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Ve I d rd
1 Zakladni terminy
UVOD
Neonatalni patologie zaznamenala nevidany rozvoj. Nové metodiky vnéaseji
do klinické diagnostiky nové moznosti a rozvoj techniky a terapie ovliviuje
vyznamné prezivani zejména nedonoSenych a nezralych novorozencu.

Tito drive umirali bezprostfedné po narozeni pro nezralost orgdniu a
tkdni, tj. pro neschopnost zivota (debilitas vitae).

KLASIFIKACE

Konvence dand vynosem ministerstva zdravotnictvi z roku 1986 stanovi
nésledujici terminy:

Potrat: mrtvé narozeny plod o hmotnosti nizsi nez 1000 g, a zivé narozeny
plod o hmotnosti nizsi nez 500 g, pokud nepteziva déle nez 24 hodin.

Porod: zivé narozeny plod o hmotnosti vyssi nez 500 g a plod o hmotnosti
nizsi nez 500 g, pokud pfeziva déle nez 24 hodin.

Dalsi klasifika¢ni kritéria jsou nasledujici:

Fetus immaturus non vitalis: hmotnost nizs{ nez 1000 g, (obvykle délka
pod 38 cm, narozeni do 28. tydne gesta¢niho véku).

Fetus immaturus vitalis: hmotnost 1000 — 2500, (obvykle délka plodu
pod 47 cm, narozen v rozmezi od 29. —38. tydne gestacniho véku).

Fetus maturus: hmotnost 2500 g — 4000 g (obvykle délka plodu vice nez
48 cm, narozeni v rozmez{ od 38. do 41. tydne gestacniho véku).

Fetus permaturus: hmotnost nad 4000 g (obvykle délka plodu nad 52 cm,
narozen{ po 41. tydnu gesta¢niho véku).

Je nutno rozlisSovat mezi skute¢nou nezralosti a nedonoSenosti a hy-
potrofii z retardace vyvoje plodu, anglicky small for date, napi. z pla-
centarni insuficience, a jeho opak large for age. Prognosticky jsou na tom
nezralf novorozenci lépe (s vyjimkou novorozencu silné nezralych): pokud
preziji prvni obdobi, organy dozravaji a dale se dité vyviji norméalné.
Naopak v pfipadé déti donosenych, které jsou ale prilis malé, byva stav
zavinén jinymi pfi¢inami, které ovliviiuji dalsi vyvoj ditéte (metabolické
vady, alkohol matky atd.).

Dité je dale mensi v piipadé vicecetného téhotenstvi; zde se jednd o
prakticky fyziologicky stav s rychlou upravou.

1.1 Apgar skore

Apgarové skore je metoda, jak standarné a pomeérné jednoduse zhod-
notit stav ditéte po porodu. Novorozenec se hodnoti po prvni minuté
po porodu a po péti minutéch. Za kazdy znak se piidéluji body (0 — 2).
Maximalni dosazitelné skore je 10. Toto skore velmi dobie koreluje s mor-
talitou v prvnich 28 dnech Zzivota: novorozenci s Apgar skore 0 nebo 1
maji mortalitu 50 %; skore 4 odpovid4d mortalité 20 % a novorozenci se
skore nad 7 prezivaji téméf vsichni.
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e srdecni frekvence
— chybi (0 bodu)
— pod 100 (1 bod)
— nad 100 (2 body)
e respirace
— chybi (0 bodi)
— pomald, nepravidelnd (1 bod)
— dobré, kiik (2 body)
e svalovy tonus
— ochably (0 bodu)
— flexe konéetin (1 bod)
— aktivni pohyb (2 body)
e reakce na nasalni katetr
— bez odpovédi (0 bodu)
— grimasa (1 bod)
— kasel, kychdni (2 body)
e barva
— cyandéza, bledost (0 bodu)
— télo ruzové, koncetiny cyanotické (1 bod)
— cely novorozenec mé ruzovou barvu (2 body)

Ve I d [
2 Fetalni patologie
UVOD
Zabyva se problematikou vazanou na obdobi pied narozenim. Jde o mon-
itorizaci fétu v prubéhu gestace za vyuziti bunééné molekuldrni biologie
z analyzy fetalniho materidlu z bunék a supernatantu z amniové tekutiny,
z analyzy fetalniho ¢i matefského sera. Déle je to ultrasonografie plodu,
radiografie, amniografie, fetoskopie aj. Tato vySetfeni umozni rozpoznani
fady malformaci a metabolickych vad a napomohou k odhadu zralosti
plodu a rizik jeho preziti.
ETIOLOGIE

Intrauterinni vyvoj plodu muze byt ovliviiovan fadou faktoru:
e poruchy vlastniho plodu,

metabolické vady

— vrozené malformace

— infekce

— vrozené neoplazie

— morbus haemolyticus neonati
e poskozeni ze strany matky

— choroby

* srde¢ni vady

respira¢ni onemocnéni
diabetes
nefropatie
tyreotoxikoza
metabolické poruchy

* X X ¥ *

— vek

— vyziva

exogenni faktory

x infekce

- rubeola
- cytomegalovirosa
- herpes simplex-varicella
- listerioza
- syfilis
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- toxoplasmébza
* teratogenni faktory
- radiace
- teratogeny (léky, toxické latky, drogy, cytostatika, rtut
a dalsi)
* alkoholismus a jiné navykové latky
— ptedchozi spontanni aborty, pfedcasné porody a jiné
e léze placenty
abrupce placenty
— placenta praevia
infarkty placenty
— amnidlni srusty
e léze pupecniku
— pravy nebo nepravy uzel
— prilis dlouhy pupecénik
— komprese (strangulace) pupecéniku
— abnormadln{ inzerce pupecniku (marginalni nebo velamentézni)

2.1 Mors praenatalis

Uvop

Vsechny vyse uvedené skutecnosti (a fada dalsich) mohou zavinit, ze
plod se rodi mrtvy. Mluvime o mors praenatalis, tmrti pred narozenim
(mors praenatalis intrauterina nebo intra partum; tmrt{ nitrodélozni
nebo v prubéhu porodu). Mrtvé narozeny plod neprojevil zddnou vitalni
¢innost: nezacal spontanné dychat, nebyla u ného zjisténa srdecni akce
ani aktivni svalovy pohyb. Nepochybnou znamkou intrauterinni odimrti
je macerovany plod fetus maceratus.

MAKROSKOPICKY NALEZ

Stupné macerace:
e macerace 1. stupné: macerace kiize s puchyrovym odlu¢ovanim epi-
dermis
e macerace II. stupné: macerace vnitinich organu, mozek je kasovity
e macerace III. stupné: rozvolnéni ligament a kloubnich spoju

Intrauterinni asfyzie (duseni) se projevuje charakteristickym ndlezem
petechii a ekchymoz na serézach, zejména epikardu, pleurdch a na pouz-
dru thymu, v CNS subependyma&lnimi hematomy a pripadné z jejich
ruptury vzniklym vnitinim hemocefalem. Z drazdéni piislusnych center
CNS vlivem nedostatku kysliku dojde k hlubokym dychacim exkurzim a
predcasné stievni peristaltice, ktera vede k pred¢asnému vyprazdnovani
smolky do amniové tekutiny. Do bronchu, bronchiolu a plicnich sklipku
jsou tak aspirovany amniové epitelie, dlazdicové epitelie plodu s mazkem
a vlasky lanuga a mekoniova téliska. Mluvime o aspiraci plodové vody.

