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Wykaz skrotéow

B-HCG (B-subunit of human chorionic gonadotropin) — wolna
podjednostka B ludzkiej gonadotropiny kosmowkowej

ADH (antidiuretic hormone) — hormon antydiuretyczny

AFP (a-fetoprotein) — a-fetoproteina

AlAT - aminotransferaza alaninowa

ALL (acute lymphoblastic leukemia) — ostra biataczka limfo-
blastyczna

AML (acute myeloid leukemia) — ostra biataczka szpikowa

ANC (absolute neutrophil count) — absolutna liczba neutrofili

anty-TG (antithyroglobulin antibodies) — przeciwciala przeciw
tyreoglobulinie

anty-TPO (thyroid peroxidase antibodies) — przeciwciala przeciw
peroksydazie tarczycowej

APTT (activated partial thromboplastin time) — czas kaolinowo-
-kefalinowy, czas czesciowej tromboplastyny po aktywacji

ASO - odczyn antystreptolizynowy

AspAT - aminotransferaza asparaginowa

ATLS (acute tumor lysis syndrome) — ostry zespot lizy guza

AUL (acute undifferentiated leukemia) — ostra biataczka niezréz-
nicowana

BAC - biopsja aspiracyjna cienkoigtowa

CEA (carcinoembryonic antygen) — antygen karcinoembrio-
nalny

CMV (Cytomegalovirus) — cytomegalowirus

CRP (C-reactive protein) — bialko C-reaktywne

CT - chemioterapia

DIC (disseminated intravascular coagulation) — zespot wykrze-
piania wewnatrznaczyniowego

EBV (Epstein-Barr virus) — wirus Epsteina-Barr

ECHO - echokardiografia

EEG - elektroencefalografia

EKG - elektrokardiogram

FISH (fluorescent in situ hybridization) - fluorescencyjna hybry-
dyzacja in situ

T4 (free thyroxine) — wolna tyroksyna

G-CSF (granulocyte colony-stimulating factor) — czynnik sty-
mulujacy tworzenie kolonii granulocytow

GTM - guzy tkanek migkkich

HAV (hepatitis A virus) — wirus zapalenia watroby typu A

HBYV (hepatitis B virus) — wirus zapalenia watroby typu B

HCV (hepatitis C virus) — wirus zapalenia watroby typu C

HIV (human immunodeficiency virus) - ludzki wirus niedo-

boru odpornosci

HL (Hodgkin’s lymphoma) - chtoniak Hodgkina

HSV (herpes simplex virus) — wirus opryszczki pospolitej

INSS (International Neuroblastoma Staging System) — mig-
dzynarodowa klasyfikacja stopni zaawansowania neuro-
blastoma

klasyfikacja R-E - klasyfikacja Reese-Ellswortha

komorki R-S - komorki Reed-Sternberga

LAC (circulating lupus anticoagulant) — krazacy antygen
toczniowy

LDH (lactate dehydrogenase) — dehydrogenaza mleczanowa

LDL (low-density lipoprotein) — lipoproteina niskiej gestosci

MIBG (metaiodobenzylguanidine) — metajodobenzylogua-
nidyna

MRI (magnetic resonance imaging) — rezonans magnetyczny

NBL - neuroblastoma, zwojak zarodkowy wspoélczulny

NHL (non-Hodgkin lymphoma) - nieziarniczy chloniak ztos-
liwy

OB - odczyn Biernackiego

OS (osteosarcoma) — migsak kosciopochodny

OUN - o$rodkowy uklad nerwowy

PET (positron emission tomography) - pozytonowa tomo-
grafia emisyjna

PNET (primitive neuroectodermal tumor) — prymitywny no-
wotwor neuroektodermalny

PTHrP (parathyroid hormone-related peptide) — bialko po-
dobne do parathormonu

PVB19 (parvovirus B19) — parwowirus B19

RBL (retinoblastoma) - siatkéwczak ptodowy

RF (rheumatoid factor) — czynnik reumatoidalny

RMS (rhabdomyosarcoma) — migsak prazkowanokomérkowy

RT - radioterapia

RTG - rentgenogram

SE (sarcoma Ewingi) — migsak Ewinga

SIADH (syndrome of inappropriate antidiuretic syndrome se-
cretion) — zespol nieprawidtowego wydzielania hormo-
nu antydiuretycznego

SM (sarcoma myelocytica) — miesak granulocytarny

STZ - stopien zaawansowania

TK - tomografia komputerowa

TSH (thyroid stimulating hormone) — tyreotropina

USG - ultrasonografia

WBC (white blood cell) — krwinki biate

Z7GG - zespdt zyly gtéwnej gornej
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1.Wprowadzenie

Wczesne rozpoznanie choroby nowotworowej to
zadanie dla wszystkich lekarzy, ale przede wszystkim
pediatrow w ramach podstawowej opieki zdrowotnej,
lekarzy rodzinnych, pielegniarek i potoznych rodzin-
nych, pielegniarek srodowiska nauczania i wychowa-
nia, ktdrzy realizujg je poprzez zbieranie szczegélowe-
go wywiadu, dokladne badanie i obserwacje pacjentow,
a takze edukowanie spoleczenstwa na temat wczesnych
objawow choroby nowotworowej. Jest to réwniez obo-
wigzek pracownikéw laboratorium diagnostycznego
oraz pacjentéw, rodzicow i opiekundw.

Rozpoznanie nowotworu w jego wczesnym stadium
bywa trudne, poniewaz poczatkowe objawy moga by¢
niecharakterystyczne i sugerowac inne, czgstsze cho-
roby wieku dziecigcego, np. zakazenia. Z tego powodu
opracowano monografie na temat charakterystycznych
i nietypowych objawéw choréb nowotworowych.

Aby wczesnie rozpoznaé nowotwor u dzieci i mlo-
dziezy, muszg by¢ spelnione nastepujace warunki:

o znajomos¢ objawow klinicznych nowotworéw tego
okresu zycia,

o dokiadne zebranie wywiadu - jako pierwszy wazny
krok diagnostyczny,

o dokladne badanie lekarskie w kazdej sytuacji i oko-
licznosci zgloszenia dziecka, mogace si¢ przyczynié
do wezedniejszego rozpoznania — przypadkowej dia-
gnozy,

o stwierdzenie objawdw, ktére moga sugerowac cho-
robe nowotworowa, a nastepnie niezwloczne jej
potwierdzenie lub wykluczenie.

Nowotwory w wieku dzieciecym i mlodzienczym,
pomimo stosunkowo rzadkiego wystepowania i syste-
matycznej poprawy wynikow terapii (obecnie 70-80%
wyleczen), nadal sg przyczyna zgonu wiegkszej liczby
dzieci niz kazda inna choroba. Wséréd przyczyn zgo-
néw u dzieci powyzej 1. roku zycia nowotwory zajmu-
ja drugie miejsce po zatruciach, wypadkach i urazach.
Z tego powodu stanowig istotny problem w medycy-
nie wieku rozwojowego [1].

Roczna czgsto$¢ wystepowania nowotworow u dzie-
ci w Polsce wynosi 140-155/1 000 000 dzieci, co od-
powiada 5-10 nowych przypadkéw w rejonie zamiesz-
katym przez 50 000-75 000 dzieci. Wéréd 38 405 670
mieszkancow Polski populacja do 19. roku zycia liczy
8 630 240 (0-4 lat: 2 066 591; 5-9 lat: 1 811 299;
10-14 lat: 2 162 223; 15-19 lat: 2 590 127). W naszym
kraju kazdego roku u 0séb do 18. roku zycia rozpozna-
je sie ok. 1100-1200 nowotwordw [2].

Wspolczynniki zachorowan oraz zgonéw dla
naszego kraju przedstawiono w tabelach 1-5 (na
podstawie danych Krajowego Rejestru Nowotworow
prowadzonego przez Centrum Onkologii) [3].

Dla Polski wspoétczynnik standaryzowany zacho-
rowan na nowotwory w populacji 0-19. roku zycia
wynosil w 2012 r. 13,5/100 000 oséb dla chlopcow
i 10,7/100 000 osob dla dziewczat. Wspotczynniki
standaryzowane dla zgonéow z powodu nowotwo-
réw w populacji 0-19. roku zycia w Polsce wynosity
3,1/100 000 dla chtopcow i 2,5/100 000 dla dziewczat.

Wspolczynniki umieralnosci i przezycia w od-
niesieniu do nowotworéw u dzieci réznig sie pomie-
dzy krajami Europy Srodkowo-Wschodniej i Europy
Zachodniej — wspotczynniki umieralnosci sg ponad
1,5 raza wyzsze w Europie Srodkowo-Wschodniej
(4,9/100 000 dla chlopcow i 3,9/100 000 dla dziewczat)
w porownaniu z Europa Zachodnig (3,1/100 000 dla
chtopcédw i 2,5/100 000 dla dziewczat), a 5-letni wskaz-
nik przezycia jest znacznie nizszy w Europie Srodko-
wo-Wschodniej w poréwnaniu z Europg Zachodnia
(odpowiednio 55% i 70%) [4, 5]. Wyzsze wspolczyn-
niki umieralnosci wérdd dzieci w Polsce spowodowane
sg gtéwnie wykrywaniem nowotwordéw u dzieci w wy-
sokich stopniach zaawansowania klinicznego (IITiIV),
w ktorych szansa na wyleczenie jest znacznie mniejsza.
Wedlug Krajowego Rejestru Nowotwordw u Dzieci
w Polsce nowotwory w I lub II stopniu zaawansowania
diagnozuje si¢ u mniej niz 10% dzieci [6], podczas gdy
w Europie Zachodniej u ok. 25% dzieci.




Wczesna diagnostyka choréb nowotworowych u dzieci

W Polsce w zwojaku zarodkowym wspolczulnym
(neuroblastoma) IV stopien zaawansowania stwier-
dza si¢ u 25% niemowlat i az u 54,5% dzieci powyzej
1. roku zycia, w ktdrej to grupie wiekowej wyniki lecze-
nia pozostajg niezadowalajace (ok. 30% 5-letnich prze-
zy¢ wolnych od niekorzystnych zdarzen). W I stopniu
zaawansowania neuroblastoma rozpoznawany jest na-
tomiast tylko u 7,9% pacjentéw powyzej 1. roku zycia,
a wyleczalnos¢ w tej grupie siega nawet 100% [7]. Dlate-
go istnieje koniecznos$¢ podjecia dziatan celem wykry-
wania tego nowotworu wczesniej, w nizszych stadiach
zaawansowania.

Dodatkowo, koszty terapii zaawansowanych sta-
diéw choréb nowotworowych sa znacznie wyzsze,
co jest zwigzane z konieczno$cig stosowania bardziej
intensywnego leczenia przeciwnowotworowego (m.in.
zuzycie wickszej ilosci cytostatykéw) oraz znacznie
cze$ciej wystepujacymi powiktaniami leczenia, wyma-
gajacymi kosztownego postepowania wspomagajacego
i dluzszych hospitalizacji.

Wiele objawow stwierdzanych w poczatkowym okre-
sie rozwoju nowotwordéw wystepuje znacznie czesciej

w réznych innych chorobach. Ciagle jeszcze istniejace
opdznienia w rozpoznawaniu, szczegélnie guzéw litych
u dzieci, wptywaja na zbyt czeste diagnozowanie tych
choréb w zaawansowanych stadiach, co stanowi waz-
ng przyczyne niepowodzen terapii. Pomimo postepow
leczenia przeciwnowotworowego u dzieci stadium za-
awansowania choroby w chwili rozpoznania pozostaje
nadal najwazniejszym czynnikiem rokowniczym.

Przyczyny opdznienia w rozpoznawaniu nowotwo-
réw wieku dzieciecego mozna ujaé w trzy gléwne grupy:
o zwigzane z pacjentem lub opiekunami,

o wynikajagce z charakterystyki choroby nowotworo-
wej,
» zwigzane z systemem opieki zdrowotne;j.

Wedlug danych z piSmiennictwa, najbardziej istot-
nymi czynnikami przyczyniajacymi si¢ do op6znienia
rozpoznaniasg: wiek dziecka, stopien edukacjirodzicow
lub opiekunéw, rodzaj nowotworu i zwigzane z nim ob-
jawy, lokalizacja i edukacja lekarza badajacego pacjen-
ta zglaszajacego sie z niepokojacymi objawami po raz
pierwszy [8]. Czas uplywajacy od wystapienia pierw-
szych objawow do ustalenia wlasciwego rozpoznania

Tabela 1. Liczba 0s6b w Polsce w grupach wiekowych w 2011 r.

Wiek [lata] 0-4 5-9 10-14 15-19
Chtopcy 1060 309 929 240 1003 274 1210568
Dziewczynki 1 006 281 882 057 1158 949 1379559

Tabela 2. Liczba zachorowan na nowotwory w Polsce w grupach wiekowych w 2011 r. (na 100 000 oséb)

Wiek [lata] 0-4 5-9 10-14 15-19
Chtopcy 184 80 88 194
Dziewczynki 130 85 75 166

Tabela 3. Wspétczynniki surowe zachorowan na nowotwory w Polsce w grupach wiekowych w 2011 r. (na 100 000 os6b)

Wiek [lata] 0-4 5-9 10-14 15-19
Chtopcy 17,4 8,6 8,8 16,0
Dziewczynki 12,9 9,6 7,9 14,3

Tabela 4. Wsp6tczynniki surowe zgondw z powodu nowotworéw w wojewddztwie matopolskim w grupach wiekowych

w 2011 r. (na 100 000 os6b)

Wiek [lata] 0-4 5-9 10-14 15-19
Chtopey 43 3,2 2,7 38
Dziewczynki 2,6 1,6 2,3 3,0
Tabela 5. Liczba zgondw z powodu nowotworéw w grupach wiekowych w 2011 r. (na 100 000 os6b)
Wiek [lata] 0-4 5-9 10-14 15-19
Chtopcy 46 30 27 46
Dziewczynki 26 14 35 41




w przedstawionych badaniach zagranicznych wynosit
od 0 do nawet 208 (mediana 15,75) tygodni [9, 10].
Zalezno$¢ pomiedzy opdznieniem w rozpoznaniu
choroby a uzyskanym wynikiem leczenia jest bardzo
zfozona i w pierwszej kolejnosci bardziej zalezy od
typu nowotworu i jego biologii niz od czynnikow
medycznych lub edukacji rodzicéow [10]. Niemniej
jednak istotnym aspektem zwigkszenia odsetka
rozpoznan choréb nowotworowych we wczesnych
stadiach jest ksztalcenie pacjentéw i opiekunéw oraz
lekarzy podstawowej opieki zdrowotnej i specjalistow
majacych kontakt z pacjentem, u ktérego podejrzewa
sie chorobg¢ nowotworowa. Badania dunskie wskazuja,
ze chorzy z rozpoznanym nowotworem, szczegdlnie
w ciagu 3-6 miesiecy przed ustaleniem tego rozpo-
znania, istotnie czesciej korzystaja z wizyt i konsultacji
lekarskich niz zdrowe dzieci w podobnej grupie wieko-
wej. Istotne jest wiec szczegélne uwrazliwienie perso-
nelu opieki medycznej na objawy mogace sugerowa¢
chorobe nowotworowg [11].
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2. Typowe i niecharakterystyczne objawy

wystepujace w nowotworach u dzieci
oraz zalecane postepowanie

W przypadku wystgpienia jakiegokolwiek obja-

wu chorobowego u dziecka konieczne jest, aby oprocz
szczegolowego wywiadu dotyczacego danego objawu
zebra¢ doktadny wywiad ogolnopediatryczny, ktory
powinien obejmowac:

wywiad okoloporodowy (przebieg cigzy, wynik
USG w ciazy, przebieg porodu, masa ciatfa i dlugos¢
urodzeniowa, punktacja w skali Apgar),

wywiad rozwojowy (przyrost masy ciata i wzro-
stu, rozwdj psychomotoryczny, okres dojrzewania,
pierwsza miesigczka, data ostatniej miesiaczki, re-
gularnos¢ cykli miesigczkowych u dziewczat),
informacje dotyczace aktualnego stanu odzywienia,
zachowania dziecka,

wywiad w kierunku obecnosci u dziecka zespotu
genetycznego zwigkszajacego ryzyko nowotworow,
dane na temat szczepien ochronnych,

informacje dotyczace przebytych choréb i/lub za-
biegow chirurgicznych, pobytéw w szpitalu, zasto-
sowanego leczenia,

informacje dotyczace obecnie stosowanego leczenia,
dane na temat ewentualnej ekspozycji na $rodki
chemiczne i fizyczne (promieniowanie) zwigkszaja-
ce ryzyko nowotworu,

wywiad rodzinny (stan zdrowia rodzicéw i rodzen-
stwa, choroby wystepujace w rodzinie, w tym nowo-
tworowe, niedobory odpornosci),

wywiad spoleczny (warunki socjalne, opieka nad
dzieckiem).

2.1. Stany goraczkowe o nieustalonej

etiologii i/lub nieleczace sie
zakazenia

Wywiad dotyczacy stwierdzanego objawu

W czasie wywiadu nalezy zebra¢ informacje doty-

czace:

wysokosci goraczki, pory wystepowania w ciggu
doby, czasu trwania,

wystepowania innych objawéw, m.in. braku apetytu,
chudniecia, apatii, bladosci powtok, tatwego mecze-
nia sie, bolu (lokalizacja, nasilenie), potéw (gtéwnie
nocnych), §wiadu skory, utykania,

kontaktu z ewentualnym Zrédlem zakazenia (cho-
rzy ludzie, zwierzeta),

przyjmowanych lekow.

Badanie przedmiotowe

W badaniu przedmiotowym szczegdlng uwage na-

lezy zwrdci¢ na:

ocene stanu ogdlnego,

w zakresie skory - blado$¢, since, wybroczyny,
obrzeki, ropnie, blizny, guzki, zmiany zapalne,
powigkszenie weztdw chionnych,

w zakresie jamy ustnej — blado$¢ sluzowek, zmiany
na $luzéwkach (wybroczyny, wylewy, owrzodze-
nia), przerost dzigset,

w zakresie jamy nosowo-gardlowej i uszu - wyciek
wydzieliny $luzowo- lub ropno-krwistej, powigk-
szenie lub asymetria migdatkéw, mowa nosowa,

w zakresie klatki piersiowej — guz $ciany klatki
piersiowej, nieprawidlowy wypuk, zmiany ostu-
chowe nad polami ptucnymi,

w zakresie jamy brzusznej — asymetria powtok jamy
brzusznej, powiekszenie obwodu brzucha, powiek-
szenie watroby, $ledziony, guz.

Badania dodatkowe

Badania dodatkowe pomocne w ustaleniu rozpo-

znania to:

morfologia krwi z obrazem odsetkowym krwinek
biatych,

badanie ogolne moczu i katu,

OB, CRP,

badania mikrobiologiczne (krew, mocz, kal, plwo-
cina, wymazy),

badania obrazowe (zdjecie radiologiczne klatki
piersiowej i kosci, USG jamy brzusznej),




Wczesna diagnostyka choréb nowotworowych u dzieci

» badanie otoskopowe,
o diagnostyka choréb zakaznych.

Postepowanie

W przypadku przetrwalej goraczki o nieustalonej
przyczynie lub przedluzajacego sie zakazenia dziecko
nalezy skierowa¢ na oddzial pediatryczny w celu wyko-
nania bardziej szczegdtowych badan i konsultacji specja-
listycznych. Natomiast w przypadku stwierdzenia nie-
prawidlowosci w morfologii krwi i/lub guzowatej zmiany
w jakiejkolwiek okolicy ciata pacjent powinien by¢ skie-

rowany na oddziat onkologiczno-hematologiczny.

Podejrzewany nowotwor

W réznicowaniu nalezy uwzglednié:
o Dbialaczki (limfoblastyczna, szpikowa),
o chloniaki nieziarnicze,
o chloniaka Hodgkina,

 zwojaka zarodkowego wspotczulnego (neuroblastoma),

o guza Wilmsa (nerczak ptodowy),

o histiocytoze,

» nowotwory kosci (osteosarcoma, guz Ewinga),
« nowotwory (miesaki) tkanek miekkich.

2.2. Blados¢ i/lub since, i/lub wybroczyny,
i/lub tatwe meczenie sie

Wywiad dotyczacy stwierdzanego objawu

W przypadku wystepowania u dziecka bladosci i/lub
sincow, i/lub wybroczyn, i/lub latwego meczenia sie

nalezy zwroci¢ uwage na:

o epizody krwawien (krwawienia z blon sluzowych
- gléwnie nosa i jamy ustnej, krwiomocz, krew

w stolcu, obfite krwawienia miesieczne),

o lokalizacje zmian skornych i ich wyglad (male wy-

broczyny lub duze since, krwiaki),

o okolicznosci wystapienia i czas trwania zmian skor-

nych - samoistne ustepowanie lub nasilanie sie,

o czas trwania, dynamike nasilania si¢ blado$ci powtok,
o czastrwania, dynamike nasilania si¢ fatwego meczenia,
o inne towarzyszace objawy (stany goraczkowe, nie-
leczace si¢ zakazenia, dolegliwosci bolowe, np. béle
kostne, béle glowy, brzucha; duszno$¢, kaszel, apa-

tia, utrata apetytu, spadek masy ciata).

Badanie przedmiotowe

W badaniu przedmiotowym nalezy szczegolna

uwage zwrdcic na:
 stan ogdlny,

o wzakresie skory - blados¢, sifice, wybroczyny, obrze-

ki, guzki,

w zakresie wezlow chlonnych - powigkszenie, lo-
kalizacje i inne cechy,

w zakresie jamy ustnej — blado$¢ sluzowek, zmiany
na $luzéwkach (wybroczyny, wylewy, krwawienie,
przerost dzigset, owrzodzenia),

w zakresie jamy nosowo-gardlowej i uszu (wyciek
wydzieliny §luzowo- lub ropno-krwistej) - powiek-
szenie lub asymetria migdalkow, krwawienie, wy-
broczyny,

w zakresie klatki piersiowej — asymetria, guz $ciany
klatki piersiowej, nieprawidtowy wypuk, zmiany
ostuchowe nad polami plucnymi,

w zakresie jamy brzusznej — powigkszenie obwo-
du jamy brzusznej, asymetria, blizny, powigkszenie
watroby, §ledziony, guz.

Badania dodatkowe

Badania dodatkowe pomocne w ustaleniu rozpo-

znania to:

morfologia krwi z obrazem odsetkowym krwinek
bialych,

badanie uktadu krzepniecia,

badanie ogolne moczu i katu,

OB, CRP,

badania obrazowe (zdjecie radiologiczne klatki
piersiowej, USG jamy brzusznej),

badanie otoskopowe.

Postepowanie

Na podstawie przeprowadzonego badania i uzyska-

nych wynikéw testow laboratoryjnych nalezy podjac
decyzje o skierowaniu dziecka na oddzial pediatrycz-
ny w celu wykonania bardziej szczegélowych badan
i konsultacji specjalistycznych. Natomiast w przypad-
ku stwierdzenia nieprawidlowosci w morfologii krwi
i/lub guzowatej zmiany w jakiejkolwiek okolicy ciala
pacjent powinien by¢ skierowany na oddzial onkolo-
giczno-hematologiczny.

Podejrzewany nowotwor

Do nowotworéw, w przebiegu ktorych obserwuje

sie przetrwalg goraczke o nieustalonej przyczynie lub
przedluzajace si¢ zakazenie, naleza:

biataczki (limfoblastyczna, szpikowa),

chloniaki ztosliwe,

zwojak zarodkowy wspotczulny (neuroblastoma),
nowotwory kosci (migsak kosciopochodny, migsak
Ewinga),

nowotwory (miegsaki) tkanek migkkich,

guz Wilmsa.
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2.3.Powiekszenie obwodu brzucha

Wywiad dotyczacy stwierdzanego objawu

W przypadku powiekszenia obwodu brzucha na-
lezy ustali¢:

o kiedy zostalo zauwazone i czy od tego momentu
obwdd brzucha ulegt dalszemu powigkszeniu (tem-
po powiekszania sie),

o rodzaj i kolejnos¢ pojawienia si¢ innych objawow,
w tym przede wszystkim bole brzucha, utrata tak-
nienia, stany goraczkowe lub podgoraczkowe, asy-
metriabrzucha, wymioty, zaparcia lub biegunka, po-
gorszenie stanu odzywienia i zahamowanie tempa
wzrastania, trudnosci w oddawaniu moczu, krwio-
mocz, zakazenia ukltadu moczowego, krwawienia
i/lub uptawy z drég rodnych, zwyzki cisnienia tet-
niczego i/lub bdle glowy.

Badanie przedmiotowe

W badaniu przedmiotowym nalezy szczegélna
uwage Zwrdcic na:

o stan ogdlny dziecka,

o w zakresie powlok i narzadéw jamy brzusznej -
symetri¢ powlok jamy brzusznej i stopien ich wy-
sklepienia w stosunku do $ciany klatki piersiowej,
przebieg lub poszerzenie naczyn zylnych powlok
jamy brzusznej, napiecie powlok jamy brzusznej,
obecno$¢ patologicznego oporu (zmiany) w ja-
mie brzusznej (wraz z oceng lokalizacji, rozmiaru,
ksztaltu i uksztaltowania powierzchni), polozenie
brzegu watroby (wraz z oceng uksztaltowania brze-
gu i powierzchni watroby w przypadku jej powiek-
szenia), polozenie dolnego bieguna $ledziony (wraz
z uksztaltowaniem powierzchni sledziony w przy-
padku jej powigkszenia), wystepowanie objawu
przemieszczania fali ptynu,

« wzakresie innych okolic ciala - zabarwienie skory,
objawy skazy krwotocznej (zasinienia i wybroczy-
ny), powiekszenie weztéw chtonnych obwodowych,
guzy kosci pokrywy czaszki, krwiaki wokot oczo-
dotéw, wytrzeszcz gatek ocznych, znieksztalcenia
posladkéw oraz znieksztalcenia w okolicy okolo-
odbytniczej i okolicy kosci krzyzowej, wynik po-
miaru ci$nienia tetniczego, obecno$¢ krwawienia
i/lub uplawdéw z drég rodnych, obecnoé¢ gronia-
stych tworéw w przedsionku pochwy.

Badania dodatkowe

W przypadku stwierdzenia powickszenia obwodu
brzucha i podejrzenia guza w jamie brzusznej nalezy
w pierwszym rzedzie wykona¢ nastepujace badania
bedace w kompetencjach lekarza rodzinnego:

o USG narzadoéw jamy brzusznej,

« morfologia krwi i obraz odsetkowy krwinek biatych,
» badanie ogdlne moczu.

U miesigczkujacych dziewczat wskazane moze by¢
takze wykonanie testu cigzowego.

W zaleznosci od stanu ogolnego dziecka i stwier-
dzonych zmian (obecno$¢ guza, krwiomocz) nalezy
podja¢ decyzje o skierowaniu dziecka na oddzial pe-
diatryczny lub onkologiczno-hematologiczny.

Podejrzewany nowotwor

Sposrod nowotworow wieku dzieciecego, ktore loka-
lizujg sie w jamie brzusznej i mogg si¢ manifestowac po-
wigkszeniem obwodu brzucha, nalezy wymieni¢ przede
wszystkim:

o chloniaki nieziarnicze (rzadziej chfoniak Hodgkina),
o zwojaka zarodkowego wspolczulnego (neuroblastoma),
o nerczaka zarodkowego (guz Wilmsa),

o guzy germinalne,

o miesaka pragzkowanokomoérkowego,

o pierwotne nowotwory watroby lub przerzuty.

2.4. Bole plecoéw u dzieci -
rzadki i nietypowy objaw,
zwtaszcza u mtodszych dzieci

Wisrod dzieci zglaszajacych sie z bolem plecow
u okoto potowy przyczyng jest powazna choroba, na-
wet je$li nie towarzysza jej poczatkowo specyficzne
objawy neurologiczne. Po wykluczeniu urazu i przy
utrzymywaniu si¢ objawow pacjent wymaga poszerze-
nia diagnostyki. Nalezy poréwnac (jesli to mozliwe)
wywiad dotyczacy bdlu uzyskany od rodzicow i od
dziecka. Dzieci i mlodziez rzadko zgtaszaja nieistnie-
jace dolegliwosci bélowe.

Wywiad dotyczacy stwierdzanego objawu

W przypadku wystepowania u dziecka bélu plecow
nalezy ustali¢:

o tempo wzrostu dziecka, skok wzrostowy,

o rodzaj uprawianego sportu i podejmowanej aktyw-
nosci fizycznej (mozliwo$¢ urazu),

o charakterystyke bolu: lokalizacja, promieniowa-
nie, czas trwania, bol ciggly czy napadowy, zwigzek
z okreslong pozycja ciala lub okreslong aktywnoscig
fizycznag, z porg dnia lub nocy (typowe dla nowotwo-
row koéci),

o objawy towarzyszace, np. goraczka i jej charakte-
rystyka (czesto w biataczkach i chtoniakach), bole
przy oddawaniu moczu lub stolca (mogg wskazy-
wa¢ na ucisk korzeni nerwowych przez mase guza),
bole w innych lokalizacjach, objawy neurologicz-
ne (czgste wywracanie sie, potykanie, upuszczanie
przedmiotéw), skaza krwotoczna, utrata masy ciala,
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powigkszenie wezldéw chlonnych, zmiany skorne
(czeste w bialaczkach, histiocytozie, rozsianym pro-
cesie nowotworowym),

o zmiane aktywnosci.

Badanie przedmiotowe

W badaniu przedmiotowym nalezy zwrdci¢ uwage
na:

o ocene postawy i chodu dziecka z oceng kregostupa,
jego krzywizn i ruchomodci,

 ocene miejsca zglaszanych dolegliwosci — cechy stanu
zapalnego skory, tkanek miekkich, stawow, zgrubienia
w obrebie tkanek miekkich, zaniki mig$niowe, wzmo-
zone napiecie miesni okolokregostupowych, symetria
ocieplenia skory, zabarwienie konczyn, plaskostopie,

o obecno$¢ objawow korzeniowych (u dzieci rzadko
Klasyczny objaw),

o ocene¢ wystepowania bolu w czasie nacisku na czubek
glowy w pozycji stojace;j,

o ocene¢ nasilenia bolu plecow w pozycji siedzacej
i w pozycji lezacej,

o przeczulice w czasie badania,

o obecno$¢ objawow wspdlistniejacych — powiekszenie
watroby, $ledziony i/lub wezléw chtonnych, zmiany
skorne (skaza krwotoczna, wysypki),

o w zakresie oceny neurologicznej — czucie, odruchy,
ruchomo$¢ czynna i bierna w stawach, napiecie i sita
mie$niowa konczyn goérnych i dolnych, objawy ubyt-
kowe (pojawiajg sie p6zno).

Badania dodatkowe

Badania pomocne w ustaleniu rozpoznania to:

o zdjecie radiologiczne kregostupa przednio-tylne
i boczne (prawidlowy obraz przy nasilajacych sig
dolegliwo$ciach nie wyklucza choroby, zmianyradio-
logiczne pojawiaja si¢ pozno, przy bardzo zaawan-
sowanym procesie),

o jesli w obrazie radiologicznym obecne sa kompre-
syjne ztamania kregow, dyskopatie, zmiany litycz-
ne, odczyn okostnowy, zaburzenia osi kregostupa
- pilne skierowanie do onkologa - konieczne jest
badanie TK lub MRI kregostupa,

« morfologia krwi z obrazem odsetkowym krwinek
biatych, jesli matoplytkowos¢, niedokrwisto$é, leuko-
penia lub hiperleukocytoza, nieprawidtowe komorki
w rozmazie — pilne skierowanie do onkologa,

« LDH, kwas moczowy, OB, CRP - wskazniki ostrej
fazy, mogace by¢ podwyzszone réwniez w nowo-
tworach,

o badanie ogdlne moczu - wykluczenie zapalenia nerek.

