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V této kazuistice popisujeme pediatrického pacienta s vyskytem vzacného spinalniho tumoru, ktery byl akutné resekovan s inope-
rabilnim reziduem. Histologie prokazala ektopicky adenom adrenokortikélniho typu manifestujici se jak neurologickymi pfiznaky
z Utlaku michy, tak i endokrinologickymi, z ddivodu nadprodukce pohlavnich hormont spojenych s pred¢asnou pseudopubertou
a urychlenym riistem. Pomoci CT a celotélového PET/MRI vysetiovani nebylo nalezeno Zadné dalsi loZisko tumoru. Nejednalo se
o sporadicky vyskyt, pacient zdédil patologickou alelu genu pro protein TP53 - Li-Fraumeni syndrom po otcové linii, kde byl zvy-
Seny vyskyt malignit v brzkém véku. Pacient je nyni jiz rok sledovan dle standardi pro Li-Fraumeni syndrom. V pfipadé progrese
a pii pochybnostech o hranici adenom/karcinom bude adjuvantni Ié¢ba stavéna na imunoterapii na zakladé zvySené exprese
PD-L1 prokdzané pomoci imunohistochemie.
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Extremely rare spinal tumor in Li-Fraumeni syndrome

The aim of this article is to describe a case of the infrequent spinal adenoma in paediatric patient. This adenoma was resected with
inoperable residuum and histology confirmed an extremely rare spinal adrenocortical adenoma. Tumor was was presented by
symptoms of spinal compression and endocrinological signs of pseudopubertas praecox. There was not any other lesion found
via PET/MRI examination. Tumor was not accidental, patient inherited pathological allele of the gene coding TP53 protein from
the father line, where was frequent occurrence of malignancies in early age. Understanding principles of Li-Fraumeni syndrome
is crucial to assess the effective follow-up. In case of future progression with malignant transformation, we plan to use the immu-
notherapy to target high expression of PD-L1 proved by immunohistochemistry.
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Uvod

Spinalni tumory tvoii v détském véku
pouze 0,5-1% vsech CNS tumord. Postihuji
vSechny vékové kategorie, aviak nejcastéji
se vyskytuji na prelomu 1. a 2. dekddy (1, 2).
Klinickd prezentace je rdznoroda, od nespeci-
fickych progredujicich bolesti zad az po pro-
jevy specifi¢téjsi jako jsou: Spatné drzeni téla,
skolidéza, spazmy paraspinélniho svalstva ¢i
neurologické symptomy jako jsou: svalova
slabost, parestezie az uplné vypadky citi

v pfisludnych télnich segmentech. Symptomy
se zpocatku projevuji vagné, spontdnné mizi
a opét se vraci, aviak zakonité progreduiji.
Lécebnym krokem prvni volby je ve vét-
siné pripadl maximalni mozna resekce.
Kortikoidy pfedopera¢né mohou zmensit
otok v okoli tumoru a tim zmirnit souvise-
jici symptomy, ale vétsi efekt nepfinesou.
Dle vysledk histologie a dle pfitomnosti
rezidua, bez moznosti dalsi operace, se zva-
zuje alternativni lokalni kontrola v podobé

adjuvantni radioterapie ¢i systémova l[écba
vétsinou v podobé chemoterapie.
LiGiv-Fraumeniho (Li-Fraumeni) syndrom
patii mezi nddorové predispozi¢ni syndromy
popsané Liem a Fraumenim v roce 1969 (3).
Jednd se o autozomdlné dominantni one-
mocnéni, projevujici se zvySenym rizikem
nadorl typu: sarkom kosti a mékkych tkani,
CNS nadora, lymfom a leukemii, karcinom
prsu, nadledvin (4). Jejich vyskyt je v ¢asnéj-

$im véku, jedinec mize mit vice nez jednu
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