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1 Základńı termı́ny

Úvod

Neonatálńı patologie zaznamenala nev́ıdaný rozvoj. Nové
metodiky vnášej́ı do klinické diagnostiky nové možnosti
a rozvoj techniky a terapie ovlivňuje významně přež́ıváńı
zejména nedonošených a nezralých novorozenc̊u. Tito dř́ıve
umı́rali bezprostředně po narozeńı pro nezralost orgán̊u a
tkáńı, tj. pro neschopnost života (debilitas vitae).

Klasifikace

Konvence daná výnosem ministerstva zdravotnictv́ı z roku
1986 stanov́ı následuj́ıćı termı́ny:

Potrat: mrtvě narozený plod o hmotnosti nižš́ı než 1000 g,
a živě narozený plod o hmotnosti nižš́ı než 500 g, pokud
nepřež́ıvá déle než 24 hodin.

Porod: živě narozený plod o hmotnosti vyšš́ı než 500 g a plod
o hmotnosti nižš́ı než 500 g, pokud přež́ıvá déle než 24 hodin.

Daľśı klasifikačńı kritéria jsou následuj́ıćı:

Fetus immaturus non vitalis: hmotnost nižš́ı než 1000 g, (ob-
vykle délka pod 38 cm, narozeńı do 28. týdne gestačńıho věku).

Fetus immaturus vitalis: hmotnost 1000 – 2500, (obvykle délka
plodu pod 47 cm, narozen v rozmeźı od 29. – 38. týdne
gestačńıho věku).

Fetus maturus: hmotnost 2500 g – 4000 g (obvykle délka plodu
v́ıce než 48 cm, narozeńı v rozmeźı od 38. do 41. týdne
gestačńıho věku).

Fetus permaturus: hmotnost nad 4000 g (obvykle délka plodu
nad 52 cm, narozeńı po 41. týdnu gestačńıho věku).

Je nutno rozlǐsovat mezi skutečnou nezralost́ı a nedonošenost́ı
a hypotrofíı z retardace vývoje plodu, anglicky small for date,
např. z placentárńı insuficience, a jeho opak large for age.
Prognosticky jsou na tom nezraĺı novorozenci lépe (s výjimkou
novorozenc̊u silně nezralých): pokud přežij́ı prvńı obdob́ı,
orgány dozrávaj́ı a dále se d́ıtě vyv́ıj́ı normálně. Naopak
v př́ıpadě dět́ı donošených, které jsou ale př́ılǐs malé, bývá
stav zaviněn jinými př́ıčinami, které ovlivňuj́ı daľśı vývoj d́ıtěte
(metabolické vady, alkohol matky atd.).

Dı́tě je dále menš́ı v př́ıpadě v́ıcečetného těhotenstv́ı; zde se
jedná o prakticky fyziologický stav s rychlou úpravou.

1.1 Apgar skore
Apgarové skore je metoda, jak standarně a poměrně jednoduše
zhodnotit stav d́ıtěte po porodu. Novorozenec se hodnot́ı po
prvńı minutě po porodu a po pěti minutách. Za každý znak se
přiděluj́ı body (0 – 2). Maximálńı dosažitelné skore je 10. Toto
skore velmi dobře koreluje s mortalitou v prvńıch 28 dnech
života: novorozenci s Apgar skore 0 nebo 1 maj́ı mortalitu
50 %; skore 4 odpov́ıdá mortalitě 20 % a novorozenci se skore
nad 7 přež́ıvaj́ı téměř všichni.

• srdečńı frekvence
– chyb́ı (0 bod̊u)
– pod 100 (1 bod)
– nad 100 (2 body)

• respirace
– chyb́ı (0 bod̊u)
– pomalá, nepravidelná (1 bod)
– dobrá, křik (2 body)

• svalový tonus
– ochablý (0 bod̊u)
– flexe končetin (1 bod)
– aktivńı pohyb (2 body)

• reakce na nasálńı katetr
– bez odpovědi (0 bod̊u)
– grimasa (1 bod)
– kašel, kýcháńı (2 body)

• barva
– cyanóza, bledost (0 bod̊u)
– tělo r̊užové, končetiny cyanotické (1 bod)
– celý novorozenec má r̊užovou barvu (2 body)

2 Fetálńı patologie

Úvod

Zabývá se problematikou vázanou na obdob́ı před narozeńım.
Jde o monitorizaci fétu v pr̊uběhu gestace za využit́ı buněčné
molekulárńı biologie z analýzy fetálńıho materiálu z buněk
a supernatantu z amniové tekutiny, z analyzy fetálńıho či
mateřského sera. Dále je to ultrasonografie plodu, radiografie,
amniografie, fetoskopie aj. Tato vyšetřeńı umožńı rozpoznáńı
řady malformaćı a metabolických vad a napomohou k odhadu
zralosti plodu a rizik jeho přežit́ı.

Etiologie

Intrauterinńı vývoj plodu může být ovlivňován řadou faktor̊u:
• poruchy vlastńıho plodu,

– metabolické vady
– vrozené malformace
– infekce
– vrozené neoplazie
– morbus haemolyticus neonati

• poškozeńı ze strany matky
– choroby

∗ srdečńı vady
∗ respiračńı onemocněńı
∗ diabetes
∗ nefropatie
∗ tyreotoxikóza
∗ metabolické poruchy

– věk
– výživa
– exogenńı faktory

∗ infekce
· rubeola
· cytomegalovirosa
· herpes simplex-varicella
· listerioza
· syfilis
· toxoplasmóza

∗ teratogenńı faktory
· radiace
· teratogeny (léky, toxické látky, drogy, cyto-

statika, rtut’ a daľśı)
∗ alkoholismus a jiné návykové látky
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– předchoźı spontánńı aborty, předčasné porody a jiné
• léze placenty

– abrupce placenty
– placenta praevia
– infarkty placenty
– amniálńı sr̊usty

• léze pupečńıku
– pravý nebo nepravý uzel
– př́ılǐs dlouhý pupečńık
– komprese (strangulace) pupečńıku
– abnormálńı inzerce pupečńıku (marginálńı nebo ve-

lamentózńı)

2.1 Mors praenatalis

Úvod

Všechny výše uvedené skutečnosti (a řada daľśıch) mohou za-
vinit, že plod se rod́ı mrtvý. Mluv́ıme o mors praenatalis,
úmrt́ı před narozeńım (mors praenatalis intrauterina nebo
intra partum; úmrt́ı nitroděložńı nebo v pr̊uběhu porodu).
Mrtvě narozený plod neprojevil žádnou vitálńı činnost: nezačal
spontánně dýchat, nebyla u něho zjǐstěna srdečńı akce ani
aktivńı svalový pohyb. Nepochybnou známkou intrauterinńı
odúmrti je macerovaný plod fetus maceratus.

Makroskopický nález

Stupně macerace:
• macerace I. stupně: macerace k̊uže s puchýřovým

odlučováńım epidermis
• macerace II. stupně: macerace vnitřńıch orgán̊u, mozek je

kašovitý
• macerace III. stupně: rozvolněńı ligament a kloubńıch

spoj̊u

Intrauterinńı asfyxie (dušeńı) se projevuje charakteristickým
nálezem petechíı a ekchymóz na serózách, zejména epikardu,
pleurách a na pouzdru thymu, v CNS subependymálńımi
hematomy a př́ıpadně z jejich ruptury vzniklým vnitřńım
hemocefalem. Z drážděńı př́ıslušných center CNS vlivem ne-
dostatku kysĺıku dojde k hlubokým dýchaćım exkurźım a
předčasné střevńı peristaltice, která vede k předčasnému
vyprazdňováńı smolky do amniové tekutiny. Do bronch̊u,
bronchiol̊u a plicńıch skĺıpk̊u jsou tak aspirovány amniové
epitelie, dlaždicové epitelie plodu s mázkem a vlásky lanuga
a mekoniová těĺıska. Mluv́ıme o aspiraci plodové vody.

