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Souhr n: Vychodisko: Neuroblastom proristajici do patefnihokanal uv dobé diagnézy prokazujeme zhrubau10% pacientt. Jejich prognoza
jedobra. Laminektomie s operativrim zmensenimintraspinal ni porce tumoru bylastandardriminicialnim | écebnym pristupem, devedla
¢asto k rozvoji patefnich deformit. Publikovarg udaje ze zahraniénich pracovist’ svédéi o uspésnosti neinvazivni dekomprese pateiniho
kanalu chemoterapii. Tyto zkusenosti se staly vychodiskem zmeny [ééebné strategie s dirazem na konzervativri pristup. Typ studie:
Retrospektivni analyzalécby apolécebnych nasledki 158 pacientii s neuroblastomem Ié¢enych naKlinice détské onkologie FNM v letech
1989-1998. Metody avyd edky: Intraspinalni extenzi neuroblastomu jsme diagnostikovali 20 ze 158 diti. Neurochirurgicki dekomprese
patefniho kanal u bylapausal nim vykonem, al e bezprostredni zl epsent klinického stavu nastal ojen u3 ze 12 symptomatickych nemocnych,
u dvou déti se pooperacné nalez zhorsil. U ostatnich jsme zménu nezaregistrovali. Vyrazngjsi ustup neurologickych piiznaka jsme
zaznamenali pri cytostatické |é¢bé. Dlouhodobé preziti pacienti s intraspinilnim postizenim je signifikantré lepsi ve srovnani s celou
hodnocenou skupinou diti sneuroblastomem (75% vs47 %). Pri predpokladaném kurativnim Gcinku onkol ogické 1écby musimebrat vice
v uvahu pozdni [écebné nadedky. Vétsina dlouhodobg dedovanych déti po laminektomii(-notomii) ma spinalni deformity charakteru
skoliozy (76 %). Zavér: Konzervativni dekomprese pateiniho kanalu chemoterapii je uintraspinalné se propagujiciho neurobl astomu bez
symptomatologie akutni |éze misni rovnocennou az dlouhodobého hlediska vhodrgjsi aternativou neurochirurgického vykonu.
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Abstract: Background: There are about 10% of all newly diagnosed neuroblastoma patients with intraspinal tumor extension. Long-
term event free survival (EFS) of these children is good. Neurosurgical decompression has been used as astandard therapeutical
approach but is often connected with development of late spinal deformity. The published data give evidence for the possibility of
decompression of spinal canal by chemotherapy and lead usto more conservative approach. Type of study: Retrospective anaysis of
treatment strategy and | ate effectsin 158 neuroblastoma patientstreated in the Department of Pediatric Oncology in Prague from 1989
till 1998. Methods and results: 20 out of 158 neuroblastoma patients were diagnosed with intraspinal tumor extension. Laminectomy
was the inclusive treatment method with immediate mild clinical effect only in 3 from 12 symptomatic patients. The worsening of
neurological impairment occured in two children. There was no improvement in the others. The improvement of neurological status
was more connected with tumor regression due to chemotherapy. The long-term EFS of these children with intraspinal extension is
signifficantly better in comparrison to the entire group of neuroblastoma patients (75% vs 47%). Regarding to the premise of curative
oncological approach, treatment related |ate effects should be taken into the account. 76% patients devel oped long term scoliosis after
laminectomy. Summary: The conservative decompression of spinal canal indumbbell neuroblastomawithout signs of rapid worsening
of neurological impairment is the equivalent approach to the neurosurgical operation more suitable in term of late effects.

K eywords: neuroblastoma, spinal cord compression, laminectomy, scoliosis

Uvod
Neuroblastom je embryonalnim neurogennim nadorem. Ve

stavaji polécebné nasledky. Negativni zkusenosti srozvojem
poruch stability osového skeletu po laminektomii a naopak

