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Anatomie

Velikost novorozenec - delky 9-36mm, tloustka 2-5mm. ( dospéeli 30-50 x 30-60 x
10mm, sife ramének 5-8-10mm dle tvaru)

Tvaroveé variace - "V/Y/7" forma, frojuhelnik ¢i linearni tvar ( vice vpravo)
Ohraniceni ramének je hladké, bez vyklenuti

Levd zasahuje kauddlnéji nez prava, vlevo pred hornim polem ledviny, vpravo
mezi jatry a crus branice, za horni dufou zilou a nad hornim pdolem ledviny

V UZ obraze pravad ledvina zobrazitelnd z 80-20%, leva 55-70%

V MR obrazu - lehce hypo- Ci vétsinou izosignalni s okolnimi svaly v T1 i T2
sekvencich



UZ obraz

» Novorozenci - kUra > dren, tloustka ohraniceni je konvexni, kira je hypoechogenni
a dren je hyperechogenni

» Kojenci 1,5-2m - postupné se méni pomeér tloustky dren > kira, ohraniceni je
konvexni, kbra je hypoechogenni a dren hyperechogenni

» Kojenci 5-6m - postupné zmensovani velikosti, ohraniceni je rovné, kUra i dfen jsou
stdle vice hypoechogenni a nejdou spolehlivé odlisit

» Déti> 1 rok - ohrani¢eni je rovné az konkdvni, kura i dfen jsou hypoechogenni

» Adolescenti > 16 let - kura je po 16 roce hypoechogenni, dien mirné zretelngji
echogenni, odliseni je jiz po 1-2 roce zivota obtizné



Anatomie

» Kortex zpocdtku tlustsi nez dren, kontura celkové zevné konvexni

» Po 2-3 mésicich ekvivalentni tloustka, kontura se oplostuje

» Po 6 mésicich je K-M diferenciace setreld, kontury oplostélé

» Po 1roku vzhledoveé stejnd jako u dospéelych - fenke raminka a konkavni okrgje -
obtizneé odliseni

l4denni novorozenec

= ] roc¢ni chlapecek.



Krvdceni do nadledvin

Presnd pricina krvaceni neni zndma — asociace s porodnim traumatem, perinatalni
asfyxie, sepse (W-F sy) a kongenitdlni infekce (syfilis), hemofilie, déti matek s DM

Béhem porodu ndchylné na poranéni - 20x vétsi nez u dospélych, veétsi prokrveni

Klinika — asymptomat. prubéh, anémie, zvraceni, hypotenze, zZloutenka, hyponatrémie,
otok skrota (CAVE NBL), hmatnd abdomindlni rezistence

oboustrannd (10%), jednostrannad (Caste g vpravo — kompresi mezi jatry a zebry,
spasmus kratsi nadledvin. zily), 1-2 na 1000

UZ - suprarendine ulozend masa, cystoidni podil, avaskularni, bez ndpadnéjsi
distorze tvaru

zpocdatku hypoechogenni, ddle az anechogenni, bez piitomnosti sept - meéni
charakteristiku v Case

postupné zmenseni objemu masy, ndsledné pritomnost kalcifikaci

Dif.dg. — neuroblastom ( na rozdil od n&j avaskularni, ve sledovani patrna involuce a
cystické zmény, bez mts, bez distorze architektury), kongenitaini adrenalni
hylferpilcme (CAH), cysty — Beckwith-Wiedeman, subdiafragamaticka plicni
sekvestrace
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C) subdiafragmaﬂclq'/ plicni sekvestr
P RX




DD: §ubdi0frcgmaﬂck§/ plicni sekvestr

Pro-tip : identifikace privodni zasobujici cevy vyzivujici subdiafragmatickou
sfrukturu



4+ D=22.1 mm
X D=8.8 mm

V CA postupneé pac. v supinacni poloze se zvednutym levym bokem. POstupne
zavedeny porty paraumbilic. a v epig. 5mm dale 3 v levém mesog.