Podejrzewany nowotwor

Do guzéw zlokalizowanych w kanale kregowym
lub wnikajacych do niego naleza:

miesak Ewinga,

miesak kosciopochodny,

miesaki tkanek miekkich,

zwojak zarodkowy wspoétczulny (neuroblastoma),
biataczki,

chloniaki.

Roéznicowanie

W réznicowaniu nalezy uwzglednic:

zapalenie krazka miedzykregowego (bardzo rzad-
kie u dzieci),

samoistne napiecie mies$ni i wiezadel (bardzo rzad-
kie u dzieci),

w zaleznosci od wieku:

- mlodsze dzieci: odmiedniczkowe zapalenie ne-
rek, kamica nerkowa, uraz, zapalenie szpiku kost-
nego, gruzlica (bdl polaczony ze stanami podgo-
raczkowymi),

- mlodziez:

o bdl ostry, od kilku dni, nie dtuzej niz 3 tygodnie
- osteomyelitis, ropien okotooponowy, gruzlica, od-
miedniczkowe zapalenie nerek,

o bol przewlekly trwajacy powyzej 3 tygodni — kre-
gozmyk, choroba Scheuermanna, dyskopatie, uraz,
nieprawidlowa postawa i pozycja przez dluzszy
czas, zwezenie kanatu kregowego, artropatia,

° bol czynno$ciowy — rozpoznaje sie go po wyklucze-
niu innych przyczyn i wykonaniu odpowiednich
badan obrazowych.

Nowotwory niezlosliwe — w lokalizacji wewnatrz-

kregowej rowniez wymagaja szybkiej diagnostyki i le-
czenia z uwagi na mozliwo$¢ trwalego uszkodzenia
rdzenia kregowego przez ucisk masy guza.

Czas odgrywa istotng role - istnieje ryzyko trwa-

lego uszkodzenia rdzenia kregowego mimo wyle-
czenia choroby zasadniczej!

2.5. Bole kostno-stawowe u dzieci

Wywiad dotyczacy stwierdzanego objawu

W przypadku boléow kostnych, po wykluczeniu

urazu, standéw zapalnych i zaburzen metabolicznych,
nalezy ustali¢:

czas trwania oraz charakter (bole ostre, przewle-
kte) i ewentualne nasilenie si¢ bolu od poczatku
jego wystapienia,

objawy towarzyszace bélom kostnym i kolejnos¢
ich pojawiania sie, w tym przede wszystkim go-
raczka, utrata taknienia, spadek masy ciata, bla-
dos¢, objawy skazy krwotocznej, obrzeki stawdw,
lokalizacje bolu:

- bol zlokalizowany, wieloogniskowy lub rozlany,
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- bdl dotyczacy kosci lub miejsc przy nasadach ko-
$ci dlugich, stawdw i miesni,
o czas i okolicznosci wystepowania bélu:
- bol wystepujacy w dzien lub nasilajacy sie w nocy,
- bole wystepujace w spoczynku lub nasilajace sie
przy aktywnosci fizycznej,
o aktywno$¢ fizyczna dziecka i ewentualng nieche¢
do chodzenia.

Badanie przedmiotowe

W przypadku bdlow kostnych w badaniu przed-
miotowym szczegdlng uwage nalezy zwrdci¢ na:

o ocen¢ miejsca zlokalizowanej bolesnosci kosci:
obrzek tkanek miekkich, wyczuwalny guz, objawy
wspolistniejacego stanu zapalnego (zaczerwienie-
nie, nadmierne ocieplenie), ocena ruchéw biernych
i czynnych,

o ocene chodu dziecka, w tym zwrdcenie uwagi na
utykanie, oszczedzanie jednej z konczyn,

o ewentualng asymetrie konczyn, zaniki mie$niowe,

o objawy wspdlistniejace, w tym:

— skaza krwotoczna (wybroczyny, podbiegniecia krwa-
we — bialaczki, zwojak zarodkowy wspélczulny),

—wysypki skorne podobne do skazy bialkowej
(histiocytoza komorek Langerhansa),

- goraczka,

- powiekszenie weztéw chlonnych (biataczki),

- powiekszenie watroby i §ledziony (biataczki),

- guz w jamie brzusznej (mate dziecko - zwojak za-
rodkowy wspdlczulny, starsze — miesaki, chtoniaki).

Badania dodatkowe

W przypadku stwierdzenia bélow kostno-stawo-
wych nalezy wykona¢ nastepujace badania:

o zdjecie radiologiczne konczyny, klatki piersiowej
lub kregostupa w zaleznosci od wywiadu i badania
przedmiotowego,

o USG jamy brzusznej w przypadku nieprawidlowe-
go badania przedmiotowego lub niepokoju dziecka
utrudniajgcego badanie,

o morfologie krwi z obrazem odsetkowym krwinek
bialych: cytopenia (bialaczki, zwojak zarodkowy
wspdlczulny), hiperleukocytoza (bialaczki) - na-
tychmiastowe skierowanie dziecka do onkologa!

o OB, CRP, kwas moczowy, LDH - podwyzszone
warto$ci (chloniaki, biataczki),

 badanie ogélne moczu.

Postepowanie

W przypadku stwierdzenia zmian litycznych z od-
czynem okostnowym (miesak kostny, miesak chrzest-
ny, widkniakomigsak, miesak Ewinga, chloniaki)
lub bez odczynu okostnowego (zmiany pojedyn-
cze lub mnogie stwierdzane w histiocytozie komorek

Langerhansa lub jako przerzuty nowotworowe) dziecko
nalezy niezwlocznie skierowac¢ do onkologa dzieciecego.

Podejrzewany nowotwor

Sposrdd nowotwordw wieku dzieciecego, ktdre mani-
festuja sie bolami kostno-stawowymi, nalezy wymieni¢:
o miesaka kostnego,

o miesaka Ewinga,

o biataczki,

o chloniaki,

 zwojaka zarodkowego wspotczulnego (neuroblastomay).

2.6. Bole gtowy

Boéle glowy s3 wyrazem podraznienia receptoréw
bélowych opony twardej, naczyn tetniczych mozgu,
polaczen zylnych, nerwdéw czaszkowych prowadzacych
wiodkna czuciowe, skory glowy, okostnej, migsni, powie-
zi i tetnic zewnatrzczaszkowych. Sama tkanka moézgo-
wa i opony migkkie nie s wrazliwe na bdl. Wrazliwo$¢
na bol u dziecka jest, bardziej niz u dorostego, indywi-
dualnym odczuciem, a jego odczuwanie zalezy od sy-
tuacji, w jakiej dziecko sie znalazto. Wazny jest wywiad
rodzinny, m.in. w kierunku wystepowania migreny.

Wywiad dotyczacy stwierdzanego objawu

W przypadku wystepowania u dziecka bolow glowy
nalezy zwrd6ci¢ uwage na:

o umiejscowienie, czas trwania, rodzaj bélu: palacy,
ktujacy, rwacy, pulsujacy, $widrujacy, napadowy,
opasujacy, unieruchamiajacy,

o zmiane charakteru bolu,

o wystepowanie przy pobudzeniu psychicznym, przy
napieciu z réznych powodow, przy gwattownych
ruchach, pochylaniu, skakaniu, gimnastyce,

o laknienie,

o rozdraznienie,

« tempo wzrostu dziecka,

o odczucie bolu i reakcje na bol wzrastajaca na sku-
tek strachu, jaki go poprzedza,

o objawy towarzyszace: wymioty (zwlaszcza poranne),
nudnos$ci, napady drgawek, niedowlady, porazenia,
wzrost temperatury, nadmierne pocenie, zaczerwie-
nienie lub blado$¢ skéry, zmiany zachowania (ograni-
czone zainteresowanie otoczeniem, ostabienie inicjaty-
wy, agresja, nadmierna sennos¢, zaburzenie rytmu snu
i czuwania, niezborno$¢ ruchéw), krecz szyi, utrudnie-
nie polykania, zmiany charakteru pisma.

Badanie przedmiotowe

U dziecka z bdlem gltowy, oprécz doktadnego
badania fizykalnego, nalezy uwzgledni¢ szczegotowe
badanie neurologiczne i pomiar ci$nienia tetniczego.
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Im mlodsze dziecko, tym mniej mozna si¢ oprze¢ na
opisie charakteru bolu i tym bardziej wnioski dotyczace
bdlu glowy nalezy wycigga¢ na podstawie badania fizy-
kalnego, w tym wyrazu twarzy i zachowania dziecka:

o niemowleta - marszczenie czola, szczelinowa-
te przymkniecie oczu, tréjkatne ustawienie brwi,
opuszczone kaciki ust, zacisniete lub pototwarte
usta, nieregularne ruchy mimiczne, ogélny niepokdj
ruchowy, bezsenno$¢, brak skupienia przy ssaniu,
oszczedzajace ulozenie, niespokojne ruchy glows,
kierowanie rak w strone gtowy, zaslanianie czota re-
kami, ujmowanie rekami tytu glowy, szarpanie wlo-
séw (objawy towarzyszace bolowi),

o dzieci starsze - zalzawione oczy, czeste polykanie
sliny, sztywne trzymanie glowy (unieruchomienie
kregoéw szyjnych zmniejsza bol),

o wszystkie grupy wiekowe - blado$¢ lub zaczer-
wienienie skory, zimny pot, podkrazone oczy,
przyspieszenie tetna, zmiana rytmu oddechowego,
wysuszenie blon sluzowych, zgrzytanie zebami.

Badania dodatkowe

Do badan dodatkowych pomocnych w ustaleniu
rozpoznania naleza:

» morfologia krwiiobraz odsetkowy krwinek biatych,

« CRP, OB,

+ badanie ogélne moczu,

« badanie laryngologiczne,

» Dbadanie okulistyczne (ostros¢ wzroku i dno oczu,
ewentualnie pole widzenia),

» badanie stomatologiczne,

 badanie neurologiczne i EEG.

U dziecka z bolem glowy nalezy niezwlocznie wy-
kona¢ badania obrazowe gtowy i szyi (MRI, TK) w przy-
padku:

« nasilajacego sie bdlu glowy,

« jakiegokolwiek objawu neurologicznego,

o porannych wymiotow,

 zaburzen zachowania,

o zahamowania rozwoju,

» zmian ocznych (ograniczenie pola widzenia, obrzek
tarcz nerwu wzrokowego),

o+ naglego kreczu szyi,

o zmian charakteru pisma,

 zaburzen réwnowagi,

o wystgpienia moczowki prostej,

o wczesniejszego napromieniania gtowy,

o fakomatoz.

Postepowanie

W przypadku nasilonego bolu glowy oraz wymio-
tow i/lub wystepowania objawéw neurologicznych
dziecko nalezy skierowa¢ na oddzial pediatryczny lub
hematologiczno-onkologiczny.

Podejrzewany nowotwor

Do nowotwordw lub standw, w przebiegu ktérych
obserwuje sie bole glowy, naleza:
« pierwotne guzy OUN:
- bole potowicze: guz potkul mozgu,
- bol w okolicy oczodotowej: guzy III komory, ner-
wow wzrokowych,
- bdl potylicy i karku - guz pnia mézgu, guz mézdzku,
o przerzuty guzoéw litych do OUN,
+ zajecie OUN w biataczkach.

Diagnostyka réznicowa

W diagnostyce rdznicowej powinno sie uwzgledni¢:

o nadci$nienie tetnicze,

 zapalenie opon mozgowych i mozgu,

o krwawienie podpajeczynowkowe,

o udar,

o przewlekle stany zapalne,

o bdle pourazowe,

o padaczke,

o przewlekle leczenie glikokortykosteroidami, zatru-
cie witaming A, tlenkiem wegla, zwigzkami oto-
wiu, arsenu, rteci,

e migrene.

2.7. Przewlekte zaparcia

Wywiad dotyczacy stwierdzanego objawu

W przypadku stwierdzenia przewleklych zapar¢
nalezy ustali¢:

e czas trwania zapar¢, ewentualne narastanie trud-
nosci w oddawaniu stolca, date oddania stolca po
raz ostatni,

o wspOlistnienie innych objawéw i kolejno$¢ ich
pojawiania si¢, w tym przede wszystkim: standw
gorgczkowych lub podgoraczkowych, boléw brzu-
cha, utraty faknienia, asymetrii brzucha, powigk-
szenia obwodu brzucha, wymiotéw, obecnosci krwi
i/lub $luzu w stolcu, naprzemienne biegunki i za-
parcia, pogorszenie stanu odzywienia i zahamo-
wanie tempa wzrastania, trudnos$ci w oddawaniu
moczu, krwiomocz, krwawienia i/lub uplawy
z drég rodnych, zwyzki ci$nienia tetniczego i/lub
bole glowy,

o stosowane $rodki przeczyszczajace: jakie i z jakim
efektem.

Badanie przedmiotowe

W przypadku wystepowania przewleklych zapar¢
nalezy szczegdlng uwage zwrocic na:
o w zakresie powlok i narzadow jamy brzusznej
- symetrie powlok jamy brzusznej i stopien ich
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wysklepienia w stosunku do $ciany klatki piersio-
wej, przebieg i/lub poszerzenie naczyn zylnych po-
wlok jamy brzusznej, napig¢cie powtok jamy brzusz-
nej, obecnos¢ patologicznego oporu (guza) w jamie
brzusznej (wraz z oceng jego lokalizacji, rozmiaru,
ksztaltu i uksztaltowania powierzchni), polozenie
brzegu watroby (wraz z ocena uksztaltowania brze-
gu i powierzchni watroby w przypadku jej powigk-
szenia), polozenie dolnego bieguna $ledziony (wraz
z uksztaltowaniem powierzchni $ledziony w przy-
padku jej powiekszenia), wystepowanie objawu
przemieszczania fali plynu,

o wzakresie innych okolic ciala - zabarwienie, wil-
gotnos¢ i ocieplenie skdry, objawy skazy krwotocz-
nej (zasinienia i wybroczyny), obecnosé¢ guzkow
podskérnych, powiekszenie wezlow chionnych
obwodowych, guzy kosci pokrywy czaszki, krwia-
ki w okolicy oczodoléw, wytrzeszcz galek ocznych,
obecnos¢ wola, znieksztatcenia posladkow, znie-
ksztalcenia w okolicy okoloodbytniczej i okolicy
ledzwiowo-krzyzowej, deformacje i/lub nieprawi-
dlowe objawy neurologiczne w zakresie konczyn
dolnych, wynik pomiaru ci$nienia tetniczego,
u dziewczynek — obecnos¢ krwawienia i/lub upta-
wow z drég rodnych, obecnoé¢ graniastych tworéw
w przedsionku pochwy, u chlopcdéw - obecnos¢ ja-
der w worku mosznowym i ich powiekszenie.

Badania dodatkowe

W przypadku wystepowania przewlektych zaparé¢
i podejrzenia guza jamy brzusznej jako ich przyczy-
ny nalezy w pierwszym rzedzie wykona¢ nastepujace
badania bedace w kompetencjach lekarza rodzinnego:
o USG narzadéw jamy brzusznej,
» morfologia krwi i obraz odsetkowy krwinek biatych,
o badanie ogélne moczu.

Podejrzewany nowotwor

Sposréd nowotwordw wieku dzieciecego, ktére lo-
kalizuja sie w jamie brzusznej i moga si¢ manifestowa¢
zaparciami, przede wszystkim nalezy wymieni¢:

o chloniaki,

o zwojaka zarodkowego wspolczulnego (neuroblastomay),
 nerczaka zarodkowego (guz Wilmsa),

o guzy zarodkowe z komoérek rozrodczych (germinalne),
 miesaka prazkowanokomorkowego.

2.8. Guzek lub guz w jakiejkolwiek
lokalizacji

Pojawienie si¢ uwypuklenia bez cech zapalnych,
guzka, guza w jakiejkolwiek lokalizacji moze by¢ ob-
jawem rozwijajacego si¢ nowotworu tkanek miekkich.

Wywiad dotyczacy stwierdzanego objawu

Zbierajac wywiad, szczegdlng uwage nalezy zwrdcic
na:
o czas pojawienia si¢ guzka i jego zachowanie (zmia-
na stabilna lub powiekszajaca si¢ — w jakim czasie),
o zwigzek z urazem,
o towarzyszace inne objawy, w tym bol, goraczke.

Badanie przedmiotowe

Nalezy doktadnie zbada¢ dziecko oraz oceni¢ zmia-
ne pod katem jej:
o konsystencji, rozmiaréw, zabarwienia, obecnosci
owrzodzenia skory pokrywajacego zmiane,
o ruchomosci w stosunku do podtoza,
» odgraniczenia od otaczajacych tkanek.

Postepowanie

W przypadku zmiany, ktéra pojawila si¢ bez
zwigzku z urazem i ulegla powigckszeniu w ciaggu
3 tygodni, a w badaniu fizykalnym jest twarda, nie-
ruchoma w stosunku do podloza i nacieka sgsiednie
tkanki, nalezy w trybie pilnym skierowaé dziecko do
poradni onkologicznej - nie do chirurga. Konieczne
jest przeprowadzenie niezbednych badan diagnostycz-
nych w celu ustalenia rozpoznania. Nalezy rozwazy¢,
czy mozliwy jest radykalny zabieg usunigcia guzka lub
guza czy tylko pobranie wycinka. W przypadku roz-
poznania choroby nowotworowej w trybie pilnym na-
lezy ustali¢ miejscowe zaawansowanie, wykluczy¢ lub
potwierdzi¢ obecnoé¢ przerzutdw, zaplanowaé opty-
malne leczenie, w tym wstepna chemioterapie.

2.9. Utykanie

Wywiad dotyczacy stwierdzanego objawu

Po wykluczeniu urazu, stanéw zapalnych i zabu-
rzen metabolicznych nalezy ustali¢:

o wiek dziecka,

o czas trwania utykania,

 okoliczno$ci nasilania sie utykania (w czasie wysil-
ku, po wysitku),

o che¢ do chodzenia,

o w przypadku towarzyszacego bdlu:

- czas pojawienia si¢ bélu i jego nasilenia sie,

- lokalizacje: konczyny/konczyna, plecy/kregostup,
- umiejscowienie: kosci i/lub stawy, migénie,

- pore nasilenia sie bélu (dzien, noc),

o wystepowanie innych objawdw, np.: goraczki, bolow
brzucha, nadmiernego siniaczenia, innych objawéw
skazy krwotocznej, spadku masy ciata, utraty faknie-
nia, zaburzen mikeji i oddawania stolca.
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Badanie przedmiotowe

Podczas badania przedmiotowego szczegolng uwa-

ge nalezy zwrdci¢ na:

o symetrie konczyn, miednicy,

« hipotoni¢ mig¢éniows,

o symetrie plecow/kregostupa,

 zaniki migsniowe,

o ocene miejsca zlokalizowanej bolesnosci kosci,

o obrzek tkanek miekkich,

+ poszerzone obrysy stawow,

o wyczuwalny guz kosci,

» objawy wspolistniejacego stanu zapalnego (zaczer-
wienienie, nadmierne ocieplenie).

Badania dodatkowe

Badania dodatkowe pozwalajace na ustalenie roz-

poznania to:

« zaleznie od wyniku badania przedmiotowego
- zdjecie radiologiczne kosci,

o USG jamy brzusznej,

» morfologia krwi z obrazem odsetkowym krwinek
biatych,

o OB, CRP, LDH, kwas moczowy.

Podejrzewany nowotwor

Do nowotwordw, ktérych manifestacja moze by¢

utykanie, naleza:

» migsak kosciopochodny - najczesciej w nasadach
kosci tworzacych staw kolanowy,

o miesak Ewinga - najcze$ciej w trzonach kosci
i szkielecie osiowym,

o biataczki, chloniaki - zmienne béle kostne, kostno-
-stawowe, bole plecow/kregostupa,

o zwojak zarodkowy wspodlczulny (neuroblastoma)
- zmienne bole kostne, kostno-stawowe, bole ple-
cow/kregostupa.

2.10. Izolowany lub przewlekty kaszel

Wywiad dotyczacy stwierdzanego objawu

W przypadku wystepowania izolowanego kaszlu
nalezy ustalié:

o czas trwania kaszlu oraz jego przebieg (ewentual-
na zmiana nasilenia) i charakter (suchy, wilgotny,
kurczowy, przerywany podci$nieniowy, krtaniowy,
bitonalny),

o wystepowanie innych objawéw i kolejnoé¢ ich po-
jawienia si¢, w tym przede wszystkim: stany goracz-
kowe lub podgoraczkowe, ostabienie, dusznos¢,
chrypka, stridor, bdle w klatce piersiowej i/lub béle
o innej lokalizacji, utrata laknienia, pogorszenie
stanu odiywienia izahamowanie tempa wzrastania,

zmiany krwotoczne widoczne na skoérze i/lub na
sluzéwkach, obrzeki, wyciek z przewodu stucho-
wego zewnetrznego lub przewodéw nosowych,
zmiana obrysu szyi i/lub $ciany klatki piersiowej,
i/lub konczyn goérnych lub dolnych, asymetria
brzucha i/lub powigkszenie obwodu brzucha, wy-
mioty, zaparcia i/lub biegunki, trudnosci w od-
dawaniu moczu, krwiomocz, zakazenia ukladu
moczowego, u dziewczynek - krwawienia i/lub
uptawy z drég rodnych, u chlopcodw - powiegksze-
nie/asymetria jader,

o stosowane leczenie, w tym antybiotyki i/lub $rodki
wykrztusne, oraz jego skutecznos¢,

o czynne i bierne palenie tytoniu (dzieci w wieku
szkolnym i mlodziez).

Badanie przedmiotowe

W przypadku wystepowania izolowanego kaszlu

w badaniu przedmiotowym szczegdlng uwage nalezy

zwrdci¢ na:

o w zakresie klatki piersiowej — wystepowanie dusz-
nosci, chrypki i/lub stridoru, powigkszenie weztow
chtonnych nadobojczykowych i/lub podobojczyko-
wych, zaczerwienienie lub zasinienie gérnej czesci
Kklatki piersiowej, poszerzenie zyl powierzchownych
gornej czesci klatki piersiowej, asymetrie $cian klat-
ki piersiowej, sttumienie odglosu opukowego, $wi-
sty, ostabienie lub zniesienie szmeru oddechowego
pecherzykowego,

o wzakresie innych okolic ciala — zabarwienie skory,
w tym zaczerwienienie lub zasinienie oraz obrzek
skory twarzy, szyi i konczyn goérnych, objawy skazy
krwotocznej (zasinienia i wybroczyny), poszerze-
nie zyt szyjnych, powiekszenie weztéw chlonnych
obwodowych, guzy w obrebiekosci pokrywy czasz-
ki, wyciek z przewodu stuchowego zewnetrznego
i/lub przewodéw nosowych, krwiak w okolicy
oczodoléw, wytrzeszcz galek ocznych, zmiane
obrysu szyi, symetri¢ i wysklepienie powtok jamy
brzusznej oraz ich obwdd, przebieg/poszerzenie
naczyn zylnych powtok jamy brzusznej, napiecie
powlok jamy brzusznej, obecno$¢ patologicz-
nego oporu w obrebie jamy brzusznej, poloze-
nie brzegu watroby, polozenie dolnego bieguna
$ledziony, znieksztalcenia posladkéw oraz znie-
ksztatcenia w okolicy okotoodbytniczej i okolicy
ledzwiowo-krzyzowej, u dziewczynek — obecnos¢
krwawienia i/lub uptawéw z drég rodnych, obec-
no$¢ groniastych tworéw w przedsionku pochwy,
u chlopcow - obecnos¢ jader w worku moszno-
wym i ich powiekszenie lub asymetria, znieksztal-
cenia obrysu konczyn goérnych i dolnych, pare-
stezje, niedowlady i porazenia, wynik pomiaru
ci$nienia tetniczego.
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Badania dodatkowe

Do badan dodatkowych pomocnych w ustaleniu roz-
poznania nalezg:
o zdjecie radiologiczne klatki piersiowej,
o USG narzadéw jamy brzusznej,
» morfologia krwi z obrazem odsetkowym krwinek
biatych,
+ badanie ogélne moczu.

Podejrzewany nowotwor

Sposréd nowotworéw wieku dzieciecego, ktore
moga by¢ zlokalizowane w klatce piersiowej i manife-
stowac si¢ kaszlem, nalezy wymienic¢ przede wszystkim:
o nowotwory umiejscowione w $rédpiersiu przed-

nim lub $rodkowym:

— chloniaki nieziarnicze,

- chloniak Hodgkina (dawniej ziarnica ztosliwa),

— ostra biataczka limfoblastyczna,

- guzy zarodkowe z komérek rozrodczych,

» nowotwory zlokalizowane w §rodpiersiu tylnym:

- zwojak zarodkowy wspolczulny (neuroblastoma),

- miesak Ewinga,

o nowotwory dajgce przerzuty do ptuc lub przebie-
gajace z zajeciem migzszu plucnego:

- nerczak zarodkowy (guz Wilmsa),

- guzy zarodkowe z komdrek rozrodczych,

- nowotwory kosci (migsak kosciopochodny i mie-

sak Ewinga),

- histiocytozy,

» nowotwory z pierwotng lokalizacjg w $cianie klatki
piersiowe;j:

- migsak Ewinga,

- miesaki tkanek miekkich,

- nowotwory z przerzutami do Zeber.

2.11. Powtarzajace i przewlekajace sie
béle brzucha

Wywiad dotyczacy stwierdzanego objawu

W przypadku obecnosci powtarzajacych i przewle-
kajacych sie bolow brzucha nalezy ustalié:

o kiedy zostaly one po raz pierwszy zauwazone, jaka
byla ich pierwotna lokalizacja i czy ulegala zmianie,

o czestotliwo$¢ i/lub nasilenie bélu w czasie,

o u miesigczkujacych dziewczat zwigzek z faza cyklu
menstruacyjnego,

o towarzyszace objawy i kolejno$¢ ich pojawiania
sie, w tym przede wszystkim stany goraczkowe
lub podgoraczkowe, utrata taknienia, wymioty,
zaparcia lub biegunka, obecnos¢ krwi w stolcu
i/lub $luzu, pogorszenie stanu odzywienia i zaha-
mowanie tempa wzrastania, asymetria brzucha
i/lub powickszenie obwodu brzucha, trudnosci

w oddawaniu moczu, krwiomocz, zakazenia ukla-
du moczowego, krwawienia i/lub uptawy z drég
rodnych, zwyzki ci$nienia tetniczego i/lub bdle
glowy.

Badanie przedmiotowe

W przypadku stwierdzenia powtarzajacych sie

i przewlekajacych sie bolow brzucha w badaniu przed-

miotowym szczegdlng uwage nalezy zwréci¢ na:

« w zakresie powlok i narzagdéw jamy brzusznej -
symetrie powltok jamy brzusznej i stopien ich wy-
sklepienia w stosunku do $ciany klatki piersiowej,
przebieg i/lub poszerzenie naczyn zylnych powtok
jamy brzusznej, bolesnos¢ uciskowg oraz jej loka-
lizacje, napiecie powltok jamy brzusznej i wyste-
powanie objawu otrzewnowego, obecnos¢ patolo-
gicznego oporu w jamie brzusznej (wraz z ocena
jego lokalizacji, rozmiaru, ksztaltu i uksztaitowa-
nia powierzchni), polozenie brzegu watroby (wraz
z oceng uksztaltowania brzegu i powierzchni
watroby w przypadku jej powigkszenia), potoze-
nie dolnego bieguna $ledziony (wraz z uksztatto-
waniem powierzchni $ledziony w przypadku jej
powigkszenia), wystepowanie objawu przemiesz-
czania fali ptynu,

o w zakresie innych okolic ciala — zabarwienie, wil-
gotno$¢ i ocieplenie skdry, objawy skazy krwotocz-
nej (zasinienia i wybroczyny), powiekszenie we-
ztow chlonnych obwodowych, guzy kosci pokrywy
czaszki, krwiaki w okolicy oczodotéw, wytrzeszcz
galek ocznych, znieksztalcenia posladkéw oraz
znieksztalcenia w okolicy okoloodbytniczej i oko-
licy ledzwiowo-krzyzowej, deformacje i/lub nie-
prawidtowe objawy neurologiczne w zakresie kon-
czyn dolnych, wynik pomiaru ci$nienia tetniczego,
u dziewczynek - obecno$¢ krwawienia i/lub upta-
wow z drég rodnych, obecnos¢ groniastych tworéw
w przedsionku pochwy, u chtopcéw — obecnosé
jader w worku mosznowym i ich powigkszenie lub
asymetria.

Badania dodatkowe

W przypadku stwierdzenia powtarzajacych sie
i przewlekajacych bolow brzucha w pierwszym rze-
dzie nalezy wykona¢ nastepujace badania bedgce
w kompetencjach lekarza rodzinnego:
o USG narzadéw jamy brzusznej,
» morfologia krwi z obrazem odsetkowym krwinek
biatych,
o badanie ogdlne moczu,
e posiew moczu,
o posiew stolca,
« badanie stolca w kierunku pasozytow.
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U miesigczkujacych dziewczat moze by¢ takze
wskazane wykonanie testu cigzowego.

Postepowanie

W przypadku stwierdzenia w badaniu przedmio-
towym i/lub w badaniu USG guza w jamie brzusznej
nalezy dziecko niezwlocznie skierowa¢ do regionalne-
go oérodka onkologii i hematologii dzieciecej, najle-
piej po wczesniejszym telefonicznym powiadomieniu
tego o$rodkal

Podejrzewany nowotwor

Do nowotwordw wieku dziecigcego, ktére lokalizuja
sie w jamie brzusznej i moga manifestowac si¢ powta-
rzajacymi i przewlekajacymi sie bolami brzucha, naleza:
o chloniaki,

o zwojak zarodkowy wspdtczulny (neuroblastoma),
o nerczak zarodkowy (guz Wilmsa),

o guzy zarodkowe z komorek rozrodczych,

o miesak prazkowanokomorkowy,

o pierwotne nowotwory watroby oraz przerzuty.

2.12. Zaburzenia w stanie odzywienia

Zaburzenia w stanie odzywienia moga by¢ obja-
wem rozwijajacego sie nowotworu w jakiejkolwiek
okolicy.

Wywiad dotyczacy stwierdzanego objawu

Podczas zbierania wywiadu powinno si¢ uzyska¢
informacje na temat:

o przebiegu rozwoju fizycznego i psychomotorycznego,

o dotychczasowego sposobu odzywiania dziecka,
ilosci i jako$ci przyjmowanych pokarmoéw,

o towarzyszacych objawdw i kolejno$¢ ich wystepo-
wania, w tym: biegunka lub zaparcia, wymioty, sta-
ny gorgczkowe, béle (gtowy, jamy brzusznej, inne),
objawy neurologiczne,

o zachowania dziecka (zmiana usposobienia, aktyw-
noé¢ fizyczna).

Badanie przedmiotowe

W przypadku stwierdzenia zaburzen odzywiania
w badaniu przedmiotowym szczegdlng uwage nalezy
zwrdcic na:
o temperature ciala,
o pomiar masy ciala,
e pomiar wzrostu,
o poréwnanie wynikéw pomiardw z siatka centylo-
wa odpowiednig dla plci i wieku.
Powinno sie réwniez przeprowadzi¢ badanie neu-
rologiczne.