spektru zhoubnych nadora déti ve véku do 15 let ma 8% podil .
Biologicky jevelmi variabilni. Najedné strané mize spontanng
regredovat ¢i vyzrat v diferencovangjsi nebo benigni typy. Na
druhé strané byva mimoradng agresivni. Nej¢astéjsi | okalizaci
jeretroperitoneum. Asi desetinaneuroblastomt, lokalizovana
zeiménav mediastinu, prorasta do patetniho kanalu. Paradoxng
maji fadu piiznivych prognostickych znaki: klinicko-
patologickych (nizsi vék pacientav dobé stanoveni diagnozy,
mediastinal ni lokalizace, lokoregionalni siteni sméng ¢astym
vzdalenym rozsevem), biochemickych (LDH, ferritin, NSE)
a cytogenetickych (aneuploidie DNA, neptitomnost
amplifikace genu MYCN). Vzhledem k vyse uvadénym
prognosticky priznivym faktoriim davajicim dobry piedpoklad
vyléceni sedalezitym hlediskem pti volbé 1é¢ebného pristupu
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prokazany efekt chemoterapie na intraspinalné lokalizovany
neuroblastom vyvolavaji otazky optimalizace 1é¢by. Prace
francouzskych a severoamerickych détskych onkologt nas
piimély opustit absolutni indikaci primarni laminektomie
a zaradit konzervativni piistup-dekompresi paterniho kanalu
chemoterapii.

Cil prace

Retrospektivni analyza lé¢ebnych vydedkt a polécebnych
nasledka u déti |é¢enych naklinice détské onkologie v letech
1989 az 1998 s epiduralné se propagujicim neuroblastomem,
které inicialné podstoupily neurochirurgicky vykon. Srovnani
jejich dlouhodobého preziti s celou skupinou pacientt
s neuroblastomem Ié¢enych naklinice ve stejné dobg.
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Pacienty a metody

Charakteristika souboru pacienti: Od ledna 1989 do prosince
1998 jsme prijdi na kliniku 158 nemocnych neuroblastomem.
U 20z nich (13 %) jsmeprokazali propagaci do patefniho kanalu
skrze foramina intervertebralia a to 12x v oblasti zadniho
mediastina (60%), 4x v useku torakolumbalnim (20%).
Retroperitonealni nador intraspinalng sesirici byl u zbyvajicich
Ctyi pacientt (20 %). Neuroblastom mél lokoregionalni charakter
u 15 jedincd (75%), u péti (25%) bylo onemocnéni
generalizované. Jgich pramérny vek byl 3,3 roku (min.10 dn,
max.16,3 let, median 1,6 roku). U 70 (51 %) nemocnych déti bez
znamek extenze do patefniho kanalu bylo v dobé stanoveni
diagnozy onemocnéni generalizované. Jgich vékovy praimér byl
2,8 roku (5 dnii - 17,1 roku, median 1,7 roku). Rozlazeni podle
pohlavi bylo v obou skupinach rovnomeérné (8 divek : 12
chlapcim, resp. 64 : 74). Median sledovani obou skupin jetéemet
totozny - 4,6 a 4,7 roku. Mezi obéma skupinami jsme tedy
nezaznamenali vyznamny rozdil ve véku, pohlavi ani
v histopatologickém charakteru neuroblas-tomu, de whradné
v mediastinalni lokalizaci primarniho nadoru (60% : 12%)
av klinickém stadiu (75% : 49% lokalizovanych).

Pouzité diagnostické metody: U déti s podezienim na
neuroblastom jsme diagnozu uréili bud cytologickym
vysetienim punktatu kostni diené (KD), nebo bioptickym
vysetienim odebraného vzorku nadorové tkang. Biochemické
vysetieni spoéivalo ve stanoveni hladin  derivata
katecholamin v mo¢i po prislusné dieté, vysetieni hladin
LDH, ferritinu a NSE v séru. Od roku 1994 jsme rutinng
vysetiovali obsah DNA v neuroblastomové burice, pocet kopii
MY CN adeleci kratkého raménka chromozomu 1. Inicialni
rozsah primarniho nadoru aklinické stadium onemocnéni jsme
hodnotili ~ zobrazovacimi  (rtg, UZ, CT, MRI)
a radioizotopovymi metodami gscintigrafie skeletu pomoci
99m Tc medronatu a 131 nebo 12| MIBG).