Histologie

Pĺıce intrauterinně odumřelého plodu je nevzdušná, atelek-
tatická, kompaktńı (určitou výjimkou mohou být oživovaćı
pokusy, kdy se do pĺıce může dostat jisté množstv́ı vzduchu).
V bronš́ıch a alveolech je r̊uzné množstv́ı keratinových šupinek
(dlaždicové epitelie epidermis plodu), větš́ı eosinofilńı plach-
tovité elementy s drobnými jádry (amniové buňky) a okrouhlá,
hnědavě zbarvená mekoniová těĺıska.

(obr. )

2.2 Mors neonatalis
Novorozenecký věk je podle konvence dán obdob́ım od
narozeńı do 28. dne věku. Časné novorozenecké obdob́ı je
vázáno na prvńıch sedm dn̊u po narozeńı. Vlastńı neonatálńı
patologii lze pak tř́ıdit podobně jako je tomu u orgánově-
systémového děleńı speciálńı patologie. Zde je však nutno

zd̊uraznit předevš́ım problematiku kongenitálńıch malformaćı
(např. vrozených vad srdečńıch a cévńıch, malformaćı CNS,
urogenitálńıho systému a daľśıch). Zvláštńı pozornost dále
zasluhuj́ı geneticky podmı́něná postižeńı metabolická, kon-
genitálńı tumory a neonatálńı infekce.

(obr. )

Z mechanického poškozeńı při porodu může doj́ıt k rupturám
tentoria a krváceńı do CNS, disrupci meziobratlových plotének
krčńı a hrudńı páteře se zhmožděńım mı́chy, r̊uzným frak-
turám kost́ı, např. kĺıčku, humeru, femoru aj., krváceńım do
tkáńı např. sval̊u a r̊uzných orgán̊u, časté jsou subkapsulárńı
hematomy jaterńı a z jejich ruptury hemaskos.

(obr. )

Morbus haemorrhagicus neonatorum patř́ı mezi hemoragické
diatézy z nedostatku vitamı́nu K, který je nezbytný pro ak-
tivaci faktor̊u II., VII., IX. a X. Choroba se projevuje mno-
hotnými, r̊uzně rozsáhlými krváceńımi do orgán̊u a tkáńı, častá
jsou krváceńı kožńı a do gastrointestinálńıho traktu.

(obr. )

Sepsis neonatorum Existuje řada predisponuj́ıćıch faktor̊u,
které se na vzniku novorozenecké sepse účastńı, např. peri-
natálńı komplikace ze strany matky (abruptio placentae
praecox, placenta praevia, předčasné protržeńı vaku blan,
chorioamnionitis). Dále v současnosti jsou to složité aparatury,
použ́ıvané pro zajǐstěńı a monitorizaci pro život nezbytných
funkćı, které jsou také potenciálńım zdrojem oportunńı a no-
zokomiálńı infekce.

(obr. )

Etiologicky se uplatňuj́ı streptokoky (skupina A, B a D), stafy-
lokoky (skupina I.), Pseudomonas aeruginosa, E. coli, Kleb-
siela a Listeria monocytogenes. Zvláštńı pozornost zasluhuje
sepse umbilikálńı po umbilikálńı katetrizaci novorozenc̊u.
Katetrizace (zejména deľśı dobu aplikovaná) může zavinit
trombózu nebo tromboflebitidu umbilikálńı vény, resp. vény
portálńı, s následnou obliteraćı a vznikem prehepatálńı
portálńı hypertenze.

(obr. )

2.3 Nezralost, nedonošenost

Úvod

Problematika neonatálńı patologie je však předevš́ım ovládána
nozologíı vázanou na novorozence nezralé a nedonošené,
většinou současně nezralé a nedonošené. Obvykle totiž těžce
nezralý novorozenec s hmotnost́ı pod 1000 g bez intenzivńı
terapie zmı́rá krátce po narozeńı s diagnózou debilitas vitae.
U něho se nenajde ani při mikroskopickém vyšetřeńı jiný nález,
než nezralost orgán̊u, předevš́ım plic.

(obr. )

Etiologie

Pro životaschopnost d́ıtěte je tedy d̊uležitá předevš́ım zralost
životně d̊uležitých orgán̊u. Nejd̊uležitěǰśımi jsou pĺıce, ledviny,
střevo a nervový systém, které nejsou během intrauterinńıho
života funkčně zat́ıženy, ale které ihned od prvého okamžiku
extrauterinńıho života muśı zajistit a regulovat metaboliz-
mus novorozence. Vývojová retardace těchto orgán̊u zp̊usobuje
poruchy metabolické rovnováhy až smrt.

(obr. )

Pĺıce maj́ı do 24. týdne vzhled tuboalveolárńı žlázy a nejsou
schopné zajistit výměnu plyn̊u. Do 28. týdne se přestavuj́ı
v pĺıce kanalikulárńı a výstelka budoućıch alveol̊u se poč́ıná
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diferencovat v pneumocyty membranozńı a granulárńı s naděj́ı
na přežit́ı. Od 29. týdne jsou pĺıce alveolizované, s diferenco-
vaným alveolárńım epitelem, do porodu se alveoly zvětšuj́ı a
zmnožuj́ı.

(obr. )

V ledvinách je u nezralých novorozenc̊u relativně široká
nefrogenńı zona na periferii kory s převahou nezralých
proglomerul̊u, postupně počet zralých glomerul̊u přibývá a
pokračuje i po porodu.

(obr. )

Sliznice tenkého střeva má u nezralých novorozenc̊u malý
počet klk̊u, postupně se jejich počet zvětšuje a stávaj́ı se
prstovitými, což vede ke zvětšeńı resorpčńı plochy.

(obr. )

V CNS se gyrifikace objevuje po 6. měśıci gestace, relativně
dlouho perzistuj́ı struktury germinačńı matrix u nezralých
dět́ı subependymálně kolem postranńıch komor a zevńı vrstva
mozečku je lemována pláštěm buněk zevńı granulárńı vrstvy
(Obersteinerova zóna).

(obr. )

V některých orgánech postupně dozńıvá hemopoeza (játra,
slezina, pankreas).

(obr. )

Jestliže je nezralému novorozenci poskytnuta intenźıvńı
terapie simuluj́ıćı co nejvěrněǰśı intrauterinńı prostřed́ı a
zabezpečuj́ıćı po přerušeńı fetálńı cirkulace spuštěńı mecha-
nizmů nezbytných pro samostatný postnatálńı život, rozv́ıj́ı
se u něho v terénu anatomicky a funkčně nezralých orgán̊u
patologické změny, předevš́ım CNS a v pĺıćıch.

(obr. )

V CNS jsou to změny spadaj́ıćı do rámce tzv. perinatálńıch
encefalopatíı.

(obr. )

V pĺıćıch tyto změny zač́ınaj́ı obvykle syndromem hyalinńıch
membrán, v daľśı fázi se manifestuje obraz bronchopulmonálńı
dysplazie, následně se může vyvinout intersticiálńı plicńı em-
fyzém a daľśı komplikuj́ıćı léze extrapulmonálńı. Jsou to změny
do značné mı́ry iatrogenńıho p̊uvodu.

(obr. )

2.3.1 Hyalinńı membrány (HM)

Úvod

Je to postižeńı nezralých a současně většinou nedonošených
novorozenc̊u, klinicky s mı́rnými symptomy syndromu časné
respiračńı t́ısně Respiratory Distress Syndrome (RDS),
zmı́raj́ıćıch nečekaně v prvńım nebo druhém dnu života,
nejčastěji při intraventrikulárńım krváceńı do mozku.

