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nadory jater u déti patfi mezi vzacné nadory
1% (0,5- 2%) solidnich nador( déti do 15 let véku i u adolescenti
ro¢né se v CR u déti diagnostikuje jeden HCC a 4 hepatoblastomy
déleni TU jater:

> Primarni: 1. Hepatoblastom

Hepatocelularni karcinom

Infantilni hemangioendoteliom

Mesenchymalni hamartom

Nediferencovany embryonalni sarkom
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Embryonalni rhabdomyosarkom zlucovych cest

» Sekundarni: metastazy (neuroblastom, sarkomy mékkych tkani, WilmsQv

nador, germinalni nadory, melanom)



maligni nador

Hepatoblastom
Rabdoidni nador
Nador ze zloutkového
vacku
Rhabdomyosarkom
zlucovych cest

benigni nador

Mezenchymalni
hamartom

Infantilni
hemangioendoteliom

Hepatocelularni karcinom
Embryonalni
nediferencovany sarkom

Fokalni nodularni
hyperplazie

nad 12 let

Hepatocelularni karcinom
Lymfom
Leiomyosarkom

Adenom
Cysticky adenom Zlucovych
cest




Hepatoblastom

= vysoce maligni embryondlni tumor s rlznym stupném diferenciace
nejcastéjsSi maligni nador jater u déti
(80% nadorl jater u déti < 15 let)

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

- vrchol vyskytu pod 5 let véku, 90 % do 3 let
3. nejcastéjsi abdomindlni malignita (1. neuroblastom, 2. Wilmstv TU)
M:F=2:1



> Etiologie
presna pricina neni znama
vétsSina pripadl u déti sporadicka, zndm i familidrni vyskyt

- asociace s nékterymi 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
nizka porodni hmotnost (< 1000g)



> Laboratorni nalez
az 90% pacientl ma v dobé diagndézy zvyseny sérovy onkofetdlni protein
- alfa - fetoprotein (AFP) - citlivy marker uspésnosti |éCby a pripadné
recidivy
(norma 0,9-6,7 pg/l x pacienti s HPB - v dobé dg 100-1 000 000 pg/l i vice)
trombocytoza

jaterni testy zpravidla bez odchylek (mUze byt vyssi bilirubin, AST, ALP)



Klinické symptomy

dadi—

zavisi na velikosti a rychlosti rtistu 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 klze, znamky
koagulopatie, otoky - vzacné

priznaky z metastaz



Morfologicky nalez

» Makroskopicky
- velka (5-22 cm, 150-1400 g), dobre ohrani¢end nodularni masa s
vazivovou pseudokapsulou

- Casto vyklenuti povrchu jater




Mikroskopicky

vetsSinou smes nezralych epitelialnich a mesenchymalnich komponent
(osteoidni tkan, vazivo, pricné pruhovana svalovina), pfipadné bunék
neuroendokrinniho charakteru

4. subtypy

'malobunécny




Diagnostika

Uz

v 60 % v pravém jaternim laloku

obvykle jednouzlovy, ale mlze byt i multifokalni, vzacné difuzné
infiltrativni

velkd (10-12 cm), dobre ohranic¢enad, nékdy lobulovana, vétsinou
heterogenni masa smisené echogenity (hemorhagie, nekréza)

cystické okrsky (nekrdza Ci extramedularni hematopoéza)
kalcifikace vice nez u 50% pacient(

hypervaskularizace v D-mode

ma tendenci spise odtlacit nez infiltrovat prilehlé struktury
u velkych tumort muze byt obtizné urcit origo
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2.CT

zasadni pro predoperacni zhodnoceni rozsahu tumoru a stanoveni objemu
TU - dllezZity pro monitorovani efektu |é¢by, extrahepatalni postizeni

TU nativné heterogenni, vi¢i okolnimu parenchymu hypodenzni, dobre
ohraniceny uzel, nékdy s kalcifikacemi Ci cystickymi okrsky

postkontrastné periferni syceni







3. MR

T1 nehomogenné hyposignalni (hypersignalni okrsky hemoragie)

T2 nehomogenné hypersignalni nebo variabilni signal (hemoragie,
nekrdza), mize obsahovat hyposignalni fibrézni pruhy

T1 postkontrastné heterogenni opacifikace




Staging

> PRE — treatment tumor extension system (PRETEXT)

systém hodnoceni rozsahu onemocnéni pred jakoukoli terapeutickou
intervenci

nezbytny pro Fadu lééebnych protokold (v CR dle evropského protokolu

)

v zarazeni pacientt do kategorii

v snazi 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



- anatomicky a funkcné je pravy a levy
lalok jater separovany

Kazda cast je rozdélend do 2 sektor:

Leva cast jater (levy hemihepar):
- levy lateralni sektor (seg. 2, 3)
- levy medialni sektor (seg. 4,

leva ¢ast segmentu 1)

Prava cast jater (pravy hemihepar)
- pravy posteriorni sektor (seg.
6a7)
- pravy anteriorni sektor (seg.
5,8, prava cast seg 1)



PRETEXT | - postizeni jedné casti,
ostatni 3 intaktni
PRETEXT Il - postizeni 2 casti
PRETEXT Il - postizeni 3 casti
PRETEXT IV - postizeny vSechny 4
Casti (preziti 30% 3 roky)

Dilezité odlisit TU postizeni

od mechanické komprese v ' w j?— @
blizkosti TU !!! l ‘

PEmiant (1) — s | 1]




» EXTENT - Sifeni procesu mimo jaterni parenchym

V do IVC nebo do vsech 3 hepatickych zil

P do hlavniho kmene, pravé nebo levé vétve v. portae

E extrahepaticka extenze (velmi vzacna - musi byt ovéreni biopsii)

M existence metastaz (plice - 10-20% pacientll meta v dobé dg,

mozek, lymfatické uzliny, skelet, ovaria, oko )






Terapie

hepatoblastom patri mezi kurabilni typy nador(

radikalni resekce
transplantace
chemoterapie

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



Diferencialni diagnostika

®m jiny typ tumoru - infantilni hemangioendoteliom, mezenchymalni
hamartom, HCC
- metastazy
m tumory z okolnich organ(
m jaterni absces



12 lety chlapec, bez obtizi, pri preventivni prohlidce zjiSténa rezistence v epigastriu

mezenchymalni hamartom



novorozeny chlapec, po porodu sepse, pri UZ zjistén TU jater







4 leta divka, 2 mésicni anamnéza, narust objemu a bolesti bricha, nechutenstvi, prim. dg. IHE,
pti kortikoterapii konsumpcni koagulopatie — syn Kassabach — Meritt, progrese velikosti, TU

preklasifikovan na angiosarkom







3 lety chlapec, teploty, vysoké CRP, citlivost v pravém hypochondriu , negativni AFP




17 chlapec s rocni anamnézou neurcité bolesti tlakového charakteru v epigastriu, obcasné
zvraceni, dva roky unava




FLHCC



3 lety chlapec, v anamnéze opakované respiracni infekty, bolest bricha, patologicka masa v RP,
metastdazy v jatrech a uzlinach DB jiz pfi vstupnim UZ vySetreni
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neuroblastom




Wilmsuv TU




17 lety chlapec - dusnost, Unava, bez teploty

=3 =" - "’
10 leta divka,bolesti bricha, vysoké zanétlivé parametry,negativni AFP



Zaverem

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

pro blizsi verifikaci a staging nutny multimodalni pfistup

definitivni diagndza je biopticka

multimodalni a multidisciplinarni pristup a centralizace péce o tyto
pacienty je nezbytnou podminkou Uspésné lécby



Dékuji za pozornost