HISTOLOGIE

Plice intrauterinné odumrelého plodu je nevzdusnd, atelektaticka, kom-
paktni (urc¢itou vyjimkou mohou byt ozivovaci pokusy, kdy se do plice
muze dostat jisté mnozstvi vzduchu). V bronsich a alveolech je ruzné
mnozstvi keratinovych Supinek (dlazdicové epitelie epidermis plodu),
vétsi eosinofiln{ plachtovité elementy s drobnymi jadry (amniové buriky)
a okrouhla, hnédavé zbarvend mekoniova téliska.

(obr. )
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2.2 Mors neonatalis

Novorozenecky vék je podle konvence dan obdobim od narozeni do 28. dne
veku. Casné novorozenecké obdobi je vazano na prvnich sedm dni po
narozeni. Vlastni neonatalni patologii lze pak tiidit podobné jako je tomu

u organoveé-systémového déleni specidlni patologie. Zde je vSak nutno
zduraznit predevsim problematiku kongenitalnich malformaci (napf. vrozenych
vad srde¢nich a cévnich, malformaci CNS, urogenitalniho systému a
dalsich). Zvlastni pozornost dale zasluhuji geneticky podminénd postizeni
metabolickd, kongenitalni tumory a neonatalni infekce.

(obr. )

Z mechanického poskozeni pii porodu muze dojit k rupturdm tentoria
a krvaceni do CNS, disrupci meziobratlovych plotének kréni a hrudni
patefe se zhmozdénim michy, riznym frakturam kosti, napfr. klicku,
humeru, femoru aj., krvacenim do tkani napf. svali a ruznych organu,
Casté jsou subkapsuldrni hematomy jaterni a z jejich ruptury hemaskos.

(obr. )

Morbus haemorrhagicus neonatorum patii mezi hemoragické diatézy z ne-
dostatku vitaminu K, ktery je nezbytny pro aktivaci faktoru II., VII., IX.
a X. Choroba se projevuje mnohotnymi, ruzné rozsdhlymi krvécenimi
do orgdnu a tkani, ¢astd jsou krvaceni kozni a do gastrointestindlniho
traktu.

(obr. )

Sepsis neonatorum Existuje fada predisponujicich faktoru, které se na
vzniku novorozenecké sepse ucastni, napt. perinatalni komplikace ze strany
matky (abruptio placentae praecox, placenta praevia, pfed¢asné protrzent
vaku blan, chorioamnionitis). Déle v sou¢asnosti jsou to slozité aparatury,
pouzivané pro zajisténi a monitorizaci pro zivot nezbytnych funkci, které
jsou také potencialnim zdrojem oportunni a nozokomialni infekce.

(obr. )

Etiologicky se uplatnuji streptokoky (skupina A, B a D), stafylokoky
(skupina I.), Pseudomonas aeruginosa, E. coli, Klebsiela a Listeria mono-
cytogenes. Zvlastni pozornost zasluhuje sepse umbilikdlni po umbilikdlni
katetrizaci novorozenci. Katetrizace (zejména delsi dobu aplikovand)
muze zavinit trombdzu nebo tromboflebitidu umbilikalni vény, resp. vény
portalni, s naslednou obliteraci a vznikem prehepatdlni portalni hyper-
tenze.

(obr. )

2.3 Nezralost, nedonosenost

Uvob

Problematika neonatalni patologie je vSak predevsim ovlddana nozologii
vazanou na novorozence nezralé a nedonosené, vétsinou soucasné nezralé
a nedonosené. Obvykle totiz tézce nezraly novorozenec s hmotnosti pod
1000 g bez intenzivni terapie zmira kratce po narozeni s diagnézou de-
bilitas vitae. U ného se nenajde ani pfi mikroskopickém vySetfeni jiny
nélez, nez nezralost organu, predevsim plic.

(obr. )
ETIOLOGIE

Pro Zivotaschopnost ditéte je tedy dulezitd predevsim zralost Zivotné
dulezitych organu. Nejdulezitéjsimi jsou plice, ledviny, stfevo a nervovy
systém, které nejsou béhem intrauterinniho Zivota funkéné zatizeny, ale
které ihned od prvého okamziku extrauterinniho zivota musi zajistit a
regulovat metabolizmus novorozence. Vyvojova retardace téchto orgénu
zpusobuje poruchy metabolické rovnovahy az smrt.
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(obr. )

Plice maji do 24. tydne vzhled tuboalveolarni zlazy a nejsou schopné
zajistit vyménu plynu. Do 28. tydne se prestavuji v plice kanalikuldrni a
vystelka budoucich alveolu se poc¢ina diferencovat v pneumocyty mem-
branozni a granularni s nadéji na preziti. Od 29. tydne jsou plice alve-
olizované, s diferencovanym alveolarnim epitelem, do porodu se alveoly
zvetsuji a zmnozuji.

(obr. )

V ledvindch je u nezralych novorozencu relativné siroka nefrogenni zona
na periferii kory s pfevahou nezralych proglomerula, postupné pocet
zralych glomerulu piibyva a pokracuje i po porodu.

(obr. )

Sliznice tenkého stfeva mé u nezralych novorozenctt maly pocet klku,
postupné se jejich pocet zvétsuje a stavaji se prstovitymi, coz vede ke
zvétSeni resorpéni plochy.

(obr. )

V CNS se gyrifikace objevuje po 6. mésici gestace, relativné dlouho
perzistuji struktury germina¢ni matrix u nezralych déti subependymaélné
kolem postrannich komor a zevni vrstva mozecku je lemovana plastém
bunék zevni granuldrni vrstvy (Obersteinerova zéna).

(obr. )
V nékterych organech postupné dozniva hemopoeza (jatra, slezina, pankreas).
(obr. )

Jestlize je nezralému novorozenci poskytnuta intenzivni terapie simu-
lujici co nejvérnéjsi intrauterinni prostiedi a zabezpecujici po preruseni
fetalni cirkulace spusténi mechanizmu nezbytnych pro samostatny post-
natalni zivot, rozviji se u ného v terénu anatomicky a funkéné nezralych
organu patologické zmény, predevsim CNS a v plicich.

(obr. )
V CNS jsou to zmény spadajici do ramce tzv. perinatalnich encefalopatii.

(obr.)

V plicich tyto zmény zacinaji obvykle syndromem hyalinnich membran,
v dalsi fazi se manifestuje obraz bronchopulmondlni dysplazie, nasledné
se muze vyvinout intersticialni plicni emfyzém a dalsi komplikujici 1éze
extrapulmondlni. Jsou to zmény do zna¢né miry iatrogenniho ptuvodu.

(obr. )

2.3.1 Hyalinni membrany (HM)

UVOD

Je to postizeni nezralych a soucasné vétsinou nedonosenych novorozencu,
klinicky s mirnymi symptomy syndromu c¢asné respira¢ni tisné Respi-
ratory Distress Syndrome (RDS), zmirajicich necekané v prvnim nebo
druhém dnu zivota, nej¢astéji pii intraventrikularnim krvaceni do mozku.

(obr. )
PATOGENEZA

HM jsou patogeneticky vyrazem nezralosti plicni tkané: nezraly novorozenec
o hmotnosti pod 2000 g, rodici se ve 26. — 32. tydnu gestacniho véku,
nemd strukturalné ani funkéné dostateéné zralou plicni tkan, kterda by
byla schopna reflektovat vSechny néroky na respiraci, jako je tomu u
donos$eného novorozence zralého. Plicni alveoly nejsou opatfeny dostatecné
diferencovanou epitelidlni vystelkou z membranoznich pneumonocyti

I. typu, jimiz se uskute¢nuje vymeéna plynu mezi alveoldrnim vzduchem a
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kapilarni krvi a ani z pneumonocytu granuldrnich II. typu, produkujicich
surfaktant (surface acting agent).