Badania dodatkowe

W przypadku stwierdzenia zaburzen w stanie od-
zywiania nalezy wykona¢ nastepujace badania dodat-
kowe:

» morfologia krwi z obrazem odsetkowym krwinek
biatych,

o OB, CRP,

o badania moczu (ogolne i posiew),

o przegladowe zdjecia radiologiczne AP i boczne
klatki piersiowej,

o USG jamy brzusznej i miednicy.

Postepowanie

W przypadku znacznego niedozywienia i/lub
nieprawidtowych wynikéw badan dziecko nalezy
skierowa¢ na oddziat pediatryczny lub onkologiczno-
-hematologiczny (nieprawidlowa morfologia, obecne
objawy neurologiczne) w celu wykonania dalszych
badan diagnostycznych, w tym badan obrazowych
mozgu. Jezeli nie ma niepokojacych objawdw, dalsza
diagnostyka przyczyn zaburzen odzywiania u dziecka
moze by¢ kontynuowana w specjalistycznej poradni
pediatryczne;j.

2.13. Nadmierna potliwos¢

Wywiad dotyczacy stwierdzanego objawu

W przypadku wystepowania wzmozonej potliwo-
$ci nalezy ustalic:

o od kiedy jest spostrzegana, czy jest uogélniona czy
dotyczy tylko niektorych okolic ciata, a jesli tak —
to jakich, czy wystepuje samoistnie o okreslonej
porze dnia czy w zwiazku z wysilkiem, czy pot ma
charakterystyczny zapach,

o towarzyszace objawy i kolejno$¢ ich wystepowa-
nia, w tym przede wszystkim: stany goraczkowe
lub podgoraczkowe, niepokdj, ostabienie, dusznos¢,
chrypka, stridor, béle glowy i/lub bdle w klatce
piersiowej, i/lub béle brzucha, utrata taknienia, po-
gorszenie stanu odzywienia i zahamowanie tempa
wzrastania, blado$¢ i/lub zmiany krwotoczne, i/lub
inne zmiany skorne, $wigd skory, napadowy rumien
skory twarzy, zmiana obrysu szyi, asymetria brzu-
cha i/lub powiekszenie obwodu brzucha, wymioty,
zaparcia, wielomocz, zaburzenia widzenia, zwyzki
ci$nienia tetniczego.

Badanie przedmiotowe

W badaniu przedmiotowym pacjenta z nadmierng
potliwoscia szczegdlng uwage nalezy zwrdci¢ na:
o w zakresie skory i tkanki podskérnej - zabarwie-
nie skory, objawy skazy krwotocznej (zasinienia
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i wybroczyny) oraz inne zmiany skorne (w tym za-
drapania, guzki podskdrne),

o wzakresie glowy i szyi — zaczerwienienie/zasinienie
oraz obrzek twarzy i szyi, wytrzeszcz gatek ocznych,
krwiaki w okolicy oczodoléw, zmiang obrysu szyi,
niebolesne powigkszenie weztéw chlonnych szyj-
nych i/lub nadobojczykowych, wole, poszerzenie zyt
szyjnych, guzki kosci pokrywy czaszki,

o w zakresie uktadu krazenia - czgsto$¢ i rytm pracy
serca, wynik pomiaru ci$nienia tetniczego,

o w zakresie ukltadu oddechowego - wystepowanie
dusznosci, chrypki i/lub stridoru, zaczerwienienie
lub zasinienie skoéry gornej czesci klatki piersio-
wej, poszerzenie zyl gornej czesci klatki piersiowej,
sttumienie odglosu opukowego, $wisty, ostabienie
lub zniesienie szmeru oddechowego pecherzyko-
wego,

o wzakresie jamy brzusznej — symetrie i wysklepienie
powlok jamy brzusznej, obwodd brzucha, przebieg
i/lub poszerzenie naczyn zylnych powlok jamy brzusz-
nej, napiecie powlok jamy brzusznej, obecnos¢ pato-
logicznego oporu (guza) w obrebie jamy brzusznej,
polozenie brzegu watroby, potozenie dolnego bieguna
$ledziony.

Badania dodatkowe

W przypadku stwierdzenia nadmiernej potliwosci
nalezy w pierwszym rzedzie wykona¢ nastepujace ba-
dania dodatkowe:
 zdjecie radiologiczne klatki piersiowej,

o USG powigkszonych obwodowych weztéw chlon-
nych,

o USG narzadéw jamy brzusznej,

» morfologie krwi i obraz odsetkowy krwinek bialych,

o parametry stanu zapalnego (OB, CRP),

o stezenie glukozy w surowicy,

o TSH, T4, anty-TPO, anty-TG.

Postepowanie

W przypadku stwierdzenia u dziecka jednostronne-
go lub obustronnego powiekszenia weztéw chtonnych
nadobojczykowych i/lub guza $rodpiersia na zdjeciu
radiologicznym klatki piersiowej, i/lub guza w badaniu
USG jamy brzusznej, nalezy niezwlocznie skierowac je
do regionalnego osrodka onkologii i hematologii dzie-
ciecej, najlepiej po uprzednim telefonicznym powiado-
mieniu tego o$rodka.

Podejrzewany nowotwor

Sposréd nowotwordw wieku dzieciecego, ktore
mogg sie manifestowa¢ nasilong potliwoscig, wymieni¢
nalezy przede wszystkim:

o chloniaka Hodgkina (dawniej ziarnica zto$liwa),
o guza chromochtonnego (pheochromocytoma),

» zwojaka zarodkowego wspolczulnego (neurobla-
stoma),

o biataczki,

o chloniaki nieziarnicze.

2.14. Krwiaki okularowe i/lub wytrzeszcz
gatek ocznych

Wywiad dotyczacy stwierdzanego objawu

W przypadku stwierdzenia krwiakéw okularowych
i/lub wytrzeszczu galek ocznych powinno sie uzyska¢
informacje na temat:

o objawow towarzyszacych oraz kolejnosci ich wystepo-
wania, w tym standéw goraczkowych, braku apetytu,
chudniecia, apatii, sennosci, bladosci powlok, tatwe-
go meczenia si¢, nudnosci, wymiotow, a takze bolow
(glowy, brzucha, konczyn, kregostupa) i ich nasilenia,

o objawow neurologicznych (niedowlady, porazenia,
zaburzenia potykania, zaburzenia oddawania mo-
czu i stolca).

Badanie przedmiotowe

W czasie badania przedmiotowego szczegdlng uwa-
ge nalezy zwrdcié na:

o w zakresie skory - blado$¢ powtlok, since, wybro-
czyny, guzki podskorne,

o powigkszenie wezléw chlonnych,

o w zakresie glowy i szyi — rozlegtos¢ krwiakéw okula-
rowych i stopien wytrzeszczu gatek ocznych, opadanie
powieki, zez, nierébwnos¢ Zrenic, zaburzenia rucho-
mosci gatek ocznych, guzki kosci pokrywy czaszki,

o widoczne guzy (lokalizacja — okolica szyi, klatki
piersiowej, jamy brzusznej, inna),

o w zakresie klatki piersiowej — nieprawidlowy wy-
puk, zmiany ostuchowe nad polami plucnymi,
znieksztalcenia,

o w zakresie jamy brzusznej — badany palpacyjnie
badz widoczny guz, powigkszenie obwodu brzu-
cha, asymetri¢ powlok jamy brzusznej,

o W czasie badania neurologicznego - czucie, odru-
chy, niedowlady, porazenia.

Badania dodatkowe

Do badan dodatkowych pomocnych w ustaleniu

rozpoznania naleza:

» morfologia krwi z obrazem odsetkowym krwinek
biatych,

« OB, CRP,

o badania obrazowe (RTG Kklatki piersiowej, USG
jamy brzusznej).

Postepowanie

W przypadku stwierdzenia krwiakéw okularo-
wych i/lub wytrzeszczu galek ocznych dziecko nalezy
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skierowa¢ na oddziat onkologii i hematologii dziecie-
cej w celu wykonania badan specjalistycznych.

Podejrzewany nowotwor

Krwiaki okularowe i/lub wytrzeszcz galek ocznych

moga towarzyszyc:

» zwojakowi zarodkowemu wspétczulnemu (neuro-
blastoma),

o bialaczkom (limfoblastyczna, szpikowa), miesakowi
szpikowemu,

o chloniakom,

o histiocytozie komorek Langerhansa,

o miesakom tkanek miekkich,

o nowotworom OUN (glejak nerwéw wzrokowych),

o siatkéwczakowi.

2.15. Zez i/lub biaty odblask ze Zrenicy
oka, i/lub widoczna na fotografii
zmiana w zrenicy i nierdownosc zrenic,
i/lub utrzymujace sie zaczerwienienie
powiek i gatek ocznych

Wywiad dotyczacy stwierdzanych objawow

W przypadku stwierdzenia wymienionych obja-

wow nalezy ustali¢:

o wystepowanie w rodzinie choréb nowotworowych,
w tym siatkowczaka oraz zespoléw genetycznych
i zaburzen odpornosci,

o obecnos¢ innych objawdéw (m.in. stany goracz-
kowe, nudnosci, wymioty, bdl galki ocznej, bole
w innych okolicach) oraz ustalenie kolejnosci ich
pojawiania si¢ i nasilenia,

o wystepowanie zaburzen zachowania,

« tempo rozwoju psychomotorycznego,

o obecno$¢ objawow neurologicznych (porazenia
nerwow, niedowlady),

o obecnos¢ zaburzen widzenia.

Badanie przedmiotowe

W badaniu przedmiotowym powinno si¢ oceni¢:

o w zakresie skory - blado$¢ powlok, since, wybro-
czyny,

o powigkszenie wezléw chlonnych,

o w zakresie glowy i szyi - zez, nieprawidlowy wy-
glad Zrenic, zaburzenia ruchomosci gatek ocznych,
asymetria galek ocznych, wytrzeszcz,

» objawy neurologiczne (porazenia, niedowtady).

Badania dodatkowe

W ustaleniu rozpoznania pomocna jest morfologia
krwi z obrazem odsetkowym krwinek biatych.

Postepowanie

Nalezy pilnie skierowa¢ dziecko do osrodka oku-
listycznego (mozliwe badanie dna oka w znieczuleniu
ogolnym) lub os$rodka onkologii dziecigcej.

Podejrzewany nowotwor

Do nowotworéw, ktore mogg si¢ manifestowaé ze-
zem i/lub zmianami w Zrenicy, i/lub utrzymujacym sie
zaczerwienieniem powiek i galek ocznych, naleza:

« siatkowczak,
+ glejak nerwow wzrokowych.

2.16. Niebolesne powiekszenie jadra
u chtopca; wysuwanie sie
mas groniastych ze szpary sromowe;j
u dziewczynki

Wywiad dotyczacy stwierdzanego objawu

W przypadku stwierdzenia powigkszenia jadra
u chtopca lub wysuwania sie mas groniastych ze szpa-
ry sromowej u dziewczynki nalezy ustali¢:
o czas trwania objawow i dynamike zmian (stale po-
wiekszanie sig, stabilizacja),
o obecnos¢ innych objawdw, w tym bolu, standw
goraczkowych, krwiomoczu, krwawienia z drog
rodnych, zaburzen w oddawaniu moczu lub stolca.

Badanie przedmiotowe

Badanie przedmiotowe obejmuje:

o uchlopcoéw - badanie palpacyjne zmiany z oceng jej
powierzchni i ruchomosci w stosunku do moszny
(jadro),

o u dziewczynek - badanie miednicy i jamy brzusznej
oraz okolicy krocza (wysuwanie sie mas groniastych).

Badania dodatkowe

Dodatkowo, w celu potwierdzenia rozpoznania, za-
leca si¢ wykonanie:

« morfologii krwi z obrazem odsetkowym krwinek
biatych,

o w trybie pilnym - USG jadra, miednicy i jamy
brzusznej (w przypadku guza jadra mozliwe po-
wiekszenie weztéw chlonnych przyaortalnych na
wysokosci odej$cia naczyn nerkowych, ktore sa
weztami regionalnymi dla tej okolicy),

» badania ogdlnego moczu,

« marker6w nowotworowych.

Postepowanie

W przypadku guza jadra, po wykluczeniu wodnia-
ka i krwiaka, nalezy skierowa¢ pacjenta do poradni
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onkologicznej w celu wykonania dalszej diagnostyki
i zaplanowania postepowania.

W przypadku stwierdzenia jakichkolwiek zmian
w miednicy i/lub jamie brzusznej oraz kroczu nalezy
skierowa¢ dziecko w trybie pilnym na oddziat onko-
logiczno-hematologiczny.

Podejrzewany nowotwor

Powigkszenie jadra lub wysuwanie si¢ mas gronia-
stych ze szpary sromowej moze by¢ manifestacja:
o guzéw zarodkowych z pierwotnych komérek picio-

wych,
o miesakéw tkanek miekkich.

2.17. Nieleczace sie zakazenia

Wywiad dotyczacy stwierdzanego objawu

W przypadku nieleczacych si¢ lub nawracajacych
zakazen szczego6lng uwage nalezy zwrdci¢ na:

o lokalizacje zakazenia,

o czas trwania objawow zakazenia,

« udowodniony kontakt ze zrédlem zakazenia (cho-
rzy ludzie, zwierzeta),

« otrzymane szczepienia,

 zastosowane leczenie,

o wystepowanie takich objawdw, jak: stany goracz-
kowe, brak apetytu, bdl (lokalizacja, nasilanie sig),
chudniecie, zmiany zachowania (apatia, rozdraz-
nienie), blado$¢ powlok, fatwe meczenie sie, poty
(gtownie nocne), $wiad skory, utykanie, objawy
neurologiczne (porazenia, niedowlady, zaburzenia
oddawania moczu i stolca), nudnosci, wymioty.

Badanie przedmiotowe

Podczas badania przedmiotowego szczegdlng uwa-
ge nalezy zwroci¢ na:

 stan ogolny, wydolnos¢ oddechowsy i krazeniows,
stan przytomnosci,

o w zakresie skory i blon sluzowych - blado$¢ po-
wlok, since, wybroczyny, obrzeki, ropnie, blizny,
zmiany zapalne, guzki podskdrne,

o powiekszenie weztow chlonnych,

o w zakresie jamy ustnej — wybroczyny, wylewy,
owrzodzenia, przerost dzigset,

o w zakresie jamy nosowo-gardiowej i uszu — asy-
metri¢ podniebienia, obecnos¢ patologicznej masy
w gardle, przewodach nosowych lub stuchowych,
wyciek wydzieliny, powigkszenie albo asymetrie
migdatkow,

o w zakresie klatki piersiowej — nieprawidlowy wy-
puk, zmiany ostuchowe nad polami plucnymi, asy-
metrie/guz $ciany klatki piersiowej,

o wzakresie jamy brzusznej - powig¢kszenie watroby,
$ledziony, guzy,
« zmiany w zakresie narzagdu moczoplciowego.

Badania dodatkowe

Badania pomocne w ustaleniu rozpoznania to:

» morfologia krwi z obrazem odsetkowym krwinek
bialych,

 badanie ogélne moczu i katu,

« OB, CRP,

o badania mikrobiologiczne (krew, mocz, kat, plwo-
cina, wymazy),

o badania obrazowe (zdjecie radiologiczne klatki
piersiowej i kosci, USG jamy brzusznej),

+ badanie otoskopowe,

o diagnostyka choréb zakaznych.

Postepowanie

W przypadku nieleczacych sie lub nawracajacych
zakazen dziecko nalezy skierowa¢ na oddzial pedia-
tryczny w celu wykonania badan specjalistycznych (ob-
razowe: TK, MRI, scyntygrafia; endoskopowe, biopsja
szpiku, badanie ptynu mézgowo-rdzeniowego).

Podejrzewany nowotwor

Nowotwory, w przebiegu ktérych obserwuje si¢
nieleczgce lub nawracajace zakazenia, to:
o Dbialaczki (limfoblastyczna, szpikowa),
 nieziarnicze chtoniaki ztosliwe,
o chloniak Hodgkina,
o zwojak zarodkowy wspoétczulny (neuroblastoma),
o guz Wilmsa,
 histiocytoza,
» nowotwory kosci (osteosarcoma, guz Ewinga),
o miesaki tkanek miekkich.

2.18. Wysiek z ucha

Przewlekly, nawracajacy, niereagujacy na leczenie an-
tybiotykami, przebiegajacy przewaznie bez goraczki wy-
siek z ucha u malego dziecka moze by¢ objawem histio-
cytozy komorek Langerhansa lub nowotworu.

Wywiad dotyczacy stwierdzanego objawu

W przypadku przewlektego wysieku z ucha nalezy

uzyskac¢ informacje dotyczace:

o wystepowania w okresie niemowlecym trudnej do
usuniecia ciemieniuchy,

» obecnosci takich objawéw, jak nadmierne pragnie-
nie i nadmierne oddawanie moczu,

o przedwczesnego wyrzynania sie i wypadania ze-
béw mlecznych.
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Badanie przedmiotowe

W badaniu przedmiotowym szczegélng uwage po-
winno sie zwrécic na:

o zmiany okolicy owlosionej skory glowy, skory
tutowia, zwlaszcza w okolicy miedzytopatkowej,
ledzwiowej oraz bocznych czesci jamy brzusznej
i pachwin,

o wszystkie obwodowe wezty chtonne,

» ocene watroby i §ledziony,

o stan dzigsel i uzebienia (ocena ruchomosci zebdw).

Badania dodatkowe

Badania, ktérych wykonanie moze pomdc w po-
stawieniu diagnozy, to:
» morfologia krwi z obrazem odsetkowym krwinek

bialych,

« OB, CRP,

o zdjecie radiologiczne klatki piersiowej i wyrostkow
sutkowatych,

o USG jamy brzusznej,
o badanie laryngologiczne,
« badanie mikrobiologiczne wydzieliny z ucha.

Postepowanie

W przypadku nieustepujacego lub nawracajgcego
wysieku z ucha z obecnoscig lub bez obecnosci innych
objaw6w mogacych wskazywac na rozpoznanie histio-
cytozy komorek Langerhansa dziecko nalezy skiero-
wa¢ na oddzial onkologiczno-hematologiczny w celu
poszerzenia diagnostyki i ustalenia rozpoznania.

Podejrzewana choroba rozrostowa

Nieustepujacy lub nawracajacy wysiek z ucha moze
by¢ manifestacja:
o histiocytozy komoérek Langerhansa,
o miesaka pragzkowanokomorkowego.

2.19. Zmiany skérne (inne niz wybroczyny
i siniaczenie)

Wywiad dotyczacy spostrzeganego objawu

W przypadku wystepowania u dziecka zmian
skornych innych niz objawy skazy krwotocznej nalezy
ustali¢:

o czas utrzymywania si¢ i rodzaj stwierdzanych
zmian (z6lttaczka, guzki w skorze, nacieki w sko-
rze, wykwity plamisto-grudkowe z tuszczaca po-
wierzchnig, znamiona barwnikowe, naczyniaki,
plamy typu café au lait) oraz ich stabilno$¢ lub
zmiennos¢,

o obecnos¢ innych objawéw oraz kolejnos¢ ich poja-
wiania si¢, w tym stany goraczkowe lub podgoracz-

kowe, $wiad, pieczenie, nadmierne pocenie sie,
niepokoj, oslabienie, dusznos¢, chrypka, stridor,
bdle brzucha, utrata taknienia, pogorszenie stanu
odzywienia i zahamowanie tempa wzrastania, wy-
ciek z przewodu stuchowego zewnetrznego, zmiana
obrysu szyi, asymetria brzucha i/lub powiekszenie
obwodu brzucha, wymioty, stolce biegunkowe.

Badanie przedmiotowe

W przypadku wystepowania zmian skérnych in-
nych niz objawy skazy krwotocznej w badaniu przed-
miotowym szczegoélng uwage powinno si¢ zwrocic na:
o wzakresie skory i tkanki podskérnej — zabarwienie

skory, guzki i nacieki w skorze (ich zabarwienie,

rozmiary, bolesnos¢, lokalizacja i liczba), rézowe
lub zoltobrunatne wykwity plamisto-grudkowe

z luszczacy sie powierzchnia, zoltaki, znamiona

barwnikowe, naczyniaki, plamy typu café au lait

(ich liczba i $rednica), objawy skazy krwotocznej

(zasinienia i wybroczyny), owlosienie oraz inne

zmiany skorne (w tym $wieze i starsze zadrapania),

o w zakresie glowy i szyi — ubytki w kosciach po-
krywy czaszki, wyciek z przewodu stuchowego
zewnetrznego, wytrzeszcz galek ocznych, prze-
rost dzigsel, rozchwianie i/lub wypadanie zebow,
zmiane obrysu szyi, niebolesne powigkszenie we-
z16w chtonnych szyjnych i/lub nadobojczykowych,
wole, obrzek twarzy, zaczerwienienie lub zasinie-
nie twarzy, poszerzenie zyl szyjnych,

o wzakresie uktadu krazenia - czgsto$¢ i rytm pracy
serca, wynik pomiaru ci$nienia tetniczego,

o w zakresie ukltadu oddechowego - wystepowanie
dusznosci, chrypki i/lub stridoru, kaszlu, posze-
rzenie zyl gornej czesci klatki piersiowej, obrzek
i zaczerwienienie lub zasinienie skory gornej czesci
klatki piersiowej (réwniez konczyn gornych), sttu-
mienie odglosu opukowego, $wisty, ostabienie lub
zniesienie szmeru oddechowego pecherzykowego,

o w zakresie jamy brzusznej — symetri¢ i wysklepie-
nie powtok jamy brzusznej oraz obwdd brzucha,
przebieg i/lub poszerzenie naczyn zylnych powtok
jamy brzusznej, napiecie powlok jamy brzusznej,
obecnos$¢ patologicznego oporu (guza) w jamie
brzusznej, polozenie brzegu watroby, polozenie
dolnego bieguna $ledziony, ilo§¢ oddawanego mo-
czu w ciggu doby.

Badania dodatkowe

Badania dodatkowe pomocne w ustaleniu rozpo-
znania to:
» morfologia krwiiobraz odsetkowy krwinek bialych,
o parametry stanu zapalnego (OB, CRP),
o badanie ogolne moczu (wazna ocena ci¢zaru wila-
$ciwego moczu),
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« zdjecie radiologiczne klatki piersiowej,

« USG powigkszonych obwodowych wezléw chion-
nych,

o USG narzaddéw jamy brzusznej,

» stezenie bilirubiny catkowitej, wolnej i zwigzanej
(jesli stwierdzana jest zdttaczka),

o aktywno$¢ aminotransferaz (jesli stwierdzana jest
z6ltaczka i/lub powiekszenie watroby).

Postepowanie

W przypadku stwierdzenia u dziecka ze zmianami
skornymi innymi niz objawy skazy krwotocznej jed-
nostronnego lub obustronnego powiekszenia weztow
chlonnych nadobojczykowych i/lub guza srodpiersia
na zdjeciu radiologicznym klatki piersiowej, i/lub guza
w badaniu USG jamy brzusznej nalezy je niezwlocznie
skierowa¢ do regionalnego osrodka onkologii i hema-
tologii dzieciecej, najlepiej po uprzednim telefonicz-
nym powiadomieniu.

Podejrzewany nowotwor

Sposréd chordb rozrostowych lub nowotwordw
wieku dziecigcego, ktére moga si¢ manifestowac obec-
noécig zmian skornych innych niz objawy skazy krwo-
tocznej, nalezy wymieni¢ przede wszystkim:
 histiocytoze komoérek Langerhansa (choroba roz-

rostowa),

o chloniaka Hodgkina (dawniej ziarnica zto$liwa),

o anaplastycznego chloniaka wielkokomdrkowego,

o ostrg biataczke szpikows,

o nowotwory watroby i inne nowotwory zlokalizo-
wane w jamie brzusznej, ktére moga spowodowac
cholestaze (jesli stwierdza sie zottaczke),

o guza chromochlonnego (pheochromocytoma) — jesli
wystepuje napadowe zaczerwienienie skory twarzy,

o zwojaka zarodkowego wspoétczulnego (neurobla-
stoma).

2.20. Nieprawidtowe masy w nosie
lub uchu

Szybko nasilajagcy sie wysigk $luzowo-krwisty
(z domieszka ropy lub bez) z nosa z towarzyszacym
chrapaniem oraz narastajagcymi trudno$ciami w od-
dychaniu i/lub pojawienie si¢ kruchej, sinawej masy
wysuwajacej sie z przewodu nosowego lub przewo-
du stuchowego (z wyciekiem wydzieliny surowiczo-
-krwistej lub ropnej z przewodu stuchowego albo bez
wycieku), przebiegajacy bez dolegliwosci bolowych
i podwyzszenia temperatury ciala moze by¢ obja-
wem nowotworu rozwijajacego si¢ w okolicy noso-
gardla (nieziarniczy chloniak zlogliwy lub miesak

prazkowanokomorkowy) lub w uchu s$rodkowym
(migsak prazkowanokomarkowy).

Wywiad dotyczacy stwierdzanego objawu

Podczas zbierania wywiadu nalezy zwrdci¢ uwage na:
o czas pojawienia si¢ objawow,
o tempo ich narastania,
o temperature ciala.

Badanie przedmiotowe

Podczas badania przedmiotowego nalezy doklad-
nie obejrzeé:

o jame ustng - ze szczegblnym uwzglednieniem
podniebienia, ktére moze by¢ uwypuklone, oraz
tylna $ciane gardta, po ktdrej moze splywaé podob-
na wydzielina jak z nosa i/lub gdzie moze by¢ wi-
doczna lita, sinawo przeswiecajaca masa, zwisajaca
Z jamy Nnosowej,

o dostepne ogladaniem czesci przewoddéw noso-
wych, gdzie moze by¢ widoczna $luzowo-krwista
lub ropna wydzielina i nieprawidlowa masa (czgsto
mylnie rozpoznawany jest polip).

W przypadku zmiany w uchu szczegdlng uwage
nalezy zwrdci¢ na obecnos¢ sinawej masy o drobno-
groniastej powierzchni, ktéra wychodzi z przewodu
stuchowego zewnetrznego (czgsto mylnie rozpozna-
wany jest polip).

Postepowanie

W przypadku stwierdzenia nieprawidlowych mas
w nosie lub uchu nalezy niezwlocznie skierowa¢ dziec-
ko do lekarza laryngologicznej opieki specjalistycznej
lub specjalistycznej poradni onkologii i hematologii
dzieciecej. Niezbedne jest wykonanie odpowiednich
badan obrazowych, w tym TK i/lub MRL
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3. Wybrane zaburzenia uktadu krwiotworczego

| chtonnego

3.1. Powiekszenie weztéw chtonnych
(limfadenopatia)

Informacje ogdlne

U dziecka wezty chlonne okresla sie jako powiek-
szone, jesli ich najwiekszy wymiar przekracza 1 cm.
Wyjatkiem sg wezly chtonne pachwinowe mogace
u zdrowych dzieci osigga¢ rozmiar do 1,5 cm. W oko-
licy zausznej, nadobojczykowej i dotu lokciowego pa-
tologiczne s3 juz wezly o $rednicy powyzej 0,5 cm.

U 50% dzieci badaniem stwierdza si¢ drobne wezly
chtonne szyjne, pachowe lub pachwinowe.

Powigkszenie weziow chtonnych moze by¢:

» miejscowe, obejmujace jeden region anatomiczny,

o uogodlnione, obejmujgce dwa lub wigcej regiondéw
anatomicznych.

Miejscowe lub ograniczone powigkszenie weztow
chtonnych ma czgsto niespecyficzng etiologie, pod-
czas gdy limfadenopatia uogdélniona ma zazwyczaj
swoiste przyczyny.

Wyrdznia sie:

o powiekszenie wezlow chlonnych odczynowe
(z powodu zakazenia):

— miejscowe,

- uogolnione - wirusowe (EBV, CMV, HSV, HIV, r¢6-
zyczka), bakteryjne (gronkowce, paciorkowce), pier-
wotniakowe (toksoplazmoza, leiszmanioza), grzybi-
cze (histoplazmoza), robaczyce (wlosnica),

- przebiegajace z rozmigkaniem i tworzeniem przetok
- ropne nieswoiste zapalenie wezlow chlonnych,
tularemia, choroba kociego pazura, gruzlica we-
z16w chtonnych,

o powiekszenie wezléw chlonnych w przebiegu cho-
rob ukladowych - autoimmunologiczne (reumato-
idalne zapalenie stawow, toczen rumieniowaty ukla-
dowy), choroby alergiczne, choroby spichrzeniowe
i metaboliczne (choroba Gauchera, Niemanna-
-Picka, Fabryego), limfadenopatia silikonowa,

o jatrogenne powiekszenie wezléw chlonnych - po-
szczepienne, choroba posurowicza, nadwrazliwos¢
na leki: pochodne hydantoiny, karbamazepiny, pry-
midon, kaptopryl, cefalosporyny,

o powiekszenie wezlow chlonnych w chorobach no-
wotworowych — chloniak Hodgkina i nieziarnicze
chioniaki ztosliwe, bialaczki, przerzuty nowotworowe
do wezléw chlonnych (zwojak zarodkowy wspol-
czulny, guzy lite tkanek miekkich),

o zespoly limfoproliferacyjne - limfadenopatia an-
gioimmunoblastyczna, ziarniniakowato$¢ limfo-
matoidalna, choroba Castlemana,

o inne choroby przebiegajace z powiekszeniem
wezléw chlonnych - sarkoidoza, zespdt Kawasaki,
histiocytoza komoérek Langerhansa, zespdt hemofa-

gocytarny.
Wywiad

Do istotnych informacji mogacych ufatwi¢ ustale-
nie przyczyny powiekszenia weztéw chlonnych naleza:
czas trwania (do 2 tygodni sugeruje zwykle zakazenie)
i tempo narastania zmian, obecno$¢ objawow towa-
rzyszacych — goraczka lub stany podgoraczkowe, utra-
ta masy ciala (> 10% w ciagu 6 miesiecy), poty nocne,
swiad skory (moga sugerowaé chloniaka Hodgkina),
kaszel, zmiany skorne, bole kostne, ostabienie, obni-
zone taknienie, przebyte ostatnio zakazenia, obecnos¢
chordb przewleklych, uszkodzenia skory, ktére mogly
powsta¢ w ciggu ostatnich kilkunastu dni, stosowane
leki, szczepienia ochronne, kontakt z chorymi na cho-
roby zakazne lub ze zwierzetami domowymi i dzikimi,
dieta (surowe lub niedogotowane migso), podroze.

Badanie przedmiotowe

W czasie badania fizykalnego nalezy zwrdci¢ uwa-
ge na: lokalizacje i liczbe zajetych regionéw wezlowych,
wielko$¢, konsystencje, bolesno$¢, tworzenie pakietow
(konglomeratéw), ruchomos¢ skory ponad weztami
chlonnymi oraz zmiany skoérne nad weztem (obecno$¢
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przetok), cechy stanu zapalnego, cechy chelbotania,
stan uzebienia, zmiany chorobowe w okolicach ciata lub
narzadach drenowanych przez okreslong grupe weztow
chlonnych (poszukiwanie zmian zapalnych w obrebie
jamy ustnej, uszu, skory owlosionej glowy, gornych
drég oddechowych w przypadku limfadenopatii szyj-
nej) oraz powiekszenie watroby i/lub sledziony.

