Gyermekkori daganatok



A gyermekkori és felnéttkori rakbetegségek jellegzetességeinek
jelentésebb eltérései

Gyermekkori daganatok

Felnéttkori daganatok

Az elsddleges daganat
lokalizacidja
Histologia

A daganat stadiuma

a diagnosiskor

Szirés

Korai kimutatas

Therapias valasz

Prognosis

Megelbzés

Szoveteket érint (pl.: haemo- Szerveket érint (pl.: emld,
poieticus, lymphaticus szbve-tiidd, vastagbél, prostata,

tek, kbzponti idegrendszer
symphathicus idegrendszer,
izom, csont)

Elsésorban sarcomak
(nem epithelidlis daganatok)

Az esetek 80%-aban
disseminalt

Vizelet catecholamin iirités
neuroblastomaban,

egyéb modszerek nem
hatékonyak vagy nem Kkivi-
telezhetdk

Leggyakrabban véletien-
szerd

Jol reagalnak chemo-
therapiara

>60% az 5-éves talélés
(0sszes tipust véve)
>60% valésziniileg gyogyul

Tobbnyire lehetetlen;
a bérrak kockazata cstkken
napvédd krémekkel

uterus)

87%-ban carcinomak
(epithelialis daganatok)

Localis vagy regionalis

Mammographia, széklet
vértartalom, hiively cyto-
logia, colonoscopia,
onvizsgalat

Felvilagositas, oktatas és
a szirés javitja

Kevésbé reagalnak a
chemotherapiara

<50% az 5-éves tulélés
(6sszes tipust szamitva)

80% megeldzhetd
( dohanyzas 1)




Gyermekkori malignitasok
N=223, 0-14 eévesek (2013)
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Néhany kérallapot, syndroma, melyek gyakrabban tarsuinak
daganatos megbetegedéssel

Down syndroma

Bloom syndroma

Fanconi anaemia

Ataxia-teleangiectasia

Wiedemann-Beckwith syndroma (visceralis gigantismus)

Neurofibromatosis
Hemihypertrophia
Aniridia (a szivarvanyhartya veleszuletett hianya)

Congenitalis malformatiok
( pl.:hugydti fejlédési rendellenességek,
cryptorchismus, goadalis dysgenesis)

"Cancer prone family” Li-Fraumeni syndroma




Common Chief Complaints Given by Parents

That Suggest a Pediatric Cancer

Presenting Signs and Szmptoms of Some Common
Pediatric Cancers and Their Differential Diagnosis

CHIEF COMPLAINTS

SUGGESTED CANCER

Chronic drainage from ear

Recurrent fever with bone pain
Morning headache with vomiting

Lump in neck that does not respond
to antibiotics

White dot in eye

Swollen face and neck

Mass in abdomen

Paleness and fatigue

Limping

Bone pain

Bleeding from vagina

Weight loss

Rhabdomyosarcoma;
Langerhans cell histiocytosis

Ewing's sarcoma; leukaemia
Brain tumour

Hodgkin's or non-Hodgkin's
lymphoma

Retinoblastoma

Non-Hodgkin's lymphoma;
leukaemia

Wilms' tumour
neuroblastoma; hepatoma

Leukaemia; lymphoma

Osteosarcoma;
other bone tumours

Leukaemia;Ewing's sarcoma
neuroblastoma

Yolk sac tumour; rhabdo-
myosarcoma

Hodgkin's disease

COMMON DIFFERENTIAL
PRESENTING DIAGNOSES
SIGNS OR (NONMALIGNANT)
SYMPTOMS CONDITIONS CANCER
Headache, mor- Migraine, sinusitis Brain tumour
ning vomiting
Lymphadenopathy Infection Lymphoma
Bone pain Infection, trauma Bone tumour
Abdominal mass Constipation, kidney cyst, Wilms's tumour
full bladder
Mediastinal mass Infection, cysts Lymphoma
Pancytopenia Infection Leukaemia
Bleeding Coagulation disorders, Leukaemia

