
Tumory z okolnich organ
Jaterni absces

Diferencialni

diagnostika




benigni cysticky tumor vel. kolem 15cm

tvoren konglomeratem cyst razné
velikosti s variabilnim podilem
stromatu, bez kalcifikaci ¢ci hemoragii
vek: typicky do 2 let

M:F=2:1

DD: hepatoblastom,
hemangioendoteliom, metastazy
zejména neuroblastomu

Mezenchymalni
hamartom

12-lety pacient, asymptomaticky, praktikem nalezena hmatna rezistence v



= infantilni kaverndzni hemangiom

benigni, dobre ohranicena, nékdy i
difuzné infiltrativni velka masa v
jatrech, v poloviné

pripadl asociovana s

koznimi hemangiomy

- muZe se manifestovat konsumpcni

Infantilni

koagulopatii nebo kongestivhim

hemagiOendOthenom srdec¢nim selhanim

- solitarni nebo vicecCetny

- v 85% do 6 mésicu véku

- M:F=1:2

- tendence ke spontanni involuci bez

terapie v pribéhu mésicu az let




c 1.UZ

komplexni, prevazne solidni
a hypoechogenni masa (+-
heterogenni)

Infantilni dilatované vaskularni
hemagioendotheliom

prostory

Doppler : vysokoprutokové
cévni struktury




Infantilni hemagioendotheliom

e 2. CT
hypodenzni vuci okolnimu parenchymu

az 40 % heterogenni - centralne hyperdenzni kalcifikace, hemoragie
Ci nekroza

PK opacifikace odpovida kaverndznimu hemangiomu dospélych
Il rozdil v kalibru aorty nad a pod urovni truncus coeliacus




* 3. MR
T1W hyposignalni, hemoragie hypersignalni
T2 W typicky hypersignalni, napadny flow void v okoli l1éze

Infantilni
hemagioendotheliom




Hepatocelularni

karcinom

maximum vyskytu 12-15 let (vzacné pod 6 let)

Incidence: zapadnizemé - 0,2: 1 milion déti x
Afrika, vychodni Asie 2 : 1 milion déti

Predisponuijici faktory:

chronicka hepB, hepC, tyrozinémie, glykogenodzy,
deficit alfa-1-antitrypsinu

anabolické steroidy, pesticidy, aflatoxiny,
thorotrast

atrézie zluCovych cest
v terénu bez cirhdzy
u 2/3 déti a adolescent( ve zdravych jatrech

AFP pozitivni



Hepatocelularni

karcinom

Symptomy:
* dlouho klinicky némy
* nechutenstvi, hubnuti, slabost, Unava

* bolest bricha, hmatna rezistence, nauzea, zvraceni -
kratce

* (!u adolescenti nebyvd ascites, ikterus, bolesti bricha!)

Progndza :
* u déti Spatna - dlouhodobé preziti 20-30%

Diagnostika:

e 1. UZ
- smiSena echogenita, hyperechogenni pri obsahu tuku
- hyperechogenni lem v periferii = fibrozni kapsula
- satelitni loziska

- DUS: anteportalni zkraty, uzaveéry nebo rozsifeni
portalni zily nebo hepatickych zil v okoli tumoru



Diagnostika:
e 1. Uz
* - smisena echogenita, hyperechogenni pfi obsahu tuku
* - hyperechogenni lem v periferii = fibrozni kapsula
- satelitni loziska

- DUS: anteportalni zkraty , uzavéry nebo rozsireni
portalni zily nebo hepatickych zil v okoli tumoru

Hepatocelularni
karcinom




Hepatocelularni
karcinom

2.CT

* homogenné nebo heterogenné hypodenzni,
potencialnée cysticky, vzacne kalcifikace

e postkontrastné se v arterialni fazi vyrazné a Casto
homogenné syti, rychlé vymyvani kontrastni latky v
portovenozni fazi




Hepatocelularni
karcinom

2.CT

typické AP zkraty - u 2/3 (+- u FNH a
hemangiomu) - Casna nebo protrahovana
napln portalni zily a abnormalni dilatace PV

invaze do VH nebo VP s trombdzou

tukova transformace ve 2-21 %

postkontrastné enhancujici kapsula (v 60%)




* 3. MR

T1W hypointenzni, vzacnéji T1 izo nebo hyperintenzni (tuk)
prstenec okolo TU = kapsula

T2W hyperintenzni
postkontrastné maximum syceni po 10 s aplikace Gd - DTPA

Hepatocelularni
karcinom




= varianta HCC, od kterého se lisi klinicky,
histopatologicky i v zobrazovacich metodach