Badania laboratoryjne

Do istotnych badan pomocnych przy ustalaniu
przyczyny limfadenopatii naleza:

o morfologia z obrazem odsetkowym leukocytéw
(blasty bialaczkowe i/lub neutropenia, i/lub ma-
toptytkowos¢ w biataczkach, podwyzszona liczba
leukocytow ze zwigkszonym odsetkiem komorek
wielojadrzastych w zakazeniach bakteryjnych, lim-
focytoza w zakazeniach wirusowych, limfomono-
cyty w mononukleozie zakaznej, matoplytkowos¢
w toczniu rumieniowatym ukladowym, niewielka
maloplytkowo$¢ w zakazeniach wirusowych),

 wskazniki stanu zapalnego (CRP, OB),

o aktywno$¢ aminotransferazy asparaginianowej
(AspAT) i alaninowej (AIAT) - podwyzszone w za-
kazeniach wirusowych, w tym w mononukleozie
zakaznej i cytomegalii,

» kwas moczowy, jonogram, LDH - przy podejrzeniu
choroby nowotworowej,

o odczyn tuberkulinowy,

o badania serologiczne w kierunku toksoplazmozy,
zakazenia EBV, CMV, HSV, HIV, adenowirusow,
rézyczki, kily, brucelozy,

o przeciwciala przeciwjadrowe,

« badania immunologiczne (stezenie immunoglobu-
lin, limfocyty T i B z subpopulacjami),

« badanie szpiku kostnego.

Badania obrazowe

Badaniami obrazowymi uzytecznymi w diagnosty-
ce powiekszenia weztéw chionnych sa:

o RTG Kklatki piersiowej — wazne przy powickszeniu
weztéw chionnych szyjnych i nadobojczykowych
(podejrzenie guza $rodpiersia),

o USG wezléw chlonnych - ocena wielkosci, struktu-
ry wezlow, ognisk martwicy, rozmiekania,

o USG jamy brzusznej - szczegélnie istotne przy po-
wigkszeniu wezléw chlonnych nadobojczykowych
po stronie lewej (podejrzenie przerzutu nowotworo-
wego droga chlonng z jamy brzusznej),

o TK lub MRI Kklatki piersiowej, jamy brzusznej
i miednicy - w uzasadnionych przypadkach.

Diagnostyka réznicowa

W diagnostyce rdéznicowej nalezy uwzgledni¢
stany, ktore moga nasladowa¢ powiekszenie weztow

chtonnych, takie jak: obrzek slinianek, torbiel przewo-
du tarczowo-jezykowego (zwykle zlokalizowana wlinii
srodkowej szyi), torbiel boczna szyi, promienica, ttusz-
czaki, naczyniaki limfatyczne, wiokniaki lub widknia-
konerwiaki, guzy nowotworowe.

Postepowanie

 Postepowanie diagnostyczno-terapeutyczne ustala
sie na podstawie informacji uzyskanych z wywiadu,
lokalizacji powiekszonych weztéw chlonnych, ich
wielko$ci, dynamiki powigkszania si¢ oraz obecno-
$ci objawdw towarzyszacych.

o Przy powigkszeniu wezléw chlonnych szyjnych
i nadobojczykowych konieczne jest wykonanie
zdjecia RTG klatki piersiowej i USG jamy brzusznej
w celu oceny weztéw chtonnych $rédpiersia i jamy
brzuszne;j.

o W przypadku powigkszenia weztéw chlonnych
do wielkoéci < 2,5 cm, z cechami stanu zapalnego,
zwlaszcza w okolicy szyjnej, bez niepokojacych ob-
jawow w badaniu fizykalnym, odchylen w morfologii
krwi i bez guza $rodpiersia nalezy zastosowa¢ anty-
biotyk przez ok. 14 dni. W wigkszosci przypadkow
nienowotworowego powiekszenia weztow chtonnych
takie postepowanie prowadzi do ich zmniejszenia.

« Utrzymujace si¢ lub postepujace powigkszenie we-
z16w chionnych mimo leczenia przeciwzapalnego
jest wskazaniem do pobrania wezta do badania
histopatologicznego.

o W przypadku obecnosci wezta chlonnego o wymia-
rach > 2,5 cm, bez cech stanu zapalnego istotne jest
jak najszybsze rozpoczecie diagnostyki, z uwzgled-
nieniem pobrania wezta do badania histopatologicz-
nego.

o Wskazaniami do pobrania wezta chlonnego sa na-
stepujace sytuacje: limfadenopatia, ktdrej towarzysza
objawy ogdlne (goraczka, utrata masy ciata), limfa-
denopatia z powi¢kszeniem watroby i/lub $ledziony,
zaburzeniami w morfologii krwi, guzem $rédpier-
sia i/lub powigkszeniem weztéw chionnych w jamie
brzusznej, powiekszone wezly chlonne mimo lecze-
nia przeciwzapalnego (14-21 dni), powigkszone we-
zty chlonne nadobojczykowe lub w dolnej czesci szyi.

U dzieci nie zaleca si¢ wykonywania biopsji cienko-
iglowej wezléw chlonnych z uwagi na niemiarodaj-
nos¢ uzyskiwanych wynikéw.

Do niepokojacych objawow zwigzanych z powigk-
szeniem wezléw chlonnych naleza: szybkie i poste-
pujace powigkszanie si¢ wezléw chlonnych, wezet
chtonny o $rednicy > 2,5 cm, o wzmozonej lub twardej
konsystencji, niebolesny lub wezet chtonny o $rednicy
< 2,5 cm utrzymujacy sie ponad 2-3 tygodnie mimo
przeprowadzonego leczenia przeciwzapalnego, a takze
kazdy powigkszony wezet w okolicy nadobojczykowej
i wspolistnienie innych objawéw.
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3.2. Powiekszenie Sledziony i watroby

3.2.1. Powiekszenie Sledziony

Informacje ogdlne

Powigkszenie $ledziony (splenomegalia) to stan,
w ktorym wymiar narzadu przekracza granice normy
dla wieku dziecka. Najczesciej jest to stan wtdrny do
innych choréb.

W warunkach fizjologicznych $ledziona moze by¢
badalna u ok. 1/3 noworodkéw i 10% dzieci starszych.
Brzeg jest miekki, badalny ok. 1-2 cm ponizej lewego
tuku zebrowego. W warunkach patologicznych §le-
dziona jest zazwyczaj twarda i moze mie¢ nieréwna
powierzchnig, czesto réwnoczesnie wystepuja obja-
wy podmiotowe i przedmiotowe choroby podstawo-
wej. W przypadku ostrej splenomegalii, zwigzanej np.
z mononukleozg zakazng, moze nastgpi¢ pekniecie
$ledziony (czgsto$¢ 1 : 1000, zazwyczaj w czasie pierw-
szych 3 tygodni trwania choroby).

Hipersplenizm jest zespotem objawow klinicznych
spowodowanych nadmierng funkcjg krwinkogubna
$ledziony w przebiegu splenomegalii, wsrod ktérych
dominuje pancytopenia.

Przyczyny powiekszenia sledziony

Najwazniejsze przyczyny powiekszenia §ledziony to:

o ostre i przewlekte zakazenia,

o nienowotworowe choroby krwi (niedokrwistos¢
hemolityczna, hematopoeza pozaszpikowa),

o choroby ukladowe tkanki tacznej,

o choroby spichrzeniowe i metaboliczne,

o choroby nowotworowe (gléwnie biataczki i chlo-
niaki, rzadko zespdt mielodysplastyczny i przerzuty
guzéw litych),

« histiocytoza komorek Langerhansa,

o choroba posurowicza,

o zaburzenia przeplywu zylnego spowodowane przy-
czyna wewnatrzwatrobowa (marsko$¢ watroby) lub
zewnatrzwatrobowa (zakrzepica zyly wrotnej, za-
stoinowa niewydolnos¢ krazenia),

o zespél hemofagocytarny,

« wrodzone i nabyte zespoly niedoboréw immunolo-
gicznych.

Wywiad

Informacjami pomocnymi w rozpoznaniu spleno-
megalii sg:
o obecnos¢ ostrego zakazenia (zapalenie watroby,
mononukleoza zakazna, cytomegalia, malaria),
» obecno$¢ objawow ogolnych (goraczka, bole kostne,
ostabienie, apatia, sktonnos¢ do siniaczenia sie, utra-
ta masy ciala, nocne poty — choroby nowotworowe),
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uraz jamy brzusznej (pekniecie torebki sledziony),

 narazenie na czynniki hepatotoksyczne (nadci$nie-
nie wrotne),

o z0ltaczka w wywiadzie,

o przewlekle biegunki (choroby zapalne jelit),

o przebieg okresu noworodkowego (cewnikowanie
naczyn pepowinowych, posocznica, hipotensja),

o hiperbilirubinemia i/lub niedokrwistos¢ w wywiadzie,

o choroby ukladu krazenia (zastoinowa niewydol-
no$¢ krazenia),

o przebyte zabiegi chirurgiczne (zakazenie, zakrzepi-
ca, nadci$nienie wrotne),

o przetoczenia preparatéw krwiopochodnych (zapa-
lenie watroby),

o podrdze (malaria, inne zakazenia pasozytnicze),

 ryzykowne zachowania seksualne (zakazenia wiru-
sowe, w tym HIV),

o zdiagnozowana choroba krwi (np. sferocytoza wro-
dzona),

» wywiad rodzinny (zdiagnozowane choroby krwi

w rodzinie, w tym niedokrwisto$¢, kamica zélciowa,

usuniecie $ledziony u cztonkéw rodziny, pochodze-

nie etniczne - talasemia, niedobér dehydrogenazy

glukozo-6-fosforanowej, choroby metaboliczne itd.).

Badanie przedmiotowe

W kazdej sytuacji, niezaleznie od powodu zglosze-
nia si¢ do lekarza, oceniajgc dziecko z powiekszong
$ledziong, w badaniu fizykalnym nalezy uwzgledni¢
wszystkie okolice ciata i wszystkie elementy badania
fizykalnego, w tym ogladanie (uwypuklenie, wysyp-
ka, poszerzone naczynia krwionosne), ostuchiwanie
(ocena ukladu krazenia i oddechowego) oraz badanie
palpacyjne. Wazna jest rowniez ocena stanu ogdlnego
dziecka. Badanie palpacyjne oceniajace $ledzione na-
lezy rozpoczaé¢ tuz nad spojeniem tonowym i konty-
nuowaé w kierunku lewego tuku zebrowego. Badalny
jest z reguly dolno-boczny brzeg $ledziony. Sita ucisku,
szczegOlnie u matych dzieci, nie powinna by¢ duza, po-
niewaz mozna przeoczy¢ brzeg narzadu.

W badaniu fizykalnym dziecka z powiekszong sle-
dziong nalezy réwniez uwzglednié:

o objawy ogélne - zaburzenia wzrastania, wyglad
ogolny,

o ukfad krazenia i uktad oddechowy (dusznos¢, szmer
nad sercem),

o badanie brzucha (powickszenie watroby, wodo-
brzusze, poszerzenie naczyn krwionosnych),

o obecnos¢ powiekszonych weztow chlonnych,

» badanie skory (blado$¢, skaza krwotoczna, zéttacz-
ka, $wiad, wysypka — np. toczen trzewny, histiocy-
toza komorek Langerhansa, zakazenia),

o uklad ruchu (béle stawdéw — choroby uktadowe, nie-
prawidlowy wzrost, bole kostne),
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o ukfad nerwowy (zaburzenia widzenia — np. w prze-
biegu osteopetrozy, opdznienie rozwoju psychomo-
torycznego - choroby spichrzeniowe, inne choroby
przewlekte),

 narzad wzroku z oceng dna oka (badanie w kierun-
ku zmian charakterystycznych dla choréb metabo-
licznych, zapalenie teczowki, naczyniowki).

Badania laboratoryjne

Splenomegalia nie wynika zazwyczaj z patologii
samej $ledziony, ale rozwija si¢ w konsekwencji ist-
niejacej choroby systemowej, dlatego badania labora-
toryjne maja na celu zdiagnozowanie choroby, ktéra
powoduje ten stan.

Zalecane badania

Do istotnych badan pomocnych przy ustalaniu
przyczyny splenomegalii naleza:

« morfologia krwi z obrazem odsetkowym krwinek
biatych (pancytopenia jako wynik nacieku szpiku
kostnego lub hipersplenizmu, atypowe leukocyty,
nieprawidlowosci ukladu czerwonokrwinkowego),

o ocena czynno$ci watroby: hipoalbuminemia i za-
burzenia ukiadu krzepnigcia jako wyraz dysfunkeji
watroby, zwigkszone stezenie bilirubiny (hemoliza,
cholestaza, zapalenie watroby, dzialanie czynnikéw
toksycznych), podwyzszona aktywno$¢ transaminaz,
y-glutamylotransferazy lub fosfatazy alkalicznej,

o autoprzeciwciata (diagnostyka choréb uktadowych),

o stezenie immunoglobulin, funkcja neutrofili, pod-
klasy limfocytéw (zespoty niedoboru odpornosci),

» badania wirusologiczne, bakteriologiczne, mykolo-
giczne, parazytologiczne,

« badanie szpiku kostnego (choroby nowotworowe,
spichrzeniowe).

Badania obrazowe

W kazdym przypadku stwierdzenia lub podejrze-
nia powiekszenia $ledziony nalezy wykonac¢:

o USG - potwierdzenie powigkszenia $ledziony lub jej
patologii (np. cysty, ropien, krwawienie podtorebko-
we), pomiar narzgdu, odroznienie powickszenia $le-
dziony od innych zmian w okolicy lewego gornego
kwadrantu (np. guz, nerka, lewy ptat watroby), ocena
zmian $ledziony np. w przebiegu choréb nowotwo-
rowych, ocena narzadu u pacjentéw, u ktorych bada-
nie palpacyjne jest utrudnione (np. otyto$¢),

o USG metoda Dopplera — ocena naczyn i przeplywow
naczyniowych w przebiegu nadci$nienia wrotnego,

o TK i MRI - precyzyjny pomiar wielkosci $ledziony,
ocena miazszu,

+ badanie radioizotopowe z zastosowaniem techne-
tu-99m - ocena funkcjonalna éledziony.

Diagnostyka réznicowa

Oprocz przyczyn powiekszenia $ledziony przed-
stawionych w czesci ogolnej nalezy uwzglednic jesz-
cze: sarkoidoze, amyloidoze, mukopolisacharydozy,
zespot Kawasaki i przewlekla chorobe ziarniniakows.
Pierwotna splenomegalia jest obserwowana w choro-
bach nowotworowych $ledziony, najczesciej sa to fa-
godne naczyniaki krwionoéne lub limfatyczne, a takze
w wyniku krwawienia (np. uraz). Rzadko stwierdza si¢
pierwotne torbiele §ledziony lub torbiele wtdrne (rze-
kome) bedace zejsciem pourazowego krwiaka.

W diagnostyce réznicowej splenomegalii nalezy
uwzgledni¢ rzekome powigkszenie $ledziony w przy-
padku przesuniecia trzewi, m.in. z powodu nadmier-
nego rozdecia pluc. Splenomegalia moze by¢ blednie
rozpoznana w przypadku powiekszenia lewego plata
watroby lub obecno$ci guza w lewym gornym kwa-
drancie (np. nerczak ptodowy lub zwojak zarodkowy
wspolczulny).

Postepowanie

W zwigzku z tym, Ze splenomegalia jest zazwy-
czaj wynikiem choroby systemowej, pierwotnym ce-
lem terapii jest leczenie procesu bedacego przyczyna
powigkszenia $ledziony. W niektorych przypadkach,
w celu opanowania objawéw lub powiklan spowodo-
wanych przez splenomegalie terapiag z wyboru moze
by¢ usunigcie $ledziony. Decyzja o usunieciu $ledziony
musi by¢ podejmowana z duzg ostroznoscia. Koniecz-
ne jest wtedy odpowiednie przygotowanie pacjenta
(m.in. wykonanie szczepien).

3.2.2. Powiekszenie watroby

Informacje ogolne

Powiekszenie watroby (hepatomegalia) to stan,
w ktédrym wymiar narzadu przekracza granice normy
dla wieku dziecka. Powodem hepatomegalii sg najcze-
$ciej pierwotne choroby watroby, ale moze ona rozwi-
ng¢ sie tez wtdrnie do innych stanéw chorobowych.
Dolny brzeg watroby jest czesto wyczuwalny u zdro-
wych dzieci na granicy lub nieco ponizej prawego tuku
zebrowego, a u zdrowych noworodkéw i niemowlat
moze by¢ badalny do 2-2,5 cm ponizej tego tuku. Po-
wiekszenie watroby moze dotyczy¢ calego narzadu
albo by¢ ograniczone do jego czesci.

Uogdlnione powiekszenie watroby

Do stanow, w przebiegu ktérych obserwuje si¢ uogol-
nione powigkszenie watroby, naleza:

 zmiany zapalne (ostre wirusowe zapalenie watroby,

przewlekle zapalenie watroby, marskos¢ zélciowa,
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uogdlnione choroby bakteryjne i wirusowe, choro-
by pasozytnicze i grzybicze),

 polekowe uszkodzenie watroby,

 zmiany zwyrodnieniowe (sttuszczenie, skrobiawica),

 zmiany zastoinowe w krazeniu (przekrwienie bier-
ne, zespo! Budda-Chiariego),

 zmiany zastoinowe w drogach zétciowych,

o genetyczne lub nabyte bledy metaboliczne (hemo-
chromatoza, choroba Wilsona),

» zwyrodnienie wielotorbielowate watroby,

o choroby nowotworowe ukladu krwiotwdrczego oraz
chlonnego,

« rozsiane nowotwory watroby,

« histiocytoza komdrek Langerhansa,

o choroby spichrzeniowe.

Ograniczone powiekszenie watroby

Ograniczone powigkszenie watroby stwierdza sie
w przebiegu:
o nowotwordw ztodliwych pierwotnych i przerzutéw,
» nowotwordw fagodnych,
o torbieli i ropni.

Wywiad

Wywiad jest analogiczny do wywiadu w przypad-
ku powigkszenia $ledziony.

Badanie przedmiotowe

W kazdej sytuacji, niezaleznie od powodu zglo-
szenia sie do lekarza, oceniajgc dziecko z powiekszo-
na watrobg, w badaniu nalezy uwzgledni¢ wszystkie
okolice ciata i wszystkie elementy badania fizykalnego,
w tym ogladanie (uwypuklenie, wysypka, poszerzone
naczynia krwionosne, cechy zoltaczki), ostuchiwanie
(ocena ukfadu krazenia i oddychania) oraz badanie
palpacyjne. Wazna jest rowniez ocena stanu ogoélnego.
W przypadku trudnosci w przeprowadzeniu badania
palpacyjnego (otylo$¢) rozpoznanie hepatomegalii
moze utatwi¢ opukiwanie i ostuchiwanie.

W zwigzku z tym, ze wiele przyczyn jest wspdlnych
dla powiekszenia watroby i $ledziony, w badaniu fizy-
kalnym powinno si¢ réwniez oceni¢ $ledzione oraz
wszystkie parametry podane w czesci dotyczacej sple-
nomegalii.

Przy ocenie wielkos$ci watroby nalezy odrézni¢ jej
rzeczywiste powiekszenie od rzekomego, wystepujace-
go m.in. w przypadku obnizenia przepony (odma, ro-
zedma) lub przy obecnosci ropnia podprzeponowego.
Jedng z czgstych przyczyn pozornie nieprawidtowego
wyniku badania palpacyjnego narzadéw jamy brzusz-
nej jest tez nietypowa budowa ciata (asteniczna lub pyk-
niczna).
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Badania laboratoryjne

Oproécz badan laboratoryjnych zalecanych do wy-
konania w razie powiekszenia $ledziony w diagnostyce
hepatomegalii, przy braku jednoznacznej przyczyny,
istnieja wskazania do wykonania biopsji gruboiglowej
watroby, w celu pobrania materialu do badania histopa-
tologicznego i oceny mikrobiologiczne;.

Badania obrazowe

W kazdym przypadku stwierdzenia lub podejrze-
nia powiekszenia watroby nalezy wykonac:

o badanie USG - potwierdzenie powigckszenia wa-
troby i/lub jej patologii (np. cysty, ropnie), pomiar
narzadu, odrdznienie powiekszenia watroby od in-
nych zmian w okolicy prawego gornego kwadrantu
(np. guz, nerka), ocena nacieku watroby w przebiegu
choréb nowotworowych, ocena watroby u pacjen-
tow, u ktorych badanie palpacyjne jest utrudnione
(np. otylos¢),

o badanie USG metoda Dopplera - ocena naczyn
w przebiegu nadcié$nienia wrotnego,

o TK i MRI - dokladny pomiar wielko$ci watroby
i ocena jej migzszu, ocena liczby i wymiaréw ewen-
tualnych przerzutow lub guza pierwotnego watroby,

 badanie radioizotopowe z zastosowaniem techne-
tu-99m - ocena funkcjonalna watroby.

Diagnostyka réznicowa

Powiekszenie watroby moze by¢ blednie rozpozna-
ne w przypadku obecnosci guza w prawym goérnym
kwadrancie (np. nerczak ptodowy lub zwojak zarod-
kowy wspoétczulny).

Postepowanie

Watroba moze by¢ badalna fizjologicznie. Diagno-
styke w celu wyjasnienia przyczyny hepatomegalii na-
lezy rozpoczaé niezwlocznie, jezeli brzeg watroby jest
zmieniony, powiekszeniu towarzysza splenomegalia lub
inne odchylenia w badaniu przedmiotowym badz ba-
daniach laboratoryjnych oraz obecne sg objawy ogdlne.

3.3. Nieprawidtowosci uktadu
biatokrwinkowego

Nieprawidlowosci uktadu biatokrwinkowego doty-
czg liczby (zwykle przejSciowe) i funkeji krwinek bia-
tych (zwykle wrodzone). Oba te zaburzenia moga upo-
sledza¢ odpornos¢. Liczba krwinek bialych we krwi
obwodowej zalezy od wielu czynnikéw, m.in. od wie-
ku, przebytych i wspolistniejacych choréb oraz stresu
(zabieg chirurgiczny, uraz, oparzenie, krwotok, zabu-
rzenia metabolizmu), a takze od aktywnosci dziecka,
stosowanych lekéw i przebytych zatruc.
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3.3.1. Neutropenia

Neutropenia to obnizenie absolutnej liczby kra-
zacych neutrofili (absolute neutrophil count — ANC)
w krwi obwodowej (ktéremu moze, ale nie musi to-
warzyszy¢ obnizenie liczby krwinek bialych) ponizej
dolnej granicy normy, zaleznej od wieku, ktéra wyno-
si: 6000/mm?® u noworodkdw, 1000/mm?* u niemowlat,
1500/mm?® u dzieci w wieku 1-8 lat, 1800/mm? u dzie-
ci powyzej 8. roku Zycia.

Neutropenia nie stanowi okreslonej jednostki cho-
robowej - moze wystepowal w przebiegu réznych
schorzen lub by¢ skutkiem dziatania réznych czynni-
kow. Moze wynika¢ ze zmniejszonej produkcji neu-
trofili (wrodzonej lub nabytej) lub wzmozonego ich
zuzycia. Nasilenie i czas trwania neutropenii korelujg
z ryzykiem rozwoju zakazen o réznej etiologii, takze
atypowej. Zakazenia w przypadku agranulocytozy
moga mie¢ charakter uogélniony.

Na podstawie liczby krwinek biatych (white blood
cell - WBC) i obrazu odsetkowego oblicza si¢ ANC,
mnozac liczbe neutrofili (pateczki + segmenty) przez
liczbe WBC podzielong przez 100, np. jesli: WBC -
5600/mm?, rozmaz: p - 3,s - 12,e0 -2, b - 1,1 - 80,
m -4, kpl - 1, to ANC = (3 + 12) x 56 = 840/mm°.

W zaleznosci od liczby ANC wyrdznia sie cztery
stopnie nasilenia neutropenii:

« lagodna: ANC = 1500-1000/mm?°,

o umiarkowana: ANC = 1000-500/mm?,
o ciezka: ANC < 500/mm?,

o skrajnie cigzka: ANC < 200/mm°.

Wywiad

W przypadku stwierdzenia neutropenii w wywia-
dzie nalezy uwzgledni¢ pytania dotyczace:

o okoliczno$ci wystapienia neutropenii oraz czasu jej
trwania i ewentualnych nawrotéw, z uwzglednie-
niem jej ewentualnej cyklicznosci (co ile dni albo
tygodni),

o charakteru i stopnia cigzko$ci przebytych zakazen,
ich wystepowania w okresie niemowlecym oraz na-
Wrotow,

o chordb wczesniej przebytych i obecnie wystepujacych,

o aktualnych dolegliwosci,

o stosowanych lekow, kontaktu z czynnikami to-
ksycznymi, promieniowaniem,

» wystepowania neutropenii u innych czlonkéw rodziny,

« rozwoju dziecka.

Badanie przedmiotowe

W badaniu fizykalnym dziecka z neutropenia nale-
zy przede wszystkim zwrdci¢ uwage na:
o stan ogolny dziecka,
o obecnos¢ goraczki lub stanéw podgoraczkowych,

o objawy zakazenia (skora, dzigsta, uszy, gardlo, drogi
oddechowe, przewdd pokarmowy),

o obecnos¢ owrzodzen blon $luzowych jamy ustnej,
gardla, okolicy odbytu, sromu,

o zmiany skdrne: zapalne, odbarwienia, plamy typu
café au lait, zaburzenia rogowacenia, objawy skazy
maloptytkowej,

« obecnoé¢ limfadenopatii i hepatosplenomegalii,

o stan odzywienia, wzrost dziecka,

o cechy dysmorfii twarzy,

 rozwdj intelektualny.

Badania laboratoryjne

W przypadku stwierdzenia neutropenii wskazane
jest kilkakrotne wykonanie morfologii krwi z obrazem
odsetkowym krwinek biatych i liczbg retikulocytow.

Powtarzajaca si¢ neutropenia, obciazajacy wywiad
lub nieprawidtowosci w badaniu fizykalnym stanowia
wskazanie do wykonania takich badan, jak:

o badanie szpiku kostnego - biopsja aspiracyjna z oce-
ng cytologiczng, immunologiczna, cytogenetyczna
oraz w mikroskopie elektronowym; trepanobiopsja
(ocena histopatologiczna), ewentualnie hodowla
macierzystych komdrek krwiotwérczych z oceng ak-
tywnosci czynnika wzrostu granulocytéw (G-CSF),

o test z hydrokortyzonem (ocena szpikowej puli re-
zerwowej neutrofili) i test z adrenaling (ocena puli
marginalnej neutrofili),

o kariotyp z krwi obwodowej,

o badania oceniajgce czynnos¢ watroby, nerek i trzustki,

o badania immunologiczne - stezenia immunoglo-
bulin, subpopulacje limfocytéw T i B z odpowie-
dzig na mitogeny, uktad dopetniacza, autoprzeciw-
ciala (w tym przeciwneutrofilowe),

« badania mikrobiologiczne (bakteriologiczne i my-
kologiczne) - posiewy krwi, moczu, wymazy z gar-
dla, nosa, uszu, dziasel, okolicy sromu i odbytu,

o badania wirusologiczne w kierunku HAV, HBYV,
HCV, CMYV, EBV, HSV, PVB19, HIV,

« OB, CRP, ASO, czynnik reumatoidalny (RF), kraza-
cy antykoagulant toczniowy (LAC),

 badania w kierunku zakazen pasozytniczych (sero-
logiczne, badania stolca),

« stezenie kwasu foliowego, witaminy B
rowicy,

e aminogram moczu i Surowicy,

 badanie chlorkéw w pocie,

e ocena antropometryczna,

+ pelna morfologia krwi rodzicow.

o Fe i Cuw su-

Badania obrazowe

Badania obrazowe nie nalezg do zasadniczych ba-
dan diagnostycznych w neutropenii, jednak w procesie
diagnostycznym pomocne sg:
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o RTG klatki piersiowej,

o USG jamy brzusznej,

o RTG kos¢ca (np. wiek kostny),

 inne badania obrazowe — w zaleznoéci od wskazan.

Diagnostyka réznicowa

W réznicowaniu izolowanej neutropenii (bez to-
warzyszacej anemii i/lub maloplytkowoséci) nalezy
uwzgledni¢ przede wszystkim:
 neutropenie ,,ze zuzycia’ — w przebiegu zakazenia,

m.in. bakteryjnego, wirusowego,

o wrodzong neutropenie (statg lub cykliczng, z towa-
rzyszacym niedoborem odpornosci i inne),

o mechanizm izo- i autoimmunizacji,

o odczyn polekowy.

Neutropenia, ktorej towarzyszy anemia i/lub mato-
plytkowos¢, wskazuje na zaburzong czynnos¢ krwio-
tworczg szpiku, co moze si¢ wigzaé z chorobami mie-
loproliferacyjnymi lub hipoplazja lub aplazjg szpiku
- wrodzong lub nabyta.

Postepowanie

Pacjent z neutropeniag wymaga oceny stanu kli-
nicznego pod katem obecnosci i ciezkosci zakazenia,
diagnostyki oraz postepowania terapeutycznego, uza-
leznionego od sytuacji klinicznej i wywiadu.

Dobry stan ogélny, brak cech ciezkiego zakaze-
nia i nieobcigzajacy wywiad skianiaja do kontrolnych
badan morfologii i obserwacji pacjenta, gdyz zmniej-
szenie liczby neutrofili spowodowane jest najczesciej
zakazeniem wirusowym (neutropenia ,ze zuzycia’).
Objawy ciezkiego zakazenia (septyczne) i/lub obcia-
zajacy wywiad sg bezwzglednymi wskazaniami do ho-
spitalizacji, $cistej izolacji, wielokierunkowej diagno-
styki mikrobiologicznej i niezwlocznego wdrozenia
empirycznej, skojarzonej antybiotykoterapii i/lub le-
czenia przeciwgrzybiczego oraz terapii wspomagajace;j
i $cistego monitorowania stanu pacjenta. Konieczna
jest takze rownoczesna szybka diagnostyka w kierun-
ku ustalenia przyczyny neutropenii, w celu zastosowa-
nia odpowiedniego leczenia.

Neutropenia to czgsto spotykane zaburzenie dotycza-
ce bialych krwinek, stwierdzane najczesciej w przebie-
gu zakazen. Ma zwykle charakter przemijajacy. Trwale
i ciezkie obnizenie liczby neutrofili lub zaburzenia ich
funkeji moga prowadzi¢ do wystapienia ciezkich i uogol-
nionych zakazen, niekiedy o przebiegu zagrazajacym
zyciu (wstrzas septyczny). Zakazenia te sg zazwyczaj po-
chodzenia endogennego (flora saprofityczna gospodarza:
paciorkowce i gronkowce jamy ustnej i gornych drog od-
dechowych, bakterie Gram-ujemne jelit). W agranulocy-
tozie moga nie wystgpowac typowe objawy stanu zapal-
nego, takie jak goraczka, naciek zapalny, tworzenie ropy
i miejscowy odczyn weztowy.

