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Nadory u novorozencu - epidemiologie

Nadory u déti diagnostikovany ve véku
</=28 dni
Tvori 0.5 — 2% z détskych nadori
Stoupajici incidence: UK 1.7 : 100 000
USA 3.65 : 1 milion
Ve srovnani se starSimi détmi :
— jiné klinické priznaky
- jiné biologické charakteristiky
- jina odpovéd’ na terapii
% na neonat.mortalité -????
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Etiologie/priCiny vzniku neonatalnich
nadoru

PriCiny vétSinou nejsou znamé
Faktory zevniho prostredi piisobici v ¢ase gravidity:
1. chemické latky ( alkohol, nikotin, 1€ky, barveni vlast, kokain...)

2. viry (rubeola, CMV, influenza)
3. dlouhodoby stres....

Kongenitalni malformace, vyvojové vady a syndromy
1. Becwith-Wiedemanntv syndrom

2. WAGR

3. hemihypertrofie

4. syndrom gonadalni dysgeneze
5. neurokutanni syndromy (NF I, tuberosni skler6za)

Chromozomalni anomalie a dysbalance (M.Down)
Maternalni transplacentarni prenos: melanom
choriokarcinom

IVF ?




Vyvoj poétu narozenych déti v CR
v letech 2000 — 2006 a vztah NC/IVF
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«  15-20% parti v CR problém s fertilitou:
* zvySujici se veék rodict
* klesa kvalita spermatu
* zanéty, VVCH genitalu
* chromozomalni vady
e 2-3%dati v CR jsou z IVF
* Rizika: 1. vicecCetna gravidita
2. nezralost
3. VVCH
4. nadory ??
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Odher congental matormations

Congenttal mattormations and deformations of
the mueculosketatal system

Conganital maiormations of the wrinary
eyeiem

Congenital mathormat ores of genital organs

Other congenital maformations of the
digeative sysiem

Ciaft lip and cleft paiais
Congenital matsormations of fhe respiratory
Byebam

Ccongenital metformations of ihe circutatony
Byeam
Congenital mafformations of eye, ear, tace and
meck

Conganital malfrmations of the narvous
syelam

diagnosis — NC x IVF
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Srovnani mortality u NC/IVF v CR

Mortality in IVF group — by week of gestations Mortality in NC group — by week of gestations
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Nadory u novorozencu v souboru KDO

Pocet déti ve véku: 0 — 2 roky: 143
Pomér M:F=1.2:1
Pocet pacientli v novorozeneckém obdobi: 58 (40%)
Pocet IVF: 12 (8.37%) novorozenci: 8  (14%)
28 dni — 2 roky: 4
Outcome pacientu s nadorem po IVF: celkove preziti 9
mortalita 3

Prumérny vék rodicu: matky u IVF: 36 let

otce u IVF : 41 let
VicecCetna gravidita (z 12 IVF): 10
Nadory u sourozencii: 0
Primérna porodni hmotnost: 2100gr ( 560 — 2850gr)



Typy nadoru u pacientu po IVF

* nadory CNS

4 B CNS
* hepatoblastom 1 B HBL
* retinoblastom 1 EﬁIBJI:
- LCH 1 B NBL
 ALL 1 B ICH
* neuroblastom 1 W ALL
* infantilni fibrosarkom 1 H teratom
B sarkom
* S-C maligni teratom 1 O jiné
* jiné (nedif.blastom) 1




Germinalni nadory/teratomy

* patfi mezi nejcastéjSi neonatalni nadory (60%)

* diagnostika: prenatdlni ( UZ nalez, polyhydramnion), horSi prognoza
postnatalni ( hmatna/viditelna masa)

* nejCastéjsi lokalicae — sakro-kokcygealni oblast

* nejCastéjsi histologicky typ — zraly teratom

* nizka rekurence perinatalnich teratomi — 5%, progndza velmi dobra

* prognozu ovliviiuje lokalizace, histologie, spravny operacni postup




Klasifikace S-C teratomu dle Altmana

TYPE Il




Neuroblastom

* Incidence cca 1:7000 zivé narozenych déti
* Incidence in situ neuroblastomu zjiSténa pii autopsiich déti < 3 mésice véku je 1:259
* Vyrazna klinické a biologicka variabilita nadoru

Perinatalni neuroblastom

* Neuroblastom u déti do 3 mésict véku

* ZvySena incidence — UZ screening ledvin!!!, vzacné dg. prenatalné
* Lokalizace — dfeni nadledviny

* Diff. dg. — krvaceni do nadledviny

e zakladni pfistup — wait&watch — trpé€livé sledovani

* Ocekavani spontanni regrese (5 — 18%)

* Spontanni maturace
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Neonatalni nadory CNS

Vzacné (2% CNS tu), odlisuji se od détskych nadorit CNS - lokalizaci (supratentorialni)
- histologii
- biologické chovani
- odpovéd’ na 1é¢bu
Nejcast€jsi ptiznaky: kieCe, hydrocefalus, makrocefalie, apatie/predrazdéni
Histologické typy: astrocytom, papilom/karcinom chorioidalniho plexu
PNET, ATRT
medulloblastom, teratom
Prognoza velmi vazna - obvykle zna¢na velikost nadoru, radikalni resekce neni mozna
- vysoka biologicka agresivita nadoru
- tolerance onkologické lécby
- vulnerabilita détského mozku




