) HLAVNI TEMA

HEPATOBLASTOM U TRECH SOUROZENCO NA PODKLADE FAMILIARNT ADENOMATOZNI POLYPOZY

se dnes dafi vylécit vice nez 70 % pacientd.
Prognoza FAP pozitivnich hepatoblastom
neni horsi nez u sporadickych nadort (2, 3, 11).
V Ceské republice je 5leté preziti hepatob-
lastomu 78,8 % (Obr. 7) (www.uzis.cz).

Zaveér

Na zakladé vysledkd rozsahlych studii lze
potvrdit, Ze genetické alterace a epigenetic-
ké modifikace hraji dllezitou roli ve vzniku
a progresi hepatoblastomu. Tyto mechanizmy
jsou komplexni a kromé objasnéni etiopato-
geneze nadoru mohou predstavovat i mozné
prediktivni biomarkery ovliviiujici prognézu.
Rovnéz se hleda jejich vyuziti jako 1é¢ebnych
cilt v rdamci personalizované [é¢by (2).

Otdazka ¢asné detekce nadoru je klicova
pro dalsi strategii [é¢by a progndzu pacienta.
V détském véku ale neni jednoznacna shoda
stran genetického testovani. Détsti onkologo-
vé vétsinou preferuji na zakladé vyse udanych
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Typ nadoru Vék

Typ vysetieni

Interval

Kolorektalni karcinom 12 let

koloskopie a sigmoidoskopie

2 roky
pfi pfitomnosti polypd 1 rok

Karcinom horniho GITu | 20 let (NCCN)

23-30 let (ACG)

ezofagogastroduodenoskopie

6 mésicll -4 roky (dle ndzvu)

a potvrzeni FAP

ultrazvuk bricha

Karcinom stitné zlazy 15-18 let ultrazvuk stitné zlazy 1 rok
T3, TSH, thyreoglobulin 1 rok
Desmoidy 18 let ultrazvuk bricha 1 rok
CT/MRI pfi pozitivnim nalezu UZ | 1-3 roky
po kolektomii 5-10 let
Hepatoblastom od narozeni monitor AFP 6 mésict do véku 5 let

6 mésict od veéku 5 let

Adrendlni nddory

skrinink neni doporucen

Meduloblastom
anadory CNS

skrinink neni doporucen

informaci geneticky skrinink FAP u vSech paci-
entl s hepatoblastomem (3, 8, 11, 12).

U déti FAP pozitivni rodiny bylo v mi-
nulosti doporu¢eno genetické testovani ve
véku 12-14 let s ohledem na vznik stfevnich
polypt. Dnes pfi znalosti rizika vzniku he-
patoblastomu s medianem véku kolem 18

diagnosis and management. RadioGraphics. 2019;39:1280-1301.
7.Plevové P.Nové poznatky o geneticky podminénych nado-
rech tlustého stieva a polypdzach gastrointestindlniho trak-
tu. Klin. Onkol. 2019;32(Suppl 2):97-108.

8. Orbach D, Brecht IB, Corradini N, et al. The role of cancer
predisposition syndrome in children and adolesents with very
rare tumours. EJC Paed Oncol. 2023,2:(7696).doi:10.1016/j.ej-
ped.2023.100023.

9. Aretz S, Koch A, Uhlhaas S, et al. Should children at risk for
familial adenomatous polyposis be screened for hepato-
blastoma and children with apparently sporadic hepatob-
lastoma be screened for APC germline mutations? Ped Blo-
od Cancer. 2006;47(6):811-818.

10. Achatz MS, Porter ChC, Brugieres L, et al. Cancer scree-
ning recommendations and clinical management of inhe-
reted gastrointestinal cancer syndromes in childhood. Clin
Cancer Res. 2017;23(33):107-115.

11. Trobaugh-Lotrartio AD, Lopez-Terrada D, Li P, et al. He-

mésicl preferujeme genetické testovani jiz
v Utlém détském véku (po dovrseni 6. mésice
zivota). Pfi potvrzeni mutace v APC genu
je doporucena onkologicka dispenzariza-
ce a multioborové sledovani. Inicidlni ko-
loskopie je doporucena ve véku 12-14 let
(Obr. 8) (2-4, 8-12).

patoblastoma in patients with molecularly proven fami-
lial adenopatous polyposis: clinical characteristics and ra-
tionale for surveillance screening. Pediatr Blood Cancer.
2018;65(8):€27103.d0i:10.1002/pbc.27103.

12. Bajciova V, et al. Dédi¢né nadorové syndromy v détské
onkologii. Kapitola Familidrni adenomatosni polypéza. Pra-
ha: Current Media, s.r.o. 2020; p.10-184.

13. Patel R, Hyer W. Practical management of polyposis syn-
dromes. Frontline Gastroenterol. 2019;10:379-387.

14. Gaspar EC, Kloor M, Bozukova M, et al: Hepatoblastoma in
two siblings and familial adenomatous polyposis: causal ne-
xus or coincidence? Fam Cancer. 2012;11(3):529-533.

15. Sanders RP, Furman WL. Familial adenomatous polyposis
in two brothers with hepatoblastoma: implications for dia-
gnosis ans screening. Ped Blooc Cancer. 2006;47(6):851-854.
16. Kidambi TD, Kohli DR, Samadder NJ, et al. Hereditary
polyposis syndromes. Curr Treat Options Gastro. 2019;17(4):
650-665.

VIERA BAJCIOVA A KOLEKTIV

DEDIGNE NADOROVE SYNDROMY

Viera Bajciovd a kolektiv

DEDICNE NADOROVE SYNDROMY V DETSKE ONKOLOGII

Kniha ,Dédicné nddorové syndromy v détské onkologii” poskytuje prehled dédi¢nych syndroml asociovanych s détskymi
typy nddord. Jde o velmi Sirokou $kalu syndromd vyzadujicich vétsinou multioborovou péci a sledovani. Dosud bylo popsa-
no kolem 200 dédi¢nych nadorovych syndrom, ale pouze kolem 75 je asociovanych s détskymi typy nadord. Syndromy
jsou vzacné, vétsinou s autozomalné dominantnim pfenosem. Na zakladé objeven( predispozi¢nich gend pro rdzné dédicné
nadorové syndromy je mozné predchazet vzniku nddord mnohem Ucinnéji nez dfive a zacit se specializovanou prevencf jiz
v mladém véku. Identifikace dédicné predispozice k nddordim je dllezitou soucasti cilené onkologické prevence v populaci.
Kniha ma za cil podat prehled nejcastéji se vyskytujicich dédi¢nych nddorovych syndromd asociovanych s détskymi typy

nadord, doporuceny vék pro genetické vysetieni, doporuceni pro multioborovou péci, typ a frekvenci jednotlivych vysetrenf
dle typu syndromu a naddorové predispozice. S rlznymi typy hereditarnich nddorovych syndrom@ se mdzou ve své praxi
setkat neonatologové, pediatii primarni péce, onkologové, ale i Iékafi mnoha dalsich specializaci (neurologové, kardiologové,
nefrologové, gastroenterologové, kozni lékari, o¢ni Iékafi atd.). Kniha je tedy ur¢end nejen onkologlm nebo genetikiim, ale
prakticky vsem lékartm a pediatriim, kteff se staraji o mladou generaci pod 20 let véku.



