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Nowotwory u dzieci

Guz — widoczne i wyczuwalne nieprawidtowe struktury

Etiologia guza:

wrodzony

zapalny

rakowaty

Aby odrdznic:
wywiad

badanie lekarskie

Wiedza na temat tendencji do lokalizacji nowotworéw w okreslonym miejscu w okreslonej populacji (wiek,
ptec, etc.)

dodatkowe badania: obrazowanie, histopatologiczne, immunochemicznych, etc



Badanie

Wywiad Badanie przedmiotowe- cechy guza:

»Jak dtugo to trwa » Lokalizacja (miejscowo / uogdlnienie,

symetrycznie/niesymetrycznie
»Alergia, dieta, zmiany skérne y y /niesy y

: . »rozmiar i ksztatt
» Leki, szczepienia

» konsystencja, rozpryskiwania
» Kontakt ze zwierzetami Y J pry

»bdl, obrzek, wyglad ské
»>Spadek masy ciata ol, obrzek, wyglad skory

»wezty - pojedyncze / pakiet
»>Zmiana w zachowaniu dziecka &2y - pojedy /P Y



Guzy

tAGODNE ZtOSLIWY

» Ttuszczak » Biataczka

» Widkniak » Chtoniak

»Naczyniak »Guzy osrodkowego uktadu nerwowego
» Nowotwory tkanki nerwowej » Miesaki

(nerwiakowtdkniaki, nerwiaki)
»Neuroblastoma

» Potworniak
worn » Siatkowczak



Onkologia dziecieca

1. Okoto 1 na 500 dzieci zachoruje na nowotwoér do 15 rz.

2. raka u dzieci zawierajg 2% wszystkich nowotworow ztosliwych, sg gtdwng przyczyng zgonow
w tej grupie wiekowe;.

3. W okresie dziecinstwa wystepujg zarowno nowotwory tagodne jak i ztosliwe.
4. Guzytagodne sg czestsze niz nowotwory ztosliwe, nie dajg one bezposrednich konsekwencji

5. Wiekszos¢ nowotworéw ztosliwych u dzieci dotyczy uktadu krwiotwdrczego, uktadu
nerwowego i tkanek miekkich.

6. Catkowite 5-letnie przezycie dzieci z nowotworami ztosliwymi wynosi okoto 75%, wiekszos¢ z
nich moze by¢ wyleczona, ale wskaznik wyleczen zalezny jest od rozpoznania.



Roznice miedzy nowotworami u dzieci |
dorostych

_ Nowotwory dzieciece Nowotwory dorostych

Zakres * Rzadko e Stosunkowo czesto
* Zalezny od wieku * (Czestos$¢ wystepowania zwieksza sie z
wiekiem
Lokalizacja * Uktad krwiotwdrczy * Pochodzenie nabtonkowe - raki (rak
* Tkanka nerwowa ptuc, rak okreznicy, rak skoéry)

* Tkanki miekkie

Regresja * Sktonnos¢ do spontanicznej regresji
Histologia * Postac zarodkowa * Polimorficzne- anaplastyczne
Genetyka * Badanie kariotypu * Badanie kariotypu
Leczenie * Uleczalna - chemioterapia / radioterapia * (Czesto chemio-niewrazliwe
* Po resekcji moze by¢ potrzeba chemioterapii * Woczesny etap - operacyjnie uleczalny

* Mozliwos$é rozwiniecia sie drugiego nowotworu



Czestotliwosc roznego rodzaju
nowotworow

% of all childhood cancers in the UK
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Czynniki predysponujgce

» Genetyczne- mutacje, choroby skérno-nerwowe, zaburzenia chromosomalne

» Deficyty odpornosciowe
»Zakazenia - EBV, HIV

» Czynniki Srodowiskowe
»Chemoterapia
»Promieniowanie jonizujgce

»Promieniowanie elektromagnetyczne



Biataczka

OSTRA (95%) PRZEWLEKtA (5%)
ALL —ostra biataczka limfoblastyczna CML - przewlekta biataczka szpikowa
*80-85% wszystkich biataczek u dzieci *Rzadkie wystepowanie w populacji dzieci
* szczyt zapadalnosci 3-6rz, gtdwnie chtopcy *Mozliwos¢ przeksztatcenia na ALL po 3-5 latach
*Krotki czas trwania 2-6 tygodni od choroby *Klasyfikowana jako zaburzenia mielodysplastyczne