platelet disorders

Tunetek, panaszok, korjelek

gyermekkori daganatos betegségekben




Gyermekkori agytumorok megoszlasa
a kézikonyvek szeri

25-35%

12 - 14%

6- 9%

10 - 20 %

5-10%

Nt

10 - 20 %

|:| medulloblastoma

[l cerebellaris astrocytoma

[ ependymoma

[] agytorzsi glioma

[l craniopharyngeoma
] egyéb tumor

[ supratentorialis glioma

[] pinealis régio tumora




Tunetek:
infratentorialis daganatok

emelkedett intracranialis nyomds (liquorkeringesi akadaly,

terfogatnovekedes) a tunetek az €letkortol fuggenek

- (reggel) fejfajas, hanyas

- lethargia

- anorexia

- szemelyisegvaltozas

- intellectualis €s motoros teljesitmeny romlasa
ataxia (torzs, végtag)
agytorzsi tiinetek (V. VII. IX. agyideg laesi0ja)
szemtuinetek ( abducens paresis, conjugalt
Szemmozgasok zavara)




supratentorialis daganatok

valtozatos tinetek

epilepsia grand mal, complex partialis roham (részleges tudatzavarral)
focalis roham (eszméletvesztés nélkiil)

minden gyermek, akinek focalis és/vagy complex partialis rohnama
vagy megmagyardzhatatlan generalizalt gorcse van  CT /IMRI vizsgalatot igényel!

(Initialisan negativ CT nem zarja Ki az infiltralo glialis tumor lehetdségét, foleg

befolyasolhatatlan (kezelésre nem reagalo) complex partialis rohamok esetén meg kell
ismételni a vizsgalatot!)

paresis, hemiparesis, hyperreflexia es clonus

szemtiinetek VISuS, latotér csokkenés
koros pupilla reactiok (Marcus Gunn pupil)
tekintésbénulas ( Parinaud tiinet)




endocrin hatasok novekedészavar
diabetes insipidus
hypopituitrismus
pubertas praeacox, etc

fejfdjas kinzo fejfajas (napszaktol fiiggetlen, hanyas,
hanyinger n¢lkiil)

spinalis tumorok

fajdalom (éjszakai fajdalom, a beteg iilve alszik!)

paresis, erzes kiesés

"Néma'" tumorok: frontalis lebeny, parietalis lebeny, occipitalis lebeny,
III. agykamra tumora lehet tiinetmentes!



Medulloblastoma




Medulloblastoma (MRI)
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Medulloblastoma (MRI)

BALOGH ZOLTAN
KO17/11/86 -
M 9Y

20:15

07=-MAR~1996
IMAGE 81
STUDY 6

Diagnosztikai Kp. Pecs
~—— MAGNETOM IMPACT

- H-SP VA22A
+:FAL

MF 1.3

Post C

5P ‘!-40.‘

£l2d 6.0

v D oV 220220
286 *2%60

TR 250.¢€ Corx

TE 6.0/1

TA 02:10

AC 2

J v W: 1264
" c: 1127



Medulloblastoma — JE—
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Lymhomak (10-12% / 6sszes tumor)
tiinetel

- laz, hoéemelkedés, testsuly csokkenés,
¢jszakai 1zzadas
- lymphadenomegalia

NHL: lehet gyorsan novekvo, invaginaciot
okozhat, pleuralis foly., ascites tarsulhat

HD: lassan, néha intermittalva novekvo
- hepatosplenomegalia



NON-HODGKIN LYMPHOMA

cervical lymphadenomegaly (,,bull neck™)
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NON-HODGKIN LYMPHOMA

thoracal fluid cytology, (,,convoluted nuclei”, T-cells)
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NON-HODGKIN LY MPHOMA abdominal (Burkitt)




NON-HODGKIN LYMPHOMA

abdominal, mesenterial lymph node conglomeratum




Hovckivs e

DISEASE '




HODGKIN’S DISEASE, REED-STERNBERG CELL




NHL - diagnozis

Nyirokcsomo biopszia
Immunfenotipus

DNS vizsg. klonalis Ig v. T-sejt
receptor gen atrendezodes

Csontvel6/Periférias vér vizsg.