(obr. )

Patogeneza

HM jsou patogeneticky výrazem nezralosti plicńı tkáně:
nezralý novorozenec o hmotnosti pod 2000 g, rod́ıćı se ve
26. – 32. týdnu gestačńıho věku, nemá strukturálně ani funkčně
dostatečně zralou plicńı tkáň, která by byla schopna reflekto-
vat všechny nároky na respiraci, jako je tomu u donošeného
novorozence zralého. Plicńı alveoly nejsou opatřeny dostatečně
diferencovanou epiteliálńı výstelkou z membranozńıch pneu-
monocyt̊u I. typu, jimiž se uskutečňuje výměna plyn̊u mezi
alveolárńım vzduchem a kapilárńı krv́ı a ani z pneumonocyt̊u

granulárńıch II. typu, produkuj́ıćıch surfaktant (surface acting
agent).

(obr. )

Surfaktant je komplexńı lipoprotein, který v jemné vrstvičce
pokrývá povrch alveolárńıch epitelíı I. a II. typu, obracej́ıćıch
se do alveolárńıho lumina. Pronikavě snižuje povrchové napět́ı
na hranici alveolárńı vzduch alveolárńı povrch, a t́ım umožňuje
snadné rozepjet́ı alveol̊u při inspiraci. Při exspiraci pak nedo-
jde k úplnému kolapsu rozepjatých alveol̊u, v nichž z̊ustává
něco reziduálńıho vzduchu.

(obr. )

Jinými slovy: Zralý novorozenec se zralou plicńı tkáńı se
zralými pneumonocyty II. typu, produkuj́ıćımi v dostatečném
množstv́ı surfaktant, vydává k respiračńı činnosti, předevš́ım
v inspiriu, jen velmi malou námahu. Naproti tomu nezralý
novorozenec s nedostatečně zralými (nediferencovanými) pneu-
monocyty II. typu, produkuj́ıćımi jen málo nebo žádný surfak-
tant, muśı k inspiraci vyvinout mimořádné úsiĺı, aby překonal
rezistenci velmi nesnadně se rozeṕınaj́ıćı plicńı tkáně. Nav́ıc
při každém exspiriu docháźı k úplnému kolapsu jednotlivých
alveol̊u do prakticky bezvzdušné atelektázy a za nového
enormńıho úsiĺı se celý proces opakuje.

(obr. )

Na zt́ıženém dýcháńı se dále pod́ıĺı i měkká hrudńı stěna; při
bráničńım pohybu se správně nerozeṕıná pĺıce ale částečně se
deformuje hrudńık.

(obr. )

Za této situace nejsou rozsáhlé oblasti plic nezralých
novorozenc̊u prodýchány. Jsou to předevš́ım oblasti paraver-
tebrálńı a bazálńı, ventilovány jsou pouze marginálńı oblasti
ventrálńı. Do nedýchaj́ıćıch atelektatických oblast́ı nevniká
vzduch, jehož kysĺık je nezbytný pro oxygenaci alveolárńı
epiteliálńı výstelky, tj. pneumonocyt̊u I. a II. typu, je-
jichž zásobováńı kysĺıkem je zajǐst’ováno př́ımým kontak-
tem se vzduchem. V d̊usledku takto vzniklé anoxie docháźı
k nekróze alveolárńıho epitelu transformuj́ıćıho se na hyalinńı
membrány.

(obr. )

U postižených je často nutné podávat ve vyšš́ıch koncentraćıch
kysĺık, který má toxický účinek na alveolárńı epitelie. Tento
efekt se uplatňuje hlavně u dobře ventilovaných alveol̊u.

(obr. )

HM se mohou nacházet už u novorozenc̊u, kteř́ı umı́raj́ı za
3 až 4 hodiny po narozeńı. Dobře jsou HM vytvořené ob-
vykle za 12 až 24 hodin, u nekomplikovaných př́ıpad̊u docháźı
v daľśı fázi k jejich odloučeńı od alveolárńı stěny a k fagocy-
toze makrofágy. Definitivńı restituce je zakončena regeneraćı
bronchiolárńıch epitelíı a alveolárńıch epitelíı I. a II. typu.

(obr. )

Klinika
• RDS se vyv́ıj́ı asi u 60 % novorozenc̊u narozených v 28.

týdnu těhotenstv́ı, později výskyt rychle klesá.
• postihuje předevš́ım nedonošené děti
• novorozenci mı́vaj́ı zpravidla sńıžené Apgar skore, stav se

však upravuje
• poté (cca během hodiny nebo několika hodin) se objevuj́ı

dýchaćı pot́ıže a cyanóza
• nepravidelná zastřeńı plicńıch poĺı na rtg sńımku
• stav si vynucuje podáváńı kysĺıku a umělou ventilaci
• prognóza:

– velmi vážná
– pokud ale novozenec přežije prvńıch 5 dńı, stav se

upravuje (viz brochopulmonálńı dysplázie)
• mezi komplikace patř́ı předevš́ım postižeńı śıtnice při

vysokých koncentraćıch kysĺıku (retrolentálńı fibroplázie),
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která v těžš́ıch formách vede ke slepotě

Makroskopický nález

Pĺıce jsou tuhé, nevzdušné, klesaj́ı ve vodě ke dnu. Pleura je
hladká, tmavěrudá. Na řezu je plicńı parenchym hladký, ma-
sitého vzhledu, tmavěčervený, nožem se st́ırá něco krevnaté
tekutiny. Připomı́naj́ı svým vzhledem sṕı̌se játra.

(obr. )

Histologie

V popřed́ı obrazu jsou difúzńı atelektázy, což zvýrazňuje
snadné rozpoznáńı dilatovaných bronch̊u, bronchiol̊u a
alveolárńıch chodbiček. V luminech kolabovaných alveol̊u a
v dilatovaných alveolárńıch chodbičkách a bronchiolech lež́ı ho-
mogenńı r̊užově se barv́ıćı hyalinńı membrány bud’ volně nebo
těsně přiložené ke stěně. Membrány jsou tvořeny nekrotickým
detritem z buněk alveolárńıho lemu, tj. z alveolárńıch pneu-
monocyt̊u I. a II. typu, a dále z plazmatického transsudátu,
př́ıpadně z aspirované amniové tekutiny a jsou-li př́ıtomny
hemoragie, též z fibrinu. Plicńı lymfatika jsou dilatována.

(obr. )

Později docháźı k odlučováńı hyalinńıch membrán (i za účasti
neutrofil̊u) a postupné regeneraci plicńıho parenchymu za
obrazu BPD.

(obr. )

2.3.2 Bronchopulmonálńı dysplázie (BPD)

Klinika

BPD jako nozologická jednotka bylo p̊uvodně definována klin-
icky:

(obr. )
• nezraĺı a nedonošeńı novorozenci
• se syndromem respiračńı t́ısně
• u nichž v prvńım týdnu života byla použita mechanická

ventilace
• jimž byl dlouhodobě podáván kysĺık
• na rtg sńımćıch jsou patrné výrazné denzity

Patogeneza

Patogeneze těchto strukturálńıch změn je multifaktoriálńı:
v terénu nezralé pĺıce s hojným dosud neresorbovaným
vmezeřeným vazivem se uplatňuje toxický efekt dlouhodobě
podávaného kysĺıku o vysoké koncentraci, dále arteficiálńı
mechanická ventilace s intermitentńım pozitivńım tlakem,
barotrauma vedoućı u nezralé pĺıce k vzniku intersticiálńıho
plicńıho emfyzemu, pneumotoraxu a pneumomediastina, dále
plicńı edém, deficit vitamı́nu A, E a deficience ceruloplasminu.
Recentně se uvažuje též o toxickém vlivu volných kysĺıkových
radikál̊u.