-ANLL - ostra biataczka nielimfoblastyczna,
-AML-ostra biataczka mieloblastyczna
*W tym samym wystepowanie obu pfci

*8 typow o réznym przebiegu klinicznym i
odpowiedzig na leczenie (M0O- M7)



ALL

ALL-objawy Testy laboratoryjne
» Poczatkowo niespecyficzne - brak taknienia, » Niedokrwistos¢ , thrombocytopenia,
drazliwosé, utrata apetytu, utrata wagi

>WBC | N |

»Blados¢ N ) ,
»Obecnos¢ komorek blastycznych w rozmazie

» Krwawienie krwi obwodowej

»wybroczyny »Szpik kostny - biataczkowe limfoblasty

»Gorgczka

» Powiekszenie weztéw chtonnych, sledziony, > Diagnostyka roznicowa

watroby

» niedokrwistos¢ aplastyczna
»bodle kosci i stawow o _

»zwtdknienie szpiku
»Rzadko bdl gtowy i wymioty o

»zakazenia mononukleozg



Leczenie ALL

Celem leczenia jest jak najszybsze uzyskanie remisji, zdefiniowana jako brak wykrywania
komorek nowotworowych w organizmie.

Chemoterapia

Steroidy

Radioterapia

Przeszczep szpiku kostnego lub komorek macierzystych
Rokowanie -ogdlny wskaznik 80% wyleczen.

5-letnie przezycie bez choroby (liczac od zakoriczenia terapii) jest synonimem wyleczenia dzieci.
Po tym okresie wznowy s3 juz bardzo rzadkie.



ALL- rokowanie

Gorsze rokowanie

*Wiek dzieci ponizej 12 miesiecy

*WBC > 50 000 / ul

*Zaburzenia chromosomowe t (22; 9), t (04;11), zesp6t Downa

*Pte¢ meska

*Zajecie osrodkowego uktadu nerwowego (mozgu lub rdzenia kregowego)

*Pacjenci, ktorzy nie zareagowali na poczgtkowe leczenie



AML-Ostra biataczka szpikowa

Objawy:

*Blados¢, zmeczenie, wybroczyny,

*Powiekszone wezty i powiekszenie watroby i sledziony
*Przerost dzigset w AML M4 | M5

Testy laboratoryjne

*Niedokrwistos¢, matoptytkowosc¢, neutropenia

*WBC w wiekszosci przypadkow powiekszona

*Obecnosc¢ komoérek blastycznych na rozmazie obwodowego

*Diagnoza: 25% mieloblastyczna w szpiku kostnym



Leczenie

Chemoterapia

Radioterapia
Przeszczep szpiku kostnego

Gorsze rezultaty: brak reakcji po leczeniu indukcyjnym

Typ M5




Ziarnica ztosliwa

»Postaé brzuszna (B) i posta¢ srédpiersiowa (T) DIAGNOZA

»asymetryczne powiekszenie weztow poziom kwasu moczowego- wzrost
chtonnych, gtéwnie nadobojczykowych

(rysunek érédpiersia), czasami pozaweztowego Aktywnos¢ LDH odzwierciedla wielkos¢ guza

Leczenie: gtdwnie chemioterapie (kilka

»Rzadko u niemowlat, czestos¢ zwieksza sie po - : 3
wskazan do radioterapii)

3rz.
»Wirus chtoniaka Burkitta (EBV)

»ogromna szybkos¢ zmian (dni!) i duzej
ztosliwosci (CNS i szpiku kostnego)



Choroba Hodgkina

»Objawy - bezbolesna szyjna lub nadobojczykowa adenopatia

»rzadko powiekszenie watroby i sledziony
»Mniej czesto: Swigd, ospatosc i anoreksja

» Dodatkowe testy: fagodna niedokrwistos¢, zmniejszenie liczby komadrek kwasochtonnych,
podwyzszone OB