(obr. )

Surfaktant je komplexni lipoprotein, ktery v jemné vrstvicce pokryva
povrch alveolarnich epitelii 1. a II. typu, obracejicich se do alveolarniho
lumina. Pronikavé snizuje povrchové napéti na hranici alveoldrni vzduch
alveolarni povrch, a tim umoznuje snadné rozepjeti alveolu pii inspiraci.
Pii exspiraci pak nedojde k iiplnému kolapsu rozepjatych alveol, v nichz
zustava néco rezidudlniho vzduchu.

(obr. )

Jinymi slovy: Zraly novorozenec se zralou plicni tkani se zralymi pneu-
monocyty II. typu, produkujicimi v dostate¢ném mnozstvi surfaktant,
vydava k respiracni ¢innosti, pfedevsim v inspiriu, jen velmi malou namahu.
Naproti tomu nezraly novorozenec s nedostatecné zralymi (nediferenco-
vanymi) pneumonocyty II. typu, produkujicimi jen mélo nebo zadny
surfaktant, musi k inspiraci vyvinout mimofddné usili, aby prekonal
rezistenci velmi nesnadné se rozepinajici plicni tkdné. Navic pti kazdém
exspiriu dochézi k Uplnému kolapsu jednotlivych alveolu do prakticky
bezvzdusné atelektazy a za nového enormniho 1sili se cely proces opakuje.

(obr. )

Na ztizeném dychani se dale podili i mékka hrudni sténa; pii braniénim
pohybu se spravné nerozepina plice ale ¢asteéné se deformuje hrudnik.
(obr. )

Za této situace nejsou rozsahlé oblasti plic nezralych novorozenci prodychany.
Jsou to predevsim oblasti paravertebralni a bazdlni, ventilovany jsou
pouze marginalni oblasti ventralni. Do nedychajicich atelektatickych oblasti
nevnika vzduch, jehoz kyslik je nezbytny pro oxygenaci alveolarni epitelialni
vystelky, tj. pneumonocytu I. a II. typu, jejichz zdsobovéani kyslikem je
zajistovano pifmym kontaktem se vzduchem. V disledku takto vzniklé
anoxie dochazi k nekréze alveolarniho epitelu transformujiciho se na
hyalinng membrany.

(obr. )

U postizenych je ¢asto nutné podavat ve vyssich koncentracich kyslik,
ktery ma toxicky uc¢inek na alveolarni epitelie. Tento efekt se uplatiuje
hlavné u dobfe ventilovanych alveolu.

(obr. )

HM se mohou nachdzet uz u novorozenci, ktef{ umiraji za 3 az 4 hodiny
po narozeni. Dobfe jsou HM vytvofené obvykle za 12 az 24 hodin, u
nekomplikovanych ptripadi dochézi v dalsi fazi k jejich odlouceni od
alveolarni stény a k fagocytoze makrofagy. Definitivni restituce je za-
konc¢ena regeneraci bronchioldrnich epitelii a alveolarnich epitelii 1. a
II. typu.

(obr. )

KLINIKA
e RDS se vyviji asi u 60% novorozencu narozenych v 28. tydnu
teéhotenstvi, pozdéji vyskyt rychle klesa.
e postihuje predevsim nedonosené déti
e novorozenci mivaji zpravidla snizené Apgar skore, stav se viak up-
ravuje
e poté (cca behem hodiny nebo nékolika hodin) se objevuji dychact
potize a cyandza
e nepravidelna zastfeni plicnich poli na rtg snimku
e stav si vynucuje podavani kysliku a umélou ventilaci
e progndza:
— velmi vazna
— pokud ale novozenec prezije prvnich 5 dni, stav se upravuje
(viz brochopulmondln{ dyspldzie)
e mezi komplikace patii predevsim postizeni sitnice pri vysokych
koncentracich kysliku (retrolentdlni fibroplédzie), kterda v tézsich
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forméch vede ke slepoté
MAKROSKOPICKY NALEZ

Plice jsou tuhé, nevzdusné, klesaji ve vodé ke dnu. Pleura je hladka,
tmavéruda. Na fezu je plicni parenchym hladky, masitého vzhledu, tmavécerveny,
nozem se stird néco krevnaté tekutiny. Pripominaji svym vzhledem spise

jatra.

(obr. )

HisToLOGIE

V poptedi obrazu jsou difizni atelektazy, coz zvyraznuje snadné rozpoznani
dilatovanych broncht, bronchiolu a alveoldrnich chodbic¢ek. V luminech
kolabovanych alveolu a v dilatovanych alveoldarnich chodbi¢kach a bron-
chiolech lez{ homogenni riizové se barvici hyalinni membrény bud’ volné
nebo tésné piilozené ke sténé. Membrany jsou tvofeny nekrotickym de-
tritem z bunék alveolarniho lemu, tj. z alveolarnich pneumonocytu I.
a II. typu, a déle z plazmatického transsudatu, pripadné z aspirované
amniové tekutiny a jsou-li pfitomny hemoragie, téz z fibrinu. Plicni lym-
fatika jsou dilatovéna.

(obr. )

Pozdéji dochdzi k odlucovani hyalinnich membréan (i za Gcasti neutrofili)
a postupné regeneraci plicniho parenchymu za obrazu BPD.

(obr. )

2.3.2 Bronchopulmonalni dysplazie (BPD)
KLINIKA

BPD jako nozologicka jednotka bylo puvodné definovana klinicky:
(obr. )

e nezrali a nedonoseni novorozenci
e se syndromem respiracni tisné
e u nichz v prvnim tydnu zivota byla pouzita mechanicka ventilace
e jimz byl dlouhodobé podavan kyslik
e na rtg snimcich jsou patrné vyrazné denzity
PATOGENEZA

Patogeneze téchto strukturalnich zmén je multifaktoridlni: v terénu nezralé
plice s hojnym dosud neresorbovanym vmezefenym vazivem se uplatnuje
toxicky efekt dlouhodobé podavaného kysliku o vysoké koncentraci, déle
arteficidlni mechanickd ventilace s intermitentnim pozitivnim tlakem,
barotrauma vedouci u nezralé plice k vzniku intersticidlnitho plicniho
emfyzemu, pneumotoraxu a pneumomediastina, ddle plicni edém, deficit
vitaminu A, E a deficience ceruloplasminu. Recentné se uvazuje téz o
toxickém vlivu volnych kyslikovych radikalu.

(obr. )

Vyklad morfologickych plicnich zmén je nésledujici: v akutnim stadiu
BPD miuze byt néktery bronchiolus ucpan materidlem z hyalinnich membran
nebo nekrotickym detritem, coz chrani piislu§ny acinus proti ventilaénimu
tlaku a vysoké tenzi kysliku. Jiny bronchiolus muze mit lumen timto
materidlem zuzeno Céstecné, coz dovoluje urc¢ité ventila¢né-tlakové a
oxygenacni postizeni prislusnych alveolu. Koneéné nékteré bronchioly
nemusi byt postizeny vubec. Jejich lumina jsou Siroce zejici a jejich
prislusné aciny jsou vystaveny plnému ventilacnimu tlaku a vysoké kyslikové
tenzi. Po rezoluci a vyhojeni je puvodné zcela uzavieny bronchiolus
znovu otevien, coz vede k opétné expanzi nebo hyperexpanzi neposkozeného
acinu. U ¢asteéné uzavieného bronchiolu piislusny acinus vykazuje nekrézu
vystelky s néslednou intersticidlni fibrozou predevsim muralni, ktera
je typickd pro vyhojenou BPD. Acinus, ktery piislusi bronchiolu zcela
otevienému, je postizen nejtize. Nekréza a zédnétliva infiltrace vede posléze
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ke kompletni fibrotizaci alveolu az k jeho vymizeni, coz pfi mnohotném
postizeni vede ke znerovnéni pleurdlniho povrchu s mnohotnymi depre-
semi.