(obr. )

Výklad morfologických plicńıch změn je následuj́ıćı: v akutńım
stadiu BPD může být některý bronchiolus ucpán materiálem
z hyalinńıch membrán nebo nekrotickým detritem, což chráńı
př́ıslušný acinus proti ventilačńımu tlaku a vysoké tenzi
kysĺıku. Jiný bronchiolus může mı́t lumen t́ımto materiálem
zúženo částečně, což dovoluje určité ventilačně-tlakové a oxy-
genačńı postižeńı př́ıslušných alveol̊u. Konečně některé bron-
chioly nemuśı být postiženy v̊ubec. Jejich lumina jsou široce
zej́ıćı a jejich př́ıslušné aciny jsou vystaveny plnému ven-
tilačńımu tlaku a vysoké kysĺıkové tenzi. Po rezoluci a vy-
hojeńı je p̊uvodně zcela uzavřený bronchiolus znovu otevřen,
což vede k opětné expanzi nebo hyperexpanzi nepoškozeného
acinu. U částečně uzavřeného bronchiolu př́ıslušný acinus
vykazuje nekrózu výstelky s následnou intersticiálńı fibrozou

předevš́ım murálńı, která je typická pro vyhojenou BPD. Ac-
inus, který př́ısluš́ı bronchiolu zcela otevřenému, je postižen
nejt́ıže. Nekróza a zánětlivá infiltrace vede posléze ke kom-
pletńı fibrotizaci alveolu až k jeho vymizeńı, což při mno-
hotném postižeńı vede ke znerovněńı pleurálńıho povrchu
s mnohotnými depresemi.

(obr. )

Makroskopický nález

Patomorfologický korelát se u přež́ıvaj́ıćıch novorozenc̊u se
syndromem pozdńı respiračńı t́ısně vyv́ıj́ı již od 5. dne života.

(obr. )

V časných stadíıch onemocněńı, tj. prvńıch 3 až 10 dnech
života následuj́ıćıch po změnách při hyalinńıch membránách
jsou pĺıce tuhé, pevné a těžké. Pleura je hladká nebo mı́rně
nepravidelná s oblastmi pokleslými z atelektáz. Parenchym na
řezu je homogenńı, při zatlačeńı z něho vytéká něco málo lehce
zkalené nebo krevnaté tekutiny. Na pleuře jsou makroskopicky
patrná mezilobulárńı a mezilobárńı septa z rozš́ı̌reńı lym-
fatik. Vcelku homogenńı obraz připomı́ná slezinnou pulpu
nebo jaterńı parenchym podobně jako je tomu u vyvinutých
hyalinńıch membrán.

(obr. )

V daľśıch 2 až 3 týdnech, v subakutńı fázi, kdy jde o změny
z fibroprodukce a reparace, se měńı typický plicńı parenchym
v nepravidelně nerovný s rozpoznatelnou subpleurálńı sublob-
ulaćı, což je zaviněno alternaćı atelektáz, intersticiálńı fibro-
plazie nebo hyperexpanze plicńıch acin̊u.

(obr. )

V chronickém stadiu, tj. od 1. do 3. a daľśıch měśıc̊u, se sublob-
ulace ještě v́ıce zvýrazńı r̊uzně hlubokými zářezy a depre-
semi, což může v některých př́ıpadech vést k děleńı plicńıch
lalok̊u na nepravidelné lal̊učky. Hyperexpandované aciny se
vyklenuj́ı pod pleurou, takže jednotlivé individuálńı alveoly
mnohonásobně rozš́ı̌rené proti normě, jsou viditelné volným
okem a mohou se až cystoidně transformovat.

(obr. )

Histologie

V časných stadíıch je vyjádřena př́ıtomnost r̊uzně hojného
vmezeřeného vaziva z doby vývojové nezralosti, jak peri-
bronchálně a perivaskulárně, tak i murálně mezi jednotlivými
alveoly. V r̊uzném rozsahu perzistuj́ı hyalinńı membrány,
př́ıpadně s obrovskobuněčnou resorptivńı reakćı kol mem-
branozńıho materiálu. Nezralá výstelka alveol̊u je kuboidńı,
vykazuje nav́ıc dysplastické změny s jaderným zvětšeńım
a hyperchromazíı a tento obraz přetrvává po celou dobu
podáváńı intenźıvńı oxygenačńı a insuflačńı přetlakové terapie.
Většinou jsou plicńı změny komplikovány též r̊uzně rozsáhlým
krváceńım intraalveolárńım i intersticiálńım a subpleurálńım.
Daľśı komplikaćı je intravaskulárńı koagulopatie vedoućı až
k možné hemoragické nekrotizaci. Hnisavá nebo nekrotizuj́ıćı
bronchopneumonická infiltrace je konečnou př́ıčinou smrti.

(obr. )

V subakutńım stadiu dominuje perzistuj́ıćı hojné murálńı a
peribronchiálńı intersticium, v němž docháźı k postupnému
množeńı kolagenńıch fibril. Alveolárńı výstelka je kuboidńı,
s dysplastickými jadernými změnami. Některé respiračńı bron-
chioly a př́ıslušné alveolárńı chodbičky jsou v r̊uzném rozsahu
vyplněny až ucpány oxyfilńım materiálem membranozńıho
charakteru nebo jiným nekrotickým detritem, př́ıpadně se na
zúžeńı bronchiolárńıch lumin uplatňuje i peribronchálńı edém.
Alveoly vykazuj́ı polymorfńı obrazy od prosté atelektázy až po
hyperexpanzi s možným zánětlivým postižeńım s převahou
hnisavých až hemoragicky nekrotizuj́ıćıch změn v závislosti na
mikrobiálńım agens a na př́ıpadné př́ıtomnosti intravaskulárńı
koagulopatie.
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(obr. )

V chronickém stadiu trvaj́ıćım déle než 28 dn̊u dominuje fi-
broprodukce srovnatelná s murálńı intersticiálńı fibrózou i
s fibrózou subpleurálńı, se zmnožeńım retikulárńıch a ko-
lagenńıch fibril, s kuboidńı metaplazíı alveolárńıho epitelu,
s perzistenćı dysplastických jaderných změn z kontinuálńı
oxygenace a arterficiálńı ventilace. I zde je r̊uzně vyjádřena
sekundárńı zánětlivá exsudace fibrinozńı nebo nejčastěji fibri-
nozně-hnisavá. V tomto chronickém stadiu docháźı ke vzniku
alternuj́ıćıch oblast́ı kolapsu a tam, kde intersticiálńı fi-
broza neńı extremně vyjádřena ke kompenzatorńımu emfyze-
matózńımu rozepjet́ı alveol̊u až desetinásobně větš́ımu, než je
norma.

(obr. )

2.3.3 Intersticiálńı emfyzém (IE)
Relativně častou komplikaćı BPD je intersticiálńı em-
fyzém, který charakterizuj́ı řádečkovitě uspořádané vzduchové
bublinky, lokalizované v interlobárńım a interlobulárńım in-
tersticiu, předevš́ım subpleurálně. Jeho š́ı̌reńım vzniká in-
tersticiálńı emfyzém mediastinálńı, s možnou propagaćı do
měkkých tkáńı krčńıch, prasknut́ım subpleurálńıch dutinek
docháźı k pneumotoraxu a kolapsu př́ıslušné pĺıce. Vzduch
v intersticiu může být poměrně rychle reabsorbován. Pokud
perzistuje, mluv́ıme o perzistuj́ıćım intersticiálńım emfyzému,
jehož vzduchové dutiny mohou být demarkovány fibroplas-
tickou nebo obrovskobuněčnou resorptivńı reakćı.

(obr. )

2.3.4 Extrapulmonálńı komplikace
Komplikuj́ıćımi extrapulmonálńımi změnami, které jsou při
syndromu BPD r̊uzně konstantńı, jsou myokardiálńı nekrózy,
převážně hypoxického p̊uvodu, dále hemoragická nekroza led-
vinné kory, jej́ıž geneze může být hypoxická nebo z DIC.
Mimořádně časté jsou komplikace CNS, které maj́ı svou speci-
fickou problematiku a které jsou uvedeny v rámci speciálńı
patologie v kapitole o neuropatologii.

(obr. )

2.4 Porodńı poraněńı
Klinika

Největš́ı nebezpeč́ı porodńıho poraněńı je u velkých dět́ı;
naopak u nedonošených novorozenc̊u je malé. Následky mo-
hou být okamžité nebo chronické, dlouhodobé (poraněńı
mozku, poruchy periferńıch nerv̊u). Častěji vznikaj́ı poraněńı
u překotných porod̊u nebo u porod̊u s použit́ım klešt́ı.