» Histologicznie: komorki Reed-Sternberga

» Leczenie: Skojarzenie chemioterapii i radioterapii



/miany w jamie ustnej w chorobach uktadu
krwiotworczego i limfatycznego

Przyczyny wystepowania zmian w jamie ustnej:
obecnos¢ zmian nowotworowych

niedobor krwinek krwi obwodowe;j

niedoboru odpornosci

Zmiany w jamie ustnej:

zapalenie dzigset

zapalenie ozebnej

krwawienie

przerost dzigset

wybroczyny

nadzerki

_



/Mmiany W jamie ustne]

Przerost dzigset- przyczyny:

Nacieki biataczkowe (pacjenci z przewlektg biataczke
mielomonocytowa (CML) i ostrg biataczkg nonlymphocytic (AN - M4 i
M5)) podstawowej proliferacji nowotworowych pochodzgcych z uktadu
limfatycznego (rzadkie) polekowe rozrost dzigset (fenytoina,
cyklosporyna A, blokery kanatu wapniowego)

agranulocytoza moze powodowac zmiany zapalne i / lub grzybicze
migdatkow i btony sluzowej jamy ustnej

matoptytkowosc¢ -> rozwadj trombocytopenia krwawien z objawami
krwawigce dzigsta i wybroczyny btony sluzowej jamy ustnej

Niedokrwistos¢ -> blados¢ bton sluzowych




/Mmiany W jamie ustne]

U pacjentéw z NHL (zwykle z dojrzatych komoérek B) -> infekcje bakteryjne i grzybicze jamy ustnej,
suchos¢ bton sluzowych zmniejszonego wydzielania sliny, wirusowe uszkodzenia pecherzykowe na
btony sluzowe jamy ustnej, na podniebienie twarde, miekkie tylna sciana gardta.

EBV —moze prowadzi¢ potransplantacyjnego zespotu mieloproliferacyjnego (PTLD) - miejscowe
lub uogdlnione u chorych z niedoborem odpornosci

rozny stopien nasilenia (prowadzi do rozwoju chtoniaka); przyczyng leukoplakia witochata, nadzerki, owrzodzenia
HPV - wirus onkogenny

obraz kliniczny moze by¢ bezobjawowe lub mogg by¢ przyczyng zmiany nabtonka ptaskiego brodawczaka (7-8% guzow u
dzieci)



Neuroblastoma

Drugi najczesciej wystepujacy guz lity u niemowlat (do 2 lat)

przerzuty do szpiku kostnego

2/3 przypadkdéw diagnoza <5 lat (Sredni wiek zachorowania 2,5 roku)
najczestszym nowotworem ztosliwym u noworodka wieku (34-54%)
Lokalizacja:

przestrzeni zaotrzewnowej (70-75%)

Srodpiersia tylnego (20%)

szyjki (5%)

przerzuty postacig choroby w 70% w czasie diagnozy

E.iagn_oza- CT, MRI B masy guza, markery nowotworowe 2 HVA, VMA,
iopsja

Leczenie: chemioterapia i radioterapia chirurgiczne

Upper pole of left kidney

Aorta and coeliac vessels



NBL objawy

Powiekszenie brzucha

Utrata apetytu, utrata masy ciata
Goraczka

Bdl brzucha, bdl kosci

Liczne guzki podskorne
Wytrzeszcz

Zespot Hornera (nie charakterystyczne)
Nadprodukcja katecholamin
Biegunka

Epizody pocenie
Zaczerwienienie skory

Nadcisnienie




Guz Wilmsa- nephroblastoma

Pochodzi z komodrek zarodkowych nerki

Czestosc¢ wystepowania piku 3-4 lat

7-10% nowotwordéw dzieciecych

moze wspotistnieé z innymi wadami wrodzonymi
6% obustronnie

Genetyczne predyspozycje:

zespot Wagr — Wilmsa, moczowo - wady drég moczowych,
niedorozwoj umystowy, del 11p13

Zespot Beckwith
Zespot Edwardsa
Zespot Drash - Denys neuropatia,

pseudohermafrodytyzm, mutacje punktowe w genie WT1




Guz Wilmsa-objawy

»nawracajgce objawy zakazenia drog moczowych

» krwiomocz

» nadcis$nienie tetnicze (wydzielanie reniny)

»Objawy guza w jamie:

» rozdecie brzucha

»bdle brzucha, nudnosci, wymioty, zaburzenia pasazu jelitowego
» uwypuklenie sciany jamy brzusznej

»Badania - USG, TK, RTG klatki piersiowej, CT

» Leczenie chirurgiczne usuniecie, chemioterapia: winkrystyna, aktynomycyna & doksorubicyna,
Radioterapia



Retinoblastoma

Najczestszy wewnatrzgatkowy nowotwor ztosliwy oka u dzieci.
Przyczyna genetyczna: mutacja antyonkogenu RB1 na chromosomie 13
Postac: 2/3 przypadkow jednostronnie
1/3 przypadkdéw obustronnie — zazwyczaj niejednoczesnie
Wiek: prawie wytgcznie < 5 rz.
Objawy: leukokoria (odblask w oku, poczatkowo niestaty, widoczny na zdjeciach) , zez, bdl
Rozsiew nowotworu za posrednictwem naczyn krwionosnych btony naczyniowej. naciel
poza gatke oczng przez nerw wzrokowy i przestrzenig podpajeczynéwkowej, twardéwke

w obrebie oczodotu.

Przerzuty do weztéw chtonnych przedusznych i szyjnych! Odlegte przerzuty do mdzgu, k
czaszki i innych kosci.

Diagnostyka - USG i CT orbitalnego

Leczenie — chemioterapia, laseroterapia, czasem wytuszczenie gatki ocznej



https://pl.wikipedia.org/wiki/Siatk%C3%B3wczak
http://www.emedicine.com/cgi-bin/foxweb.exe/makezoom@/em/makezoom?picture=/websites/emedicine/oph/images/Large/10241024579oph0346-02.jpg&template=izoom2

Guzy mozgu

Najbardziej powszechne nowotwory lite (20-25% wszystkich przypadkéw nowotworow)

Sredni wiek 7 lat i 10 miesiecy.

Etiologia:

Dziedziczna: neurofibromatosis typu | i ll, stwardnienie guzowate

Czynniki Srodowiskowe: pestycydy, narazenie na promieniowanie jonizujgce, elektromagnetyczne
Pierwotne i wtdérne niedobory immunologiczne

Diagnoza:

neuroobrazowania - MRI

Ptyn mdzgowo-rdzeniowy

Testy biochemiczne (AFP, hCG)

Leczenie chirurgia, radio i chemioterapia



GUZY MOZGU-KLASYFIKACJA

Lokalizacja Anaplastyczny (~ 40%) - waha sie od tagodnych
_ o o _ do bardzo ztosliwy (glejak wielopostaciowy)
*Nadnamiotowe Glejaki, wysciotczaki, guzy Rdzeniak ptodowy -medulloblastoma(~ 20%) -
PNET, srodkowej - nowotwory zarodkowe, guzy  pojawia sie w srodkowej czeéci dotu tylne;j.
szyszynki) o _ . Moze rozsiewac sie w OUN poprzez CSF i do
Pogjnamlcl)tp\?(/g-> mozdzku (rdzeniowy), pniu 20% ma przerzuty do kregostupa w momencie
oy (glejaki

rozpoznania

Wyscidtczak (~ 8%) - gtdwnie w tylnej jamie
czaszki, gdzie zachowuje sie jak
medulloblastoma

Glejak pnia mdézgu (6%)

Czaszkogardlak (4%) - guz rozwojowe
wynikajgce z ptaskonabtonkowego Reszty
kieszonka przysadki. To naprawde nie jest
ztosliwy, ale jest lokalnie inwazyjna i rosnie
powoli w regionie nadsiodtowej.