(obr. )
MAKROSKOPICKY NALEZ

Patomorfologicky korelat se u prezivajicich novorozencu se syndromem
pozdni respiracni tisné vyviji jiz od 5. dne zZivota.

(obr.)

V éasngjch stadiich onemocnénd, tj. prvnich 3 az 10 dnech zivota nésledujicich
po zméndach pfi hyalinnich membrandch jsou plice tuhé, pevné a tézké.
Pleura je hladkd nebo mirné nepravidelnd s oblastmi pokleslymi z atelektaz.
Parenchym na fezu je homogenni, pfi zatlac¢eni z ného vytéka néco mélo
lehce zkalené nebo krevnaté tekutiny. Na pleufe jsou makroskopicky
patrnd mezilobuldrni a mezilobarni septa z rozsiteni lymfatik. Vcelku
homogenni obraz pfipomina slezinnou pulpu nebo jaterni parenchym
podobné jako je tomu u vyvinutych hyalinnich membran.

(obr.)

V dalsich 2 az 3 tydnech, v subakutni fdzi, kdy jde o zmény z fibro-
produkce a reparace, se méni typicky plicni parenchym v nepravidelné
nerovny s rozpoznatelnou subpleuralni sublobulaci, coz je zavinéno al-
ternaci atelektaz, intersticidlni fibroplazie nebo hyperexpanze plicnich
acinu.

(obr. )

V chronickém stadiu, tj. od 1. do 3. a dalsich mésicu, se sublobulace jesté
vice zvyrazni ruzné hlubokymi zafezy a depresemi, coz muze v nékterych
piipadech vést k déleni plicnich laloku na nepravidelné lalucky. Hyperex-
pandované aciny se vyklenuji pod pleurou, takze jednotlivé individualni
alveoly mnohondsobné rozsifené proti normé, jsou viditelné volnym okem
a mohou se az cystoidné transformovat.

(obr. )

HISTOLOGIE

V casnych stadiich je vyjddiena pfitomnost rizné hojného vmezereného
vaziva z doby vyvojové nezralosti, jak peribronchalné a perivaskularné,
tak i murdlné mezi jednotlivymi alveoly. V rizném rozsahu perzistuji
hyalinni membrany, piipadné s obrovskobunéénou resorptivni reakei kol
membranozniho materidlu. Nezrald vistelka alveoli je kuboidni, vykazuje
navic dysplastické zmeény s jadernym zvétsenim a hyperchromazii a tento
obraz pretrvava po celou dobu podavani intenzivni oxygena¢ni a in-
suflacéni pretlakové terapie. Vétsinou jsou plicni zmény komplikovany
téZ ruzné rozsahlym krvdcenim intraalveoldrnim i intersticidlnim a sub-
pleurdlnim. Dalsi komplikaci je intravaskuldrni koagulopatie vedouci az
k mozné hemoragické nekrotizaci. Hnisava nebo nekrotizujici bronchop-
neumonicka infiltrace je kone¢nou pfi¢inou smrti.

(obr. )

V subakutnim stadiu dominuje perzistujici hojné muralni a peribronchialni
intersticium, v némz dochazi k postupnému mnozeni kolagennich fibril.
Alveolarni vystelka je kuboidni, s dysplastickymi jadernymi zménami.
Nékteré respiracni bronchioly a pfislusné alveoldrni chodbicky jsou v ruzném
rozsahu vyplnény az ucpany oxyfilnim materidlem membranozniho charak-
teru nebo jinym nekrotickym detritem, pfipadné se na zuzeni bron-
chiolarnich lumin uplatiiuje i peribronchélni edém. Alveoly vykazuji poly-
morfni obrazy od prosté atelektdzy az po hyperexpanzi s moznym zanétlivym
postizenim s prevahou hnisavych az hemoragicky nekrotizujicich zmén

v zavislosti na mikrobidlnim agens a na piipadné pritomnosti intravaskularni
koagulopatie.

(obr. )

V chronickém stadiu trvajicim déle nez 28 dnti dominuje fibroprodukce
srovnatelnd s murdlni intersticidlni fibrézou i s fibr6zou subpleuralni,
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se zmnozenim retikuldrnich a kolagennich fibril, s kuboidni metaplazii
alveolarniho epitelu, s perzistenci dysplastickych jadernych zmén z kon-
tinudlni oxygenace a arterficidlni ventilace. I zde je ruzné vyjadiena
sekundérni zanétliva exsudace fibrinozni nebo nejéastéji fibrinozné-hnisava.
V tomto chronickém stadiu dochéazi ke vzniku alternujicich oblasti ko-
lapsu a tam, kde intersticialni fibroza neni extremné vyjadiena ke kom-
penzatornimu emfyzematéznimu rozepjeti alveolu az desetindsobné vétsimu,
nez je norma.

(obr. )

2.3.3 Intersticidlni emfyzém (IE)

Relativné castou komplikaci BPD je intersticidlni emfyzém, ktery charak-
terizuji radeckovité uspordadané vzduchové bublinky, lokalizované v in-
terlobarnim a interlobularnim intersticiu, predev§im subpleuralné. Jeho
§itenim vznika intersticidlni emfyzém mediastinalni, s moznou propagaci
do mékkych tkani krénich, prasknutim subpleurdlnich dutinek dochézi
k pneumotoraxu a kolapsu piislusné plice. Vzduch v intersticiu muze
byt pomérné rychle reabsorbovan. Pokud perzistuje, mluvime o perzis-
tujicim intersticidlnim emfyzému, jehoz vzduchové dutiny mohou byt
demarkovany fibroplastickou nebo obrovskobunécnou resorptivni reakci.

(obr. )

2.3.4 Extrapulmonalni komplikace

Komplikujicimi extrapulmondlnimi zménami, které jsou pii syndromu
BPD rtzné konstantni, jsou myokardidlni nekrdzy, prevazné hypoxického
puvodu, déle hemoragickd nekroza ledvinné kory, jejiz geneze muze byt
hypoxickd nebo z DIC. Mimofadné casté jsou komplikace CNS, které
maji svou specifickou problematiku a které jsou uvedeny v ramci specidlni
patologie v kapitole o neuropatologii.

(obr.)

2.4 Porodni poranéni

KLINIKA

Nejvétsi nebezpeci porodniho poranéni je u velkych déti; naopak u ne-
donosenych novorozencu je malé. Nasledky mohou byt okamzité nebo

chronické, dlouhodobé (poranéni mozku, poruchy perifernich nervi). Castéji
vznikaji poranéni u piekotnych porodu nebo u porodii s pouzitim klesti.

(obr. )

Caput succedaneum a kefalhematom jsou poranéni dosti Castd; zpravidla
bez dlouhodobych nésledk.