Wybrane zaburzenia uktadu krwiotwérczego i chtonnego

3.3.2. Leukocytoza

Leukocytoza to zwiekszenie liczby krwinek biatych
(leukocytow) powyzej wartosci prawidlowej dla dane-
go wieku, tj. ponad 15 000/mm’ u dzieci w wieku od
2 miesiecy do 12 lat i ponad 13 000/mm’ u dzieci
w wieku ponad 12 lat (normy liczby krwinek biatych
moga si¢ rézni¢ miedzy poszczegdlnymi laboratoria-
mi). Leukocytoza wynika zwykle ze wzrostu liczby
neutrofili, rzadziej limfocytow, eozynofili lub mono-
cytéw, sporadycznie bazofili. Najczesciej wystepuje
w zakazeniach lub stanach zapalnych i jest fizjolo-
giczng odpowiedzig szpiku na zwigkszone zapotrze-
bowanie na granulocyty. Leukocytoza z ,przesunie-
ciem obrazu w lewo” $wiadczy najczesciej o zakazeniu
bakteryjnym, a z ,przesuni¢ciem obrazu w prawo”
- o zakazeniu o etiologii wirusowej. Leukocytoza nie
stanowi odrebnej jednostki chorobowej - moze wy-
stepowaé w przebiegu réznych schorzen lub by¢ skut-
kiem dziatania wielu czynnikow, takze fizjologicznych
(np. leukocytoza neutrofilowa po intensywnym wysil-
ku fizycznym lub monocytarna w okresie zdrowienia
po zakazeniu).

W interpretacji leukocytozy wazna jest ocena po-
zostalych dwoch uktadéw komérkowych krwi: czer-
wonokrwinkowego i plytek krwi, gdyz ich zaburzenia
(np. wspolistniejaca niedokrwistos¢, matoptytkowos¢)
moga sugerowaé nieprawidtowa czynnos$¢ krwiotwor-
czg szpiku kostnego.

Termin ,odczyn bialaczkowy” dotyczy sytuacji
przejsciowego zwiekszenia liczby krwinek bialych
> 20 000/mm?® z towarzyszacym ,,przesunieciem ob-
razu krwi w lewo” (obecno$¢ niedojrzatych form
granulocytéw w krwi obwodowej), spotykanej u ma-
tych dzieci w przebiegu zakazen o rdznej etiologii lub
w przebiegu choréb ukladowych, np. kiebuszkowego
zapalenia nerek. Hiperleukocytoza to stan stwierdza-
ny najczesciej w biataczce, w ktérym liczba krwinek
biatych wynosi > 100 000/mm°.

Wywiad

W przypadku leukocytozy powtarzajacej sie¢ w ba-
daniach morfologii krwi wywiad powinien dotyczyc¢:
« ogolnego samopoczucia i obserwowanych dolegli-
wosci,

o aktualnych i ostatnio przebytych ostrych i przewle-
ktych zakazen oraz choréb pasozytniczych,

o wystepowania goraczki i stanéw podgorgczkowych,

o schorzen leczonych przewlekle, w tym m.in. endo-
krynologicznych, metabolicznych, choréb skory,
tkanki facznej, przewodu pokarmowego (w tym
nieswoistych zapalen jelit), astmy, choréb rozrosto-
wych szpiku, uktadu chtonnego, guzdéw litych,

o przebytych zabiegéw chirurgicznych (w tym sple-
nektomii), oparzen, intensywnego wysitku i stresow,
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+ bolow stawow i kosci, obecnosci zmian skérnych,
« przyjmowanych lekow,
o przebytych zatru¢, kontaktu z toksynami i zwierzetami.

Badanie przedmiotowe

W badaniu fizykalnym dziecka z leukocytozg nale-
zy przede wszystkim zwrdci¢ uwage na:

o stan ogolny dziecka,

o objawy zakazenia i lokalnego stanu zapalnego
(dzigsta, skora, stawy, gérne i dolne drogi oddecho-
we, drogi moczowe, przewod pokarmowy itp.),

o objawy skazy maloplytkowej, niedokrwisto$¢,

« zmiany skorne i okolostawowe, w tym zapalne, wy-
sypki, obecnos¢ blizny po splenektomii,

 obecnoé¢ limfadenopatii i hepatosplenomegalii,

o stan nawodnienia.

Badania laboratoryjne

Badania nalezy planowa¢ w zaleznosci od wywia-
du, objawdéw stwierdzanych w badaniu klinicznym
oraz odchylen w morfologii krwi (z rozmazem i liczba
retikulocytéw). W diagnostyce leukocytozy powinny
zosta¢ uwzglednione:

o badania oceniajgce czynno$¢ watroby,
i trzustki,

o OB, CRP,

o stezenie glukozy na czczo,

 badania mikrobiologiczne (bakteriologiczne i my-
kologiczne) — posiewy krwi, moczu, stolca, wymazy
z gardla, nosa, uszu, dzigsel, okolicy sromu i odbytu,

o ASO, ocena czynnika reumatoidalnego (RF) i kra-
z3cego antykoagulantu toczniowego (LAC),

 badania wirusologiczne — w kierunku HAV, HBV,
HCV, CMV, EBV, HSV, PVB19, HIV,

o badania w kierunku zakazen pasozytniczych - se-
rologiczne i badania stolca (lamblioza, toksokaroza,
toksoplazmoza i inne),

o badania immunologiczne - stezenia immunoglo-
bulin, subpopulacje limfocytow T i B z odpowiedzig
na mitogeny, uklad dopetniacza, autoprzeciwciata,

o badanie szpiku kostnego - biopsja aspiracyjna
z oceng cytologiczng, immunologiczng, cytogene-
tyczng oraz w mikroskopie elektronowym, trepano-
biopsja (ocena histologiczna).

W zalezno$ci od wskazan nalezy tez zaplanowac
wykonanie:

o odczynu Coombsa,

o IgE calkowitej,

o testow w kierunku alergenow skdérnych, wziewnych
i pokarmowych,

« badania laryngologicznego,

» badan hormonalnych w kierunku m.in. nadczyn-
nosci tarczycy i nadczynnosci kory nadnerczy,

« badania gazometrycznego krwi,

nerek

« specjalistycznych badan toksykologicznych,
+ kolonoskopii z pobraniem wycinkéw z jelita.

Badania obrazowe

Badania obrazowe nie nalezg do podstawowych
badan diagnostycznych w przypadku leukocytozy,
jednak pomocne mogg by¢:

o RTG Kklatki piersiowej,

o USG jamy brzusznej,

o RTG kos$éca (np. wiek kostny),

o inne badania obrazowe — w zaleznos$ci od wskazan.

Diagnostyka réznicowa

W  diagnostyce leukocytozy powtarzajacej sig

w badaniach morfologii nalezy uwzgledni¢:

o zakazenia - bateryjne, pasozytnicze, grzybicze, wiru-
sowe,

o choroby uktadowe tkanki lacznej, nieswoiste zapa-
lenia jelit i inne przewlekle stany zapalne oraz scho-
rzenia autoimmunologiczne,

o zaburzenia metaboliczne (m.in. cukrzyca, moczni-
ca, nadczynno$¢ tarczycy),

o stres (m.in. wysilek, zabieg chirurgiczny, uraz, opa-
rzenie, hemoliza),

o zespoly mieloproliferacyjne,

o choroby rozrostowe ukladu chonnego i guzy lite,

e zatrucia,

« uboczne dzialanie wielu lekow.

Postepowanie

Pacjent z leukocytoza wymaga wnikliwego badania
klinicznego, ze szczegdlng oceng obecnosci i cigzkosci
zakazenia lub lokalnego stanu zapalnego i innych nie-
pokojacych objawdw, oraz diagnostyki i postepowa-
nia terapeutycznego uzaleznionych od oceny sytuacji
klinicznej i wywiadu. Przy dobrym stanie ogdlnym,
obecnosci objawow zakazenia i braku niepokojgcych
danych w wywiadzie, oprocz leczenia zakazenia, na-
lezy wykonywa¢ kontrolne badania morfologii krwi
i obserwowa¢ pacjenta. Zaburzenia endokrynologicz-
ne, hematologiczne, choroby ukladowe i nowotworo-
we wymagaja natomiast specyficznego postepowania
leczniczego.

Wynik morfologii, w ktorej stwierdzana jest leuko-
cytoza, powinien by¢ interpretowany w zaleznosci od
wielu czynnikéw, w szczegdlnoéci wspolistnienia zaka-
zenia, stanu zapalnego i innych nieprawidtowych ob-
jawow, a takze stanu nawodnienia, wspdlistniejacych
schorzen i zaburzen metabolicznych, przebytych za-
biegéw chirurgicznych, trybu Zycia oraz stosowanych
lekow.
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4.Stany naglace w onkologii dzieciecej

Stany naglace w onkologii dziecigcej okreslane sg
jako stany naglego zagrozenia zycia dziecka w przebie-
gu choroby nowotworowej, powstale zaréwno w wyni-
ku toczacego sie procesu nowotworowego, jak i z po-
wodu ciezkich powiklan zastosowanego leczenia lub
wspolistnienia obu tych czynnikow (tab. 1). Mogg sie
pojawi¢ w przypadku skrycie rozwijajacego si¢ nowo-
tworu i by¢ przyczyna nagtego pogorszenia stanu zdro-
wia dziecka oraz koniecznej hospitalizacji w trybie pil-
nym. Uwaza sig, Ze stany naglace nie wystepujg czesto
u dzieci z chorobami nowotworowymi, ale stanowia
bezpo$rednie zagrozenie Zzycia. Od szybkosci posta-
wienia poprawnej diagnozy i zastosowania wlasciwe-
go leczenia zalezy nie tylko zycie pacjenta, lecz takze
stopien ewentualnego kalectwa spowodowanego nie-
odwracalnym uszkodzeniem narzagdéw i/lub ukladow,
decydujacy o jakosci zycia osoby wyleczonej z choroby
nowotworowe;j.

W niniejszym opracowaniu zostang przedstawione
tylko najwazniejsze informacje dotyczace stanéw na-
glacych, jakie moga si¢ pojawi¢ w przebiegu nowotwo-
réw u dzieci.

4.1. Zesp6t zyty gtownej gornej
Etiologia

Zespot zyly gléwnej gornej (ZZGG) spowodowany
jest uciskiem tej zyly i przylegajacych struktur przez

guzy zlokalizowane w $rodpiersiu. Do wystgpienia
tego zespotu dochodzi najczesciej w szybko rozwijaja-
cych sie nieziarniczych chloniakach ztosliwych (non-
Hodgkin lymphoma - NHL; u ok. 50% dzieci z guzem
w $rodpiersiu), znacznie rzadziej w innych nowotwo-
rach, takich jak chloniak Hodgkina, guzy z komoérek
zarodkowych, nerwiak zarodkowy wspétczulny, mie-
saki tkanek miekkich i grasiczaki. Lagodne guzy no-
wotworowe, torbiele, stany zapalne i zaburzenia roz-
wojowe bardzo rzadko sa przyczyng powstania ZZGG
u dzieci. Zespol ten moze by¢ takze objawem powi-
kfan zakrzepowych, w tym zwiazanych z zalozonym
cewnikiem dozylnym. Zakrzepica zyt moze si¢ row-
niez rozwing¢ w wyniku nieprawidtowego przeplywu
krwi spowodowanego nacieczeniem przez nowotwor
wewnetrznej $ciany zyly.

Objawy kliniczne

Objawy ZZGG zaleza przede wszystkim od stop-
nia niedroznos$ci zyly gléwnej gornej, a takze tempa
rozwoju i czasu trwania tej nieprawidlowosci. W przy-
padku szybko narastajacych zaburzen przeptywu krwi
stan chorego ulega gwaltownemu pogorszeniu. Wtedy
w krétkim czasie rozwijaja sie typowe dla ZZGG obja-
wy kliniczne, takie jak:

o obrzeki sinica twarzy, szyi oraz gornej czesci tulowia,

o zastoinowe zmiany w spojowkach,

 niepulsujace poszerzenie zyl szyjnych i zyt $ciany
klatki piersiowej,

Tabela 1. Klasyfikacja stanéw naglacych u dzieci z chorobami nowotworowymi

Spowodowane szybkim wzrostem masy guza

Spowodowane powiktaniami zwigzanymi
z przebiegiem nowotworu i/lub leczeniem

zespot zyty gtéwnej gornej

zaburzenia metaboliczne

ucisk na rdzen kregowy

powiktania hematologiczne

zespot hiperleukocytozy

powiktania zakazne i inne zwigzane z leczeniem

ostre stany brzuszne
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o zaburzenia oddychania, uczucie dusznosci, kaszel,
chrypka i $wist krtaniowy,

 objawy neurologiczne - zespét Hornera (zapadnig-
cie galki ocznej, opadniecie powieki, zwezenie Zre-
nicy oraz szpary powiekowej i brak wydzielania potu
po tej samej stronie twarzy) z lub bez zespotu obja-
wow ucisku na rdzen kregowry;,

o objawy nadci$nienia $rodczaszkowego spowodowa-
ne zmniejszonym odplywem zylnym, w tym bodle
glowy, sennos¢, stupor, $piaczka, drgawki, zastoj
krwi w zylach siatkéwki i obrzek tarczy nerwu wzro-
kowego.

Calkowite zamkniecie drég oddechowych, obrzek
pluc lub ciezkie powiklania kardiologiczne moga do-
prowadzi¢ do zgonu pacjenta z ZZGG.

Diagnozowanie i leczenie

Pacjent z podejrzeniem ZZGG powinien by¢ w try-
bie pilnym skierowany do szpitala. Konieczne jest wy-
konanie badan obrazowych klatki piersiowej i szyi —
RTG, TK i/lub MRI - ktére czesto wskazujg przyczyne
zaburzenia przeptywu krwi w zyle.

Pacjent z ZZGG wymaga intensywnego nadzoru,
w tym monitorowania czynno$ci zyciowo waznych
narzadéw i dokltadnego prowadzenia bilansu ptynow.
Ze wskazan zyciowych zasadne jest podanie glikokor-
tykosteroidow. Rekomendowane dawki to: prednizon
2 mg/kg m.c./dobe lub deksametazon 4 mg/m?* p.c.
i.v. co 6 godzin. Przed wprowadzeniem leczenia ko-
nieczne jest wyroéwnywanie ewentualnych zaburzen
wodno-elektrolitowych. W przypadku gdy przyczyna
77GG s3 powiklania zakrzepowe, zaleca sie leczenie
trombolityczne i przeciwzakrzepowe.

4.2. Zesp6t ucisku guza na rdzen kregowy

Etiologia

Zespol ucisku na rdzen kregowy spowodowany
jest ekspansja tkanki nowotworowej do kanatu kre-
gowego w przebiegu rozwijajacych sie nowotworow
ztodliwych, m.in. zwojaka zarodkowego wspdtczulne-
go, nieziarniczych chioniakéw zlodliwych, miesakow,
rzadko chtoniaka Hodgkina i potworniakéw okolicy
krzyzowo-ogonowej. Rdzen kregowy moze zostac ucis-
niety przez guz nadtwardéwkowy i podtwardéwkowy,
rzadziej wewnatrzrdzeniowy.

Objawy kliniczne

Wisrod objawdw klinicznych dominuje bol nasila-
jacy sie przy ruchach pacjenta lub kaszlu. Stwierdza si¢
réwniez objawy neurologiczne, zalezne od lokalizacji
guza, tempa jego wzrostu oraz ekspansji do kanatu
kregowego i czasu trwania ucisku na rdzen kregowy.

Diagnozowanie i leczenie

Pacjent, u ktérego wystapia objawy sugerujace ucisk
na rdzen kregowy, powinien by¢ niezwlocznie skiero-
wany do szpitala. Rozpoznanie ustala si¢ na podstawie
badania neurologicznego chorego i badan obrazowych
kregostupa. W badaniu neurologicznym stwierdza si¢
zaburzenia ruchowe, ostabienie lub zniesienie odru-
choéw i czucia oraz zaburzenia czynnosci zwieraczy.
Ostateczne potwierdzenie rozpoznania umozliwiajg
badania obrazowe.

W przypadku guza rdzenia kregowego na zdjeciu ra-
diologicznym kregostupa mozna stwierdzi¢ destrukcje
przylegajacych trzonéw kregéw i poszerzenie kanatu kre-
gowego, sklerotyzacje wyrostkow kregowych, znieksztal-
cenie i poszerzenie otworéw miedzykregowych oraz
skrzywienie kregostupa. Obecnie w diagnostyce guzéw
okotordzeniowych istotne znaczenie majg TK i MRL

Ustalenie przyczyny ucisku i zastosowanie leczenia
wlasciwego dla danego nowotworu z reguly szybko pro-
wadzi do ustgpienia objawéw Kklinicznych. W okresie
wstepnym zaleca sie dozylne podawanie glikokortyko-
steroidow w wysokich dawkach. Glikokortykosteroidy
zmniejszaja obrzek tkanki nerwowej spowodowany no-
wotworem, a w przypadku niektorych guzéw przyczy-
niaja sie nawet do zmniejszenia ich wielkosci (np. w chlo-
niakach nieziarniczych).

Ucisk na rdzen kregowy moze mie¢ poczatek ostry
lub przewlekly (utajony), ale w kazdej sytuacji wymaga
szybkiej i wlasciwej interwencji, gdyz przedluzanie si¢
czasu jego trwania moze spowodowaé nieodwracalne,
powazne zaburzenia neurologiczne.

4.3. Zespot hiperleukocytozy

Etiologia

Zespot hiperleukocytozy jest stanem chorobowym
zwigzanym z wysoka liczbg krwinek bialych, rozwi-
jajacym si¢ w przebiegu biataczek. Rzadko wystepuje
w przypadku liczby krwinek bialych < 50 000/mm?’.
Zagrazajace Zyciu objawy ujawniajg sie najczesciej, gdy
liczba krwinek biatych wynosi > 100 000/mm®. Szcze-
golnie niebezpieczne sg stany z leukocytoza o warto$ci
> 300 000/mm”.

Gléwnymi przyczynami zaburzen w zespole hiper-
leukocytozy sg: zwigkszona lepkos$¢ krwi prowadzaca
do leukostazy, nacieki bialaczkowe w ptucach i OUN,
zespol ostrej lizy guza oraz wewnatrznaczyniowa ko-
agulopatia i duze ryzyko krwawienia wewnatrzczasz-
kowego.

Zespol leukostazy

W wyniku nagromadzenia komoérek biataczkowych
w drobnych naczyniach tetniczych i zylnych moze si¢
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rozwing¢ tzw. zespol leukostazy, charakteryzujacy sie
wystepowaniem objawdw niewydolnosci wielonarza-
dowej. Zmiany dotycza najczesciej naczyn wlosowatych
pluc, mézgu i serca.

Uklad oddechowy i krazenia

W zespole hiperleukocytozy obserwuje sie przy-
spieszenie oddechu i szybko narastajacg dusznos¢, ka-
szel, rzadko krwioplucie. W badaniu fizykalnym nie
stwierdza si¢ odchylent od normy lub wystuchuje obu-
stronnie rz¢zenia. W badaniu gazometrycznym obec-
na jest hipoksemia z normo- lub hipokapnig. Zdjecie
radiologiczne klatki piersiowej czgsto nie wykazuje
zadnych zmian lub stwierdza si¢ obustronne, rozsiane,
guzkowe lub mgietkowate zageszczenia, prawdopo-
dobnie z powodu towarzyszacego leukostazie obrzeku
pluc. W przypadku podejrzenia leukostazy nalezy wy-
kona¢ TK klatki piersiowej. Czynno$¢ serca jest przy-
spieszona, niekiedy wystepuja objawy prawokomoro-
wej niewydolnosci serca.

Osrodkowy uklad nerwowy

Najczesciej stwierdzanymi objawami ze strony
OUN w zespole hiperleukocytozy sa: niepokdj, sen-
nos$¢ lub glebsze zaburzenia swiadomosci do $pigczki
wlgcznie, zawroty glowy, niezbornos¢ ruchéw, zabu-
rzenia widzenia, éwiat%owstre;t, tarcza zastoinowa na
dnie oczu, rozszerzenie naczyn tetniczych i zylnych
siatkowki i krwotoki do siatkdwki, szum w uszach,
utrata stuchu, bdle glowy, drgawki, niedowtad i pora-
zenie polowicze, afazja, krwotok mdzgowy. Dzieci z hi-
perleukocytoza powinny mie¢ wykonane TK glowy.

Do rzadszych objawéw hiperleukocytozy naleza: za-
wal serca, priapizm i niedokrwienna martwica palcow.

Postepowanie

W kazdym przypadku hiperleukocytozy lub wysta-
pienia objawow sugerujacych zespodt leukostazy dziec-
ko powinno by¢ niezwlocznie skierowane do szpitala.

4.4. Ostre stany brzuszne

Etiopatogeneza

Ostre stany brzuszne rozpoznaje sie u pacjentéw
z nowotworami, u ktérych wystgpity silne, napadowe
bole brzucha. W takich przypadkach stwierdza sie tak-
ze wzmozone napiecie powlok brzusznych o réznym
nasileniu (od nieznacznego az po objaw tzw. brzucha
deskowatego), zaburzenia perystaltyki jelitowej oraz
nudnosci i wymioty. W zaleznos$ci od przyczyny wy-
wolujgcej stan ostrego brzucha i czasu jego trwania
moga si¢ rozwing¢ inne niebezpieczne objawy, takie
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jak: zaburzenia wodno-elektrolitowe, niewydolnos¢
wielonarzadowa, a nawet wstrzas septyczny. Ostry
stan brzuszny moze si¢ rozwing¢ réwniez w wyniku
nacieczenia jelit przez nowotwdr, ucisku guza, pole-
kowego toksycznego uszkodzenia $ciany jelit oraz po
radioterapii, a takze jako konsekwencja stanu zapal-
nego i masywnego krwawienia. Bél moze by¢ spowo-
dowany pociaggnieciem przyczepu krezki, rozdeciem
$cian jelit i zaburzeniem perystaltyki w wyniku nie-
droznosci mechanicznej lub porazennej albo martwi-
czym zapaleniem jelit. Do wystgpienia ostrych obja-
wow brzusznych moze dojs¢ takze z powodu choroby
wenookluzyjnej naczyn watroby, ostrego zapalenia
trzustki lub samoistnego pekniecia $ledziony. Bdl
w tych sytuacjach jest spowodowany rozciggnieciem
torebki odpowiednich narzagddéw.

4.4.1. Niedroznosc jelit

Niedrozno$¢ mechaniczna rozwija si¢ najczesciej
w wyniku nacieczenia $ciany jelita lub ucisku przez
masy nowotworowe. Moze wtedy doj$¢ do wglobienia
jelit (czesto w przebiegu nieziarniczego chtoniaka zto-
sliwego). Objawy kliniczne zalezg od lokalizacji i przy-
czyn niedroznosci, ale zawsze dominuje bol. Ponadto
dochodzi do zatrzymania gazéw i oddawania stolca
oraz narastajacego wzdecia brzucha. W przypadku
wglobienia jelita bol ma charakter napadowy, a w miej-
scu wglobienia mozna wyczu¢ elastyczny, owalny guz.
Badaniem per rectum w pustej barice odbytnicy czesto
stwierdza si¢ §luz i krew. W diagnozowaniu istotna role
odgrywaja rowniez badania obrazowe jamy brzusznej
(USG, zdjecie radiologiczne przegladowe i z wlewem
doodbytniczym $rodka cieniujacego). Konieczne jest
wykonanie badan oceniajacych funkeje nerek i watro-
by oraz oznaczenie wskaznikéw zapalnych. Leczenie
niedrozno$ci mechanicznej wymaga odpowiedniego
postepowania chirurgicznego. W przypadku wglo-
bienia niekiedy wystarcza odpowiednio podany wlew
doodbytniczy.

Postepowanie

W przypadku wystapienia objawdw wskazujacych
na niedroznos¢ jelit dziecko powinno by¢ niezwlocz-
nie skierowane do szpitala.

4.4.2. Samoistne pekniecie Sledziony

Etiopatogeneza i objawy kliniczne

Samoistne pekniecie $ledziony to stan patologicz-
ny, do ktérego dochodzi pod wplywem minimalnego
urazu, np. kaszlu czy ucisku na przepone. Czynnikiem
usposabiajgcym jest znaczne powigkszenie $ledziony
wywolane przez:
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« stany zakazne i zapalne, takie jak mononukleoza
zakazna, wirusowe zapalenie watroby typu A, dur
brzuszny, zapalenie osierdzia, malaria, zakazenie
grzybicze obejmujace $ledzione,

o choroby nowotworowe, w tym biataczki, chtoniaki,
samoistne zwioknienie szpiku kostnego, przerzuty
nowotworowe,

o przewlekle choroby hematologiczne, takie jak ma-
kroglobulinemia Waldenstréma.

Samoistne pekniecie $ledziony obserwowano

u chorych dializowanych, leczonych z powodu amy-

loidozy, a takze u zdrowych dawcéw komorek krwio-

tworczych po stymulacji G-CSE. W przypadku sa-
moistnego pekniecia $ledziony, oprécz ostrego bélu

i powiekszenia si¢ obwodu jamy brzusznej, moga wy-

stapi¢ nudnosci i wymioty oraz gwaltownie postepuja-

ca niedokrwistos¢.

Diagnozowanie i leczenie

Rozpoznanie ustala si¢ na podstawie obrazu kli-
nicznego i wynikéw badan obrazowych jamy brzusz-
nej - USG, TK, scyntygrafia $ledziony. Morfologia
krwi obwodowej wykazuje znaczng niedokrwistos¢.
W leczeniu moze by¢ konieczny zabieg chirurgiczny -
otwarcie jamy brzusznej i usunigcie sledziony. W wy-
branych przypadkach mozliwe jest takze leczenie za-
chowawcze, bez konieczno$ci usuwania sledziony.

4.5. Ostra niewydolnos¢ nerek

Etiopatogeneza i objawy kliniczne

Ostra niewydolno$¢ nerek jest naglym stanem
klinicznym uniemozliwiajagcym utrzymanie homeo-
stazy organizmu z powodu upoéledzenia funkcji wy-
dzielniczej nerek, co objawia si¢ bezmoczem lub ska-
pomoczem. W patofizjologii tego powiklania istotng
role odgrywaja takie czynniki, jak niedokrwistos¢,
niedotlenienie i toksyczne uszkodzenie nerek. Ostra
niewydolnos¢ nerek u dziecka z chorobg nowotwo-
rowg rozwija sie pod wplywem wielu czynnikéw
i moze przebiega¢ w postaci nerkowej, przednerkowej
i pozanerkowej. Do najczestszych czynnikéw zwigk-
szajacych ryzyko wystgpienia tego zaburzenia naleza:
zwigkszony katabolizm, wyniszczenie, odwodnie-
nie, hiperkalcemia oraz przewlekle stany goraczkowe
i duze stezenie cytokin prozapalnych. Czynnikiem
powodujacym ostra niewydolno$¢ nerek moze by¢
réwniez zastosowane leczenie przeciwnowotworowe,
w tym rozlegle zabiegi chirurgiczne i podawanie cy-
tostatykow wykazujacych wysoka nefrotoksycznosé
(wysokie dawki metotreksatu, cisplatyny, mitomy-
cyny, ifosfamidu, cyklofosfamidu i cytarabiny). Spo-
$réd standw klinicznych zagrazajacych Zzyciu chorego,

w przebiegu ktorych moze wystapi¢ ostra niewydol-
no$¢ nerek, istotng role w onkologii odgrywa zespo6t
lizy guza i zespol nieprawidtowego wydzielania hor-
monu antydiuretycznego (ADH).

4.6. Ostry zespét lizy guza

Etiopatogeneza i obraz kliniczny

Ostry zespot lizy guza (acute tumor lysis syndro-
me — ATLS) rozwija si¢ w wyniku samoistnego albo
spowodowanego leczeniem intensywnego rozpadu
komorek nowotworowych. Moze wystapi¢ w prze-
biegu nowotworéw charakteryzujacych sie wysokim
tempem wzrostu i wysokim indeksem mitotycznym.
Najczesciej dotyczy chorych na biataczke przebiegaja-
ca z hiperleukocytozg oraz chorych z NHL, u ktérych
obecne sg duze guzy i duze stezenie LDH. W przypad-
ku rozpoczecia leczenia przeciwnowotworowego do
wystgpienia ATLS usposabia duza wrazliwo$¢ komo-
rek nowotworowych na zastosowang chemioterapie
i/lub radioterapie. W wyniku gwaltownego rozpadu
komorek nowotworowych dochodzi do wzrostu steze-
nia w surowicy takich substancji, jak: hipoksantyna,
ksantyna, kwas moczowy, fosforany, glukoza i potas.
W kanalikach nerkowych w kwasnym $rodowisku
nastepuje precypitacja niektorych z tych substancji.
Niekiedy obserwuje si¢ takze obturacje kanalikow
nerkowych oraz odczyny zapalne w migzszu nerek, co
w konsekwencji zwigksza stezenie potasu oraz zmniej-
sza stezenie wapnia i prowadzi do ostrej niewydolno-
$ci nerek. Aktywno$¢ oksydazy ksantynowej laczy sie
z uwalnianiem wolnych rodnikéw tlenowych, przy-
czyniajacych sie do wystapienia ostrej niewydolnosci
nerek w przebiegu zespotu lizy guza. Do uszkodzenia
czynnosci nerek moze takze doj$¢ z powodu hiperfos-
fatemii i nadmiernego wydalania fosforu, powoduja-
cego precypitacje fosforanu wapnia w $wietle kanali-
kow nerkowych i rozwdj ostrej niewydolnosci nerek.

4.7. Zespot nieprawidtowego wydzielania
hormonu antydiuretycznego (ADH)

Etiopatogeneza i objawy kliniczne

Zespol nieprawidlowego wydzielania ADH (syn-
drome of inappropriate antidiuretic hormone secre-
tion — SIADH) jest zaburzeniem endokrynnym po-
legajacym na stalym wydzielaniu ADH, niezaleznie
od osmolarnosci osocza, ktdra u pacjentéw z tym
zespolem utrzymuje si¢ ponizej normy. W przebiegu
zespotu dochodzi do nadmiernego wchianiania wody
w kanalikach nerkowych i zwigkszenia objetosci ply-
nu pozakomdrkowego. W zwigzku z tym nastepuje
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zwigkszona filtracja nerkowa i zwigkszone wydalanie
sodu. Réwnoczesnie zahamowaniu ulega wydzielanie
aldosteronu i obnizenie resorpcji sodu w kanalikach.
Konsekwencjg tych zaburzen jest zatrzymanie plynéw
w organizmie oraz zmniejszenie stezenia sodu w oso-
czu do warto$ci < 130 mmol/l. Zespét ten moze si¢ po-
jawi¢ w przebiegu gruzlicy, urazu mdzgu oraz choréb
nowotworowych, gtéwnie wystepujacych u dorostych,
takich jak rak pluc, trzustki i gruczotu krokowego. Na-
tomiast u dzieci SIADH opisano w przebiegu miesaka
Ewinga, chloniaka Hodgkina oraz guzéw moézgu, jak
réwniez po podaniu cytostatykow, takich jak winkry-
styna, winblastyna, cyklofosfamid i cisplatyna.

W przebiegu SIADH poczatkowo obserwuje si¢
brak laknienia, ostabienie, a potem narastajace za-
burzenia psychoneurologiczne, splatanie, poglebia-
jaca sie sennos¢ i $pigczke. Réwnoczesnie nasila sie
hiponatremia, a nastepnie narastajg objawy obrzeku
mozgu.

Postepowanie

W przypadku objawéw wskazujacych na wystagpie-
nie zespolu nieprawidlowego wydzielania ADH dziec-
ko powinno by¢ niezwlocznie skierowane do szpitala.