NHL - staging

Stage |: egy érintett nycs. v.
extranodalis

Stage Il: egynél tobb nycs. regio a
rekesz ugyanazon oldalan

Stage IlI: rekesz ket oldalan + minden
mellkasi (mediastinum, thymus, pleura),
Kiterjedt nem rezekalhato abdominalis,
epiduralis

Stage IV: csv. / KIR érintettség



Terapia - NHL

Lymphoblastos lymphoma ALL

Periférias B-sejtes NHL +  Blokk th.:
Nagysejtes-anaplasticus CP, MTX

(ALCL) Steroid, Ifo,
Cytara, Doxo



Terapia — Hodgkin

- Kivizsgalas: PET — CT

- Kemoterapia: stadium fuggo: 2-6 blokk

- Radioterapia: elso 2 blokk (OEPA) utan korai
PET CT kontroll- metabolikus valasz
fuggvenyeben - kezeles végen eérintett mez6
besugarzas



Prognozis

Lymphoblastos lymphoma 60-80%

Periférias B-sejtes NHL  80-90%
Nagysejtes-anaplasticus

Hodgkin lymphoma 90%



NEUROBLASTOMA localisation
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NEUROBLASTOMA (suprarenal l.d.) CT
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NEUROBLASTOMA 5St.4

periorbitalis infiltratio, haematoma (blueberry muffin)




METASTATIC
NEUROBLASTOMA

(bones)




METASTATIC NEUROBLASTOMA (bones) 1.




NEUROBLASTOMA St4

bone marrow Infiltration




- Up to 100's of copies
of 50-300 kb region

Amplified
N-myc
gene

}

Normal Chrml from a
chrm 1 neuroblastoma






THERAPIAS STRATEGIA

Indukcios chemotherapia

!

Komplett excisio

!

Myeloablative therapia

!

Radiotherapia

!

Differenciacios therapia



INTRA-ABDOMINAL MASS (WILMS’ TUMOR)

physical finding at presentation




NEPHROBLASTOMA (WILMS’ TUMOR)
Ultrasound
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NEPHROBLASTOMA (WILMS’ TUMOR) CT
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ANIRIDIA

del (11p13)

assoclation with

WILMS’ TUMOR




Wilms tumor

Diagnosis: team-munka, gyermekonkologus koordinalja

e Fizikalis vizsgalat

e Hasi UH, hasi CT, (IVP), MRI

o Mellkas Rtg., mellkasi CT

e Vizeletvizsgalat: haematuria, (VMA/HVA)

Egyértelmii klinikai diagnosis: praeoperativ chemoth.

kétely esetén, vagy ha az ¢letkor< 6 honap (CMN>>>WT):
primer miitét

Prognézis: 80% feletti talélés




Lagyresztumorok

-4.leggyakoribb gyermekkor: malignitas
(Leukemia, CNS, Neuroblastoma utan)

-rendkivil heterogén
-beosztas: pathologia (WHO) /klinikai (th.)
-RMS / Non-RMS (50-50%)

Chemoth. erzé¢keny/mersekelten €./rezisztens



Etiologia
-mesenchymalis 0ssejt eredet, kiillonbozo diff.

Ritkan 1gazolhatoak az alabbi 0sszefliggesek:
-NF1 —Schwannoma

-keémia1 agensek: pesticidek, azbeszt, nikkel
-sugar: radioth.- 0,1% lagyreész/csontsarcoma
-immundef.: pl. Cyclosporin transzpl. miatt
-genetikal faktorok: csaladi halmozodas



A rhabdomyosarcoma (RMS)
tipusok szerinti megoszlasa

Embrionalis
(szubtipus: botryoid +
spindle cell -10%)

Alveolaris
t(2,13), t(1,13)

Differencialatlan

Pleiomorph

Nemzetkozi

arany (0sszes
RMS %-a)

60-70%

20%
10%

1%

Osztalyunk
RMS betegel

27 /33

5/33

1733



A rhabdomyosarcoma (RMS)
lokalizac10 szerinti megoszlasa

JO prognozis: Rossz prognozis:
-Orbita -Végtag
-Fej-nyak régié nem -Fej-nyak régio
parameningealis parameningealis
-Urogenitalis traktus, -Urogenitalis traktus
nem holyag/prostata holyag/prostata
-Egyéb lokalizacio (pl.:

retroperitonealis)



RHABDOMYOSARCOMA

head and neck localisation
epipharynx,
fossa pterygopalatina tumor,

n.Ill, V, VII, XII paresis




RHABDOMYOSARCOMA EMBRYONALE
(»,botryoid™)

urinary bladder, X-ray




RHABDOMYOSARCOMA

CT, MR




BOTRYOID SARCOMA




Non-RMS tumorok
(eredete -tipusai)