(obr.)
KLASIFIKACE

Hlavni formy:

(obr. )
e fraktura klavikuly
e poranéni n. facialis
e poranéni brachidlniho plexu
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e intrakranidlni poranéni
e fraktury kosti
e lacerace

2.5 Perinatalni infekce

UVOD

Infekce se na dité prendsi predevsim dvéma zpusoby: transplacentarné
(hematogenné) a transcervikdlné (ascendentni infekce zvené{). Pfendsenych

patogent je velké mnozstvi. Na situaci se ddle podili i doba infekce, stav
matky a dalsi faktory.

(obr.)
KLASIFIKACE

K ascendentnim infekcim dochazi v prubéhu téhotenstvi a zejména pii
porodu. Pati{ sem fada virovych infekei (Herpes genitalis), gonokokkové
infekce o¢nich spojivek, adnatni pneumonie pii aspiraci infikované plodové
vody a dalsi.
(obr. )
Hematogenni infekce jsou etiologicky pestiejsi:
(obr. )
e bakteridln{ infekce (listeriéza, treponemy)
e parazitdrni infekce (toxoplasméza, v tropech maldrie)
e virové infekce prochézeji v prubéhu celého téhotenstvi nebo jen
v obdob{ porodu (hepatits B, HIV); zvldsté vyznamné jsou:
— parvovirus B19
— rubeola
— cytomegalovirus
— herpesviry

KLINIKA

Infekce v prubéhu téhotenstvi mohou u plodu zanechat trvalé postizeni
(zejména v obdobi prvniho trimestru téhotenstvi), zpusobit hypotrofii
plodu, indukovat pred¢asny porod a pokrac¢ovat i po porodu.

(obr. )

2.5.1 Neonatalni sepse

Casnd neonatdlni sepse (do 7 dnu po porodu) vznikd zpravidla jako
nasledek infekce pfi porodu nebo jesté intrauterinné: pneumonie, sepse,
nékdy meningitis.

(obr. )

Pii pozdnich sepsich (do 28. dne) se uplatnuji jednak prenatdlni infekce

s latentni periodou (listeriéza, kandidéza) a déle infekéni onemocnént
ziskand po porodu (zejména u pred¢asné narozenych nebo jinak postizenych
novorozencu napojenych na piistrojovou techniku, na kterych je nutné
provadét zakroky atd.).

(obr. )
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2.6 Aspirace plodové vody

UVOD

Urcité mnozstvi plodové vody je patrné aspirovdno v prubéhu porodu
bézné a nem4 klinicky vyznam. Je mozné, ze porod fyziologickym zptisobem
(na rozdil od porodu cisaiskym fezem) se pozitivné podili na bezproblémovém
nastartovani dychaciho rezimu.

(obr.)

ETI0LOGIE

Masivni aspirace jsou spojeny s asfyxii plodu. Pti¢iny jsou ruzné, nejcastéji
jde o poruchy placenty nebo pupecéniku. Snizeny ptivod kysliku placen-
tou vede k duseni a to nastartuje pfedcasné dychaci pohyby.

(obr.)

KLINIKA

Klinicky se to projevi predevsim zménami frekvence ozev plodu. Tuto
situaci je nutné co nejrychleji fesit (urychleni porodu, cisaisky fez).

(obr. )

P1i asfyxii dédle plodu odchézi stfevni obsah, ktery se sklad4d z elementu
spolykané plodové vody a zluéi, je tuhy, témeér cerny a nazyvé se meko-
nium (smolka). Za normélnich okolnosti smolka odchdz{ v prvnich dnech
po porodu a je nahrazena normalni stolici kojeného ditéte.

(obr. )

Pti hodnoceni vyznamu aspirace hraje samoziejmé roli také to, co ji
vyvolalo, jinymi slovy do jaké miry je dité déle postizeno asfyxii.

(obr. )
HISTOLOGIE

Mikroskopicky proto pii aspiraci nachdzime v bronsich i alveolech ¢etné
keratinové Supinky, amniové bunky, lanugo a mekoniova téliska.

(obr. )

Pokud je plodova voda infikovand, vede to k rozvoji adnatni pneumonie
s Cetnymi neutrofily v plicnim parenchymu a vaznym stavem.

(obr. )

2.6.1 Embolizace plodové vody

Tuto jednotku zde uvadime pro terminologickou podobnost, netyka se
ditéte, ale matky.

(obr. )

ETIOLOGIE
e pii porodu se do panevnich zil dostane plodova voda
e plodovd voda indukuje u matky disseminovanou intravaskularni
koagulopatii
— masivni{ krvaceni
— ztrata srazlivosti krve pti konzumpéni koagulopatii
— Cetné mikroskopické (hyalinni) thromby uzaviraji kapilary (is-
chemie)
HISTOLOGIE
Pii vysetieni orgdnu matky (plice, ledviny aj.) nachdzime v kapildrdch
nepatrnd mnozstvi elementu plodové vody. Ty je mozné zvyraznit imuno-
histochemicky (protildtky proti cytokeratinum).

(obr. )
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2.7 Aspiracni bronchopenumonie

ETIOLOGIE

e aspirace mléka

e byva zejména pri esofagotrachedlni fistule, ale i samostatné
HIiSTOLOGIE

V plicich nachdzime pneumonii s i¢asti neutrofili a makrofagu. Aspiraci
mléka prokdzeme vySetfenim plicni tkdné na tuky (nazmrzlo), tim se
prokézou kapénky tuku v alveolech.

(obr. )

2.8 Plice pri abrupci placenty

ETIOLOGIE
e abrupce placenty z ruznych pficin

HiISTOLOGIE

Masivni pirekrveni az prokrvaceni plice kombinované se snizenou vzdusnosti.
Déle muze byt pfitomna i aspirace amnialni tekutiny.

(obr. )

3 Dalsi procesy typické pro
novorozenecky vék

3.1 Nekrotizujici enterokolitis

ETIOLOGIE

multifaktoridlni

e ischemie stfeva (hypoperfuse pii nezralosti aj.)

e naruseni slizni¢ni bariéry vede k nekréze sliznice, sepsi a Soku

e po naruseni slizniéni bariéry navazuje infekce (Clostridium difficile)

°

KLINIKA
postihuje zejména nedonosené novorozence
krvavé prujmy
abdomindlni distenze
plyn ve sténé stfevn{ (pneumatosis intestinalis)
progndza: vazna
— mortalita je vysoka
— v pokrodilych piipadech je nutnd resekce nekrotickych tseku
streva
— chirurgicky zékrok vyzaduji i nasledné fibrotické striktury

MAKROSKOPICKY NALEZ

Vyrazna distenze stfeva, bubliny ve sténé stfevni, pifimeés krve ve stfevnim
obsahu.

(obr. )
HisTOLOGIE

Koagula¢ni nekroéza sliznice, ulcerace, podslizni¢ni plynové bubliny. Ho-
jeni se déje reepitelizaci, tvorbou granulacni tkané a naslednou fibrézou
a strikturami.

(obr. )
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3.2 Mozkové intraventrikularni krvaceni

Subependymalni germinativni matrix je silné cévnatd tkén, ktera u silné
nezralych novorozencu hrozi krvdcenim. Postihuje az 50 % novorozenct
pod 1500 g. Krvéceni je zpusobeno hypoxickym poskozenim. Jednd se o
velmi zavazny stav; blizsi podrobnosti viz kapitola v neuropatologii.

(obr. )

3.3 Hydrops fetus universalis, jadrovy
ikterus, Rh inkompatibilita

UVOD

Fetdlni hydrops je celkovy tkénovy edém vznikly v prubéhu embryonélniho

vyvoje. V typické formé se jednd o nejvyssi stupen poskozeni plodu pii

Rh (nebo i ABO) inkompatibilité. Existuje vSak i fada jinych, neimunnich

pricin.