Lécebna strategie: Pri generalizaci onemocréni s intraspinalni
lokalizaci jsmeindikovali laminektomii anasledné systémovou
chemoterapii. U neuroblastomii bez vzdalenych metastaz byl
primarni nador odstranén bud’ v jedné dob¢ s porci v patefnim
kanalu, nebo rozlozeng, po stabilizaci stavu nemocného po
laminektomii. P¥ipadné reziduum primarniho nadoru po operaci
asystémové chemoterapii jsmeupacientti starsich jednoho roku
1é&ili lokalnim ozafenim davkou 15-30 Gy.

Lécebnou odpoveéd jsme posuzovali podle mezinarodnich
kritérii (INRC) stupnici: komplexni remise (CR), velmi dobra
parcialni remise (VGPR), parcialni remise (PR), progrese
onemocnéni (DP). Neurologicky deficitjsmeklasifikovali jako
paraplegii (uplna ztrata hybnosti), paraparesu (omezeni
hybnosti) apritomnost pyramidovych piiznaka (hyperreflexie
DK). Z hlediska pozdnich nasledkii onemacnéni jsme jej
posuzovali jako vazny pii perzistujici imobilité pacienta, jako
lehky jestlize neomezova vyznamné kvalitu jeho zZivota. Za
vazny ortopedicky polécebny nasledek jsme povazovali stav
vyzadujici chirurgickou stabilizaci osového skeletu, zalehky
skoliézu bez potieby ortopedické korekce.

Vysledky

Neurologicky nalez: Ze dvaceti déti s intraspinalné se
propagujicim neuroblastomem mélo 14 (70 %) neurol ogické
priznaky, sest (30%) bylo asymptomatickych. Dva pacienti
byli paraplegicéti, ¢étyfi méli chabou paraparézu, ctyfi
spastickou, dva Hornertiv syndrom, jeden pyramidové
ptiznaky a zbyvgjici parézu jedné dolni koncetiny.
Anamnesticky trvala neurologicka symptomatologie 0-24
mesici s medianem 6 tydnu.

Neurochirurgicky a chirurgicky vykon: Neurochirurgicky
vykon jsme indikovali u 95% lécenych nemocnych
(16x laminektomie, 2x laminotomie), tzn. kromé jednoho
u vsech jako lécbu prvni volby. Ani u jednoho nebyla
laminektomie urgentni pro akutné nastupujici ptiznaky
transverzalni misniléze. ,,Second look* laminektomie(-tomie)

pro rezidualni nador nebo recidivu v patefnim kanale nebyla
nutna. Primarni nador byl operabilni vzdy, nikdy nebylo
potiebaomezit chirurgicky vykon nabioptickou excizi. Velké
reziduum (tj. az 90% nadoru) zastalo u sesti pacientii, deseti

détem bylo mozné odstranit nador makroskopicky aplné (tj.
radikalné nebo s pouhym mikroskopickym reziduem).
Pooperacni komplikace vznikla jen jednou - pancreatitis.

Peropera¢ni nebyly zadné.

Chemo(radio)terapie: Osmnact ze 20 pacientt jsme légili

kombinovanou chemoterapii, ktera u 12 z nich byla, vzhledem
k rozsahu choroby a nepiiznivym prognostickym faktoram,
intenzivni, tj. sezaclenénim cispl atiny. Dvoj- nebotrojkombinaci

cytostatik (vinkristin, cyklofosfamid, ev. adriamycin) jsmepodali
Sesti pacientim. Dvé déti jsme pooperacné nel écili viadbec. Jednim
byl parapl egicky novorozenec skongenitalnim neuroblastomem,
u druhého s mediastinalnim ganglioneuroblastomem 2.
klinického stadia, po operaci jen dispenzarné sledovaného,
vznikla do jednoho roku recidiva v mist¢ pavodniho postizeni.
Lokalni radioterapii na oblast rezidua primarniho nadoru jsme
uzili Sestkrat v pramerné davee 24 Gy (15-30 Gy). Pét déti bylo
starsich roku, Sesté byl devitimési¢ni kojenec s objemnym
rezidualnim loziskem. Chemoterapie 18 [é¢enych pacientt byla
komplikovana prevazné hematol ogickou toxicitou, u rezimu
scisplatinou 3. az 4. stupné podleklasifikace CCG. Dalejsmese
setkavali s projevy gastrointestinalni toxicity (mukozitida,
prajmy) stupné I-I1. Ctyfi déti jsme indikovali k autologni
transplantaci kostni dren¢, jedno zemielo krvacenim do
zazivaciho traktu.