(obr. )

Caput succedaneum a kefalhematom jsou poraněńı dosti častá;
zpravidla bez dlouhodobých následk̊u.

(obr. )

Klasifikace

Hlavńı formy:

(obr. )

• fraktura klavikuly
• poraněńı n. facialis
• poraněńı brachiálńıho plexu
• intrakraniálńı poraněńı
• fraktury kost́ı
• lacerace

2.5 Perinatálńı infekce

Úvod

Infekce se na d́ıtě přenáš́ı předevš́ım dvěma zp̊usoby: transpla-
centárně (hematogenně) a transcervikálně (ascendentńı infekce
zvenč́ı). Přenášených patogen̊u je velké množstv́ı. Na situaci
se dále pod́ıĺı i doba infekce, stav matky a daľśı faktory.

(obr. )

Klasifikace

K ascendentńım infekćım docháźı v pr̊uběhu těhotenstv́ı a
zejména při porodu. Patř́ı sem řada virových infekćı (Herpes
genitalis), gonokokková infekce očńıch spojivek, adnátńı pneu-
monie při aspiraci infikované plodové vody a daľśı.

(obr. )

Hematogenńı infekce jsou etiologicky pestřeǰśı:

(obr. )
• bakteriálńı infekce (listerióza, treponemy)
• parazitárńı infekce (toxoplasmóza, v tropech malárie)
• virové infekce procházej́ı v pr̊uběhu celého těhotenstv́ı

nebo jen v obdob́ı porodu (hepatits B, HIV); zvláště
významné jsou:

– parvovirus B19
– rubeola
– cytomegalovirus
– herpesviry

Klinika

Infekce v pr̊uběhu těhotenstv́ı mohou u plodu zanechat trvalé
postižeńı (zejména v obdob́ı prvńıho trimestru těhotenstv́ı),
zp̊usobit hypotrofii plodu, indukovat předčasný porod a
pokračovat i po porodu.

(obr. )

2.5.1 Neonatálńı sepse
Časná neonatálńı sepse (do 7 dn̊u po porodu) vzniká zpravidla
jako následek infekce při porodu nebo ještě intrauterinně:
pneumonie, sepse, někdy meningitis.

(obr. )

Při pozdńıch sepśıch (do 28. dne) se uplatňuj́ı jednak pre-
natálńı infekce s latentńı periodou (listerióza, kandidóza)
a dále infekčńı onemocněńı źıskaná po porodu (zejména u
předčasně narozených nebo jinak postižených novorozenc̊u
napojených na př́ıstrojovou techniku, na kterých je nutné
provádět zákroky atd.).

(obr. )
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2.6 Aspirace plodové vody
Úvod

Určité množstv́ı plodové vody je patrně aspirováno v pr̊uběhu
porodu běžně a nemá klinický význam. Je možné, že porod
fyziologickým zp̊usobem (na rozd́ıl od porodu ćısařským
řezem) se pozitivně pod́ıĺı na bezproblémovém nastartováńı
dýchaćıho režimu.

(obr. )

Etiologie

Masivńı aspirace jsou spojeny s asfyxíı plodu. Př́ıčiny jsou
r̊uzné, nejčastěji jde o poruchy placenty nebo pupečńıku.
Sńıžený př́ıvod kysĺıku placentou vede k dušeńı a to nastar-
tuje předčasně dýchaćı pohyby.

(obr. )

Klinika

Klinicky se to projev́ı předevš́ım změnami frekvence ozev
plodu. Tuto situaci je nutné co nejrychleji řešit (urychleńı
porodu, ćısařský řez).

(obr. )

Při asfyxii dále plodu odcháźı střevńı obsah, který se skládá
z element̊u spolykané plodové vody a žluči, je tuhý, téměř
černý a nazývá se mekonium (smolka). Za normálńıch okol-
nost́ı smolka odcháźı v prvńıch dnech po porodu a je nahrazena
normálńı stolićı kojeného d́ıtěte.

(obr. )

Při hodnoceńı významu aspirace hraje samozřejmě roli také to,
co ji vyvolalo, jinými slovy do jaké mı́ry je d́ıtě dále postiženo
asfyxíı.

(obr. )

Histologie

Mikroskopicky proto při aspiraci nacháźıme v bronš́ıch i alve-
olech četné keratinové šupinky, amniové buňky, lanugo a meko-
niová těĺıska.

(obr. )

Pokud je plodová voda infikovaná, vede to k rozvoji adnátńı
pneumonie s četnými neutrofily v plicńım parenchymu a
vážným stavem.

(obr. )

2.6.1 Embolizace plodové vody
Tuto jednotku zde uvád́ıme pro terminologickou podobnost,
netýká se d́ıtěte, ale matky.

(obr. )

Etiologie
• při porodu se do pánevńıch žil dostane plodová voda
• plodová voda indukuje u matky disseminovanou in-

travaskulárńı koagulopatii
– masivńı krváceńı
– ztráta srážlivosti krve při konzumpčńı koagulopatii
– četné mikroskopické (hyalinńı) thromby uzav́ıraj́ı

kapiláry (ischemie)

Histologie

Při vyšetřeńı orgán̊u matky (pĺıce, ledviny aj.) nacháźıme
v kapilárách nepatrná množstv́ı element̊u plodové vody. Ty
je možné zvýraznit imunohistochemicky (protilátky proti cy-
tokeratin̊um).

(obr. )

2.7 Aspiračńı bronchopenumonie

Etiologie
• aspirace mléka
• bývá zejména při esofagotracheálńı fistule, ale i

samostatně

Histologie

V plićıch nacháźıme pneumonii s účast́ı neutrofil̊u a
makrofág̊u. Aspiraci mléka prokážeme vyšetřeńım plicńı tkáně
na tuky (nazmrzlo), t́ım se prokážou kapénky tuku v alveolech.

(obr. )

2.8 Pĺıce při abrupci placenty

Etiologie
• abrupce placenty z r̊uzných př́ıčin

Histologie

Masivńı překrveńı až prokrváceńı pĺıce kombinované se
sńıženou vzdušnost́ı. Dále může být př́ıtomna i aspirace
amniálńı tekutiny.

(obr. )

3 Daľśı procesy typické pro
novorozenecký věk

3.1 Nekrotizuj́ıćı enterokolitis

Etiologie
• multifaktoriálńı
• ischemie střeva (hypoperfuse při nezralosti aj.)
• narušeńı slizničńı bariéry vede k nekróze sliznice, sepsi a

šoku
• po narušeńı slizničńı bariéry navazuje infekce (Clostrid-

ium difficile)

Klinika
• postihuje zejména nedonošené novorozence
• krvavé pr̊ujmy
• abdominálńı distenze
• plyn ve stěně střevńı (pneumatosis intestinalis)
• prognóza: vážná

– mortalita je vysoká
– v pokročilých př́ıpadech je nutná resekce

nekrotických úsek̊u střeva
– chirurgický zákrok vyžaduj́ı i následné fibrotické

striktury

Makroskopický nález

Výrazná distenze střeva, bubliny ve stěně střevńı, př́ıměs krve
ve střevńım obsahu.

(obr. )

Histologie

Koagulačńı nekróza sliznice, ulcerace, podslizničńı plynové
bubliny. Hojeńı se děje reepitelizaćı, tvorbou granulačńı tkáně
a následnou fibrózou a strikturami.

(obr. )
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3.2 Mozkové intraventrikulárńı krváceńı
Subependymálńı germinativńı matrix je silně cévnatá tkáň,
která u silně nezralých novorozenc̊u hroźı krváceńım. Posti-
huje až 50 % novorozenc̊u pod 1500 g. Krváceńı je zp̊usobeno
hypoxickým poškozeńım. Jedná se o velmi závažný stav; bližš́ı
podrobnosti viz kapitola v neuropatologii.