The supratentorial The juvenile pilocytic
glioblastoma multiforme astrocytoma of the cerebellum


http://www.emedicine.com/cgi-bin/foxweb.exe/makezoom@/em/makezoom?picture=/websites/emedicine/ped/images/Large/696739macdonaldA1grey.jpg&template=izoom2

Guzy moOzgu- objawy

Nowotwory tylnego dotu czaszki
o wzrost cisnienia wewnatrzczaszkoweg

o ataksja

o bc’)i’ gi’owy Raised intracranial pressure

© nu d n OSCi Supratentorial: Children and adolgscents .
Headache - worse in the morning

. « Cortex|- astrocytoma L : L .

o Wym|0ty Vomiting - especially on waking in the morning

Behaviour/personality change
Guzy nadnamiotowe Midline: Visual disturbance

+ Craniopharyngioma Papilloedema

° napady padaczkowe

Infants
Vomiting

Infratentorial:

° niedowtad potowiczy
° objawy ogniskowe
Guzy srodkowego dotu czaszki
> ubytki pola widzenia
o ostros¢ widzenia,
° moczowka prosta
o zaburzenia wzrostu

« Cerebellar - medulloblastoma,

astrocytoma, ependymoma
+ Brainstem - brainstem glioma

Spinal cord:
+ Astrocytoma, ependymoma

Separation of sutures/tense fontanelle

Increased head circumference
Head tilt/posturing
Developmental delay/regression

Headaches and behaviour changes - is
there raised intracranial pressure?




Rhabdomyosarcoma

Najbardziej rozpowszechniong formg miesakdw tkanek miekkich w dziecinstwie- 2-6 lat, wiecej chtopcow

Gtowa i szyja sg najczestsza lokalizacja choroby (40%),

Objawy kliniczne:

wytrzeszcz, zez, zwezenie powiek

Mowa nosowa, trudnosci w potykaniu

zajecie ucha srodkowego z wyciekiem i polipy w przewodzie stuchowym zewnetrznym

Wzrost cisnienia wewnatrzczaszkowe, porazenie nerwdw czaszkowych

nowotwory uktadu moczowo-ptciowego moze wigzac sie z pecherza moczowego, zenskiego uktadu moczowo-ptciowego.
objawy obejmuja:

bolesne oddawanie moczu oraz nietrzymanie niedroznosc

Obrzek moszny
Uptawy krwiste.

przerzuty (ptuc, watroby, kosci lub szpiku kostnego) wystepuje u okoto 15% pacjentdw z diagnozg i wigze sie ze szczegdlnie ztym rokowaniem.

Leczenie Multimodalnos¢ (chemioterapia, chirurgia i radioterapia)




Nowotwory zarodkowe

»3-3.7% wszystkich nowotworéw u dzieci
»tagodne lub ztosliwe
»M:K-1:2-4

»Wynikajg one z pierwotnych komérek rozrodczych, ktére migrujg z woreczka z6ttkowego endodermy
tworzac gonady w zarodku.

»nowotwory fagodne sg najczesciej w regionie krzyzowo-guzicznym.
»Wiekszos¢ guzéw ztosliwych komdrek zarodkowych znajduje sie w gonadach.

> mlarkery_w surowicy (aFP i B-hCG) bardzo wazne w potwierdzeniu diagnozy i monitorowaniu odpowiedzi
na leczenie.

»Dwa szczyty wystepowania:

»0-3 rz (gtdwnie nowotwory regionu kosci krzyzowej, nowotwory jelit)

»>12 lat (gtdwnie guzy jajnika)

» Dobra reakcja na chemioterapie

(Mass‘ 3



Guzy watroby

0,5-2% nowotworéw wieku rozwojowego

Pierwotne ztosliwe nowotwory watroby sa:

=hepatoblastoma(65%), szczyt zachorowalnosci 1 rz, factors- genetyczna Beckwith-
Wiedeman syndrome, WAGR, neurofibromatosis Computed tomogram

= rak watrobowokomaérkowy SZS%), pik wystepowania w wieku 12 lat, zakazenia HBV, of hepatoblastoma

tyrozynemie, atrezja drég zétciowych
Objawy: utrata apetytu, utrata masy ciata, wymioty, guz brzucha, powiekszenie watroby

Podwyzszone surowicy a-fetoproteiny (aFPz]jest wykrywany w prawie wszystkich
przypadkow hepatoblastoma a w niektorych przypadkach raka watrobowokomarkowego.

Diagnoza- USG, CT, MRI, biopsja

Leczenie obejmuje chemioterapie, operacje oraz, w nieoperacyjnych przypadkach
transplantacji watroby.

Wigkszos¢ dzieci z hepatoblastoma teraz mozna wyleczyc, ale rokowanie dla dzieci z rakiem
watrobowokomorkowym jest najgorsze.