Lécebné vysledky: Ze souboru 20 neuroblastomem nemocnych
déti epiduralné se siticim 16 dosahlo kompletni remise
azastava v ni (event free survival - EFS 75%). Dv¢é zemiely
relapsem a naslednou progresi onemocnéni, jedno
polécebnymi komplikacemi. Nova aktivitau dvou zminénych
déti nastalav misté primarniho tumoru, bez znamek postizeni
v patefnimkanalu, atkoliv exstirpace nitropaterni ¢asti nebyla
inicialné mikroskopicky radikalni.

Ze skupiny 138 pacientt s neuroblastomem bez intraspinalni
propagace remise dosahlo a Zije 66 nemocnych (EFS 47 %),
zemielo 72 (53%) pacienta, z nichz 62 generalizaci
onemocnéni, 8 komplikacemi chemoterapie, 2 perioperanimi

komplikacemi.

Neurologické a otopedické nasledky: Laminektomii jsme
indikovali u 18 pacientd, z nichz dvanact melo loziskovy
neurologicky nalez. Podekompres sestav tii déti zlepsil vesmydu
zvyseni svaové sily, u sedmi byl bezprostiedni pooperatni stav
stacionarni, udvou sezhorsil. Obé tyto déti byly v dobé stanoveni
diagnozy mladsi roku - novorozenec, u kterého progredovala
paréza dolni koncetiny, a kojenec s rozvojem paraplegie po
laminektomii. U uspésnélécenych 12 symptomatickych pacientt
poinicialnilaminektomii ustupoval |oziskovy neurologicky nalez
postupné v prabéhu chemoterapie a intenzivni rehabilitace.
Zavazny neurologicky deficit pretrvava u 20 % symptomatickych
pacientti, lehky u40% a20% z nich je v poradku. Ortopedické
nadedky laminektomie miizeme posuzovat jen u 14 dlouhodobg
dedovanychdéti, tii zahy po operaci exitovay ajednojepo opereci

prilis kratkou dobu. Osm z téchto déti ma tézkou skolidzu (57 %),
tfi lehkou atii zadnou.

Diskuse

Pacienti s neuroblastomem prorustajicim do epiduralniho
prostoru, [ééeni v poslednich deseti letech na nasi klinice,
predstavuji 13% vsech s timto nadorem o§etfovanf'/ch. Tento
udaj korelujesliterarng uvadenymi ¢isly (10-15%).17:13 Nami
zaznamenané vysledky potvrzuji data o predominanci
mediastinalni lokalizace u intraspinalné se $ificich
neuroblastomt 181013 3 jejich obecné nizsi tendenci ke
generalizaci. Literarné uvadény nizsi vék u této podskupiny
nemocnych jsme v nami sledované skupiné nemocnych
nepotvrdili. Na zakladé nami i zahrani¢nimi centry dosazenych
[écebnychvydedki, aspiihlédnutim k pretrvavajicim porucham
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Klinicka stadia neuroblastomu INSS
I:

Nador je lokalizovany na vychozi organ nebo strukturu, makroskopicky je kompletn & odstranén, nezastava zadné mikroskopické, nebo

makroskopické reziduum. Lymfatické uzliny ipsilateralni a kontralateralni jsou histologicky negativni.
I1' A: Unilateralni nador makroskopicky neradikalné odstranény, lymfatické uzliny ipsilateralni akontralateralni jsou histologicky negativni.
B: Unilateralni nador makroskopicky radikal né nebo neradikalné odstranény, lymfatické uzliny ipsilateralni jsou histol ogicky pozitivri, kontral ateral ni

jSou negativni.

I Unilateralni nador s histologicky pozitivnimi kontralateralni lymfatickymi uzlinami.
Unilateralni nador, ktery presahuje pres stiedni ¢aru s nebo bez postizeni ipsilateralnich nebo kontralateralnich lymfatickych uzlin. Nador

stredocarovy.