Kotoszovet
Fibromatosisok (desmoid tumorok)
Adult és infantilis fibrosarcoma
Dermatofibrosarcoma

Fibrohistiocyta
Malignus fibrosus histiocytoma

Zsirszovet
Liposarcoma

Simaizom
Leiomyosarcoma

Er és nyirokér
Angiosarcoma
Lymphangiosarcoma
Hemangiopericytoma
Hemangioendothelioma

Periférias idegrendszer
Malignus schwannoma

Csont és porc
Extraosszealis osteosarcoma
Extraossz. myxoid chondrosarc.
Extraosszealis mesenchymalis
chondrosarcoma

Tobb szovetet tartalmazo
Malignus mesenchymoma
Malignus Triton tumor

Ismeretlen histogenesis
Alveolaris lagyrész sarcoma
Epithelioid sarcoma
Clear cell sarc.(amelan. melanoma)
Synovialis sarcoma
Desmoplast. kis kerek sejtes tumor



Minden daganatot egy gyermeken
mindaddig malignusnak kell tartani,
amig be nem bizonyosodik az
ellenkezoje!
Gyanu:
- ismeretlen eredetll lagyreszduzzanat
- tomott tapintatu

- kapaszkodik a mélyebb rétegekhez



Csontdaganatok

Ewing’s Tumor Family

Ewing’s Tumor of Bone and Extraosseous Ewing’s
Primitive Neuroectodermal Tumor

Osteosarcoma

Central (Medullary) Tumors

Conventional central osteosarcoma (chondrobl., fibrobl., osteobl.- high grade)
Telangiectatic osteosarcoma (high grade)

Intraosseous well-differentiated (low-grade) osteosarcoma.

Small cell osteosarcoma (low grade)

Surface (Peripheral) Tumors

Parosteal (juxtacortical) well-differentiated (low-grade) osteosarcoma.
Periosteal osteosarcoma: low-grade to intermediate-grade osteosarcoma.
High-grade surface osteosarcoma



Osteosarcoma lokalizacio

Skull

scapula =" Clavicle
Ribs

Spine
Radius

Humerus 10%

Pelvis gog

Hand A . Ulna

Femur 509% Other bones

| '.— Fibula goy,
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Canine osteosarcoma

Figure 1. Osteosarcoma of the distal radius in a
dog. The extent of the neoplasm is delineated by
the arrows (dorsoventral radiograph).

Figure 2. Osteosarcoma of the distal radius in a dog.
Codman'’s triangle is formed by the elevation of the
periosteal reaction (arrows, lateral radiograph).

Codman’s triangle is the regular periosteal elevation on either side of the lesion that
appears irregular and discontinuous (Fig. 2). Spicular or amorphous patterns of
mineralized matrix may fill the breach in the periosteal response. The adjacent soft
tissue swelling may show neoplastic invasion.
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canine osteosarcoma

human osteosarcoma



OSTEOSARCOMA

limb sparing tumor resection




OSTEOSARCOMA

after limb sparing operation




Ewing-sarcoma lokalizacio

Skull {2.3%;)

Scapula (4.7%)

Humerus (5.9%)

Pelvis (24 7%)])

Hand {0.3%})

Femur (16.4%)

Tibia (9.7%)

Clavicle (1.4%)
Ribs (12.9%)
Spine (7.0%)
Radius {0.9%)
Ulna {0.8%)

Other bones (0.4%)

Fibula {9.4%)

%7 Foot {(3.2%)




A gyermekkorl
daganatok

és kezelésuk

késoi
mellékhatasai

sebészi kezelés

irradiatio

cytostaticus chemotherapia
Novekedes, fejlodés

Musculoskeletalis dysfunctiok

okozta kés@i szovodmenyek

Neuroldgiai és neuropsycholdgiai karosodasok

Gonadalis karosodas

Endocrin dysfunctidk ( pajzsmirigy)
Cardiovascularis szovédmények
Pulmonalis karosodasok
Gastrointestinalis dysfunctiok

Vese és hugyutak karosodasa
Haematoldgiai és immunologiai zavarok

Masodik malignitas

Psychosocialis kovetkezmények
a./ a szulbben

b./ a gyermekben

Az élet mindsége