4.8. Hiperkalcemia

Etiopatogeneza i objawy kliniczne

Hiperkalcemie stwierdza si¢, gdy stezenie jondw
wapnia w surowicy wynosi > 2,6 mmol/l. Powiklanie
to stanowi najczestsze (5-20%) zaburzenie metabolicz-
ne w przebiegu choréb nowotworowych u dorostych.
U dzieci zwigkszone stezenie wapnia w momencie roz-
poznania nowotworu stwierdza si¢ znacznie rzadziej
(0,4%). Hiperkalcemia jest niekiedy rozpoznawana
w ostrych bialaczkach, migsakach, guzach OUN, wa-
trobiaku zarodkowym i raku jajnika. Etiopatogeneza
zlosliwej hiperkalcemii jest ztozona. Przyczyng hiper-
kalcemii moze by¢ zaburzenie prawidlowego wydala-
nia wapnia przez nerki i/lub wzrost resorpcji wapnia
z kosci. W zaleznosci od mechanizmu powstania tego
zaburzenia wyréznia si¢ hiperkalcemi¢ humoralna,
osteolityczna oraz posrednig, zalezna od kalcytriolu.
Niektdre guzy lite wydzielaja biatko podobne do parat-
hormonu (parathormone related peptide — PTHTrP).
Czynnik ten jest odpowiedzialny za wystgpienie hiper-
kalcemii poprzez wzrost resorpcji wapnia z kosci,
w kanalikach nerkowych oraz zwickszone wydalanie
fosforu z moczem. W przypadku przerzutéw do kosci
przyczyna hiperkalcemii jest stymulacja osteolizy przez
cytokiny, a przede wszystkim przez transformujgce
czynniki wzrostu.

Stany naglace w onkologii dzieciece]

Diagnozowanie i leczenie

Leczenie hiperkalcemii polega na wyréwnywaniu
zaburzenn wodno-elektrolitowych i kwasowo-zasado-
wych. Lekami z wyboru sg dwufosfoniany, w tym kwas
klodronowy, kwas pamidronowy i najskuteczniejszy
kwas zoledronowy. W przypadku hiperkalcemii opor-
nej na to leczenie oraz u chorych z obecna niewydol-
nos$cig nerek stosuje sie kalcytonine, a w stanach hi-
perkalcemii zagrazajacej zyciu chorego wykonuje si¢
hemodialize. Glikokortykosteroidy moga by¢ przydat-
ne w hiperkalcemii w przebiegu nowotworéw wrazli-
wych na dziatanie lekéw z tej grupy, w tym w bialacz-
kach limfoblastycznych i chloniakach nieziarniczych.

4.9. Hematologiczne stany naglace

Hematologiczne stany naglace wynikaja zaréwno
z przebiegu samej choroby nowotworowej, jak i z pro-
wadzonego leczenia lub réwnoczeénie z obu tych
powodéw. Do najciezszych hematologicznych powi-
kfan choroby i/lub leczenia nalezg przede wszystkim:
krwawienia, zespol rozsianego wykrzepiania $rédna-
czyniowego i znaczna niedokrwisto$¢. Bardzo nie-
bezpieczne sa masywne krwawienia, szczegdlnie do
OUN. Zagrazajace zyciu krwawienia spowodowane
sa gléwnie nasilong matoplytkowoscia, a takze niedo-
borem osoczowych czynnikéw krzepnigcia, wspolist-
nieniem ci¢zkiego zakazenia i rozleglych owrzodzen
bton $luzowych przewodu pokarmowego. W zapobie-
ganiu i leczeniu tych powiklan stosuje si¢ przetoczenia
koncentratéw krwinek ptytkowych i/lub osoczowych
czynnikow krzepniecia (najczesciej $wiezo mrozone
osocze).

Bardzo groznym powiklaniem jest zesp6t rozsiane-
go wykrzepiania §rédnaczyniowego (disseminated in-
travascular coagulation — DIC). Gtéwnymi przyczyna-
mi jego wystapienia s3: posocznica, kwasica, wstrzgs,
niedotlenienie, ostra biataczka, szczegdlnie promielo-
cytowa, inne rozsiane nowotwory oraz chemioterapia.
Istota zaburzen w DIC polega na aktywacji procesu
krzepniecia i wewnatrznaczyniowego powstawania
trombiny, zuzyciu osoczowych czynnikéw krzepnie-
cia (I, IL, V, VIII) i ptytek krwi oraz wtornej aktywacji
ukladu fibrynolizy. Do gléwnych objawéw klinicznych
DIC nalezg: narastajace objawy skazy krwotocznej na
skorze i blonach $§luzowych, krwawienia z nosa, drog
moczowych, przewodu pokarmowego i ptuc. W ba-
daniach laboratoryjnych stwierdza sie: zmniejsze-
nie liczby plytek, zmniejszenie stezenia fibrynogenu,
wydluzenie czasu protrombinowego, trombinowego
i kaolinowo-kefalinowego, zwiekszenie st¢zenia pro-
duktow degradacji fibrynogenu oraz zmniejszenie ste-
zenia antytrombiny III. Leczenie DIC obejmuje terapie
choroby zasadniczej oraz przetoczenia koncentratu
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krwinek ptytkowych i $wiezo mrozonego osocza i/lub
krioprecypitatu, i/lub preparatéw antytrombiny III,
a takze heparyne. W trakcie leczenia DIC nalezy $cile
monitorowa¢ parametry ukladu krzepniecia.

Do hematologicznych stanéw nagltych nalezy réw-
niez ciezka niedokrwisto$¢ spowodowana zmniejszo-
nym wytwarzaniem krwinek czerwonych lub krwoto-
kiem wystepujacym w przebiegu zaburzen w ukfadzie
krzepniecia. Zmniejszona produkcja erytrocytow jest
nastepstwem nacieczenia szpiku kostnego przez ko-
morki nowotworowe lub aplazji szpiku wskutek che-
mioterapii i/lub radioterapii oraz zadziatania czynnikow
zakaznych lub toksycznych (innych niz chemioterapia).
Podstawowg metodg leczniczg jest przetoczenie kon-
centratu krwinek czerwonych, a w razie potrzeby takze
innego preparatu krwiopochodnego. Nalezy réwniez
rozpocza¢ leczenie choroby podstawowej.

4.10. Neuroonkologiczne przyczyny
zagrozenia zycia

Neuroonkologiczne stany zagrazajace zyciu moga
by¢ spowodowane bezposrednio przez nowotwoér lub
wtdrnie przez zaburzenia czynnosci innych narzadéw
i tkanek, mogga takze wystapi¢ jako powiklanie lecze-
nia. W rozpoznaniu przyczyn neuroonkologicznych
standw zagrazajacych Zyciu, podobnie jak w kazdym
innym stanie chorobowym, wazng role odgrywa ze-
branie dokladnego wywiadu, ze szczegélnym uwzgled-
nieniem rodzaju nowotworu i sposobu jego szerzenia
sie oraz stosowanego leczenia. Niezbedne jest rowniez
doktadne badanie neurologiczne. Brak mozliwosci
przeprowadzenia dokladnego badania przedmiotowe-
go w takich przypadkach jest zazwyczaj zwigzany ze
stanem pacjenta, ktory jest zbyt staby, niewspotpracu-
jacy lub zbyt cierpiacy, zeby takie badanie moglo by¢
w pelni przeprowadzone. Neurologicznymi stanami
zagrazajacymi zyciu sg ostra utrata Swiadomosci, stan
drgawkowy i zespot uciskowy rdzenia.

4.10.1. Ostra utrata swiadomosci

Zaburzenia $wiadomo$ci wystepujg w postaci nad-
miernej sennosci, zamroczenia lub $pigczki. Ostre
zaburzenia $wiadomosci czesto wystepuja u dzieci
z chorobg nowotworowg w ciezkim stanie spowodo-
wanym progresja choroby zlokalizowanej w OUN lub
poza nim. Najczestsza bezposrednig przyczyng zabu-
rzen $wiadomosci jest wzmozone ci$nienie wewnatrz-
czaszkowe prowadzace do uszkodzenia pnia mézgu.
Zaburzenia $wiadomosci moga by¢ spowodowane ta-
kimi czynnikami, jak:

o pierwotny nowotwdr moézgu, przerzuty do mozgu,
o krwawienie wewngtrzczaszkowe,
 zmiany w naczyniach mézgowych,

o zakazenia grzybicze i bakteryjne,

» wirusowe zapalenie mdzgu,

o posocznica z wykrzepianiem wewnatrznaczynio-
wym,

o zaburzenia metaboliczne i elektrolitowe,

o leukoencefalopatie,

o cytotoksyczne uszkodzenie mdzgu.

Postepowanie

W kazdym przypadku ostrej utraty swiadomosci
pacjenta nalezy jak najszybciej i w bezpieczny sposdb
przetransportowaé do szpitala. Podczas oczekiwa-
nia na karetke pogotowia ratunkowego powinno sie¢
oceni¢ podstawowe funkcje zyciowe i ustali¢, czy sa
obecne objawy wzmozonego ci$nienia $rddczaszko-
wego, wglobienia lub neurologiczne objawy ognisko-
we. W tym celu nalezy m.in. dokladnie zbada¢ sposéb
oddychania pacjenta, szeroko$¢ zrenic i reakcje na
$wiatlo, ruchy galek ocznych, obecnos¢ ruchow spon-
tanicznych i reakcje na polecenia stowne oraz stymu-
lacje.

Objawy kliniczne zwiazane z rozwojem
pierwotnego nowotworu mozgu — wzmozone
ci$nienie wewnatrzczaszkowe

Wigkszo$¢ objawéw zwigzanych z rozwojem gu-
z6w mozgu u dzieci powyzej 2. roku zycia, szczegol-
nie zlokalizowanych w tylnej jamie czaszki, wiaze si¢
z podwyzszonym ci$nieniem wewnatrzczaszkowym.
Wzrost ci$nienia wewngtrzczaszkowego jest spowo-
dowany przyrostem objetosci wewnatrzczaszkowej,
wynikajacym nie tylko z masy guza, lecz takze krwa-
wienia do guza, obrzeku mézgu i wodoglowia powsta-
tego w nastepstwie zatkania otworéw komory czwartej
i utrudnienia odptywu plynu moézgowo-rdzeniowego
z ukladu komorowego. Wodoglowie moze wystapi¢
réwniez w przebiegu guzdéw linii srodkowej, umiej-
scowionych w okolicy szyszynki i rozrastajacych sie
w obreb komory III oraz nowotworéw rozwijajacych
sie wewnatrz komér. W przypadku brodawczakéw
i rakéw splotu naczyniéwkowego czynnikiem zwigk-
szajacym prawdopodobienstwo wystapienia wodo-
glowia, oprécz wewnatrzkomorowej lokalizacji, jest
dodatkowa produkcja ptynu moézgowo-rdzeniowego
przez te guzy. Ponadto wszystkie nowotwory rozwi-
jajace si¢ w poblizu opon mdézgowych, naciekajac pa-
jeczyndwke, zmniejszaja zdolno$¢ wchianiania ptynu
mozgowo-rdzeniowego.

Stosunkowo czestym objawem dlugotrwalego
podwyzszenia ci$nienia wewnatrzczaszkowego sg za-
burzenia widzenia zwigzane z obecnoscig tarczy zasto-
inowej na dnie oka i stopniowym zanikiem nerwéw
wzrokowych, a takze z uciskiem powigkszonej komo-
ry III na obszar skrzyzowania nerwéw wzrokowych
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i/lub kompresja platéw potylicznych, w ktérych zloka-
lizowane sg o$rodki widzenia. Cze$ciej niz tarcza zasto-
inowa wystepuje utrata mozliwosci spojrzenia w gore
spowodowana uciskiem czesci grzbietowej $srodmo-
zgowia (objaw Parinaud). U noworodkoéw i niemowlat
obserwuje si¢ w takich przypadkach objaw zachodza-
cego stonca.

Konsekwencja podwyzszonego ci$nienia wewnatrz-
czaszkowego moga by¢ rowniez drgawki, zwykle uogdl-
nione, spowodowane nizszym progiem drgawkowym
obrzeknietego mozgu.

U dzieci z niekontrolowanym wzrostem ci$nienia
wewnatrzczaszkowego moze takze doj$¢ do wglobienia,
czyli przemieszczenia tkanki mozgowej spowodowa-
nego rdznicy cisnien w poszczegolnych przestrzeniach
i przedzialach wewnatrzczaszkowych. W przypad-
ku nowotworéw tylnego dotu czaszki dochodzi naj-
czesciej do wglobienia migdatkéow mézdzku w obreb
otworu potylicznego wielkiego, co powoduje ucisk na
rdzen przedtuzony. W takiej sytuacji obserwuje sie na-
rastajgce w szybkim tempie wymioty, sztywno$¢ kar-
ku, porazenie ruchéw gatek ocznych i zaburzenia od-
dychania. Symetryczne rozszerzenie Zrenic i brak ich
reakeji na $wiatlo stwierdza si¢ dopiero w koncowym
okresie wklinowania. Czasami moze doj$¢ do wklino-
wania wstecznego nad namiot, gdy guz przemieszcza
mozdzek i pien moézgu ku gorze we wcigcie namio-
tu, powodujgc ucisk mostu i $rodmdzgowia. Wyste-
puja wowczas zaburzenia $wiadomosci prowadzace
do $piaczki, nieréwnosci Zrenic i niedowtadu potowi-
czego, a nastepnie do niedowladu czterokonczynowego
i ulozenia odmoézdzeniowego. Przy postepujacym pro-
cesie wklinowania obserwuje si¢ zaburzenia oddychania
w postaci hiperwentylacji lub okresowych bezdechow.

Tabela 2. Postepowanie terapeutyczne w stanie drgawkowym

Stany naglace w onkologii dzieciece]

Szybko rosnace zlosliwe nowotwory tylnej jamy
czaszki lub obszaru $rodkowego moga od poczatku
sie manifestowa¢ gwaltownie narastajagcymi objawami
prowadzacymi w krétkim czasie do utraty przytom-
noéci i stanu bezpo$redniego zagrozenia zycia. U tych
pacjentéow niejednokrotnie nie stwierdza si¢ tarczy
zastoinowej na dnie oka, a negatywny wynik badania
okulistycznego nie wyklucza nadci$nienia wewnatrz-
czaszkowego i nowotworu moézgu.

Pacjent nieprzytomny z nadci$nieniem, brady-
kardig i przyspieszeniem oddechu (triada Cushinga)
znajduje sie w stanie bezposredniego zagrozenia Zycia
i wymaga natychmiastowej interwencji, musi wigc by¢
niezwlocznie przewieziony karetka reanimacyjng na
najblizszy oddziat ratunkowy.

4.10.2. Stan drgawkowy

Za stan drgawkowy uwaza si¢ sytuacje, w ktorej
przez co najmniej 30 minut utrzymuja sie drgawki lub
powtarzajace si¢ epizody drgawek (dwa i wigcej) bez
petnego ich ustgpienia. Przyczyng stanu drgawkowego
u dzieci z chorobami nowotworowymi moga by¢ pier-
wotne i wtorne nowotwory, operacje, wczesne i odleg-
te nastepstwa radioterapii oraz niektdre cytostatyki.

Niezaleznie od przyczyny stanu drgawkowego
najwazniejsze jest jego szybkie przerwanie. Leczenie
powinno sie zacza¢ natychmiast, juz w trakcie diagno-
zowania (tab. 2).

W skrajnie opornych przypadkach chorzy wyma-
gaja pelnej sedacji i opieki na oddziale intensywnej
terapii. W czasie leczenia niezbedna jest kontrola gli-
kemii, jonogramu i utlenowania krwi oraz ocena ste-
zenia lekow przeciwdrgawkowych.

Czas od poczatku stanu
drgawkowego (minuty)

Postepowanie

0-5 monitorowanie parametréw zyciowych, skrécone badanie przedmiotowe, w tym neurologiczne, uzyska-
nie dostepu do zyty (jezeli dziecko nie ma zatozonego cewnika do zyty centralnej), pobranie krwi w celu
oznaczenia stezenia lekéw przeciwdrgawkowych, glukozy, elektrolitdw i mocznika

10-15 lorazepam: 0,05-0,1 mg/kg m.c. i.v. (maksymalnie 8 mg) lub
diazepam: 0,1-0,3 mg/kg m.c. i.v. (maksymalnie 20 mg), lub

klonazepam: 0,05-0,1 mg/kg m.c. i.v. (maksymalnie 8 mg)

15-45 fenytoina: 15-20 mg/kg m.c. i.v. (20-25 mg/minute) lub

fenobarbital: 10-20 mg/kg m.c. i.v. (maksymalnie 700 mg)
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5. Zalecenia oraz informacje dla pielegniarek
podstawowej opieki zdrowotnej dotyczgce
wczesnego wykrywania nowotworow u dzieci

Podczas kontaktu z dzieckiem, np. w trakcie wi-
zyt patronazowych, badan bilansowych czy szczepien
ochronnych, pielegniarka nie powinna zapominaé
o tym, Ze dziecko réwniez moze zachorowa¢ na nowo-
twor. Ponizej zostaly przedstawione objawy alarmu-
jace, ktére powinny skltoni¢ pielegniarke do tego, aby
niezwlocznie skierowa¢ dziecko do lekarza pierwsze-
go kontaktu i/lub lekarza onkologa dzieciecego.

Wystgpienie alarmujacych objawow nie zawsze
musi oznaczac rozwoj choroby nowotworowej u dziec-
ka, jednak lepiej wcze$niej wykluczy¢ nowotwoér niz
rozpozna¢ go zbyt pdzno. Nalezy pamietac, ze wczes-
ne wykrycie choroby nowotworowej daje dziecku bar-
dzo duze szanse na catkowity powré6t do zdrowia.

Choroby nowotworowe najczesciej wystepujace
u dzieci

Wirdéd choréb nowotworowych, ktére najczedciej
rozpoznaje si¢ u dzieci, nalezy wymieni¢:
o biataczki,

« nowotwory OUN,

o chloniaki,

» nowotwory ukladu wspétczulnego,
o nowotwory nerek,

» nowotwory kosci,

o miesaki tkanek miekkich,

» nowotwory zarodkowe,

o siatkdwczaka,

o nowotwory watroby,

» nowotwory nabtonkowe.

Czynniki zwiekszajace ryzyko rozwoju choroby
nowotworowej

Do znanych czynnikéw predysponujacych do roz-
woju choroby nowotworowej naleza:
e promieniowanie jonizujace,
o zwigzki chemiczne uzywane w gospodarstwie do-
mowym,

o $rodki ochrony roélin,

o palenie papierosow i/lub ekspozycja na dym tytoniowy,

« alkohol,

« narkotyki,

o leki przyjmowane w czasie cigzy, np. cytostatyki,
niektére hormony,

o zakazenia, szczegolnie wirusowe, np. WZW typu B,
wirus Epsteina-Barr, HIV.

Najwazniejsze objawy pomocne we wczesnym
rozpoznawaniu choréb nowotworowych

Objawy ze strony glowy i szyi:

 zwiekszenie obwodu glowy, o o

. napigte ciemic, } u d21ec1.poTnzeJ

o rozejscie szwow czaszkowych, 2. roku Zycia

« narastajace bdle glowy z towarzyszacymi wymiota-
mi, zwlaszcza porannymi, po ktérych bél zmniejsza
sie lub ustepuje,

o zaburzenia mimiki i asymetria twarzy,

o przewlekly wyciek z nosa lub ucha,

o guz w uchu, nosie, jamie ustnej (!!1),

« krwawienia z bton §luzowych nosa, dzigset,

 rozpulchnienie oraz przerost §luzéwek jamy ustnej,

o utrzymujgce sie powickszenie weztéw chlonnych
szyi i nadobojczykowych,

o nieprawidlowe, przymusowe ustawienie glowy,
sztywnos¢ karku.

Objawy ze strony oczu:
o oczoplas,
o krwiaki okularowe,
o 7€7Z,
o bialy odblask ze Zrenicy oka,
o wytrzeszcz galek ocznych,
 objaw zachodzacego stonca,
o zaburzenia widzenia.

Objawy ze strony klatki piersiowej:
 asymetria klatki piersiowej,
o guzy klatki piersiowej,
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Wczesna diagnostyka choréb nowotworowych u dzieci

« skrzywienie i bol kregostupa,
o przewlekly, niepoddajacy si¢ leczeniu kaszel.

Objawy ze strony jamy brzusznej:
o powigkszenie obwodu brzucha,
o asymetria powlok brzusznych,
o guz wyczuwalny przez powloki skérne (!!!),
» powickszenie watroby, $ledziony,
« przewlekle bdle brzucha,
« problemy z oddawaniem stolca,
o krwawienia z przewodu pokarmowego.

Objawy ze strony konczyn:
 obecnos¢ guza (1),
o zaburzenia chodu,
o utykanie bez wczes$niejszego urazu,
+ niedowtady,
o bdle konczyn, zwtaszcza w nocy,
o asymetria obwodu konczyn.

Objawy ze strony narzadéw moczowo-plciowych:
o zaburzenia mikcji,
o krwiomocz,
o patologiczne krwawienia z pochwy,
« wysuwanie si¢ mas groniastych z okolicy sromu,
 niebolesne powigkszenie jadra,
o guzjadra.

Objawy ze strony powlok skdérnych:

« narastajaca blado$¢ skory,

» wybroczyny i since,

« znamiona barwnikowe i naczyniowe,

o owrzodzenia,

« uwypuklenia i guzki,

 niezdiagnozowane, przewlekle utrzymujace si¢ wy-
kwity i rumienie.

Objawy ogolne oraz zmiany w zachowaniu dziecka:
o brak faknienia i/lub utrata masy ciala,
 postepujace ostabienie,
» nawracajgca goraczka bez uchwytnej przyczyny,
» napadowa potliwo$¢, zwlaszcza w nocy,
« dusznosc i/lub przewlekly kaszel,
o zaburzenia mowy,
o zaburzenia polykania,
o nagle zahamowanie lub opdznienie rozwoju dziecka,
o utrata przez dziecko juz zdobytych umiejetnosci,
« nagle zmiany osobowosci (nadpobudliwos¢, apatia),
« zaburzenia koordynacji i réwnowagi,
« zmiana charakteru pisma.

Podstawowe badania majace znaczenie we
wczesnym rozpoznawaniu choréb nowotworowych
u dzieci

Badania laboratoryjne

Bardzo waznym badaniem, ktére moze pomoc
w szybszym rozpoznaniu choroby nowotworowej
u dzieci, jest morfologia krwi obwodowej z obrazem
odsetkowym krwinek bialych. W badaniu tym zanie-
pokoi¢ powinno:

« zmniejszone stezenie hemoglobiny,

o obnizona liczba krwinek czerwonych,

o obnizona liczba plytek krwi,

 obnizona lub podwyzszona liczba krwinek bialych

(moze by¢ prawidlowa).

W morfologii krwi obwodowej bardzo duze zna-
czenie ma nieprawidlowy obraz odsetkowy krwinek
biatych, w ktérym za rozwojem choroby nowotwo-
rowej najczesciej przemawia stwierdzenie obecnosci
komorek blastycznych! Niepokojace moze by¢ takze
stwierdzenie nieprawidlowych odsetkéow poszczegdl-
nych rodzajéw krwinek biatych w odniesieniu do wie-
ku dziecka.

Innymi wskaznikami pomocnymi w rozpoznaniu
choroby nowotworowej sa:

o zwiekszenie stezenia kwasu moczowego,
o zwigkszenie stezenia dehydrogenazy mleczanowej

(LDH),

o krwinkomocz w badaniu ogélnym moczu,
o przyspieszone OB.

Badania obrazowe

Podstawowymi badaniami obrazowymi majacy-
mi bardzo duze znaczenie we wczesnym rozpoznaniu
choroby nowotworowej wieku dzieciecego sa USG
jamy brzusznej i zdjecie radiologiczne klatki piersio-
wej, gdyz za ich pomocg mozna stwierdzi¢ obecnosé¢
guza jeszcze niemozliwego do wykrycia podczas ba-
dania przedmiotowego.

44



6. Nowotwory wieku dzieciecego

Informacje ogolne

Nowotwory sg chorobami, ktérych wspolng cecha
jest niekontrolowany rozrost nieprawidtowych komo-
rek, majacych zdolnos¢ rozprzestrzeniania si¢ w obsza-
ry zdrowych tkanek catego ciala. Proces nowotworo-
wy to zaburzenie funkcji komorki, u ktérego podloza
lezy kumulowanie si¢ wielu zmian genetycznych. Pod
wplywem réznych czynnikéw utrwalajg sie stopniowo
kolejne mutacje genowe i zaburzenia epigenetyczne
i dochodzi do nieprawidiowej ekspresji genow. Muta-
cje moga dotyczy¢ onkogendw, genéw supresorowych,
genéw odpowiedzialnych za procesy naprawcze i ge-
néw kontrolujacych odpowiedz komorki na czynniki
wzrostu.

Epidemiologia

Kazdego roku wsrod 1 000 000 dzieci i mlodziezy
do 18. roku zycia u 140-150 stwierdza si¢ nowe zacho-
rowania na nowotwory. W Polsce rocznie rozpoznaje
sie 1100-1200 nowotwordéw u o0séb do 18. roku zycia.

Nowotwory dziecigce wykazuja bardzo duze zroz-
nicowanie typow histologicznych oraz umiejscowienia
anatomicznego. Wszystkie nowotwory wieku dziecie-
cego sg klasyfikowane wedlug rodzaju tkanki, z jakiej
powstaly. Rézne typy nowotwordw dzieciecych cha-
rakteryzuja sie rozng czestoscig wystepowania w po-
szczegolnych grupach wiekowych, np. ostra bialaczka
limfoblastyczna najczesciej jest stwierdzana pomiedzy
2. a 4. rokiem zycia, a wérdd niemowlgt dominujg no-
wotwory embrionalne. Nowotwory w wieku dziecie-
cym i miodziedczym, pomimo stosunkowo rzadkie-
go wystepowania i systematycznej poprawy wynikow
terapii (obecnie 70-80% wyleczen), powodujg nadal
zgony wiekszej liczby dzieci niz kazda inna choroba.

Rodzaje nowotworow u dzieci

Do najczeéciej rozpoznawanych nowotwordw u dzie-
ci nalezga: biataczki (29%), guzy OUN (22%), chloniaki

ztosliwe (13,5%), neuroblastoma (7,2%), zlosliwe guzy
tkanek miekkich (7,0%), zloSliwe guzy nerek (6,0%),
zlodliwe guzy kosci (4,5%), nowotwory zarodkowe
z pierwotnych komdrek plciowych (4,0%), siatkow-
czak (retinoblastoma) (3,0%), nowotwory nablonkowe
(2,5%), nowotwory watroby (1,0%), inne (0,3%).

Wywiad

Rozpoznanie nowotworu w jego wczesnym sta-
dium moze by¢ czesto trudne, poniewaz stwierdzane
poczatkowo objawy sa czesto niecharakterystyczne
(np. goraczka, bédle gtowy, béle stawdw, bole brzucha)
i moga sugerowa¢ inne, czgstsze choroby wieku dzie-
cigcego, np. zakazenia.

Diagnostyke powinno sie przeprowadzi¢ jak naj-
szybciej w przypadku stwierdzenia takich objawow, jak:
o przewlekly wyciek z ucha,

o nawracajgca goraczka i bdle kostne lub utykanie,

o poranne béle glowy i wymioty,

 znacznie powigkszone wezly chtonne i brak odpo-
wiedzi na leczenie antybiotykami,

o guzek w jakiejkolwiek okolicy ciata,

« biatawy odblask z oka lub zmiany w Zrenicy na fo-
tografii,

o wytrzeszcz galek ocznych,

o obrzek twarzy i szyi,

o opor badalny w jamie brzusznej,

» Dblado$¢ i narastajace ostabienie,

o niefizjologiczne krwawienie z drog rodnych,

o utrata masy ciala,

o przewlekly kaszel,

o przewlekle zaparcia.

W przypadku podejrzenia choroby rozrostowe;j
nie mozna poming¢ w wywiadzie wystepowania w ro-
dzinie nowotworéw, niedoboréw immunologicznych,
choréb metabolicznych i zwigzanych z niestabilnoscia
chromosoméw oraz przyczyn zgonow wérdd czlon-
kow rodziny.
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Wczesna diagnostyka choréb nowotworowych u dzieci

Badanie przedmiotowe

W kazdej sytuacji, niezaleznie od powodu zglo-
szenia si¢ do lekarza, w badaniu fizykalnym dziecka
nalezy uwzgledni¢ wszystkie okolice ciala i wszystkie
elementy badania fizykalnego, w tym ogladanie (uwy-
puklenia, znieksztalcenia, objawy skazy krwotocznej),
opukiwanie (sttumienie wypuku nad polami ptucny-
mi w przypadku guza srodpiersia), ostuchiwanie oraz
badanie palpacyjne. W zadnym przypadku badanie
nie powinno by¢ ograniczone do miejsca zglaszanej
dolegliwosci.

Badania laboratoryjne

Przedmiotem badan diagnostycznych s3: krew
obwodowa, szpik kostny, plyny ustrojowe (np. mocz,
$lina, plyn moézgowo-rdzeniowy), plyny wysickowe
z jamy oplucnowej i otrzewnowej, popluczyny z drze-
wa oskrzelowego, wymazy, wycinki z tkanek i narza-
dow.

Badania patomorfologiczne obejmuja:

o badanie cytologiczne - cytologia zluszczeniowa
(np. ocena plwociny, ocena wymazdw), cytologia
aspiracyjna cienkoiglowa (BAC) i gruboiglowa,

 badanie histopatologiczne — mikroskopowa ocena
wycinkéw tkankowych.

Metody badan: w mikroskopie optycznym, w mi-
kroskopie elektronowym, techniki immunohistoche-
miczne, techniki cytofotometryczne, techniki cytoge-
netyczne.

Markery nowotworowe: o-fetoproteina, wolna
podjednostka B-gonadotropiny kosmoéwkowej, anty-
gen nowotworowy CA 125, swoista enolaza neurono-
wa, aminy katecholowe i ich metabolity.

Badania obrazowe

W zaleznoéci od wskazan w diagnostyce cho-
réb nowotworowych wykorzystywane sa wszystkie
dostepne metody badan obrazowych, w tym: kon-
wencjonalne badania radiologiczne, USG, TK, MRI,
scyntygrafia z uzyciem technetu lub metajodobenzy-
loguanidyny, PET.

Diagnostyka roznicowa

W diagnostyce roéznicowej choréb nowotworo-
wych w kazdym przypadku nalezy przeprowadzi¢
szczegolowe badania w celu potwierdzenia lub wyklu-
czenia nowotworu. Szczegdtows diagnostyke planuje
sie w zalezno$ci od danych uzyskanych z wywiadu
oraz wynikéw badania fizykalnego, podstawowych
badan laboratoryjnych i obrazowych (m.in.: morfolo-
gia i obraz odsetkowy krwi obwodowej, badanie ogél-
ne moczu, zdjecie RTG klatki piersiowej i USG jamy

brzusznej). Silne bédle gtowy i wymioty moga by¢ spo-
wodowane zaréwno guzem w OUN, jak i migreng lub
zapaleniem opon moézgowo-rdzeniowych. Przewle-
kty kaszel wystepuje najczesciej w zakazeniach drog
oddechowych i w alergiach, ale jest rowniez obecny
w chorobie refluksowej zotadka i rzadko wystepuja-
cych nowotworach zlokalizowanych w klatce piersio-
wej. Przewlekle zaparcia sg zazwyczaj spowodowane
zaburzeniami czynnoéci przewodu pokarmowego,
ale mogg by¢ tez objawem guza jamy brzusznej i/lub
miednicy.