1V:  Disseminace nadoru do vzdalenych lymfatickych uzlin, kosti, kostni diené, jater nebo jinych organa (svyjimkou definovanou pro stadium1V.S).
IV S: Primarni nador odpovidajici I. nebo 11. klinickému stadiu, ale jsou pritomny metastazy v kostni dieni do 10% (nad 10% kl.st. 4), jatrech, kazi,

pouze u déti mladsich 1 roku.

Charakteristika souboru pacienti z hlediska r ozsahu onemocnéni a [ééebného postupu

pct  Vék primar ni meta st operace PT chemoterapie radioterapie relaps klin. stav
(més.) tumor (radikalita) (lokalizace)
1 0 retrop. 0 3 0 0 lokal. progrese  exitus (DP)
2 0 retrop. 0 2 kompletni VCR+CYC 0 0 CR
3 3 retrop. 0 3 neradikalni OPEC 3x/CCG 3x ANO 0 CR
4 6  mediastinum 0 3 neradikalni CYC+ADR 5x 0 0 CR
5 7 mediastinum 0 2 neradikalni VCR+CYC+ADR 0 0 CR
6 8  mediastinum 0 3 kompletni VCR+CYC+ADR 0 0 CR
7 14 torakolumb. 0 2 kompletni OPEC 6x ANO 0 CR
8 15 retrop. 0 2 kompletni OPEC 4x 0 0 CR
9 16 torakolumb. KD, skelet 4 0 CCG 3891+ AHSCT+ IL-2 ANO 0 CR
10 19  mediastinum 0 3 kompletni OPEC 6x 0 0 CR
11 20  mediastinum 0 3 kompletni OPEC 10x 0 0 CR
12 21 retrop. 0 3 kompletni VCR+CYC+ADR ANO 0 CR
13 23 mediastinum 0 2 kompletni 0/ N6 0/ANO |okoregionalni CR
14 38  mediastinum 0 2 neradikalni OPEC 4x 0 0 CR
15 53 retrop. KD, skelet 4 neradikalni CCG 3891+AHSCT 0 lokalni exitus (DP)
16 63  mediastinum Uzlina 4 0 CCG 3891+AHSCT ANO 0 CR
17 66  mediastinum 0 2 kompletni OPEC 4x 0 0 CR
18 77  torakolumb. KD, skelet 4 neradikalni CCG 3891+AHSCT ANO 0 exitus (TRM)
19 152  mediastinum KD, skelet 4 kompletni ~ VCR+CYC+ADR 5x/OJEC 4x 0 KD, skelet exitus (DP)
20 200 mediastinum 0 2 0 OPEC 10x 0 0 CR
Poznamky:

kompletni = mikroskopicky radikalni nebo neradikalni
neradikalni = 1-90% residua

DP-= disease progression

TRM = treatment related mortality

CR = complete response

neurologickym (zhorseni u 17 %) aortopedickym (57 % tézkych
a21,5% mirnych deformit patefe) po dekompresivni operaci na
strané jedné aefektivité chemoterapie nastrang druhé, vnucujese
otazkavhodné indikace operace. Jeneodkladni operaceu pacienti
s neuroblastomem, propagujicim se do pateiniho kanalu bez
akutné se rozvijgici neurologické symptomatologie, nezbytna?
Muzechemoterapieoperaci plné nahradit nebo byt léboudruného
dedu rezidualnich nadora? Nase odpovéd’ nemtze byt zatim
jednoznaéna. Nicméné konstatujeme, Ze neurologicka
symptomatol ogie se u nasich pacientt bezprostiedné po operaci
vyrazné nelepsila, Gprava nastavala pozvolna v pribehu
nad edujici chemoterapieaintenzivni rehabilitace. Rychlé zlepseni
ovsem pii délce anamnesticky zjisténych neurol ogickych poruch
(0-24 mesicii, median 1 1/2 mesice) pravdépodobné neslo
ocekavat. Vazna ingtabilita patefe jako pozdni lécebny nasledek
provazi zejména operace provedené v tiseku hrudnich akrenich
obratl, zvlaste u maych déti (kojenct).