Nadory jater

Nadory jater jsou vzacné — cca 5% vSech nadoru u plodua a novorozencu
Spektrum nadoriu: benigni — infantilni hemangioendotheliom, mesenchymalni hamartom
maligni - hepatoblastom
Priciny vétSinou nejsou znamé
Asociace s vrozenymi faktory: :- Wiedemann-Beckwith syndrom , Gardnerv syndrom
- hemihypertrofie

- familiarni adenomatosni polyposa (FAP)
- nizka porodni hmotnost (< 1000gr)

Prenatalni priznaky: polyhydramnion, hydrops fétu, maternal mirror syndrom

Postnatalni priznaky: hmatna masa, abdominalni distenze, srdeéni a dechova nedostateénost,
koagulopatie




Nadory ledvin

Nefroblastomatdza

Nadory ledvin jsou vzacné, predstavuji
cca 7% vsech nadort u novorozencu

Pti¢iny nejsou znamé
Asociace s vrozenymi syndromy
Nejcastéjsi nador = kongenitalni
mesoblasticky nefrom (benigni)
Nejcastéjsi zhoubny nddor = Wilmsuv
nador
Nefroblastomatdza
Ptiznaky: prenatalni

postnatalni
Obvykle lokalizovany na ledvinu
Casny zachyt pii skriningovém UZ
5 — 10% bilateralni vyskyt
Dobra progndza

Wilmsuv tumor



Sarkomy mékkych tkani

Siroké spektrum naddortt benignich, malignich a tumoriformnich anomalii

Pomérné Casté u novorozencu, vice nez 1/3 je maligni

NejcastéjSim priznakem je hmatna a viditelna nadorova masa

Odlisuji se od ostatnich vékovych skupin : incidenci

anatomickou lokalizaci

histologii a progndzou




Retinoblastom

Nejcastejsi primarni nador oka, piivod v embryonalni retiné

Incidence 1: 20 000 Ziv€ narozenych

Je pfic¢inou 5% détske slepoty

Pticina onemocnéni - maligni zvrat retinoblasti zpisobeny ztratou nebo mutaci
Rb1 genu. Rbl gen patii mezi nadorové supresorové geny a hraje klicovou roli v
regulaci bunééneho cyklu. Pro normalni funkci Rb1 genu staci jedna funk¢ni alela,

v ptipad€ postiZeni obou alel dochazi k malignimu zvratu postiZen¢ buiiky
(Knudsonova ,,two hits* teorie, 1971)

jedna tretina déti s RBL ma germinalni mutaci
— s pozitivni rodinnou anamnézou (hereditarni forma)
— de novo mutace na trovni germinalni bunky

dv¢ tretiny maji sporadickou formu

Hereditary Sporadic

—{]
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Multiple tumours, bilateral, early onset. Single tumours, unilateral, late onset




—

Infantilni leukemie

Novorozenecké leukemie jsou vzacna a velmi zavazna onemocnéni

Odlisné klinické a biologické charakteristiky podporuji teorii o
odliSné etiologii véetné prenatalnich faktori

Castéjsi myeloidni a nediferencovana forma leukemie
HorSi prognoza vuci leukemiim v détském véku
Klinické priznaky — hyperleukocytoza

- vyrazna hepatosplenomegalie

- ¢asta inicialni infiltrace CNS

- podkozni infiltraty

Vék v letech Procento zastoupeni
<1 3
1-5 60
6-9 19
10- 14 15
15-18 4




Postizeni kuze u neonatalnich nadoru

* Postizeni kiiZze u novorozencii je pomérné casté




Nadory orofacialni oblasti u novorozencu

extrémné vzacné
problémy zpisobuje jejich lokalizace a velikost
komplikace: respiracni obstrukce

epignatus

kongenitalni epulis

* zpusob 1écby — operacni, nacasovani — do 24 hodin po porodu
* prognoza excelentni

* dalSi typy nadorii: teratom

sarkom

i

epignatus kongenitalni epulis



Zavéry

nadory u novorozenci jsou vzacné, ale se stoupajici incidenci
Casto prenatalné nepoznané
specialni skupina nadoru stran: typu nadoru

relativni incidenci
klinickou prezentaci a biologii
odpovédi na onkologickou léCbu
individualizovany pristup pro ¢asnou i pozdni toxicitu
operace je ¢asto metodou volby

nejcastéjSimi nadory jsou germinalni nadory,neuroblastom a CNS
nadory

u malignich nadoru preziti zavisi na: histologickém typu nadoru
jeho velikosti a lokalizaci
moznosti radikalni resekce
celkovém klinickém stavu ditéte
role rodi¢a pri rozhodovani o terapeutickém procesu



Dékuji za pozornost




Model etiologie ALL u déti

1 hit 2. hit = mutace bunky v transformovaném
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