Postepowanie w chorobie nowotworowej

Wczesne rozpoznanie stanowi zadanie dla:

o wszystkich lekarzy, a zwlaszcza pediatrow i lekarzy
rodzinnych, potoznych i pielegniarek rodzinnych,
pielegniarek $rodowiska nauczania i wychowania
poprzez zbieranie szczegdtowego wywiadu, do-
kfadne badanie i obserwacj¢ pacjentéw oraz in-
formowanie spoteczenstwa o wczesnych objawach
choroby nowotworowej,

o pracownikow laboratorium diagnostycznego,

o pacjentéw, rodzicow, opiekundw, nauczycieli, wy-
chowawcow.

Ustalenie rozpoznania i okreslenie zaawansowa-
nia choroby oraz innych waznych czynnikéw rokow-
niczych, zakwalifikowanie do odpowiedniej grupy
ryzyka to zadanie dla o$rodka specjalistycznego.

Odpowiednie leczenie (chirurgia, chemioterapia,
radioterapia, megachemioterapia i przeszczepianie
macierzystych komorek krwiotwoérczych, immuno-
terapia, leczenie wspomagajace) powinno by¢ pro-
wadzone wylacznie w specjalistycznych regionalnych
os$rodkach onkologii pediatrycznej, spelniajacych wa-
runki do prawidlowego diagnozowania, komplekso-
wego leczenia i monitorowania terapii.
leczenie

Wspolczesne onkologiczne

wymaga
wspotdzialania wielu dyscyplin lekarskich i réznych
o$rodkow uniwersyteckich.

Wspolpraca lekarzy podstawowej opieki zdro-
wotnej z o$rodkiem onkologii dzieciecej w czasie
leczenia obejmuje prowadzenie leczenia podtrzymu-
jacego, postepowanie w neutropenii, postepowanie
w zakazeniach, w zakresie pielegnacji centralnych
cewnikow zylnych, a takze pomoc w rozwigzywaniu
problemdw psychologicznych i socjalnych. Wspotpra-
ca ta powinna takze obejmowac:

o sprawowanie opieki po zakonczeniu leczenia
choroby nowotworowej,

o opieke paliatywna.
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6.1. Ostre biataczki

Informacje ogdlne

Ostre bialaczki sg zlosliwymi chorobami nowo-
tworowymi ukladu krwiotworczego, w ktorych wyste-
puje klonalny rozrost niedojrzalych, znajdujacych si¢
na roznych etapach réznicowania komdrek poszcze-
gélnych linii krwiotwodrczych, niepodlegajacy mecha-
nizmom regulacyjnym organizmu, co powoduje za-
hamowanie prawidtowej czynnosci szpiku i wyparcie
z niego prawidlowych komorek. Biataczki stanowia
ok. 30% wszystkich nowotworéw wieku dziecigcego.
Wskaznik zapadalno$ci na biataczki wynosi przeciet-
nie 3,5/100 000 oséb w ogodlnej populacji dziecigcej.
W Polsce odpowiada to ok. 250-300 nowym zacho-
rowaniom rocznie. Biataczka moze si¢ pojawi¢ w kaz-
dym wieku. U noworodkéw i niemowlat choroba ta,
w poréwnaniu ze starszymi dzie¢mi, charakteryzuje
sie odmiennym przebiegiem.

Przyczyna rozwoju bialaczek jest nieznana, ale
w ich patogenezie istotna role odgrywaja takie czynni-
ki, jak: promieniowanie jonizujace, $rodki chemiczne,
niektore leki alkilujace i pochodne podofilotoksyny,
napromienianie oraz czynniki genetyczne. Wsréd bliz-
nigt jednojajowych istnieje szczegdlnie duze zagroze-
nie (20%) wystapienia bialaczki u drugiego z blizniat,
jezeli u jednego z nich stwierdzono te chorobe przed
ukonczeniem 5. roku zycia.

Wtérna ostra biataczka szpikowa moze sie rozwi-
ng¢ w wyniku transformacji blastycznej przewleklej
biataczki szpikowej lub zespotu mielodysplastycznego,
a takze po ekspozycji na promieniowanie jonizujgce
oraz po leczeniu innych nowotworéw cytostatykami
alkilujgcymi i pochodnymi podofilotoksyny.

Obecnie u ponad 80% dzieci z ostra biataczka lim-
foblastyczna (acute lymphoblastic leukemia - ALL)
uzyskuje si¢ wyleczenie. W ostrej biataczce szpikowej
(acute myeloid leukemia — AML) u dzieci prawdopo-
dobienstwo 5-letniego przezycia wolnego od nieko-
rzystnych zdarzen wynosi ok. 50%. Nawroty choroby
po czasie dtuzszym niz 2 lata wystepuja rzadko.

Wywiad

W ostrych biataczkach wywiad obejmuje na ogot
okres nie dituzszy niz 2-6 tygodni. Rodzice obserwu-
ja postepujaca blados¢, apatie, ostabienie, zwiekszona
sklonno$¢ do siniaczenia, krwawienie z blon sluzo-
wych jamy ustnej i nosa oraz powiekszenie obwodo-
wych wezléw chionnych. Czesto pojawiaja si¢ stany
goraczkowe i bdle koniczyn. Moga wystapic¢ inne niety-
powe objawy, takie jak: powiekszenie §linianek i gru-
czotow tzowych (zespdt Mikulicza), swoiste zmiany
skorne i w kosciach oraz objawy leukostazy (niepokoj,
zaburzenia oddychania, krwawienie do OUN).

Nowotwory wieku dzieciecego

Badanie przedmiotowe

Biafaczki to nowotwory uogélnione. Poza bladoscig
najczedciej stwierdza sie objawy skazy krwotocznej
o réznym nasileniu. Ponadto czesto powiekszone sa
watroba i §ledziona oraz obwodowe wezly chfonne. Na
podstawie obrazu klinicznego nie jest mozliwe zrézni-
cowanie ALL od AML, ale w AML czesciej wystepuje
znaczna hepatosplenomegalia, jawne zajecie OUN, ze-
spot hiperleukocytozy i leukostaza, zajecie jader, zloka-
lizowane nacieki w ko$ciach i nadtwardowkowe (chlo-
roma), nacieki dzigset i skory. Jawna biataczka OUN
moze si¢ manifestowa¢ wymiotami i bdlami glowy,
a takze porazeniem nerwow czaszkowych.

Diagnostyka réznicowa

Diagnostyka réznicowa ostrych bialaczek powin-
na uwzgledniaé: zakazenia (posocznica, zapalenie
kosci, mononukleoza zakazna, cytomegalia, toksopla-
zmoza), choroby uktadowe, przerzuty nowotworowe
(zwojak zarodkowy i inne guzy lite), niedokrwisto§¢
aplastyczna, zespot mielodysplastyczny, zespot mielo-
proliferacyjny i nieziarnicze chloniaki ztodliwe.

Ostre postacie tej choroby wystepuja jako:

« ALL (75-85%),
« AML (10-20%),
o bialaczka niezréznicowana (acute undifferentiated

leukemia - AUL) (< 0,5%),

o ostra biataczka mieszana (acute mixed-lineage leu-

kemia) (< 0,5%),

o miesak granulocytarny (sarcoma myelocytica -

SM) (bardzo rzadko).

Badania laboratoryjne

W kazdym przypadku konieczne jest wykonanie:
« morfologii i obrazu odsetkowego krwi obwodowej,
o badania szpiku (niezbedne do rozpoznania bia-
taczki). Szpik do badania powinien by¢ pobierany
w specjalistycznym o$rodku, dysponujacym moz-
liwo$ciami wykonania:

- badan cytomorfologicznych - ostrg biataczke roz-
poznaje si¢ na podstawie stwierdzenia w rozmazie
szpiku kostnego ponad 25% blastow wywodza-
cych sig z linii limfoidalnej (ALL) lub mieloidalnej
(AML); w przypadku AML proliferujace komorki
wywodza si¢ z ukltadow: granulocytarnego, mono-
cytarnego, erytroidalnego i megakariocytarnego,

- badan cytochemicznych i cytoenzymatycznych,

- badan okreslajacych immunofenotyp - zastoso-
wanie przeciwcial monoklonalnych do okreslenia
antygenow powierzchniowych na komérkach bia-
taczkowych oraz cytoplazmatycznych; w celu od-
réznienia AML od ALL oraz biataczki mieszanej
stosuje si¢ przeciwciala specyficzne dla linii mielo-
idalnej i linii limfoidalnej Bi T,
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o badan cytogenetycznych - powinny by¢ wyko-
nywane we wszystkich przypadkach biataczki ze
wzgledu na obecno$¢ w komdrkach aberracji chro-
mosomowych o znaczeniu diagnostycznym i pro-
gnostycznym,

o badan biochemicznych - jonogram, LDH, stezenie
kwasu moczowego, badania oceniajace funkeje ne-
rek i watroby,

» badania uktadu krzepnigcia - APTT, protrombina,
fibrynogen, produkty rozpadu fibrynogenu.

Badania obrazowe i inne

W trakcie diagnostyki biataczek powinny zostaé
wykonane: zdjecia RTG klatki piersiowej, kosci dtu-
gich i czaszki, TK glowy, USG jamy brzusznej, EKG,
ECHO serca i EEG.

Przeprowadzone badania pozwalaja na wyodreb-
nienie czynnikéw prognostycznych, na podstawie
ktorych kwalifikuje si¢ pacjentéw do terapeutycznych
grup ryzyka w celu zastosowania najbardziej opty-
malnego leczenia. Wérdd znanych czynnikéw pro-
gnostycznych wyrdznia sie m.in.: wiek dziecka, liczbe
krwinek bialych przed rozpoczg¢ciem leczenia, aber-
racje genetyczne w komorkach biataczkowych i od-
powiedZ na wstepne etapy terapii, z uwzglednieniem
poziomu minimalnej choroby resztkowe;j.

Postepowanie
Ostra biataczka limfoblastyczna

W leczeniu ALL wyrdznia sie kilka etapow, kto-
rych podstawe stanowi chemioterapia wielolekowa:

o pierwszy etap leczenia, tzw. indukcja i konsolida-
cja, ma za zadanie zniszczenie jak najwiekszej licz-
by komérek nowotworowych; intensywnos¢ tego
etapu zalezy od grupy ryzyka,

o postepowanie zapobiegajace rozwinigciu si¢ jaw-
nej biataczki OUN obejmuje dozylne stosowanie
wysokich dawek metotreksatu i podawanie lekow
do kanatu kregowego; w przypadku jawnego zaje-
cia OUN oraz u dzieci, u ktérych istnieje wysokie
ryzyko wznowy choroby w OUN, wymagane jest
napromienianie tego uktadu,

o reintensyfikacja oraz leczenie podtrzymujace re-
misje, ktére ma na celu usuniegcie jak najwiekszej
liczby pozostatych komoérek biataczkowych,

o u ok. 5% dzieci z ALL, u ktérych stwierdza si¢
w komorkach biataczkowych niekorzystne zmiany
cytogenetyczne [t(9;22), t(4;11)] oraz obserwuje
sie zfa odpowiedz na leczenie wstepne, po uzyska-
niu remisji choroby wskazane jest zastosowanie
megachemioterapii i przeszczepienia macierzy-
stych komorek krwiotworczych,

o radioterapia - przeprowadzana jest u pacjentow
z wstepnie stwierdzong lokalizacja w OUN i T-ko-
morkowsg ALL oraz zakwalifikowanych do grupy
wysokiego ryzyka.

Ostra biataczka szpikowa

Ogdlne zasady terapii AML obejmuja: cytoreduk-
cje, leczenie indukcyjne, najczesciej dwufazows kon-
solidacje, intensyfikacje leczenia w grupie wyzszego
ryzyka, zapobieganie bialaczce OUN oraz leczenie
podtrzymujace. W zalezno$ci od wskazan faza inten-
syfikacji leczenia jest uzupelniana lub zastepowana
przez allogeniczne przeszczepienie komdrek krwio-
tworczych.

Ze wzgledu na intensywne leczenie przeciwbia-
taczkowe istotne znaczenie ma réwnolegle prowa-
dzenie roznych form terapii wspomagajacej, zaréwno
profilaktycznie, jak i leczniczo.

6.2. Nieziarnicze chtoniaki ztosliwe

Informacje ogolne

Nieziarnicze chloniaki zlosliwe (non Hodgkin's
lymphoma - NHL) to grupa réznorodnych nowotwo-
réow ukladu chionnego rozwijajacych si¢ w nastep-
stwie proliferacji komérek ukladu immunologiczne-
go nalezacych do linii limfoidalnej B lub T. Stanowig
7% nowotworow zlosliwych u dzieci. Szczyt zachoro-
wan przypada miedzy 7. a 11. rokiem zycia, z przewaga
plci meskiej. Wysokie ryzyko zachorowania na NHL
dotyczy chorych z wrodzonymi (np. zespot ataksja —
teleangiektazja) i nabytymi (np. immunosupresja po-
transplantacyjna) zaburzeniami immunologicznymi.
Inne czynniki ryzyka to promieniowanie jonizuja-
ce, niektore $rodki chemiczne i zakazenia wirusowe
(zwlaszcza EBV, HIV, HCV).

Chloniaki u dzieci nalezg gtéwnie do trzech pod-
stawowych grup:

o chloniakow limfoblastycznych wywodzacych si¢
z limfocytéw T lub z ich prekursoréow - stanowig
ok. 35% ogdtu chloniakéw u dzieci, najczestsze
umiejscowienie to srodpiersie, glowa i szyja,

o chloniakéw limfoblastycznych wywodzacych sie
z prekursorow limfocytéw B lub z dojrzalych
komorek B (chloniaki Burkitta) - stanowig ok.
50% wszystkich chloniakéw u dzieci, najczestsza
lokalizacja to jama brzuszna (z punktem wyjscia
w ukfadzie chlonnym przewodu pokarmowego),
jadra i szyja,

o anaplastycznych chloniakow wielkokomorko-
wych z komdrek B, T, niezidentyfikowanych - stano-
wig ok. 15% ogdétu chloniakéw w wieku dziecigcym,
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moga mie¢ rézne umiejscowienie, czesciej nietypo-
we, takie jak: skora, ptuca, kosci, mozg, tkanki miek-
kie, jadra, miesnie itp.

Wywiad

W zwiazku ze znaczng dynamika choroby wywiad
jest zazwyczaj krotki, kilkudniowy, rzadko kilkutygo-
dniowy. Objawy choroby u dzieci sa bardzo réznorod-
ne i zalezg od umiejscowienia zmian chorobowych.

o Jama brzuszna (35%) - najcze$ciej punktem wyj-
$cia jest uklad chtonny jelit w okolicy kretniczo-
-katniczej. W obrazie klinicznym dominujg bole
brzucha, zaburzenia laknienia, objawy ,ostrego
brzucha” spowodowane niedroznoscia, perforacja
lub krwawieniem (wymioty i zaburzenia perystal-
tyki).

« Srédpiersie (26%) — czesto obecny jest wysiek w ja-
mie oplucnej i osierdziu. Przyczyng zgloszenia sig
do lekarza jest uporczywy kaszel, dusznos¢, zabu-
rzenia potykania.

+ Glowa i szyja (13%) - trudnosci w potykaniu i od-
dychaniu zwigzane s z obecno$cig nieprawidtowe;
masy, zwlaszcza w rejonie pierscienia Waldeyera.

o Obwodowe wezly chionne (14%) - stwierdza sie
obecnos¢ powigkszonych weztow chtonnych w do-
stepnych badaniu regionach weztowych.

o Inne lokalizacje (11%) - skora, tkanka podskorna,
tarczyca, kosci, nerki, gonady, lokalizacja okolo-
rdzeniowa (moga wystapi¢ objawy zwigzane z ucis-
kiem na rdzen kregowy - bdl glowy, bole plecow,
senno$¢, drgawki, niedowlad konczyn, porazenia
zwieraczy).

Badanie przedmiotowe

W badaniu przedmiotowym wystepuja objawy
zwigzane z lokalizacja guza lub powiekszone wezly
chtonne. W badaniu jamy brzusznej mozna stwierdzi¢
powiekszenie obwodu brzucha, wodobrzusze, wy-
czuwalng mase guza, powigkszenie watroby, $ledzio-
ny, bolesnos¢ przy badaniu palpacyjnym. W guzach
$rédpiersia dominujg duszno$¢, orthopnoé, chrypka,
$wist oddechowy, stlumienie wypuku, obrzeki, sinica
twarzy, szyi, konczyn gornych i gornej czesci klatki
piersiowej, poszerzenie zyl szyjnych, poszerzenie i za-
czerwienienie naczyn zylnych spojowek, zespét Hor-
nera. Niekiedy pojawiajg sie takze objawy uciskowe na
rdzen kregowy dolnego odcinka szyjnego lub gérnego
piersiowego (bdle, porazenia konczyn gérnych) i obja-
wy wzmozonego cisnienia $rédczaszkowego (zaburze-
nia $wiadomosdci i drgawki). W przebiegu NHL moga
wystepowaé stany naglace, do ktorych nalezg zespdt
zyly gérnej, zespot ucisku na rdzen i zespét lizy guza.

Nowotwory wieku dzieciecego

Diagnostyka réznicowa

Rozpoznanie ustala sie¢ na podstawie badania hi-
stopatologicznego wycinka z guza, oceny plynu wy-
siekowego lub szpiku kostnego. Diagnostyka histopa-
tologiczna chloniakéw u dzieci jest trudna i wymaga
wykonania badann immunohistochemicznych, immu-
nologicznych, cytogenetycznych i molekularnych. Ko-
nieczne jest réznicowanie NHL ze stanami zapalnymi
weztdéw chlonnych i z innymi rodzajami nowotworéw.

Badania laboratoryjne

W kazdym przypadku konieczne jest wykonanie:

« morfologii krwi wraz z obrazem odsetkowym
krwinek biatych,

o Dbiopsji aspiracyjnej szpiku (1-2 miejsca), trepano-
biopsji szpiku (w chtoniaku anaplastycznym),

» Dbadania ptynu moézgowo-rdzeniowego (pleocyto-
za, badania cytologiczne i biochemiczne),

+ badan biochemicznych krwi - jonogram, mocz-
nik, kreatynina, kwas moczowy, aminotransferazy,
LDH (czynnik prognostyczny w chioniakach Bur-
kitta),

o EKG, ECHO serca,

» badania wirusologicznego,

 badania laryngologicznego i okulistycznego,

+ EEG.

Badania obrazowe

Nalezy wykona¢ zdjecie RTG i TK klatki piersio-
wej, USG jamy brzusznej i miednicy oraz klatki pier-
siowej (ocena plynu w jamie optucnowej i/lub osier-
dziu), TK lub MRI glowy, jamy brzusznej i miednicy,
obrazowanie okolicy guza pierwotnego (przy umiej-
scowieniu poza klatka piersiows i jama brzuszng),
scyntygrafie ko$cca.

Podstawa rozpoznania NHL jest badanie histo-
patologiczne materialu pobranego droga biopsji
operacyjnej z powiekszonego wezla chlonnego lub
guza pozawezlowego. Materialem diagnostycznym
moze by¢ rowniez szpik kostny, ptyn mézgowo-rdze-
niowy, ptyn optucnowy lub otrzewnowy. Podtyp NHL
oceniany jest w badaniu histologicznym, immunocy-
tochemicznym, w cytometrii przeplywowej z uzyciem
przeciwcial monoklonalnych, a takze z wykorzysta-
niem technik cytogenetycznych lub badan molekular-
nych.

Oceny zaawansowania klinicznego choroby do-
konuje si¢ wedlug klasyfikacji Murphy:

o stopien I - pojedynczy region weztowy lub poje-
dynczy guz pozaweztowy, z wyjatkiem umiejsco-
wien w §rédpiersiu i jamie brzusznej,

o stopien II - dwa lub wiecej ognisk wezlowych lub
pozawezlowych potozonych po tej samej stronie
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przepony, z wyjatkiem umiejscowien w jamie brzusz-
nej i $rédpiersiu, lub ograniczony guz jamy brzusz-
nej (przewaznie przewodu pokarmowego w okolicy
kretniczo-katniczej), ewentualnie z zajeciem lokal-
nych weztéw chlonnych, dajacy si¢ usunaé chirur-
gicznie,

o stopien III — dwa lub wiecej ognisk umiejscowio-
nych po obu stronach przepony, wszystkie pier-
wotne umiejscowienia wewnatrz klatki piersiowej,
wszystkie rozlegle umiejscowienia w jamie brzusz-
nej, pierwotne guzy wnikajace do kanatu kregowe-
go, niezaleznie od innych ognisk choroby,

o stopien IV - wszelkie umiejscowienia pierwotne
oraz rownoczesne zajecie OUN lub szpiku (obec-
no$¢ mniej niz 25% blastow w szpiku).

Postepowanie

W leczeniu stosuje sie wielolekowg chemioterapie
dostosowang do typu histopatologicznego lub immu-
nologicznego i zaawansowania klinicznego NHL oraz
innych istotnych czynnikéw prognostycznych. Dla
poszczegdlnych typow chloniaka obowigzujg odrebne
programy terapeutyczne.

Napromienianie jest stosowane rzadko, jedynie
w niektérych umiejscowieniach choroby, takich jak
OUN i jadra, oraz w stanach naglacych i wyjatkowo
w indywidualnych wskazaniach.

Postepowanie chirurgiczne w NHL sprowadza
sie glownie do zabiegu diagnostycznego oraz lecze-
nia powikltan spowodowanych chorobg lub jej terapia
(niedrozno$¢ przewodu pokarmowego, drenaz plynu
z oplucnej lub otrzewnej itp.).

Przeszczepianie komorek macierzystych (allo-
lub autogeniczne), poprzedzone megachemioterapis,
zalecane jest w niepowodzeniach leczenia.

6.3. Chtoniak Hodgkina

Informacje ogélne

Chloniak Hodgkina (Hodgkin's lymphoma - HL),
zwany takze chorobg Hodgkina, jest nowotworem ukta-
du chlonnego, charakteryzujacym si¢ wystepowaniem
w zajetej tkance nielicznych (1-2%), patologicznych
komorek Reed-Sternberga i Hodgkina (R-S) wsréd
zmiennego obrazu nacieku zapalnego. Moze si¢ rozwi-
na¢ w kazdym miejscu, w ktérym znajduje sie tkanka
chlonna, a takze w narzadach pozalimfatycznych (pluca,
oplucna, kosci, skora, przewdd pokarmowy, OUN). Sta-
nowi ok. 5-7% choréb nowotworowych u dzieci i wyste-
puje z roczng czestoscig 5 zachorowan na 100 000 osob
ponizej 15. roku zycia. Chloniaka Hodgkina rzadko
rozpoznaje sie u dzieci ponizej 4. roku Zzycia. Chlopcy
ponizej 10. roku zycia choruja cze¢sciej niz dziewczeta.

U dzieci starszych czgsto$¢ zachorowan jest jednakowa

u obu plci. Sporadycznie obserwuje si¢ zachorowania

wéréd rodzenstwa. Chloniak Hodgkina wystepuje cze-

$ciej u dzieci zaréwno z wrodzonymi, jak i nabytymi
niedoborami odpornoéci. Przyczyny choroby sa nie-
znane, jednak coraz liczniejsze dowody wskazuja na to,
ze zwigzek patogenetyczny z rozwojem HL ma zaka-
zenie wirusem Epsteina-Barr. Stopien zaawansowania

(STZ) Klinicznego HL okreslany jest wedlug klasyfikacji

z Cotswolds:

o I - zajecie jednej grupy weztéw chlonnych lub na-
rzadu limfatycznego ($ledziony, grasicy, pierscie-
nia Waldeyera),

o II - zajecie dwoch lub wiecej grup weztéw chlon-
nych i/lub narzadéw limfatycznych po tej samej
stronie przepony,

o III - zajecie grup weztéw chionnych i/lub narza-
dow limfatycznych po obu stronach przepony,

o IV - rozlane lub wieloogniskowe zajecie jednego
lub wigcej pozalimfatycznych narzadéw lub regio-
néw, z zajeciem lub bez zajecia weztéw chlonnych
albo narzadéw limfatycznych.

Uzupelniajace okreslenia to: A - bez objawow 0gdl-
nych, B - obecne objawy ogolne: gorgczka powyzej 38°C
bez cech zakazenia, zlewne poty, ubytek masy ciata
wigkszy niz 10% w ciagu ostatnich 6 miesiecy, E - zajecie
pojedynczego regionu pozawezlowego w cigglosci lub
w sasiedztwie ze znanym umiejscowieniem wezlowym.

Wywiad

W poczatkowym okresie HL u dzieci przebiega
zwykle skapoobjawowo. Czas trwania objawow moze
by¢ rézny i wynosi¢ nawet kilka miesiecy. W wiek-
szosci przypadkéw jedynym objawem jest wolno na-
rastajgce powiekszenie wezldéw chlonnych szyjnych.
Po zastosowaniu antybiotykéw wezly chlonne moga
sie przejSciowo zmniejszy¢, co moze by¢ przyczyna
opdznienia w rozpoznaniu HL. W wywiadzie nalezy
uwzgledni¢ czas trwania powiekszenia wezléw chlon-
nych i wystepowanie innych objawow, takich jak: ka-
szel, meczliwos$¢, dusznos$é, nawracajace zakazenia
drég oddechowych, bole brzucha, wysypki skorne,
a takze zastosowane dotychczas leczenie i jego efekty.
Nalezy réwniez ustali¢, czy wystepuja objawy ogolne,
takie jak: goraczka powyzej 38°C bez cech zakazenia,
zlewne poty nocne, ubytek masy ciala wigkszy niz
10% w ciagu ostatnich 6 miesigcy, a takze §wiad skory
(u dzieci z HL wystepuje wyjatkowo).

Badanie przedmiotowe

Najczestszym objawem klinicznym jest niesyme-
tryczne powigkszenie obwodowych weztéw chlonnych
szyi oraz wezléw nadobojczykowych (60-80%). We
wezesnym okresie choroby zajete wezly chlonne szyjne
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moga si¢ nie rézni¢ od wezldéw powigkszonych z po-
wodu ostrych lub przewleklych zakazen w jamie ust-
nej i gardle. Rzadziej stwierdza si¢ powigkszone wezly
chtonne pachowe (10%) i pachwinowe (10-15%). Wezty
chionne sg zwykle elastyczne, niebolesne, zrastaja sie
w pakiety, nie naciekaja skory, nie towarzysza im owrzo-
dzenia i przetoki. Rozrost nowotworowy czesto (60%)
obejmuje tez wezly chionne $rédpiersia i/lub wnek pluc,
rzadziej jamy brzusznej. Powigkszona moze by¢ réw-
niez watroba i/lub $ledziona. Maty lub umiarkowanych
rozmiaréw guz $rddpiersia moze nie dawa¢ zadnych
objawéw klinicznych lub objawia¢ si¢ jedynie kaszlem.
Natomiast duze zmiany moga powodowaé objawy
uciskowe (kaszel, dusznos¢), a w skrajnych przypadkach
moze wystapi¢ zespol zyly gléwnej gornej (ok. 2%).
Objawami tego zagrazajacego zyciu zespotu sg: dusznos¢,
sinica, kaszel, poszerzenie zyt szyi oraz gornej czesci
klatki piersiowej. Po potozeniu si¢ pacjenta na plecach
objawy zespolu nasilajq sie, gdyz zwieksza si¢ ucisk guza
na tchawice i oskrzela. Innym stanem naglacym jest
nadtwardéwkowy ucisk guza kanatu kregowego (< 1%),
ktéry objawia si¢ bolem, zwigkszeniem lub zmniejsze-
niem napiecia miesni i zaburzeniami czucia.

Stopient zaawansowania choroby ustalany jest na
podstawie wywiadu, doktadnego badania fizykalne-
go uwzgledniajgcego pomiary powiekszonych obwo-
dowych wezléw chlonnych we wszystkich regionach
oraz badan obrazowych.

Badania laboratoryjne

Do zalecanych badan laboratoryjnych naleza:

o badania hematologiczne — morfologia krwi ob-
wodowej z obrazem odsetkowym krwinek biatych
i retikulocytami, OB, obustronna biopsja aspira-
cyjna i trepanobiopsja szpiku kostnego,

o badania biochemiczne - ocena czynnos$ci watroby
i nerek, LDH, fosfataza alkaliczna,

o badania immunologiczne - stezenie immunoglo-
bulin, subpopulacje limfocytow, odpowiedz limfo-
cytéw T na mitogeny, autoprzeciwciala,

o Dbadanie moczu,

o badania serologiczne w kierunku zakazen, ktére
moga wspdlistnie¢ z HL, m.in. HBs-Ag, anty-HBs,
anty-HCV, anty-HIV, anty-CMYV, anty-EBV, anty-
-Toxoplasma gondii,

o badanie plynu mézgowo-rdzeniowego - konieczne
przy podejrzeniu zajecia OUN,

o badanie histopatologiczne i immunohistochemiczne
pobranego wezla chfonnego lub innego materiatu.

Badania obrazowe

Badania obrazowe pomocne w ustaleniu rozpozna-
nia to:

Nowotwory wieku dzieciecego

o zdjecie RTG Kklatki piersiowej, przednio-tylne oraz
boczne,

o USG szyi, pach, pachwin, jamy brzusznej i miednicy,

o TK/MRI szyi, klatki piersiowej, jamy brzusznej,
miednicy i pachwin z kontrastem,

o TK/MRI glowy z kontrastem przy podejrzeniu za-
jecia OUN,

« celowane zdjecie RTG, TK/MRI kosci przy obec-
nosci dolegliwosci bolowych,

o MRI/TK kregostupa przy podejrzeniu nadtwar-
déwkowego ucisku rdzenia,

o scyntygrafia ko$ci przy podejrzeniu ich zajecia,

« PET

Diagnostyka réznicowa

W réznicowaniu HL nalezy bra¢ pod uwage choro-
by, w ktorych wystepuje powiekszenie weztéw chlon-
nych oraz watroby i §ledziony, tj.:

o zakazenia ostre i przewlekle (bakteryjne, wiruso-
we, pasozytnicze i grzybicze),

o choroby uktadowe tkanki tacznej i chorobe posu-
rowicza,

o sarkoidoze i ziarniniaka przewlektego,

o choroby spichrzeniowe i histiocytoze komorek
Langerhansa,

o choroby nowotworowe, takie jak: biataczki, nie-
ziarnicze chloniaki zlo$liwe, zwojak zarodkowy,
miesak prazkowanokomorkowy.

Decydujace znaczenie dla rozpoznania HL ma wy-
nik badania histopatologicznego i immunocytoche-
micznego pobranego zmienionego wezta chifonnego
lub wycinka z narzadu pozalimfatycznego. Stwierdze-
nie wylacznie komorek R-S nie przesadza o rozpo-
znaniu HL, gdyz komérki o podobnej morfologii sg
obecne w weztach chlonnych u oséb leczonych hydan-
toing, w mononukleozie zakaznej i w innych stanach
chorobowych.