V retrospektivni studii francouzskych autord z Institutu
Gustave Roussy v Parizi se prezentuji vysledky a pozdni
[écebné nadledky u 25 pacientt s intraspinalné prorastajicim
neuroblastomem |écenych v letech 1982-1987 19( celkove
v uvedeném obdobi piijali 282 déti sneuroblastomem. Ze 174
nemocnych s metastastati ckym postizenim senador u14 znich
(tj. 8%) propagoval intraspinalné. L okoregional ni tumor (108
pacientt) byl spojen sprorastanim do paternino kanalu ¢astéji
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KD: kostni dren

CCG 3891:CDDP+ADR+CY C+VP-16

OPEC: CDDP+ADR+CYC+VCR

AHSCT: autologni transplantace
hematopoetickych kmenovych bungk

(25 pacientt, tj. 23%). Z 25 déti sepiduralnim neuroblastomem
bylo 18 (72 %) v dobg stanoveni diagnézy mladsich jednoho
roku, 18 (72%) melo neuroblastom, 7 (28%)
ganglioneuroblastom. Patnact nemocnych (60%) se k Iékafi
dostavilo na podkladé rozvijejici se neurologické
Symptomatol ogie. U deseti bylo onemocnéni asymptomatickeé.
Ctrnact déti podstoupilo inicialné laminektomii, z nich 12
vykazovalo neurologickou symptomatologii, ktera se po
dekompresi zlepsilau osmi. U dvou zistal nalez stacionarni,
udvousezhorsil. Trikratindikovali laminektomii jako second
look operaci. Jedenact pacientt dostavalo inicialni
chemoterapii, ktera navodilauosmi znich (73 %) vice nez 50%
ustup nadoru (tj. PR) ovétreny zobrazovacimi metodami. Déti
do 1 roku zivota dostavaly cyklofosfamid a vinkristin, starsi
navic adriamycin. Lé&ebné komplikace: u dvou déti (8%) se
rozvinula intersticialni pneumonitida (jednou fatalni), u tii
lehka kardiomyopatie (12%). EFSutéto skupiny pacienti bylo
88% (median sledovani 58 mesict). Vazny neurologicky
deficit pietrval u 8 (36 %), stiedni u 5 (22 %) z 22 dlouhodobé
dedovanych nemocnych, poruchy stability osového skeletu
mélo pét ze 14 laminektomovanych (36 %).

Na uvedené vydedky navazala prospektivni francouzska studie
ve které se uplatiiuje konzervativni postup, tj. ,,dekomprese
chemoterapii,, u déti bez znamek akutniho rozvojeneurol ogickych
piiznakals, V obdobi necelych péti let osetiovali ve 34 centrech
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Kritérialécebné odpovédi
Kompletni remise (CR):

Velmi dobra parcialni remise (VGPR): regrese prim. tumoru (PT)

bez znamek onemocnéni, katecholaminy po dieté norm.
90%, bez znamek metastatického postizeni, katecholaminy po dieté norm.,

rezidualni nalezy pri scintigrafii skeletu mohou perzistovat

Parcialni remise (PR):
pii scintigrafii skeletu
Smisena odpovéd’ (MR):
5 < 25% zvétseni nekterého z lozisek
Zadna odpoved’ (NR):
Progrese onemocnéni (DP):

50% regrese prim. tumoru (PT) avsech metitel nych metastatickychlozisek, > 50% regrese pozitivnich zmeén
zadna nova | oziskaonemocnéni, > 50% regrese metitel nych | ozisek a< 50% regrese ostatnich (napt.kostnich),

zadna nova loziska onemocnéni, < 50% regrese metitelnych lozisek a< 25% zvétseni nekterého z lozisek
nové lozisko onemocnéni, >25% zvétseni nekterého z lozisek, pozitivita pivodné negativni kostni diené

Chakteristika souboru pacienti z hlediska neurochir ur gického vykonu: rozsahu, klinického efektu, nasledki