(obr. )

ETIOLOGIE

Rh inkompatibilita se vyviji u ditéte Rh positivnhiho otce a Rh nega-

tivni matky. Pokud se v prubéhu téhotenstvi dostane urcité mnozstvi

krve (nad 1 ml) plodu do matéina krevniho obéhu, dojde k imunizaci.

Matka zaéne produkovat protilatky. Zprvu jsou o protilatky IgM (které

neprochézeji pies placentu), pozdéji (zejména u dalsich teéhotenstvi) jsou

produkovany protilatky IgG. Pokud se vhodnym zpusobem nezasihne,

dojde k poskozeni plodu.

(obr. )

Protilatky vyvolavaji u plodu hemolyzu, coz ma za nasledek anémii a
tézky ikterus. Bilirubin muze pronikat hematoencefalickou bariérou a
vyvold jadrovy ikterus. Predpokladd se, ze prunik je zpusoben nezralosti
mozkové tkdné (pozdéji bilirubin do mozkové tkéné nepronikd ani pii
tézkych zloutenkach), roli v8ak mohou hrat i drobné fokusy nekréz.
Vznika jadrovy ikterus a zavazné poskozeni tkané mozku.

(obr. )

Anémie a hemolyza dale vyvolaji extenzivni hemopoezu. Za normélnich
okolnosti v dobé porodu v terminu je extrameduldrni hemopoeza piitomna
jen ve zbytcich nebo ji nelze prokazat vibec. U novozencu s hemolyt-
ickym ikterem je velmi vyraznd (zejména v jitrech a sleziné, ale také
v plicich, pankreatu nebo ledvinéch).

(obr. )
KLINIKA

Klinicky obraz tedy zalezi na stupni postizeni. Pii celkovém hydropsu
jsou poskozeni tézka a dité se rodi mrtvé nebo umird kratce po narozeni.
V leh¢ich pripadech je edém mirny a upravuje se. po naruseni slizni¢ni
bariéry navazuje infekce (Clostridium difficile)

(obr. )

Kromé extramedularni hemopoezy je také typicky krevni obraz v per-
iferni krvi: ¢etné nezralé elementy krevni fady (retikulocyty, normoblasty,
erytroblastu); tento stav se oznacuje jako fetaln{ erytroblastéza.

(obr. )

Prognéza zavisi na stupni poskozeni. Dulezitd jsou predevsSim preventivni
opatfeni (lidsky anti-D imunoglobulin matce po porodu, ktery neutral-
izuje fetdln{ erytrocyty, které se pii porodu dostaly do matéina obéhu),
terapeuticky se u ditéte provadi vyménné transfuze a provadi se fototer-
apie (coz oxiduje nekonjugovany bilirubin).
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(obr. )

Vzhledem k preventivnim opatfenim vyskyt Rh inkompatibility je dnes
nizky a uplatiuje se spiSe obdobny problém zpusobeny inkompatibili-
tou ABO. Postizeni plodu pii ABO inkompatibilité je vsak zpravidla jen
mirné.

(obr. )

3.4 Adrendalni cytomegalie

KLINIKA
e nasledek prolongovaného stresu
e nesouvisi nijak s infekci cytomegalovirem

HISTOLOGIE

Vyrazna bunécné a jaderna polymorfie bunék kury nadledvin.
(obr. )

. . I d
4 Mukoviscidoza
Uvop
Jedna se o poruchu epitelidlniho transmembranového transportu (predevsim)
chloridovych iontu. Poruchou je postizena fada organu.

(obr.)

ETIOLOGIE

e autosomdlné recesivné dédicnd porucha (projevuje se jen u ho-
mozygotu)

e gen kédujici protein chloridového transmembranového kandlu je na
chromosomu 7

e do dnesni doby bylo popsano pies 800 ruznych mutaci tohoto genu

e tato pestrost vysvétluje znacnou variabilitu klinického obrazu

e funkce proteinu je tkanové specifickd, proto se defekt projevuje
v ruznych orgdnech ruznym zpusobem

e u bronchu vézne vylucovani chloridia do hlenu, coz vede k prechodu
ionttt Na T a navdzané vody z hlenu do bunék (tim se hlen dehy-
dratuje a zahustuje)

e u nékterych mutaci je postizen téz transport bikarbonétového iontu

KLINIKA

Klinicky obraz je velmi variabilni a u postizenych byvaji pfitomny jen
nékteré z nasledujicich poruch:
(obr. )
e pankreas (90 %)
— hromadéni sekretu o zvysené viskozité (hlenové zatky)
— atrofie exokrinni ¢asti pankreatu
— fibréza
— chybéni enzymu vede k maldigesci, malabsorpci a dalsim poruchdm
zpusobenym zmeénami stfevniho obsahu
o tenké stievo
— hromadéni hustého hlenu v tenkém stfevé vede k mekoniovému
ileu u postizenych novorozencu
— prognoza je vazné, nékdy je nutna operace
e jatra
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— dilatace zluc¢ovodu, nékdy az bilidrni cirrhéza
— steatoza
e slinné zlazy byvaji postizeny podobné jako pankreas
e plice (zpravidla nejzdvaznéjsi)
— vazky, husty hlen submukéznich zldzek zpusobuje obstrukei
bronchiolu
— stdzu hlenu doprovézeji chronické infekce (bronchitidy)
— rozvijeji se bronchiektasie
— v bronchiektasiich vyplnénych hlenem a hnisem pteziva pestra
mikrobidlni fléra (stafylokokky, streprokokky, hemofilus a mnoho
dalsich)
— cor pulmonale
— nosni polypy
— chronicky kasel, vykaslavani sputa
e azoosperie, infertilita (95%): chybi vas deferens
e malnutrice
e prognédza:
— podle postizeni, u klasické formy je prumérnd délka zivota 30
let
— specidlni terapie a transplantace plic prognézu zlepsuje
— teoreticky by méla genova terapie pfinést zlom do lécby
Klinickd diagnéza se potvrzuje potnim testem (prokéze zvysenou kon-
centraci potu; diagnézu nékdy stanovi i matka — dité je slané). U vyvodu
potnich zlédzek vazne zpétné vstievavani chloridu (a tedy i sodiku).

(obr. )

v P d o d ~
5 Syndrom nahlé smrti ditéte
Uvop
Je to stav, kdy dojde k neocekavané, ndhlé a nevysvétlitelné smrti ditéte
(typicky ve spénku, vék nejcastéji 2 — 4 mésice). Etiologie je patrné
ruznoroda.
(obr.)
ETIOLOGIE
Nasledné vysetfeni neprokaze jednoznacnou piic¢inu smrti, i kdyz se ¢asto
prokézou drobné anomalie.

(obr. )

Cést pripadi mohou byt i nerozpoznané vrazdy (zaduseni), nejspise se
vS8ak jednd o metabolickou anomalii v konstelaci nepfiznivych dalsich
exogennich i endogennich faktoru (napiiklad lécéba aspirinem aj), nahly
ttlum dechového centra, anomélni vedeni srde¢nitho vzruchu a dalsi.
(obr. )

Rozsihlé studie téchto piipadu odhalily fadu epidemiologickych faktoru,
které zvysuji riziko nahlé smrti (vék matky pod 20 let, koutfeni v prubéhu
téhotenstvi, drogy, téhotenstvi nasledujici rychle za sebou, nedonosenost,
muzské pohlavi, spanek na bfise, spanek na mékkém podkladu a dalsi).
(obr. )

Do této jednotky nepatri ptipady, kdy dité umird nahle a neocekavaneé,
vysetien{ véak prokéze do té doby skrytou chorobu (srdeén{ vadu, myokardi-
tidu atd.).