Po uvolnéni lien. flexury colon a odtazeni medialne pprep. v retrop. pri
hornim polu ledviny. Patrny tumorek ulozeny podélné podél patere pevne

lpici k oblasti brani a jejich levych crus. vlastni tkan nad edv1ny neni
atrnd. Jedna se tedy o zmeneénou nadledvinu sin. Za pomoci b1

oagulace postupné uvolnéni vetsi drenujici cévy od branice Eov@ny 5
mm klipy. Volny Tu vytazen pres rozsireny otvor po portu paraumbilic.
Do luzka nadledviny dan red. drain a zdavéseni flexury 2x klip. Zruseni

kapnoperit. a sutura bodnych ran.

prep. do rukou onkologa.



4+ D=22.1 mm
X D=8.8 mm
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Mikropopis:
PARABLOK: plicni tkan.
jedna se pouze o plicni tkan extenzivné prokrvacenou, ale jinak dosti
normalni morfologie s bronchy vcetné chrupavcitych okrsku 1 struktur jakoby
plicniho hilu s grobn?mi Tymf. uzlinkami. Alveoly s hojnymi al. makro%égy,
stagnace hlenu, okrskové s rysy adenomatoidni ma%formace se zmnozenim
struktur podobnych bronchiolum s cylindr. vystelkou. Jiné struktury event.

teratomu

Zaver:

nezastizeny. Tkan nadledviny nezastizena.

Extralobarni plicni sekvestr (subdiafragmaticky v brisni dutiné dle klin.

Gdaji) .



Wolmanova nemoc

Primarni familidrni xanthomatoza

Vzdacné, autosomalné recesivni onemocnéni spojene s poruchou
metabolizmu lipidu

deficit lysosomdini kyselé lipdzy — ukladani esteru CH a TAG v jatrech,
ledvindch, nadledvindch, hematopoet. systému a tenkém strevée

Projevuje se neprospivdanim, hepatosplenomegadlii, zvraceni, prijmy se
steatoreou, bilat. kalcifikace nadledvin

potvrzeni dg. histochemickée
Prubéh fatdlni — nemocni se dozivaji 6m-1r

Terapie - substitu€ni enzym. terapie



Wolmanova nemoc

Case courtesyiofiirancilicHipiRe e RECEE Ce R, Case courtesy of Ammar Haouimi, Radiopaedia.org, riD: 84075 Case courtesy of The Radswiki, Radiopaedia.org, riD: 12080
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» sbér moci na katecholaminy, MIBG negativni
» CT vysSetreni— NBL in situ (4s)
» histologicky kongenitalni NBL

TIS: 0,6 o ' SIEMENS
TIB QG - - iil,d Ped Abd

8 16dB/DR 65
ASC 3 /DTCE M
Map E / ST 1

V=2.2 cm3
+D1=16.3 mm
3¢D2=15.3 mm
4D3=16.9 mm




Neuroblastom - zobrazeni

- UZ - hyper / hypoechogenni masa s akust. stinem (Ca), heterogenni, zvysend vaskularizace v
Doppleru

- RTG - moth like osteolyt. |€éze s periostdl. reakci, diastdza SvU, scinti vyssi citlivost na prOkaz mts
- CT - typické kalcifikace neostre ohranicené, nehomogen., bodovée

- MR - hyper v T2W, hypo v TTW, nehomogenity v nddorove mase s nekréozami a krvdcenim, k detekci
invazivity intraspindlné

- SCINTI - kostni sken (Technecium-99m) symeitrické mts v oblasti metafyz, mohou byt prekryty aktivitou
z epifyz v scinfi obraze (CAVE), PET,

- MIBG (30% neni avidnich) = inicidlni staging, monitorovani efektu [€Cby Ci recidivy — odliseni jizevnate
tkdné a aktivni tkané, terapeuticka aplikace 131 | MIBG
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23m chlapecek
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12m chlapecek
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Neuroblastom — charakter o

- dislokace DS, hydronefréza, nékdy nelze Utvar oproti ledviné
spolehlivé ohranicit (avsak extrinsicky rUst)

- Zavzeti spis nez dislokace velkych cév uzly v okoli,
retroperitonedlni lymfadenopatie

- 75% presahuje hranice , presahuje stfed. caru (30%), mts v
jatrech

- extenze do pater. kandlu pres foramina (MR), eroze pediklU
(zejména intrathorak.)