pct  vék pohlavi anamnesa st. rozsah neurolog. nalez
(més.) (més.) operace pied NCH
1 0 7 0 3 0 paraplegie
2 0 m 0 2 L3-4 lehka paréza
PDK
3 3 m 0,5 3 Th10-L3 normalni
4 6 m 0,5 3 C5-Thd spasticka paraparéza
5 7 7 ? 2 Thé10 spasticka
paraparéza
6 8 7 6 3 Th1-9 chaba
paraparéza paraparéza
7 14 m 2 2 Tho-L3 paraplegie
8 15 m 0 2 L3-5 normalni
9 16 7 5 4 Th11-L3 chabé paraparéza
10 19 7 13 3 Th4-7 chabé paraparéza
11 20 m 15 3 Th3-10 normalni
12 21 m 25 3 L1-4 chaba paraparéza
13 23 m 24 2 Th1- Hornerdv syn
14 38 m 15 2 Th3-7 spasticka paraparéza
15 53 m 1 4 L2-3 normalni
16 63 Z 4 4 0 Hornerdv syn.
17 66 Z 05 2 Th4-7 normalni
18 7 m 8 4 Th2-9 pyramidové
priznaky
19 152 Z ? 4 ” normalni
20 200 m 05 2 Th10-12 spasticka
paraparéza
X 87/12m

Poznamky: f/u (follow-up): dobasledovani

315 pacientt sneuroblastomem, znichz 42 (13 %) mélo propagaci
do paterniho kanalu. Neurologicky postizenych bylo 27 (64%),
11 znich paraplegii. Scilem objektivizovat t¢innost dekomprese
chemoterapii jako 1ééby prvni linie a usetfit nemocné
pooperacnich nasledky, lécili 32 déti inicialné cytostatiky.
Devatenact z nich mélo v dobé stanoveni diagnozy |oziskovy
neurologicky nalez. Kompletniho tstupu neurologickych
priznakt dosahli u 12, ¢asteéného u tii (celkem 79%) azadného
u ¢tyt takto [é¢enych déti. Jedno z posléze zminénych museli
operovat pro horsici se priznaky misni komprese. Sumarné bylo
mozné hodnotit odpovéd’ na chemoterapii u 31 ze 32 Ié¢enych
déti. Jeden pacient zemiel nasledkem komplikaci cytostatické
Iécby. Pri pouziti systémové chemoterapie(karbopl atina, etoposid,
cyklofosfamid, vinkristin, adriamycin) nastala vice nez 50%
regrese nadoru v patetnim kanalu u 58% nemocnych, u 79% se
neurologické postizeni zlepsilo. Second look laminotomii nebo
laminektomii indikovali u osmi nemocnych - sedmkrat pro
rezidualni nador (po chemoterapii), jednou pro horsici se nalez
v prabéhu chemoterapie. U sedmi pacientt (Sest z nich mélo
neurologickou symptomatol ogii) bylaprimarni lécbou chirurgicka
dekomprese. Operace zcdla upravila neurologické zmeény u péti
znich (83%), ujednoho z nich zastal nlez stacionarni. Samotny
vykon operace mimo patef dostatoval u zbyvgicich tii
nemocnych. Ozarovani byli naoblast rezidul niho nadorujen dve
déti starsi jednoho roku. Celkové |écebné vysledky byly velmi

neurolog. nalez neurolog. nalez ortop. ajiné nasl. doba
poNCH po komplexni the min. 1rok pothe flu*
nebyla operace exitus exitus 3mes.
parézaPDK Zlepsena paréza kyfoskolidza 53 més.
PDK
normalni normalni normalni 23 mes.
paraplegie chabé paraparéza v léche 5més.
spasticka zlepsena spast. skolioza ztrata
paraparéza paraparéza zeded.
chaba residua kyfoskolidza, tézka 105 més.
paraparézy restrikt.poruchaplic
paraplegie mirna paraparéza  kyfoskolioza, lordoza 57 més.
normalni normalni normalni 18 més.
chabé paraparéza normalni mirna skolioza 38mes.
chabé paraparéza chabé paraparéza kyfoskolidza 62 més.
normalni normalni kyfoskolioza 60 més.
zvyseni sval. sily zvyseni sval. sily skolioza 87 mes.
Hornertv syn. Hornerdv syn. normalni 34 mes.
zvyseni sval. sily normalni minimal. skolioza 42 més.
normalni normalni exitus 19 més.
nebyla operace normalni normalni 29 més.
normalni normalni kyfoskolioza 54 més.
zvyseni sval. zvyseni svalov exitus 8mes.
sily sily
normalni normalni exitus 39 mes.
spasticka residua spastické skolioza 111 mes.
paraparéza paraparézy