* v90% do 25 let véku (5-32)

e symptomy az rok

* |lepSi prognodza - vice lokalizovany, nebyva difuzni
rozsev, v terénu bez HB Ci cirhdzy

» velka heterogenni masa, Casto kalcifikace v
centralné nebo excentricky lokalizované jizvé

 AFP vétsinou v norme

Fibrolamelarni

karcinom




* 1.UZ

* velka, lobulovana masa s heterogenni
echogenitou, jizva hyperechogenni

Fibrolamelarni
karcinom




2. CT
nativné nehomogenné hypodenzni, kalcifikace
v arterialni fazi heterogenni a vyrazné syceni,
v PV fazi izo nebo hypodenzni,
v pozdni fazi TU izodenzni, jizva,septa a kapsula hyperdenzni

Fibrolamelarni
karcinom




V4

ibrolamelarni

F

karcinom



Fokalni
nodularni
hyperplazie

RIGHT _

2. nejCastéjsi benigni TU jater u déti

kongenitalni hamartomatdzni malformace nebo reparativni
proces po poranéni parenchymu a preexistujici cévni anomalii
80% solitarni, vetSinou subkapsularni, v pravém laloku, velikosti
do5cm

1. UZ

dobre ohranicena, vétSinou homogenni a izoechogenni
(hyper,hypo) léze
hyperechogenni jizva (= vazivo, zluCovody a cévy)

napadné drénujici zily
DUS -, loukoté”, velka centralni privodna arterie s
mnohocetnymi malymi cévami rozbihajicimi se do periferie

ka 926111/4181 KDR 8:44:56 AM 1/10/2012

RIGHT _




L] CT
nativne lehce hypodenzni
arterialni faze: prechodné intenzivné enhancujici

portovenozni faze: izodenzni (lehce hyper nebo

hypodenzni)
pozdni: izodenzni, centralni jizva je hyperdenzni

Fokalni
nodularni
hyperplazie




3. MR
- jizva v T2 hyperintenzni (x FL HCC)

Fokalni
nodularni
hyperplazie




- vzacny, benigni tumor, zejména u mladych zen
- velka heterogenni hypervaskularizovand masa

velikosti 8-10 cm (hemoragie, nekroza, tukova
transformace)

- v 75% subkapsularné v pravém jaternim laloku
- obvykle solitarni x viceCetny (adenomatosis)
- M:F=1:10

Adenom

- etiologie: HAK, anabolické steroidy, DM, glykogenozy
- klinika: asymptomaticky x bolest (krvaceni)

- komplikace: ruptura, krvaceni ...maligni
transformace, recidiva

- diferencialni dg.: HCC, FL HCC, FNH,
hypervaskularizované metastazy




1.UZ, 2.CT:

- dobre ohranicena, komplexni heterogenni masa se
smiSenou echogenitou/denzitou (
tuk, hemoragie, nekrozy a kalcifikace)

- DUS: hypervaskularizace, velké periferni arterie a
vény

Adenom




2. CT

postkontrastné v jednotlivych fazich:
- arterialni: heterogenni, rychly enhancment - do 45-60s

portovendzni: méné heterogenni, hyper, izo
nebo hypodenzni viéi jaternimu parenchymu

pozdni : homogenni, hypodenzni, hyperdenzni pseudokapsula

Adenom




Dalsi loziskoveé

léze jater V o Zanétlivé afekce
* Metastazy

rémCi d|f dg * TU z okolnich organt




17 let pac., s dusnosti, unavou, bez teplot, hosp. KDIN, odmita stravu, pospava

Kazuistika




15 let pac., s anam. 1m trvajici unavou, hubnuti, prijata s tonickymi kreci pfi hypoglykemii

Kazuistika




3 lety chlapec, v anamnéze opakované respiracni infekty, bolest bricha,
1 1 atologicka masa v RP, metastazy v jatrech a uzlindch DB jiz pri vstupnim UZ
Kazuistika e vv) Jiz pri vstup




Metodou prvni volby pro zachyt a nasledné sledovani
pacientl s tumory jater je UZ vySetreni

Zave rem ane b Pro blizsi verifikaci a staging nutny multimodalni pfistup
"Ta ke Home Definitivni diagndza je biopticka

Message"

Nezbytnou podminkou uspésné lécby je multimodalni
a multidisciplinarni pristup a centralizace péce o
pacienty.
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