- DD Wilms — kolem 3let, claw sign, odtlaceni cév, kalcifikace
meéné Casté, mts plic, invaze rendl. zily a IVC

- DD krvaceni - avaskularni v Doppleru, snizend echogenicita,
postupnd spontdnni regrese, MR u spornych ndlezd — T2
hypointezni ( NBL — hyper)

Case courtesy of lan Bickle, Radiopaedia.org, rID: 23628



Neuroblastom — staging INSS

Pro volbu adekvdatni leCebné strategie je nezbyiné spravnée stanoveni klinického stadia

Stadium 1: Nddor muze byt zcela odstranény: v prubehu chirurgickeho zakroku. Lymfaticke
uzliny odebrang pri operaci mohou nebonemusi byi infilirovany, ale ostatni lymfaticke
uzliny v blizkosti nadoru nejsou infilirovany.

Stadium 2A: Nador se nachdzi pouze v oblastiipuvodu, nemuze byt zcela odstranén v
prubehu chirurgickeho zakroku. Regionalni' LU nejsou mfll’rrovony

Stadium 2B: nddor se nachazi pouze v:oblasti puvodura muze nebo nemusi byt Upine
odstranen v prubeéhu chirurgického zdkroku, ale regiondlni LU jsou nddorem infiltrovdny.

Stadium 3: Nador nelze odstranit chirurgicky. Infiltrovany nadorem jsou regiondalni LU i LU v
blizkosti nadoru, nejsou metastazy do vzdalengjsich LU.

Stadium 4 : PUvodni nddor se rozsitil devzdalenych lymfatickych uzlin (lymfatické uzliny v
jinych castech t€la), do kosti, kostni drene, dorjater, dokuze a/ nebo jinych orgdanu (s
vyjimkou uvedenych ve stadiu 4S, Viz nize).

Stadium 4S: Nador je pouze v miste puvodu fumoru (jako ve stadiu 1, 2A, 2B a 3) a Sifi se
pouzeOI doI kUze, jater a kostnidrené (u défi mladsich jednoho roku). Siteni do kostni drené
je ojedinglée.

Rizikové ndlezy pro resekabilitu - pri obrustdni a zazdivani cév - nelze diferencovat tukovy prouzek mezi nddorem a zevni konturou cévy

Jedndse o , kde o klinickém stadiu rozhoduje rozsah inicidlnino operacniho vykonu (tedy hlavné schopnosti
operatéra)



Neuroblastom - klinické symptomy

- 70% défti v Case dg. ma jiz metastazy - lymfatickeé uzliny, kosti a kostni dren, typické je metastazovani
do jater, orbit a kUze

HutchinsonUyv sy
- proptdza, mts do kosti ( lebka )

Blueberry muffin sy
- mnohocetné kozni mts




Neuroblastom — klinické symptomy

- 70% déti v Case dg. mad jiz metastazy - lymfaticke uzliny, kosti a kostni dren, typicke je metastazovani
do jater, orbit a kbze

Hutchinsonuyv sy
- proptdza, mts do kosti ( lebka )




Neuroblastom - klinické symptomy

- 70% défti v Case dg. ma jiz metastazy - lymfaticke uzliny, kosti a kostni dren, typickeé je metastazovani
do jater, orbit a kUze

Pepperdv sy
- hepatomegalie z mts
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