??. udaje o rozsahu operace nejsou dostupné

dobré - 97% OS a 90% EFS v prabéhu tfi let sledovani.
Chemoterapii u 68% pacientd doprovazely hematologické
komplikace 3.-4. stuprg. Jeden novorozenec masledkem
hematol ogické a organoveé toxické [écby zemiel. Neurologické
poruchy pretrvavaly u Sesti pacientt z 26, ktefi meli pfi stanoveni
diagnézy neurologickou symptomatologii (23%). Ctyti z nich
byli novorozenci s kongenitalnim neuroblastomem, pt bylo
[é¢enoinicialné systémovou chemoterapii. U jednoho ze sedmi

FFS pacientii s neur oblastomem podle propagace do pateiniho kanalu
(n=158)
(median sledovani 4,6 roku)
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nemocnych po laminektomii v cervikalni oblasti se rozvinula
tézka, u dasich tif mirna kyfoskolioza
Dalsi zkusenosti s chemoterapii jako Iécby prvni volby u déti

s

sintraspinalng sesiticim neuroblastomem publikovali Haye$9
(u 9 pacientd z 11 byl efekt kombinace cyklofosfamid -
adriamycin zigjmy) a De Bernardill (Sastetny ustup
neurologickych piiznakt pozoroval u 15 pacientta z 23).
Reparace poskozeni pti dlouhotrvajicich znamkach misni
komprese, pravé tak jako u kongenital nich neuroblastomi, je
spisevyjimkou. Uspésnost obou variant dekomprese, invazivri
i konzervativni, je mala. Pozdni ortopedické nasledky
laminektomie jsou pomérné ¢asté, a to zejména po operaci
v krénim a hrudnim aseku patere a u ngimensich déti. Vliv
véku nemocnych alokalizacelaminektomienavznik deformit
patefe dokladaji i vysledky studie zahrnujici déti i dospélé
pacienty s malignim tumorem (nevyhradné neuroblastomem)
propagujicim se do pateiniho kanalul4: do 15 let véku je
zaznamenali u 12 ze 26 nemocnych (tj. 46 %), u starsich
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Zaveér
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tézkych pooperacnich deformit.

outcome with 70 patients. Proceedings of the International Society of
Pediatric Oncology 26 th Annual Meeting, Paris, 1994. (Abstract 14). Med
Pediatr Oncol 1994 23: 173

12. Robertson W, Schnauferl B, Drummond D, Brockmeyer T, D’Angio G.
Prevention of kyphosisin the management of intrathoracic neuroblastoma
with intra-spinal protrusion. Proceedings of the International Society of
Pediatric Oncology 21 st Annual Meeting, Prague, 1989. (Abstract 53).
Med Pediatr Oncol 198917: 291

13. Plantaz D, Rubie H, Michon J, Mechinaud F, Coze C, Chastagner P,
Frappaz D, Gigaud M, Passagia JG Hartmann O. The treatment of
neuroblastomawith intraspinal extension with chemotherapy followed by
surgical removal of residual disease. Cancer 1996 78: 311-19

14. Yasuoka S, Peterson HA, MacCarty CS. Incidence of spinal column
deformity after multilevel laminectomy in children and adults. J Neurosurg
198257: 441-5

15. Shimada Y, Kozo S, Abe E, Suzuki T, Ishihara Y. Congenital dumbbell
neuroblastoma. Spine 1995 20: 1295-1300

16. Traggis D, Filler RM, Druckman H, Jaffe N, Cassady JR. Prognosis for
children with neuroblastomapresenting with paralysis. JPediatr Surg 1977
12: 419-25

17. Filler RM, Traggis D, Jaffe N, Vawter G: Favourable outlook for children
with mediastinal neuroblastoma. J Pediatr Surg 1972 7: 136-143

18. Gale GB, O’Connor DM, Chu JY, Tantana S, Weber TR: Succesful
chemotherapeutic dekompression of epidural malignant germ cell tumor.
Med Pediatr Oncol 198614: 97-99

19. Sanderson IR, Pritchard J, Marsh HT. Chemotherapy as the initial
treatment of spinal cord compression due to disseminated neuroblastoma.
J.Neurosurg 1989 70: 688-90

PDF byl vytvofen zkuSebni verzi FinePrint pdfFactory http://www.fineprint.cz



http://www.fineprint.cz