Computed tomogram
of hepatocarcinoma



Guzy kosci

Nowotwory ztosliwe kosci sg rzadkie przed okresem dojrzewania.

Kostniakomiesak jest bardziej powszechne niz miesak Ewinga,
miesak Ewinga wystepujg czesciej u mtodszych dzieci.

Obie majg meskg dominacje

Kostniakomiesak:

*Najczestszym nowotworem ztosliwym kosci u dzieci
=Szczytowy wiek 15-19 lat

=*Najczestszym lokalizacja - przynasad dystalnej kosci udowej i
blizszy piszczeli



http://www.emedicine.com/cgi-bin/foxweb.exe/makezoom@/em/makezoom?picture=/websites/emedicine/ped/images/Large/806917osteoxr1new_1.jpg&template=izoom2

Guzy kosci

Miesak Ewinga
Moze pojawic sie w mtodszym wieku

Najczestsza lokalizacja - ptaska kos¢ miednicy, topatki, zebra,
kosci dtugie- kos¢ udowa, piszczelowa, strzatka

jest czesto znaczny przyrost tkanki miekkiej

1/3 pacjentow- przerzuty do ptuc, kosci

Leczenie: chemioterapia z nastepowym zabiegiem operacyjnym.
Unika sie amputacji stosujgc resekcje blokows.

Radioterapia jako metoda terapeutyczna zwtaszcza w zmianach
zlokalizowanych kiedy resekcja chirurgicznej lub jest
niekompletna, np w miednicy lub szkielecie osiowym.



Presentation of malignant disease in children

Brain tumours:

*  Raised intracranial pressure

*  Neurological signs — depends on
anatomical position

Soft tissue sarcomas:
+  Massany site

Retinoblastoma:
«  Screening if positive family history
»  White pupillary reflex or squint
Lymphomas:
*  Enlarged lymph nodes in the head
and neck or abdomen
»  Mediastinal mass — may cause superior
vena caval obstruction.

Neuroblastoma:

+  Abdominal mass, crosses the midline
*  Spinal cord compression

+  Weight loss and malaise

+  Pallor, bruising

*  Bonepain

Acute lymphoblastic leukaemia (ALL):
+  Malaise, anorexia

+  Pallor, lethargy

+ Infections

+  Bruising, petichiae, nose bleeds

+  Lymphadenopathy

*  Hepatosplenomegaly

*  Bone pain

Wilms tumour:
+  Large abdominal mass in a well child
»  Occasionally anorexia, abdominal

pain, haematuria

Langerhans cell histiocytosis:
+  Seborrhoeic rash

+  Widespread soft tissue infiltration
*  Bone pain, swelling or fracture Malignant bone tumours:
+  Diabetes insipidus +  Localised bone pain

Pre-school (<5 years old) School-aged Adolescence

Acute lymphoblastic leukaemia | Acute lymphoblastic leukaemia (ALL) | Acute lymphoblastic leukaemia (ALL)
(ALL) - peak incidence Hodgkin lymphoma
Non-Hodgkin lymphoma

Neuroblastoma Brain tumours Malignant bone tumours

Wilm tumour Soft tissue sarcomas

Retinoblastoma




Opieka stomatologiczna u pacjentow
onkologicznych

Tak szybko jak to mozliwe!

Chemioterapia: minimum tydzien wczesniej

Radioterapia: a minimum 2 tygodnie wczesniej

Higiena jamy ustnej: uzywac miekkiej szczoteczek do zebdw- pasta do zebdéw dla dzieci
Ptyn do ust: roztwor soli, sody oczyszczonej, napary z rumianku,

Usuniecie aparatu ortodontycznego

Restrykcyjna dieta



Powiktania chemioterapii i radioterapii

Uogodlnione zapalenie btony Sluzowej jamy ustnej (ptukanki z przeciwbdlowych, przeciwgrzybicze,
steroidy)

zmniejszone wydzielanie $liny (pilokarpina, Wit. A)

zakazenia oportunistyczne (Flukonazol profilaktyczne)

Prochnica zebdw, martwicze zapalenie kosci ze wzgledu na promieniowanie
zapalenie ozebnej

szczekoscisk

zaburzenia smaku, zaburzenia potykania
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