(obr.)

U Reyeova syndromu se pitvou prokdze vyrazna steatéza orgdnu (jtra,
ledviny). Jak souvisi tato steatéza s ndhlou smrti neni jasné.
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(obr. )

6 Tumory a nadorim podobné léze
détského véku

6.1 Benigni tumory

6.1.1 Cévni malformace, cévni tumory

KLINIKA
e nejcastéjsi tumory (vétsinou se vSak ve skutecnosti jednd o cévni
malformace)
e kaverndzni a kapilarni hemangiomy maji tendenci k regresi
e nékteré jsou slozkou komplexngjsich syndromu
Podrobnéji jsou tyto jednotky uvedeny v kapitole o tumorech cév.

(obr. )

6.1.2 Lymfatické tumory
KLINIKA

Tyto tumory jsou utvaieny z lymfatickych cév ruzného kalibru. Muze se
jednat o malformace, lymfatické dilatace nebo i o pravé tumory. Lym-
fangiomy hlubokych tkani mohou dosahovat velkych rozmért a maji ten-
denci se zvétSovat. Jindy dilatovand lymfatika dissekuji tkan; postizena
oblast (napftiklad koncetina) je deformovan4.

(obr. )

HISTOLOGIE

Léze se skladaji z tenkosténnych lymfatickych prostor vystlanych en-
dotelem, které dissekuji hluboké tkané. Neobsahuji erytrocyty. Od krevnich
cév je 1ze odlisit imunohistochemicky.

(obr. )

6.1.3 Tumory z vaziva a pribuznych tkani

Fibromatdza je mitoticky silné aktivni tumor, napodobujici svou stavbou
fibrosarkom.

(obr. )

Myofibromatdza (a myofibrom) jsou tumory, kde je protilidtkové prokaza-
telnd diferenciace smérem ke hladkému svalu.

(obr. )

Fibrozni hamartom détského véku je 1éze typické histologické stavby,
slozend z vaziva s okrouhlymi organoidnimi strukturami a tuku.

(obr. )

Léze mohou byt solitdrni (myofibrom, fibrom) nebo vicecetné nebo mnohocetné
s difuznéjsi pritomnosti ve tkdni (koncovka -éza).

(obr. )
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6.1.4 Teratomy
Teratomy se u déti vyskytuji ve dvou hlavnich formaéch:
(obr. )

Kongenitéalni, ¢asto velké léze; histologicky slozené zpravidla ze zralych
tkani (benigni): sakrokokcygedind teratom.

(obr. )

V ponékud vyssi véku se vyskytuji teratomy malignd (bud z malignich
tkdni nebo s obsahem nezralé slozky, kterd prerustd).

(obr. )

Dalsi frekvenéni vrchol je u adolescentu a mladych dospélych (varle,
ovarium; viz pifslusnou kapitolu)

(obr. )

6.2 Maligni tumory

UVOD

Malignich tumoru détského véku je celd fada. Svym vzhledem v HE
se navzajem Casto podobaji (détské tumory z malych kulatych bunék).
Casté jsou ruzné chromosomélni anomalie nddorovych bunék, kterych se
vyuziva ke zpfesnéni diagnostiky.

(obr. )

Tumory jsou to obecné vysoce maligni, na druhé strané chemoterapie
téchto tumort je Casto Uspésnd (vede k Uplnému vyléceni). Diive se
jednalo o prognosticky beznadéjné tumory; dnes se situace dramaticky
zlepsila.

(obr. )

6.2.1 Neuroblastické tumory

KLINIKA
e nejcastéjsi vek je kolem 2 let
e existuji i kongenitalni formy
e lokalizace: dfen nadledviny, abdominalni sympatické pleténé, vzacnéji
mozek i jinde
e v téchto lokalizacich existuji drobné shluky neuroblastu, povazované
za neuroblastom in situ (zpravidla vyzrévaji, ale je pravdépodobné,
7e 7z téchto hnizd neuroblastomy vznikaji)
e tumory zpravidla rychle rostou a metastazuji lymfatickou i hemato-
genni cestou (plice, kosti, jatra)
e kozni metastazy mivaji tmavé modrou barvu
e metastdzy do jater vedou k hepatomegalii: Pepperiv syndrom (nékdy
stoji zvétsent jater v popied{ obrazu a primarn{ tumor je jen maly)
e klinicky se projevuji jako masa v bfisni dutiné
e tumory ¢asto produkuji katecholaminy (metabolity v mo¢ci); k hy-
pertenzi nedochazi
e prognédza:
— moderni terapie vede k vyléceni az 60 % déti
— prognosticky nejdulezitéjsi je vék ditéte, ¢im je starsi, tim je
prognéza horsi
* prognéza déti do jednoho roku je dobrd (5 let prezivd
90 %) i pti metastazdch
* progndza déti mezi jednim a péti lety je horsi
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* progndza starsich péti let je vyslovené spatna bez ohledu
na staging a terapii
— pro prognézu mé zasadni vyznam diferenciace tumoru (vyzralejsi
tumory jsou pifznivejsi)
— déle mé velky vyznam klinicky staging (rozsah postizeni);
vétsina déti se diagnostikuje az v pokrocilejsich stadiich
— terapie vyvolava nekrézy tumoru a indukuje vyzravani nadorové
tkané smérem k benignim formdm

MAKROSKOPICKY NALEZ

Svétle sedé mékké nddorové hmoty, nepiiznacné.
(obr. )

HISTOLOGIE

Tumor se skldda z malych, okrouhlych bunék, zpravidla mitoticky ak-
tivnich. Cytoplasma je izka. Mezi buiikami je jemné fibrilarni eosinofilni
tkdn (neuropil), tvofeny neurity. V typické, vyzralejsi formé se vytvari
skupiny bunék okolo loziska neuropilu (Homer-Wrightovy pseudorozety).

(obr. )

Tvorba pseudorozet je zndmkou diferenciace (nediferencované tumory
nemaji ani to). Spontdnné nebo vlivem terapie tumor vyzrdva a méni se
v ganglioneuroblastom az v benigni ganglioneurom (objevuji se Schwanovy
buiiky a velké bunky gangliové).

(obr. )

Imunohistochemicky jsou tumory pozitivni na neuron specifickou enolazu.
Dale 1ze stiibfenim nebo elektronovym mikroskopem prokazat intracy-
toplasmatickd sekrecni granula katecholaminu.

(obr. )

Kromé toho existuje fada genetickych markert; podle typu chromo-
zomalni aberace 1ze rovnéz usuzovat na prognézu tumoru a nasadit vhod-
nou lécbu.

(obr. )

Bioptické vySetieni tumoru se pouziva také pii sledovani tc¢innosti ter-
apie (hodnoti se rozsah nekréz).