(obr. )

3.3 Hydrops fetus universalis, jádrový
ikterus, Rh inkompatibilita

Úvod

Fetálńı hydrops je celkový tkáňový edém vzniklý v pr̊uběhu
embryonálńıho vývoje. V typické formě se jedná o nejvyšš́ı
stupeň poškozeńı plodu při Rh (nebo i ABO) inkompatibilitě.
Existuje však i řada jiných, neimunńıch př́ıčin.

(obr. )

Etiologie

Rh inkompatibilita se vyv́ıj́ı u d́ıtěte Rh positivńıho otce
a Rh negativńı matky. Pokud se v pr̊uběhu těhotenstv́ı
dostane určité množstv́ı krve (nad 1 ml) plodu do matčina
krevńıho oběhu, dojde k imunizaci. Matka začne produkovat
protilátky. Zprvu jsou o protilátky IgM (které neprocházej́ı
přes placentu), později (zejména u daľśıch těhotenstv́ı) jsou
produkovány protilátky IgG. Pokud se vhodným zp̊usobem
nezasáhne, dojde k poškozeńı plodu.

(obr. )

Protilátky vyvolávaj́ı u plodu hemolýzu, což má za následek
anémii a těžký ikterus. Bilirubin může pronikat hematoence-
falickou bariérou a vyvolá jádrový ikterus. Předpokládá se, že
pr̊unik je zp̊usoben nezralost́ı mozkové tkáně (později biliru-
bin do mozkové tkáně neproniká ani při těžkých žloutenkách),
roli však mohou hrát i drobné fokusy nekróz. Vzniká jádrový
ikterus a závažné poškozeńı tkáně mozku.

(obr. )

Anémie a hemolýza dále vyvolaj́ı extenzivńı hemopoezu.
Za normálńıch okolnost́ı v době porodu v termı́nu je ex-
tramedulárńı hemopoeza př́ıtomna jen ve zbytćıch nebo ji
nelze prokázat v̊ubec. U novozenc̊u s hemolytickým ikterem je
velmi výrazná (zejména v játrech a slezině, ale také v plićıch,
pankreatu nebo ledvinách).

(obr. )

Klinika

Klinický obraz tedy zálež́ı na stupni postižeńı. Při celkovém
hydropsu jsou poškozeńı těžká a d́ıtě se rod́ı mrtvé nebo
umı́rá krátce po narozeńı. V lehč́ıch př́ıpadech je edém mı́rný
a upravuje se. po narušeńı slizničńı bariéry navazuje infekce
(Clostridium difficile)

(obr. )

Kromě extramedulárńı hemopoezy je také typický krevńı
obraz v periferńı krvi: četné nezralé elementy krevńı
řady (retikulocyty, normoblasty, erytroblastu); tento stav se
označuje jako fetálńı erytroblastóza.

(obr. )

Prognóza záviśı na stupni poškozeńı. Důležitá jsou předevš́ım
preventivńı opatřeńı (lidský anti-D imunoglobulin matce po
porodu, který neutralizuje fetálńı erytrocyty, které se při
porodu dostaly do matčina oběhu), terapeuticky se u d́ıtěte
provád́ı výměnné transfuze a provád́ı se fototerapie (což ox-
iduje nekonjugovaný bilirubin).

(obr. )

Vzhledem k preventivńım opatřeńım výskyt Rh inkompati-
bility je dnes ńızký a uplatňuje se sṕı̌se obdobný problém
zp̊usobený inkompatibilitou AB0. Postižeńı plodu při AB0
inkompatibilitě je však zpravidla jen mı́rné.

(obr. )

3.4 Adrenálńı cytomegalie
Klinika
• následek prolongovaného stresu
• nesouviśı nijak s infekćı cytomegalovirem

Histologie

Výrazná buněčná a jaderná polymorfie buněk k̊ury nadledvin.

(obr. )

4 Mukoviscidóza

Úvod

Jedná se o poruchu epiteliálńıho transmembránového trans-
portu (předevš́ım) chloridových iont̊u. Poruchou je postižena
řada orgán̊u.

(obr. )

Etiologie
• autosomálně recesivně dědičná porucha (projevuje se jen

u homozygot̊u)
• gen kóduj́ıćı protein chloridového transmembránového

kanálu je na chromosomu 7
• do dnešńı doby bylo popsáno přes 800 r̊uzných mutaćı

tohoto genu
• tato pestrost vysvětluje značnou variabilitu klinického

obrazu
• funkce proteinu je tkáňově specifická, proto se defekt pro-

jevuje v r̊uzných orgánech r̊uzným zp̊usobem
• u bronch̊u vázne vylučováńı chlorid̊u do hlenu, což vede

k přechodu iont̊u Na + a navázané vody z hlenu do buněk
(t́ım se hlen dehydratuje a zahušt’uje)

• u některých mutaćı je postižen též transport bikar-
bonátového iontu

Klinika

Klinický obraz je velmi variabilńı a u postižených bývaj́ı
př́ıtomny jen některé z následuj́ıćıch poruch:

(obr. )
• pankreas (90 %)

– hromaděńı sekretu o zvýšené viskozitě (hlenové
zátky)

– atrofie exokrinńı části pankreatu
– fibróza
– chyběńı enzymů vede k maldigesci, malabsorpci a

daľśım poruchám zp̊usobeným změnami střevńıho
obsahu

• tenké střevo
– hromaděńı hustého hlenu v tenkém střevě vede

k mekoniovému ileu u postižených novorozenc̊u
– prognóza je vážná, někdy je nutná operace

• játra
– dilatace žlučovod̊u, někdy až biliárńı cirrhóza
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– steatóza
• slinné žlázy bývaj́ı postiženy podobně jako pankreas
• pĺıce (zpravidla nejzávažněǰśı)

– vazký, hustý hlen submukózńıch žlázek zp̊usobuje
obstrukci bronchiol̊u

– stázu hlenu doprovázej́ı chronické infekce (bronchi-
tidy)

– rozv́ıjej́ı se bronchiektasie
– v bronchiektasíıch vyplněných hlenem a hnisem

přež́ıvá pestrá mikrobiálńı flóra (stafylokokky, stre-
prokokky, hemofilus a mnoho daľśıch)

– cor pulmonale
– nosńı polypy
– chronický kašel, vykašláváńı sputa

• azoosperie, infertilita (95 %): chyb́ı vas deferens
• malnutrice
• prognóza:

– podle postižeńı, u klasické formy je pr̊uměrná délka
života 30 let

– speciálńı terapie a transplantace plic prognózu
zlepšuje

– teoreticky by měla genová terapie přinést zlom do
léčby

Klinická diagnóza se potvrzuje potńım testem (prokáže
zvýšenou koncentraci potu; diagnózu někdy stanov́ı i matka
— d́ıtě je slané). U vývod̊u potńıch žlázek vázne zpětné
vstřeváváńı chlorid̊u (a tedy i sod́ıku).

(obr. )

5 Syndrom náhlé smrti d́ıtěte

Úvod

Je to stav, kdy dojde k neočekávané, náhlé a nevysvětlitelné
smrti d́ıtěte (typicky ve spánku, věk nejčastěji 2 – 4 měśıce).
Etiologie je patrně r̊uznorodá.

(obr. )

Etiologie

Následné vyšetřeńı neprokáže jednoznačnou př́ıčinu smrti, i
když se často prokážou drobné anomálie.

(obr. )

Část př́ıpad̊u mohou být i nerozpoznané vraždy (zadušeńı),
nejsṕı̌se se však jedná o metabolickou anomálii v kon-
stelaci nepř́ıznivých daľśıch exogenńıch i endogenńıch faktor̊u
(např́ıklad léčba aspirinem aj), náhlý útlum dechového centra,
anomálńı vedeńı srdečńıho vzruchu a daľśı.

(obr. )

Rozsáhlé studie těchto př́ıpad̊u odhalily řadu epidemiolog-
ických faktor̊u, které zvyšuj́ı riziko náhlé smrti (věk matky
pod 20 let, kouřeńı v pr̊uběhu těhotenstv́ı, drogy, těhotenstv́ı
následuj́ıćı rychle za sebou, nedonošenost, mužské pohlav́ı,
spánek na břǐse, spánek na měkkém podkladu a daľśı).

