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HLAVNÍ TÉMA
Hepatoblastom u třech sourozenců na podkladě familiární adenomatózní polypózy

se dnes daří vyléčit více než 70 % pacientů. 

Prognóza FAP pozitivních hepatoblastomů 

není horší než u sporadických nádorů (2, 3, 11). 

V České republice je 5leté přežití hepatob-

lastomu 78,8 % (Obr. 7) (www.uzis.cz). 

Závěr
Na základě výsledků rozsáhlých studií lze 

potvrdit, že genetické alterace a epigenetic-

ké modifikace hrají důležitou roli ve vzniku 

a progresi hepatoblastomu. Tyto mechanizmy 

jsou komplexní a kromě objasnění etiopato-

geneze nádoru mohou představovat i možné 

prediktivní biomarkery ovlivňující prognózu. 

Rovněž se hledá jejich využití jako léčebných 

cílů v rámci personalizované léčby (2).

Otázka časné detekce nádoru je klíčová 

pro další strategii léčby a prognózu pacienta. 

V dětském věku ale není jednoznačná shoda 

stran genetického testování. Dětští onkologo-

vé většinou preferují na základě výše udaných 

informací genetický skrínink FAP u všech paci-

entů s hepatoblastomem (3, 8, 11, 12). 

U dětí FAP pozitivní rodiny bylo v mi-

nulosti doporučeno genetické testování ve 

věku 12–14 let s ohledem na vznik střevních 

polypů. Dnes při znalosti rizika vzniku he-

patoblastomu s mediánem věku kolem 18 

měsíců preferujeme genetické testování již 

v útlém dětském věku (po dovršení 6. měsíce 

života). Při potvrzení mutace v APC genu 

je doporučena onkologická dispenzariza-

ce a multioborové sledování. Iniciální ko-

loskopie je doporučena ve věku 12–14 let 

(Obr. 8) (2–4, 8–12).
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Obr. 8.  Doporučené sledování u pacientů s FAP u dětí (4)
Typ nádoru Věk Typ vyšetření Interval
Kolorektální karcinom 12 let koloskopie a sigmoidoskopie 2 roky 

při přítomnosti polypů 1 rok

Karcinom horního GITu 20 let (NCCN)
23–30 let (ACG)

ezofagogastroduodenoskopie 6 měsíců – 4 roky (dle názvu)

Karcinom štítné žlázy 15–18 let ultrazvuk štítné žlázy
fT3, TSH, thyreoglobulin

1 rok
1 rok

Desmoidy 18 let ultrazvuk břicha
CT/MRI při pozitivním nálezu UZ

1 rok
1–3 roky
po kolektomii 5–10 let

Hepatoblastom od narození  
a potvrzení FAP

monitor AFP
ultrazvuk břicha

6 měsíců do věku 5 let
6 měsíců od věku 5 let

Adrenální nádory skrínink není doporučen

Meduloblastom  
a nádory CNS

skrínink není doporučen
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DĚDIČNÉ NÁDOROVÉ SYNDROMY V DĚTSKÉ ONKOLOGII

Kniha „Dědičné nádorové syndromy v dětské onkologii“ poskytuje přehled dědičných syndromů asociovaných s dětskými 
typy nádorů. Jde o velmi širokou škálu syndromů vyžadujících většinou multioborovou péči a sledování. Dosud bylo popsá-
no kolem 200 dědičných nádorových syndromů, ale pouze kolem 75 je asociovaných s dětskými typy nádorů. Syndromy 
jsou vzácné, většinou s autozomálně dominantním přenosem. Na základě objevení predispozičních genů pro různé dědičné 
nádorové syndromy je možné předcházet vzniku nádorů mnohem účinněji než dříve a začít se specializovanou prevencí již 
v mladém věku. Identifikace dědičné predispozice k nádorům je důležitou součástí cílené onkologické prevence v populaci. 
Kniha má za cíl podat přehled nejčastěji se vyskytujících dědičných nádorových syndromů asociovaných s dětskými typy 
nádorů, doporučený věk pro genetické vyšetření, doporučení pro multioborovou péči, typ a frekvenci jednotlivých vyšetření 
dle typu syndromu a nádorové predispozice. S různými typy hereditárních nádorových syndromů se můžou ve své praxi 
setkat neonatologové, pediatři primární péče, onkologové, ale i lékaři mnoha dalších specializací (neurologové, kardiologové, 
nefrologové, gastroenterologové, kožní lékaři, oční lékaři atd.). Kniha je tedy určená nejen onkologům nebo genetikům, ale 
prakticky všem lékařům a pediatrům, kteří se starají o mladou generaci pod 20 let věku. 