(obr. )

6.2.2 Wilmsuv tumor (nefroblastom)

KLINIKA
e tumor tvori v dobé diagnozy velky utvar v dutiné btisni
az v 10% piipadu je oboustranny
hematurie
bolesti bticha
utlak bfisnich organu, stfevni obstrukce
hypertenze
plicni metastazy
prognéza:
— velmi dobrd: 2 roky prezivd 90 % pacientu i v pokrocilejsich
fazich choroby
— difuzné anaplastické formy maji horsi prognézu
— lé¢ba: nefrektomie a chemoterapie

HISTOLOGIE

Nejcastejsi je klasickd forma tumoru slozeného ze tii komponent:

(obr. )
e blastémovd (pole bazofilnich, malych bunek)
e epitelidlni (tubuldrni a glomeruloidni struktury)
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e stromdlni (vazivo, nékdy myxoidni, obcas s piimés{ hladké sval-
oviny nebo i jinych tkani: chrupavka, tuk aj.)

V nékterych piipadech muze nékterd slozka (zejména blastémovd) prevladat.
(obr. )

Mensi ¢dst tumoru je anaplastickd: slozend z vétsich bunék, mitoticky
vysoce aktivnich, s mutacemi p53. Tyto tumory jsou rezistentni na chemoter-
apii.

(obr. )

6.2.3 Ewinguav sarkom, PNET
ETIOLOGIE

U Ewingova sarkomu a u primitivniho neuroektodermélniho tumoru
(PNET) se vyskytuje charakteristickd genetickd anomélie (recipro¢ni
translokace mezi chromosomy 11 a 22.

(obr. )

KLINIKA
e vzacny tumor
e postihuje déti a adolescenty
e lokalizace: nejcastéji dlouhé kosti (diafyza, metafyza)
e rtg: osteolyza a reaktivni tvorba kosti dava tumoru vrstevnaty vzh-
led (cibule)
bolest kosti, edémy (a nékdy i infiltrace mékkych tkéni)
e teploty
e prognédza:
— dfive velmi Spatnd
— dnes pii kombinované terapii (chemoterapie, iradiace) je pétileté
pieziti dosazeno u 75 % pacientil

MAKROSKOPICKY NALEZ

Sedobild, mékks nddorovd hmota, prokrvacens, nekrotickd. Tumor muze
infiltrovat kostni dien bez rozsahlejsich destrukei kosti. Nékdy se tumor
81t téz do okolnich mékkych tkani.

(obr. )

HISTOLOGIE

Drobné, okrouhlé bunky s tizkou cytoplasmou; nékdy se tvoii perivaskularni
rozety. Mitotickd aktivity byva nizka. V cytoplasmé nadorovych bunék
je vyssi mnozstvi glykogenu (prokazatelné metodou PAS).

(obr. )

6.2.4 Rhabdomyosarkom

UVOD

Maligni tumory z bunék, které vykazuji morfologické (ultrastrukturalni)
i imunohistochemické znaky typické pro kosterni svalovinu.

(obr. )
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6.2.4.1 Embryonalni rhabdomyosarkom

KLINIKA
e vek: nejcastéji déti; 3 — 12 let
e lokalizace: hlava, krk, genitourindln{ trakt (mocovy méchyt), retroperi-
toneum
e progndza: asi 80 % pacientt s lokalizovanou formou pfeziva po kom-
binované terapii
HISTOLOGIE

Vzhled se lisi podle stupné maturace: u diferencovanych forem jsou
bunky velké, s eosinofilni cytoplasmou, v nékterych bunkach je i pficné
zihani. Nediferencované formy se skladaji z mensich, okrouhlych nadorovych
bunék.

(obr. )

6.2.4.1.1 Sarcoma botryoides
KLINIKA

Je forma embryonélniho rhabdomyosarkomu, tvorici exofyticky rostouci
nadorové hmoty. Typické lokalizace jsou mocovy méchyt, vagina.

(obr. )

HisTOLOGIE

Nédorové bunky jsou roztrouseny v myxoidnim stromatu.
(obr. )

6.2.4.2 Alveolarni rhabdomyosarkom

KLINIKA
o vék: 10— 25 let
e lokalizace jako u embryonalniho rhabdomyosarkomu

HisTOLOGIE

Tumor se skldda z solidnich oblasti a hnizd ¢asto dyskohezivnich nddorovych
bunék, oddélenych jemnymi vazivovymi septy. Cytologicky existuje vice
variant (s vyss{ polymorfii, se svétlymi buikami). Solidni{ varianta se
skladéa z bunék malych, okrouhlych, pfipominajicich lymfocyty.

(obr.)

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

(obr.)

U tohoto typu rhabdomyosarkomu lze prokazat charakteristickou genet-
ickou anomaélii.

(obr. )

6.2.4.3 Pleomorfni rhabdomyosarkom

KLINIKA
e vék: starsi dospéli
e lokalizace: nejcastéji hluboké mékké tkané koncetin
HISTOLOGIE
Maximdélni stupen celularni i jaderné polymorfie, vicejaderné buniky, bunky
tvaru (kosmické) rakety. Sirokd eosinofilni cytoplasma.
(obr. )
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6.2.5 Lymfoblasticky lymfom/leukemie

Je popsédn v kapitole lymfom1, stejné jako Burkittuv lymfom.
(obr. )

6.2.6 Retinoblastom

[jVOD

Nejcastéjsi intraokularni maligni tumor déti, vznika v sitnici.
(obr. )

ETIOLOGIE

Retinoblastom souvisi s vrozenou nebo ziskanou poruchou genu (retinoblas-
toma suppressor gene) na dlouhém raménku 13 chromosomu (delece,
mutace). Pacinti s touto poruchou maji téz zvysenou frekvenci jinych
malignich tumor.

(obr. )

KLINIKA
vyskyt je sporadicky
az 8% piipadu je dédi¢nych
vek: déti do 2 let; existuji i kongenitalni formy
Sedobild zornice, strabismus
slepota
bolestivost
sekundérni glaukom
asi 25 % piipadu je bilaterdlnich; postizeni oka je ¢asto viceloziskové
§iteni do optického nervu
sffen{ do cév s nddorovou disseminaci (hematogenni metastdzy do
kostn{ dfené)
e prognéza:
— beznadéjnd u nelécenych piipadi
— lécba (enukleace bulbu a protinddorova terapie) je uspésnd u
90 % pacientt
— pacienti maji zvySenou frekvenci jinych tumoru (osteosarkom,
Ewinguv sarkom)

MAKROSKOPICKY NALEZ

V Sedavych nddorovych hmotdch jsou drobné svétlé kalcifikace (rtg).
Tumor roste endofyticky do sklivee nebo exofyticky (pod sitnici).

(obr. )
HISTOLOGIE

Celularni, mitoticky aktivni tumory s ruznym uspoidddnim, ¢asto s tvor-
bou rozet (diferenciace smérem k fotoreceptorum).

(obr. )

6.2.7 Meduloblastom

KLINIKA
e vék: nejcastéji kolem 10 roku zivota
e lokalizace: mozecek, strop 4. komory
e hydrocephalus a dal3i piiznaky expanze v zadni jameé lebni
e prognéza:
— i pfi kombinované léébé (tumor je vyrazné radiosenzitivni)
preziva jen 50 % pacientu
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— sekundérni nésledky z lokélni destrukce jsou casté (i kdyz u
dét{ se uplatiiuje fada kompenza¢nich mechanizmu i v CNS)

MAKROSKOPICKY NALEZ

Lokélni invaze (mozecek), metastdzovani v CNS (likvorové cesty), dis-
seminace do mozkovych plen. MozZné jsou i metastézy v kanéle po bioptické
punkéni jehle.

(obr.)
HISTOLOGIE

Mensi, okrouhlé a ovélné buriky s dzkym lemem cytoplasmy. Nékdy (u
zralejsich forem) se tvoif i rozety.

(obr.)