(obr. )

Do této jednotky nepatř́ı př́ıpady, kdy d́ıtě umı́rá náhle
a neočekávaně, vyšetřeńı však prokáže do té doby skrytou
chorobu (srdečńı vadu, myokarditidu atd.).

(obr. )

U Reyeova syndromu se pitvou prokáže výrazná steatóza
orgán̊u (játra, ledviny). Jak souviśı tato steatóza s náhlou
smrt́ı neńı jasné.

(obr. )

6 Tumory a nádor̊um podobné léze
dětského věku

6.1 Benigńı tumory
6.1.1 Cévńı malformace, cévńı tumory

Klinika
• nejčastěǰśı tumory (většinou se však ve skutečnosti jedná

o cévńı malformace)
• kavernózńı a kapilárńı hemangiomy maj́ı tendenci k re-

gresi
• některé jsou složkou komplexněǰśıch syndromů

Podrobněji jsou tyto jednotky uvedeny v kapitole o tumorech
cév.

(obr. )

6.1.2 Lymfatické tumory

Klinika

Tyto tumory jsou utvářeny z lymfatických cév r̊uzného kali-
bru. Může se jednat o malformace, lymfatické dilatace nebo i o
pravé tumory. Lymfangiomy hlubokých tkáńı mohou dosaho-
vat velkých rozměr̊u a maj́ı tendenci se zvětšovat. Jindy dila-
tovaná lymfatika dissekuj́ı tkáň; postižená oblast (např́ıklad
končetina) je deformovaná.

(obr. )

Histologie

Léze se skládaj́ı z tenkostěnných lymfatických prostor vyst-
laných endotelem, které dissekuj́ı hluboké tkáně. Neobsahuj́ı
erytrocyty. Od krevńıch cév je lze odlǐsit imunohistochemicky.

(obr. )

6.1.3 Tumory z vaziva a př́ıbuzných tkáńı
Fibromatóza je mitoticky silně aktivńı tumor, napodobuj́ıćı
svou stavbou fibrosarkom.

(obr. )

Myofibromatóza (a myofibrom) jsou tumory, kde je pro-
tilátkově prokazatelná diferenciace směrem ke hladkému svalu.

(obr. )

Fibrózńı hamartom dětského věku je léze typické histologické
stavby, složená z vaziva s okrouhlými organoidńımi struktu-
rami a tuku.

(obr. )

Léze mohou být solitárńı (myofibrom, fibrom) nebo v́ıcečetné
nebo mnohočetné s difuzněǰśı př́ıtomnost́ı ve tkáni (koncovka
-óza).

(obr. )
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6.1.4 Teratomy
Teratomy se u dět́ı vyskytuji ve dvou hlavńıch formách:

(obr. )

Kongenitálńı, často velké léze; histologicky složené zpravidla
ze zralých tkáńı (benigńı): sakrokokcygeálńı teratom.

(obr. )

V poněkud vyšš́ı věku se vyskytuj́ı teratomy maligńı (bud’

z maligńıch tkáńı nebo s obsahem nezralé složky, která
přer̊ustá).

(obr. )

Daľśı frekvenčńı vrchol je u adolescent̊u a mladých dospělých
(varle, ovarium; viz př́ıslušnou kapitolu)

(obr. )

6.2 Maligńı tumory

Úvod

Maligńıch tumor̊u dětského věku je celá řada. Svým vzhledem
v HE se navzájem často podobaj́ı (dětské tumory z malých
kulatých buněk). Časté jsou r̊uzné chromosomálńı anomálie
nádorových buněk, kterých se využ́ıvá ke zpřesněńı diagnos-
tiky.

(obr. )

Tumory jsou to obecně vysoce maligńı, na druhé straně
chemoterapie těchto tumor̊u je často úspěšná (vede k úplnému
vyléčeńı). Dř́ıve se jednalo o prognosticky beznadějné tumory;
dnes se situace dramaticky zlepšila.

(obr. )

6.2.1 Neuroblastické tumory

Klinika
• nejčastěǰśı věk je kolem 2 let
• existuj́ı i kongenitálńı formy
• lokalizace: dřeň nadledviny, abdominálńı sympatické

pletěně, vzácněji mozek i jinde
• v těchto lokalizaćıch existuj́ı drobné shluky neuroblast̊u,

považované za neuroblastom in situ (zpravidla vyzrávaj́ı,
ale je pravděpodobné, že z těchto hńızd neuroblastomy
vznikaj́ı)

• tumory zpravidla rychle rostou a metastazuj́ı lymfatickou
i hematogenńı cestou (pĺıce, kosti, játra)

• kožńı metastázy mı́vaj́ı tmavě modrou barvu
• metastázy do jater vedou k hepatomegalii: Pepper̊uv syn-

drom (někdy stoj́ı zvětšeńı jater v popřed́ı obrazu a
primárńı tumor je jen malý)

• klinicky se projevuj́ı jako masa v břǐsńı dutině
• tumory často produkuj́ı katecholaminy (metabolity

v moči); k hypertenzi nedocháźı
• prognóza:

– moderńı terapie vede k vyléčeńı až 60 % dět́ı
– prognosticky nejd̊uležitěǰśı je věk d́ıtěte, č́ım je

starš́ı, t́ım je prognóza horš́ı
∗ prognóza dět́ı do jednoho roku je dobrá (5 let

přež́ıvá 90 %) i při metastázách
∗ prognóza dět́ı mezi jedńım a pěti lety je horš́ı
∗ prognóza starš́ıch pěti let je vysloveně špatná

bez ohledu na staging a terapii

– pro prognózu má zásadńı význam diferenciace tu-
moru (vyzráleǰśı tumory jsou př́ıznivěǰśı)

– dále má velký význam klinický staging (rozsah
postižeńı); většina dět́ı se diagnostikuje až
v pokročileǰśıch stadíıch

– terapie vyvolává nekrózy tumoru a indukuje
vyzráváńı nádorové tkáně směrem k benigńım
formám

Makroskopický nález

Světle šedé měkké nádorové hmoty, nepř́ıznačné.

(obr. )

Histologie

Tumor se skládá z malých, okrouhlých buněk, zpravidla mi-
toticky aktivńıch. Cytoplasma je úzká. Mezi buňkami je jemně
fibrilárńı eosinofilńı tkáň (neuropil), tvořený neurity. V typ-
ické, vyzráleǰśı formě se vytvář́ı skupiny buněk okolo ložiska
neuropilu (Homer-Wrightovy pseudorozety).

(obr. )

Tvorba pseudorozet je známkou diferenciace (nediferencované
tumory nemaj́ı ani to). Spontánně nebo vlivem terapie tumor
vyzrává a měńı se v ganglioneuroblastom až v benigńı gan-
glioneurom (objevuj́ı se Schwanovy buňky a velké buňky gan-
gliové).

(obr. )

Imunohistochemicky jsou tumory pozitivńı na neuron speci-
fickou enolázu. Dále lze stř́ıbřeńım nebo elektronovým
mikroskopem prokázat intracytoplasmatická sekrečńı granula
katecholamin̊u.

(obr. )

Kromě toho existuje řada genetických marker̊u; podle typu
chromozomálńı aberace lze rovněž usuzovat na prognózu tu-
moru a nasadit vhodnou léčbu.

(obr. )

Bioptické vyšetřeńı tumoru se použ́ıvá také při sledováńı
účinnosti terapie (hodnot́ı se rozsah nekróz).

(obr. )

6.2.2 Wilms̊uv tumor (nefroblastom)

Klinika
• tumor tvoř́ı v době diagnózy velký útvar v dutině břǐsńı
• až v 10 % př́ıpad̊u je oboustranný
• hematurie
• bolesti břicha
• útlak břǐsńıch orgán̊u, střevńı obstrukce
• hypertenze
• plicńı metastázy
• prognóza:

– velmi dobrá: 2 roky přež́ıvá 90 % pacient̊u i
v pokročileǰśıch fáźıch choroby

– difuzně anaplastické formy maj́ı horš́ı prognózu
– léčba: nefrektomie a chemoterapie

Histologie

Nejčastěǰśı je klasická forma tumoru složeného ze tř́ı kompo-
nent:

(obr. )
• blastémová (pole bazofilńıch, malých buněk)
• epiteliálńı (tubulárńı a glomeruloidńı struktury)
• stromálńı (vazivo, někdy myxoidńı, občas s př́ıměśı hladké

svaloviny nebo i jiných tkáni: chrupavka, tuk aj.)
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V některých př́ıpadech může některá složka (zejména
blastémová) převládat.

(obr. )

Menš́ı část tumor̊u je anaplastická: složená z větš́ıch buněk,
mitoticky vysoce aktivńıch, s mutacemi p53. Tyto tumory jsou
rezistentńı na chemoterapii.

(obr. )

6.2.3 Ewing̊uv sarkom, PNET

Etiologie

U Ewingova sarkomu a u primitivńıho neuroektodermálńıho
tumoru (PNET) se vyskytuje charakteristická genetická
anomálie (recipročńı translokace mezi chromosomy 11 a 22.

(obr. )

Klinika
• vzácný tumor
• postihuje děti a adolescenty
• lokalizace: nejčastěji dlouhé kosti (diafýza, metafýza)
• rtg: osteolýza a reaktivńı tvorba kosti dává tumoru

vrstevnatý vzhled (cibule)
• bolest kosti, edémy (a někdy i infiltrace měkkých tkáńı)
• teploty
• prognóza:

– dř́ıve velmi špatná
– dnes při kombinované terapii (chemoterapie, iradi-

ace) je pětileté přežit́ı dosaženo u 75 % pacient̊u

Makroskopický nález

Šedob́ılá, měkká nádorová hmota, prokrvácená, nekrotická.
Tumor může infiltrovat kostńı dřeň bez rozsáhleǰśıch destrukćı
kosti. Někdy se tumor š́ı̌ŕı též do okolńıch měkkých tkáńı.

(obr. )

Histologie

Drobné, okrouhlé buňky s úzkou cytoplasmou; někdy se
tvoř́ı perivaskulárńı rozety. Mitotická aktivity bývá ńızká.
V cytoplasmě nádorových buněk je vyšš́ı množstv́ı glykogenu
(prokazatelné metodou PAS).

(obr. )

6.2.4 Rhabdomyosarkom

Úvod

Maligńı tumory z buněk, které vykazuj́ı morfologické (ultra-
strukturálńı) i imunohistochemické znaky typické pro kosterńı
svalovinu.

(obr. )

6.2.4.1 Embryonálńı rhabdomyosarkom

Klinika
• věk: nejčastěji děti; 3 – 12 let
• lokalizace: hlava, krk, genitourinálńı trakt (močový

měchýř), retroperitoneum
• prognóza: asi 80 % pacient̊u s lokalizovanou formou

přež́ıvá po kombinované terapii

Histologie

Vzhled se lǐśı podle stupně maturace: u diferencovaných forem
jsou buňky velké, s eosinofilńı cytoplasmou, v některých
buňkách je i př́ıčné ž́ıháńı. Nediferencované formy se skládaj́ı
z menš́ıch, okrouhlých nádorových buněk.

(obr. )

6.2.4.1.1 Sarcoma botryoides

Klinika

Je forma embryonálńıho rhabdomyosarkomu, tvoř́ıćı exofyt-
icky rostoućı nádorové hmoty. Typické lokalizace jsou močový
měchýř, vagina.

(obr. )

Histologie

Nádorové buňky jsou roztroušeny v myxoidńım stromatu.

(obr. )

6.2.4.2 Alveolárńı rhabdomyosarkom

Klinika
• věk: 10 – 25 let
• lokalizace jako u embryonálńıho rhabdomyosarkomu

Histologie

Tumor se skládá z solidńıch oblast́ı a hńızd často dysko-
hezivńıch nádorových buněk, oddělených jemnými vazivovými
septy. Cytologicky existuje v́ıce variant (s vyšš́ı polymorfíı, se
světlými buňkami). Solidńı varianta se skládá z buněk malých,
okrouhlých, připomı́naj́ıćıch lymfocyty.

(obr. )

Imunohistologicky jsou tyto tumory pozitivńı na vimentin,
desmin, aktin a myogenin.

(obr. )

U tohoto typu rhabdomyosarkomu lze prokázat charakteri-
stickou genetickou anomálii.

(obr. )

6.2.4.3 Pleomorfńı rhabdomyosarkom

Klinika
• věk: starš́ı dospěĺı
• lokalizace: nejčastěji hluboké měkké tkáně končetin

Histologie

Maximálńı stupeň celulárńı i jaderné polymorfie, v́ıcejaderné
buňky, buňky tvaru (kosmické) rakety. Široká eosinofilńı cyto-
plasma.

(obr. )

6.2.5 Lymfoblastický lymfom/leukemie
Je popsán v kapitole lymfomů, stejně jako Burkitt̊uv lymfom.

(obr. )
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6.2.6 Retinoblastom
Úvod

Nejčastěǰśı intraokulárńı maligńı tumor dět́ı, vzniká v śıtnici.

(obr. )

Etiologie

Retinoblastom souviśı s vrozenou nebo źıskanou poruchou
genu (retinoblastoma suppressor gene) na dlouhém raménku
13 chromosomu (delece, mutace). Pacinti s touto poruchou
maj́ı též zvýšenou frekvenci jiných maligńıch tumor̊u.

(obr. )

Klinika
• výskyt je sporadický
• až 8 % př́ıpad̊u je dědičných
• věk: děti do 2 let; existuj́ı i kongenitálńı formy
• šedob́ılá zornice, strabismus
• slepota
• bolestivost
• sekundárńı glaukom
• asi 25 % př́ıpad̊u je bilaterálńıch; postižeńı oka je často

v́ıceložiskové
• š́ı̌reńı do optického nervu
• š́ı̌reńı do cév s nádorovou disseminaćı (hematogenńı

metastázy do kostńı dřeně)
• prognóza:

– beznadějná u neléčených př́ıpad̊u
– léčba (enukleace bulbu a protinádorová terapie) je

úspěšná u 90 % pacient̊u
– pacienti maj́ı zvýšenou frekvenci jiných tumor̊u (os-

teosarkom, Ewing̊uv sarkom)

Makroskopický nález

V šedavých nádorových hmotách jsou drobné světlé kalcifikace
(rtg). Tumor roste endofyticky do sklivce nebo exofyticky (pod
śıtnici).

(obr. )

Histologie

Celulárńı, mitoticky aktivńı tumory s r̊uzným uspořádáńım,
často s tvorbou rozet (diferenciace směrem k fotoreceptor̊um).

(obr. )

6.2.7 Meduloblastom
Klinika
• věk: nejčastěji kolem 10 roku života
• lokalizace: mozeček, strop 4. komory
• hydrocephalus a daľśı př́ıznaky expanze v zadńı jámě lebńı
• prognóza:

– i při kombinované léčbě (tumor je výrazně radiosen-
zitivńı) přež́ıvá jen 50 % pacient̊u

– sekundárńı následky z lokálńı destrukce jsou časté (i
když u dět́ı se uplatňuje řada kompenzačńıch mech-
anizmů i v CNS)

Makroskopický nález

Lokálńı invaze (mozeček), metastázováńı v CNS (likvorové
cesty), disseminace do mozkových plen. Možné jsou i
metastázy v kanále po bioptické punkčńı jehle.

(obr. )

Histologie

Menš́ı, okrouhlé a oválné buňky s úzkým lemem cytoplasmy.
Někdy (u zraleǰśıch forem) se tvoř́ı i rozety.

(obr. )