Postepowanie

Przed rozpoczeciem leczenia nalezy wykonac pa-
nel badan w celu okredlenia STZ i innych czynnikéw
ryzyka decydujacych o zakwalifikowaniu pacjentéw
do odpowiednich grup leczenia [réznigcych sie in-
tensywnoscig chemioterapii (CT) i radioterapii (RT)].
W coraz wiekszym zakresie podejmowane sg proby
przeprowadzania w wybranych grupach pacjentow
wylacznie CT (niezaawansowana choroba i/lub bar-
dzo dobra odpowiedz na pierwsze cykle CT). U dzieci
i mlodziezy w niezaawansowanych stadiach nie zale-
ca sie stosowania wylgcznie RT. W celu optymalizacji
diagnozowania i leczenia HL u dzieci, podobnie jak
w innych nowotworach, powstaja wieloosrodkowe
programy terapeutyczne.
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Niezmiernie wazne jest stosowanie odpowiednie-
go leczenia wspomagajacego. Aktualnie stosowane
metody terapii w HL pozwalaja uzyska¢ wyleczenie
u ponad 90% chorych. Obecna strategia diagnozowa-
nia i leczenia zmierza do zachowania réwnowagi mie-
dzy uzyskiwaniem maksymalnego odsetka wyleczen
aryzykiem wystepowania ciezkich péznych powiklan.

6.4. Nerwiak zarodkowy wspoétczulny

Informacje ogolne

Nerwiak zarodkowy wspotczulny (neuroblastoma
- NBL) jest nowotworem zlodliwym rozwijajacym sie¢
z listewki nerwowej, z ktérej w prawidlowych warun-
kach powstajg nadnercza i zwoje ukladu wspétczul-
nego. Nowotwor ten moze sie rozwijaé wszedzie tam,
gdzie znajduja si¢ embrionalne komarki czesci wspot-
czulnej uktadu autonomicznego.

Jest to jeden z najczestszych nowotwordéw wieku
dziecigcego (7-10%). Stanowi 30-50% wszystkich gu-
26w wystepujacych u noworodkdéw. Rocznie stwierdza
si¢ 6-11 zachorowan na 1 000 000 dzieci w wieku 0-15
lat, 50% guzéw wystepuje przed 2. rokiem zycia, a 90%
przed 5. rokiem zycia. W Polsce notuje si¢ rocznie ok.
60 nowych zachorowan na ten nowotwor. Najczestsze
umiejscowienia ogniska pierwotnego NBL to: oko-
lica zaotrzewnowa jamy brzusznej (60-80%), tylne
$rédpiersie (15%), szyja (2-5%), miednica (2-5%).
U 90% pacjentoéw stwierdza sie zwiekszenie stezenia
katecholamin i ich metabolitéw w moczu, a w ok. 60%
przypadkow rozpoznaje sie IV stopien zaawansowania
(STZ). Rokowanie w NBL zalezy nie tylko od wieku
dziecka i STZ, lecz takze od innych czynnikéw, przede
wszystkim genetycznych i molekularnych, z ktérych
najwazniejsza jest amplifikacja genu N-MYC.

Okreslanie STZ odbywa sie zgodnie z kryteriami
miedzynarodowej klasyfikacji (International Neuro-
blastoma Staging System — INSS):
 stopien 1 - guz zlokalizowany, calkowicie usuniety,

z obecnoscig lub bez obecnosci resztkowego guza

w badaniu mikroskopowym; reprezentatywne nie-

przylegajace wezty chlonne po tej samej stronie

guza w badaniu mikroskopowym bez cech NBL

(wezty chlonne przylegajace do guza pierwotnego

i usuniete wraz z nim mogg by¢ dodatnie),

o stopien 2A - guz zlokalizowany, niecatkowicie
usuniety; reprezentatywne nieprzylegajace wezly
chlonne po tej samej stronie mikroskopowo bez
zmian,

o stopien 2B - guz zlokalizowany, catkowicie lub
niecatkowicie usuniety z mikroskopowo zajetymi
weztami chlonnymi nieprzylegajacymi do ogniska
pierwotnego; powiekszone wezty chtonne po prze-
ciwnej stronie muszg by¢ mikroskopowo ujemne,

 stopien 3 - nieoperacyjny guz jednostronny prze-
kraczajacy linie srodkowa z zajeciem lub bez zajecia
regionalnych weztéw chlonnych lub zlokalizowany
guz jednostronny z zajeciem wezléw chtonnych po
stronie przeciwnej, lub guz w linii srodkowej,

o stopien 4 - kazdy guz pierwotny z rozsiewem do
odlegtych weztéw chlonnych, kosci, szpiku kost-
nego, watroby i/lub innych narzagddéw (z wyjgtkiem
zmian zdefiniowanych jako stopien 4s),

o stopien 4s - zlokalizowany guz pierwotny (jak
w definicji dla stadiéw 1, 2A lub 2B) z rozsiewem
do watroby, skory i/lub nieznacznym rozsiewem
do szpiku kostnego, u dzieci ponizej 1. roku zycia.

Wywiad

W trakcie zbierania wywiadu nalezy zwroci¢ uwage
na wystepowanie roéznorodnych objawoéw, zaleznych
m.in. od lokalizacji guza pierwotnego i przerzutdw.

Objawy kliniczne NBL zalezne od umiejscowienia
guza to:

o wzakresie szyi — obecny guz, objaw Hornera,

o w zakresie oczodolu i galki ocznej — wytrzeszcz
galki ocznej, guz okolicy nadoczodotowej, obrzek
powiek, obrzek tarczy nerwu wzrokowego, zanik
nerwu wzrokowego, krwawienia do siatkowki, zez,
krwiaki okularowe,

o wzakresie klatki piersiowej:

- guzy gornej czesci klatki piersiowej — dusznos¢,
kaszel, stridor, bél w klatce piersiowej, zaburzenia
polykania, obrzek szyi (ucisk na naczynia),

- guzy tylnej czedci klatki piersiowej (rozwijaja sie
najczesciej bezobjawowo),

- mozliwe wystgpienie zespolu zyly gléwnej gérnej,

o wzakresie jamy brzusznej: brak faknienia, wymio-
ty, pogarszajacy sie stan odzywienia, bol brzucha,
stwierdzany palpacyjnie guz (twardy, nierucho-
my), powiekszenie obwodu brzucha,

o w zakresie miednicy - zaparcia, niepokoéj w czasie
oddawania moczu, zastdj moczu, nawracajace za-
kazenia drég moczowych, masa guza wyczuwalna
w badaniu per rectum,

o w zakresie okolicy przykregostupowej — zlokali-
zowany bol plecdw, utykanie, ostabienie konczyn
dolnych, zmniejszenie napiecia miesniowego, za-
nik miesni, ostabienie lub wzmozenie odruchéw,
porazenie konczyn, skolioza, zaburzenie funkcji
pecherza moczowego i zwieracza odbytu.

Wsréd objawéw klinicznych zwigzanych z nad-
miernym wydzielaniem amin katecholowych wyste-
puja: napadowe pocenie i zaczerwienienie twarzy, bole
glowy, kotatanie serca, nadci$nienie.

W przypadku uwalniania przez komorki NBL
hormonu wazoaktywnego obserwuje si¢ wodniste
biegunki, bole brzucha i hipokaliemi¢. Na szczegdlng
uwage zastuguje zesp6t opsoklonii i mioklonii (zespo6t
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Kinsbournea), charakteryzujacy sie wystepowaniem
nieregularnych mimowolnych ruchéw gatek ocznych
oraz nieskoordynowanych ruchéw ciala. U pacjentéw
z tym zespolem obserwuje si¢ przewlekle nieprawi-
dlowosci neurologiczne, zaburzenia mowy i zmiany
w zachowaniu.

Badanie przedmiotowe

Dokladne badanie fizykalne powinno uwzgledni¢
mozliwo$¢ istnienia objawdw ucisku na rdzen krego-
wy, a takze pomiary masy i wzrostu ciala oraz cis$nie-
nia tetniczego.

Badanie histopatologiczne

Neuroblastoma jest jednym z kilku dziecigcych no-
wotwor6w sktadajacych si¢ z malych, okragltych, nie-
bieskich komoérek. W odrdznieniu od innych guzoéw,
komorki NBL wykazuja w réznym stopniu neuralne
zroznicowanie. Klasyfikacja Shimady i wsp. opiera sig¢
na ocenie dojrzalosci komorek, podscieliska, liczby
mitoz, cech rozpadu jadra komdrkowego oraz wieku
dziecka. Korzystna lub niekorzystna histologia pod-
typéw stanowi wazny czynnik rokowniczy. Istnie-
je wysoka korelacja miedzy obecno$cig amplifikacji
N-MYC i niekorzystna histologia. Guzy NBL, w kto-
rych nie stwierdza si¢ amplifikacji, ale majg nieko-
rzystng histologie, stanowia rowniez podgrupe o gor-
szym rokowaniu.

Badania laboratoryjne

Do zalecanych badan laboratoryjnych naleza:

o badania hematologiczne — morfologia krwi obwo-
dowej oraz obraz odsetkowy krwinek bialych i ba-
dania ukfadu krzepniecia,

o badania biochemiczne - ocena funkeji nerek i wa-
troby, stezenie jondw, LDH, ferrytyny oraz enolazy
neurospecyficznej,

o badania moczu - pH, katecholaminy i ich metabo-
lity (kwas wanilinomigdalowy, homowanilinowy
i dopamina) oraz testy paskowe wykrywajace albu-
mine, glukoze, ciata ketonowe i krew,

o ocena szpiku kostnego — biopsja aspiracyjna i tre-
panobiopsja szpiku kostnego (powinna by¢ wyko-
nana z lewego i prawego tylnego kolca talerza bio-
drowego),

» badania biologiczne - bezwzglednie konieczne jest
wykonanie badan w kierunku liczby kopii genu
N-MYC oraz ploidii; zalecane s3 rowniez badania
w kierunku delecji 1p36, naddatku 17q oraz po-
szukiwanie nowych zmian.

Badania obrazowe

Badania obrazowe pomocne w ustaleniu rozpozna-
nia to:

Nowotwory wieku dzieciecego

 zdjecie RTG klatki piersiowej,

o TKlub MRI guza pierwotnego (z pomiarami 3D)
z uwzglednieniem oceny ewentualnej penetracji
guza do kanalu kregowego (poszukiwanie zmian
klepsydrowatych), wykonanie badan obrazowych
miejsc podejrzanych o obecnos¢ przerzutow (glo-
wa, jama brzuszna, klatka piersiowa),

o scyntygrafia izotopowa — preferowane jest badanie
z uzyciem metajodobenzyloguanidyny (MIBG)
znakowanej jodem radioaktywnym, w przypadku
negatywnego wyniku nalezy wykona¢ scyntygrafie
kosci z uzyciem technetu.

Diagnostyka réznicowa

Neuroblastoma jest nowotworem, w ktéorym wyste-
puje najwigcej nietypowych objawodw, takich jak: sen-
nos¢, brak taknienia, bole brzucha, blado$é, ostabienie
i drazliwos¢. Dlatego NBL upodabnia si¢ obrazem kli-
nicznym do wielu choréb, zaréwno nowotworowych,
jak 1 nienowotworowych. Polimorfizm przejawéw
NBL wynika z réznych pierwotnych umiejscowien
choroby, wystepujacych zaburzen metabolicznych,
a przede wszystkim z réznorodnych objawéw spowo-
dowanych przerzutami.

Rozpoznanie NBL ustala si¢ na podstawie:

o jednoznacznego wyniku badania histopatologicz-
nego tkanki guza w mikroskopie $wietlnym,

o stwierdzenia w szpiku kostnym komdrek no-
wotworowych jednoznacznie wskazujacych na
charakterystyke guza (np. syncytia lub skupiska
komoérek z pozytywnym badaniem immunohi-
stochemicznym), z réwnoczesnym stwierdzeniem
zwiekszonego stezenia katecholamin lub ich meta-
bolitéw w surowicy lub w moczu.

W przypadku bezobjawowego, izolowanego guza
nadnercza, stwierdzonego prenatalnie lub u niemow-
lecia przed ukonczeniem 90. dnia Zycia, rozpoznanie
NBL ustala sie¢ na podstawie zwiekszonego stezenia
katecholamin réwnoczesnie z dodatnim wynikiem
scyntygrafii z uzyciem MIBG, wykonanej po 14. dniu
zycia noworodka; nie jest wymagane badanie szpiku
kostnego.

Postepowanie

Leczenie NBL obejmuje standardowg wielolekowg
chemioterapi¢ (CT), zabieg chirurgiczny, CT mielo-
ablacyjng oraz autologiczne przeszczepienie macie-
rzystych komorek krwiotwdrczych, radioterapie (RT)
i leczenie tzw. choroby resztkowej. Intensywnos¢ tera-
pii zalezy od wieku dziecka, STZ i cech biologicznych
choroby. Réwnolegle z leczeniem przeciwnowotworo-
wym musi by¢ prowadzona réznorodna terapia wspo-
magajaca.

Niezaleznie od wieku dziecka w przypadku 1. STZ
bez amplifikacji i z amplifikacja genu N-MYC jako
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jedyna metode leczenia zaleca si¢ usuniecie guza.
W przypadku bezobjawowego guza nadnercza
stwierdzonego prenatalnie lub u niemowlecia do 90.
dnia Zycia zaleca si¢ postepowanie ograniczone do ob-
serwacji, uwzgledniajacej rowniez kontrolne badania
obrazowe i biochemiczne. W przypadku wystapienia
niepokojacych objawéw (np. wzrost objetosci guza,
zwigkszenie stezenia katecholamin) guz nalezy usuna¢.
Jezeli guz utrzymuje si¢ po ukonczeniu 2. roku Zycia,
to rowniez rekomenduje si¢ leczenie chirurgiczne.
Zaréwno u niemowlat, jak i dzieci starszych, u kto-
rych stwierdzi sie operacyjny guz w 2. i 3. STZ bez
obecnosci amplifikacji genu N-MYC, chirurgiczne
usuniecie zmiany jest zwykle wystarczajace dla sku-
tecznej kontroli choroby. W przypadku nieoperacyj-
nego guza w 2. lub 3. STZ zaleca si¢ CT, a po zmniej-
szeniu guza — przeprowadzenie zabiegu odroczonego.
W grupie wysokiego ryzyka (2. i 3. STZ z obecna
amplifikacja N-MYC, kazdy 4. STZ u dzieci powyzej
1. roku zycia, a u niemowlat 4. STZ tylko z amplifika-
cja N-MYC) zalecany sposob terapii skfada sie z kilku
etapow: intensywnej CT indukcyjnej, pobrania macie-
rzystych komorek krwiotwdrczych z krwi obwodowej,
proby catkowitej resekcji guza pierwotnego, terapii
mieloablacyjnej, przetoczenia komorek krwiotwor-
czych, potem RT miejsca, w ktorym byt zlokalizowany
guz pierwotny, a nastepnie tzw. terapii choroby reszt-
kowej samg izotretynoing (kwas catkowicie trans-re-
tinowy, kwas 13-cis-retinowy) w polaczeniu z immu-
noterapig (przeciwciala anty-GD2, interleukina 2).
Po zakonczeniu terapii pacjenci wymagaja dlugotrwa-
tej kontroli w celu obserwacji zaréwno pod katem wy-
stapienia nawrotu choroby, jak i powiktfan.

Wyleczalnos¢ niemowlat w 1.-3. STZ bez ampli-
fikacji genu N-MYC jest wyzsza niz 90%, a u dzieci
starszych wynosi ok. 70%. U czesci niemowlat obser-
wuje si¢ samoistng regresje choroby. Wyniki leczenia
noworodkow z zaawansowang chorobg i z objawami
niewydolnosci wielonarzagdowej sa nadal niezadowa-
lajace. Pomimo stosowania coraz intensywniejszych
programéw CT, lacznie z radykalnymi operacjami
i przeszczepianiem komorek krwiotwodrczych, roko-
wanie w grupie wysokiego ryzyka (dzieci powyzej
1. roku zycia w 4. STZ, w 2.1 3. STZ z obecnoscig am-
plifikacji genu N-MYC oraz niemowleta w 2.-4. STZ
z obecng amplifikacja genu N-MYC), stanowigcej po-
nad 50% wszystkich dzieci z NBL, jest nadal niepo-
myslne. Tylko ok. 1/3 dzieci nalezacych do tej grupy
uzyskuje diugie przezycia.

Rokowanie w NBL zalezy nie tylko od wieku dziec-
ka i STZ, lecz takze od innych czynnikéw, w tym ge-
netycznych. Wyniki leczenia w 4. STZ, stanowigcym
ok. 60%, sa zle (ok. 30% wyleczen). Rozpoznawanie
NBL w mniej zaawansowanych STZ przyczyni si¢ do
zwiekszenia wyleczalno$ci tego nowotworu.

6.5. Nowotwory oSrodkowego uktadu
nerwowego u dzieci

Informacje ogdlne

Nowotwory OUN to réznorodna grupa guzow
litych zlokalizowanych w mdzgu i rdzeniu kregowym.

Epidemiologia

Guzy OUN sg drugg co do czestosci wystepowa-
nia grupa nowotwordw po bialaczkach i stanowig ok.
20% wszystkich nowotworéw wystepujacych u dzie-
ci. Rocznie stwierdza sie¢ 2-3 nowe zachorowania na
100 000 dzieci. Nowotwory OUN wystepuja w kaz-
dym wieku, ale najczesciej do 7. roku zycia. Wigkszo$¢
guzéw (70-80%) powstaje z komadrek glejowych. Naj-
czestszymi guzami sg gwiazdziaki o niskim stopniu
ztosliwosci (39%), a sposrod nowotwordw ztosliwych
zdecydowang wigkszos¢ stanowia rdzeniaki (42%).
W przeciwienistwie do dorostych, wigkszos¢ ztosli-
wych nowotworéw OUN u dzieci ma prymitywne
utkanie i ulega rozsiewowi droga plynu moézgowo-
-rdzeniowego. Natomiast nowotwory lagodne, ktére
u dorostych czesto ulegajg transformacji zlosliwej,
w wigkszosci przypadkow u dzieci cechuja si¢ I stop-
niem zfoéliwosci i maja pomyslne rokowanie, nawet
w przypadku wznowy.

Klasyfikacja

Nowotwory OUN dzieli si¢ ze wzgledu na lokali-
zacje, typ histopatologiczny oraz stopien zlosliwosci
komorek guza. Pod wzgledem lokalizacji wyrdznia
sie guzy podnamiotowe i nadnamiotowe. W poétku-
lach mézgu wystepuja najczesciej glejaki, wyscidtczaki
i prymitywny nowotwor neuroektodermalny (periphe-
ral primitive neuroectodermal tumor — PNET). Wérod
guzéw podnamiotowych najczestszy jest rdzeniak,
z lokalizacja w robaku mézdzku.

Wywiad

Objawy guzéw OUN zalezg m.in. od wieku dziec-
ka, lokalizacji i tempa wzrostu nowotworu. Poczatko-
wo moga by¢ dyskretne i faczy¢ sie ze zwigkszonym
ci$nieniem wewnatrzczaszkowym. U niemowlat naj-
cze$ciej obserwuje si¢ zmiany zachowania, przeczu-
lice, narastajagce wodoglowie, objaw ,,zachodzacego
stonica”, uwypuklenie ciemigczka. Niekiedy pierwszym
objawem s3 zaburzenia zotagdkowo-jelitowe. U dzieci
starszych podejrzenie guza moézgu powinny budzi¢
uporczywe béle gtowy i poranne wymioty. Pamieta¢
réwniez nalezy o rodzinnym wystepowaniu guzéw
mozgu. Guzy OUN wystepuja czeéciej w niektoérych
chorobach dziedzicznych, takich jak: nerwiakowtok-
niakowatos¢ typu I i II, zespdt von Hippla-Lindaua,
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zespol Gardnera, zespol Turcota, zespot ataksja-tele-
angiektazja i zesp6t Li-Fraumeni.

Badanie przedmiotowe

W badaniu klinicznym mozna zaobserwowa¢ roz-
nie nasilone objawy wzmozonego ci$nienia wewnatrz-
czaszkowego. U dzieci starszych stwierdza si¢ dodatnie
objawy oponowe, niedowlady nerwéw czaszkowych,
zaburzenia pamieci, mowy, spowolnienie, sennos¢,
zaburzenia robwnowagi i oczoplas. Zaburzenia réwno-
wagi manifestujg si¢ m.in. niepewnym chodem (,,na
szerokiej podstawie”), sktonnoécig do zbaczania z drogi
lub upadkéw i trudnoscig utrzymania pozycji wyprost-
nej, zwlaszcza z zamknietymi oczyma (dodatnia proba
Romberga). Mozna réwniez stwierdzi¢ niezrecznosc,
gwaltowne ruchy i dysmetrie. W czasie opukiwania
czaszki styszalny jest charakterystyczny dzwigk ,pek-
nigtego garnka”

W badaniu dna oka stwierdza si¢ obrzgk tarczy
nerwu wzrokowego i ubytki w polu widzenia.

U dzieci do 2. roku zycia moze by¢ obecne powiek-
szenie obwodu glowy, rozstep szwdéw czaszkowych,
powiekszenie i uwypuklenie ciemiaczka. U niemow-
lat obrzek tarczy nerwu wzrokowego wystepuje poz-
no lub nie jest w ogéle obecny. Podwdjne widzenie
u miodszych dzieci mozna podejrzewa¢ w przypadku
stwierdzenia zeza oraz przymykania i tarcia powiek.

W stanie zagrozenia Zycia, jakim jest nagly wzrost
ci$nienia wewnatrzczaszkowego, wystepujg objawy ze
strony ukladu krazenia i oddechowego, tj. nadci$nie-
nie tetnicze, bradykardia, tachypnoé (tzw. triada Cu-
shinga). Stan taki wymaga natychmiastowej interwen-
cji neurochirurgiczne;j.

W przypadku guzéw rdzenia kregowego moze by¢
obecny opor przy sklonach tulowia, skurcze miesni
przykregowych, znieksztalcenie kregostupa (poste-
pujaca skolioza), zaburzenie chodu, wzmozenie lub
obnizenie napiecia miesniowego, wzmozenie odru-
chéw w koniczynach dolnych, a ostabienie w gérnych,
zmniejszenie wydzielania potu w okolicach ponizej
guza, dodatni objaw Babinskiego i oczoplas. Bole ple-
cOw moga si¢ nasila¢ w pozycji lezacej lub podczas
proby Valsalvy.

Badania laboratoryjne

W przypadku nowotworéw OUN nalezy wykona¢
nastepujace badania:

» morfologie krwi obwodowej i obraz odsetkowy
krwinek biatych,

o badania biochemiczne oceniajace czynnos¢ watro-
by i nerek, stezenie elektrolitow, LDH oraz fosfata-
zy alkalicznej,

« CRPiOB,

 badanie ogélne moczu,

Nowotwory wieku dzieciecego

o oznaczenie w surowicy takich biomarkeréw no-
wotworowych, jak a-fetoproteina (AFP) i podjed-
nostka 3-gonadotropiny kosmoéwkowej (B-HCG),

o badanie plynu mézgowo-rdzeniowego (liczba ko-
morek w 1 mm’, stezenie glukozy i bialka, obec-
no$¢ komorek nowotworowych i biomarkeréw no-
wotworowych, takich jak AFP i B-HCG),

» badania serologiczne w kierunku zakazen wiruso-
wych i grzybiczych,

o Dbadania bakteriologiczne: posiewy krwi, ptynéw
ustrojowych,

o+ Dbadanie szpiku kostnego (biopsja i trepanobiopsja)
w przypadku guzéw o wysokiej ztosliwosci (rdze-
niaki, wys$cidtczaki),

o Dbadania cytogenetyczne i molekularne materiatu
pobranego z guza.

Badania obrazowe

W przypadku podejrzenia guza OUN nalezy wy-
konac¢ jak najszybciej:

o TK glowy,

« MRI mozgowia,

» USG glowy u niemowlat,

o 'w miare mozliwosci — spektroskopie MRI,

o w przypadku podejrzenia guza kanatu kregowego
mielotomografi¢ i/lub MRI, zalecane sa badania
radioizotopowe,

o wrazie potrzeby - angiografie MRI,

o w przypadku guzéw o duzej zlosliwosci — scyn-
tygrafie koséca oraz TK klatki piersiowej i jamy
brzusznej.

Inne badania

Inne badania pomocne w ustaleniu rozpoznania to:
 badanie histopatologiczne materiatu z guza,
+ ocena dna oka,
« EEG.

Diagnostyka réznicowa

W diagnostyce réznicowej nalezy uwzgledni¢ inne
przyczyny powodujace wzrost ci$nienia wewnatrz-
czaszkowego, m.in. zakazenia, krwawienia do OUN,
zatrucie otowiem i przedawkowanie lekow. Silne bole
glowy bywaja mylnie rozpoznawane jako zapalenie
zatok obocznych nosa lub migrena. Poranne wymioty
moga sugerowaé podloze psychosomatyczne. Zabu-
rzenia mézdzkowe sg niekiedy mylone z poczatkowy-
mi objawami plasawicy.

Postepowanie

Podstawowym leczeniem w nowotworach OUN
jest zabieg chirurgiczny. Jego celem jest usuniecie jak
najwigckszej masy guza, z zachowaniem wlasciwych
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funkeji uktadu nerwowego, usuniecie przyczyny pod-
wyZszonego cisnieniawewnatrzczaszkowego, przywro-
cenie normalnego krazenia ptynu mézgowo-rdzenio-
wego oraz pobranie materiatu do badania histopatolo-
gicznego i ustalenia rozpoznania.

U dzieci bardzo wazng role odgrywa kompleksowe
leczenie nowotworéw OUN. Istotng metode¢ leczenia
guzéw OUN stanowi radioterapia, stosowana wtedy,
kiedy chirurgiczne usuniecie guza nie jest mozliwe,
oraz w nowotworach, w ktérych pomimo radykalne-
go zabiegu istnieje duze ryzyko wznowy. W leczeniu
uzupelniajacym guzéw OUN, zaréwno zlosliwych, jak
i o niskim stopniu zto$liwosci, coraz powszechniej sto-
suje si¢ chemioterapi¢ (CT). U dzieci ponizej 3. roku
zycia w pierwszej linii leczenia stosuje si¢ wylacznie CT.

Rokowanie w guzach OUN zalezy od lokaliza-
cji guza, typu histopatologicznego i wieku dziecka.
Ponad 5-letnie przezycia wolne od nawrotu choroby
w przypadku rdzeniakow i PNET, nowotwordw z pier-
wotnych komorek rozrodczych, glejakéw o wysokim
stopniu ztosliwos$ci 1 guzéw pnia mdzgu oraz glejakow
o niskim stopniu zlosliwosci wynosza, odpowiednio,
76-78%, 85-90%, 10-20% i 42%.

6.6. Guzy kosci

Informacje ogélne

Najczestsze ztosliwe guzy kosci u dzieci to:

« migsak kosciopochodny (osteosarcoma - OS) — guz
z tkanki kostnej,

o miesak Ewinga (sarcoma Ewingi — SE)/prymitywny
nowotwor neuroektodermalny (peripheral primiti-
ve neuroectodermal tumor — PNET) - nisko zréz-
nicowany nowotwor wywodzacy si¢ z prymityw-
nych komorek neuralnych, lokalizujacy sie¢ takze
w umiejscowieniach pozakostnych.

Nowotwory zlosliwe kosci stanowia 4-7% nowo-
twordw u dzieci.
Migsak kosciopochodny rozwija si¢ najczesciej

w szybko wzrastajacej kosci. Typowy wiek zachorowa-

nia to druga dekada zycia. Nowotwor najczesciej loka-

lizuje sie w przynasadzie dalszej kosci udowej i przy-
nasadzie blizszej kosci piszczelowej, 75% przypadkow
dotyczy okolicy stawu kolanowego. Przerzuty powsta-
ja gtéwnie droga krwiopochodnag, najczesciej do pluc.

Migsak ko$ciopochodny jest wrazliwy na chemiotera-

pie (CT), ale nie jest wrazliwy na radioterapie (RT).
Miesak Ewinga to nisko zréznicowany nowotwor

o ,drobnych, okragtych, niebieskich komdrkach”

Najczesciej wystepuje u nastolatkéw i mtodych doro-

stych, ale czesciej niz OS rozpoznawany jest rowniez

u miodszych dzieci. Ogniska pierwotne stwierdza si¢

w trzonach kosci dlugich (najczesciej w kosci udowej)

lub w kosciach plaskich (kosci miednicy, zebra, trzony

kregéw). W miesaku Ewinga stwierdza si¢ charakte-
rystyczne naciekanie tkanek miekkich otaczajacych
zmieniong kos$¢ oraz przerzuty do innych kosci, ptuc,
szpiku kostnego i weztéw chionnych.

Wywiad

Najczestszym objawem OS i SE jest bél miejsco-
wy, zwlaszcza nocny, nastepnie zgrubienie tkanek,
niekiedy ztamania patologiczne. Pacjenci czesto 13-
cza pojawienie si¢ objawdw z urazem, co bywa przy-
czyng opdznienia rozpoznania, jezeli nie wykona si¢
badania radiologicznego. W SE obserwuje si¢ takze
takie objawy ogdlne, jak goraczka i zle samopoczucie.
W przypadkach guzéw kregostupa penetracja do
kanatu kregowego moze spowodowaé wystgpienie
objawow ucisku rdzenia kregowego.

Badanie przedmiotowe

W kazdej sytuacji nalezy uwzgledni¢ wszystkie
okolice ciala i wszystkie elementy badania fizykalnego.
Wazna jest rowniez ocena stanu ogdlnego. Badanie nie
moze by¢ ograniczone do miejsca zgloszonej dolegli-
wosci. W nowotworach kosci najczesciej stwierdza sig
guz lub deformacje zmienionej kosci. Czesto badal-
ny jest guz w tkankach miekkich, otaczajacych chorg
kos¢. W mniej zaawansowanych przypadkach mozna
nie stwierdzi¢ zmian w badaniu fizykalnym.

Badania laboratoryjne

Nalezy oceni¢ miejscowe zaawansowanie nowotwo-
ru oraz potwierdzi¢ lub wykluczy¢ obecnos¢ przerzu-
tow odleglych, oceni¢ wydolno$¢ istotnych dla zycia
narzadow oraz wykluczy¢ obecnos¢ chordb wspolist-
niejacych.

Do badan, ktore nalezy wykona¢ podczas ustalania
rozpoznania, naleza:

o morfologia krwi wraz z obrazem odsetkowym
krwinek biatych,

o badanie moczu,

o badania biochemiczne: jonogram, mocznik, kre-
atynina, transaminazy, dehydrogenaza mleczano-
wa, fostataza alkaliczna,

 badanie histopatologiczne wycinka z guza — decy-
dujace o rozpoznaniu,

» badania wirusologiczne,

o mielogram i trepanobiopsja szpiku kostnego
w przypadku SE,

o EKGiECHO serca.

Badania obrazowe

Badania obrazowe wykonywane w przypadku po-
dejrzenia guza kosci to:
« badanie radiologiczne zajetej kosci - nadal jest to
podstawowe badanie diagnostyczne umozliwiajace
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stwierdzenie zmiany, okreslenie jej charakteru
i ustalenie wskazan do pobrania wycinka,

o TK oraz MRI zajetej kosci — daja mozliwo$¢ szcze-
gotowej oceny rozleglosci nowotworu, istotnej dla
planowania terapii,

o zdjecie RTG oraz TK klatki piersiowej,

o scyntygrafia kosci z uzyciem technetu - badanie
przydatne gléwnie do wykrywania przerzutéw
i §ledzenia aktywnosci choroby,

» ewentualnie — badania naczyniowe w trakcie przy-
gotowania do zabiegu chirurgicznego.

Diagnostyka réznicowa

W réznicowaniu nalezy uwzgledni¢: zmiany po-
urazowe, zaburzenia rozwojowe kosci (np. wyroéla
kostno-chrzestne), stany zapalne kosci, zmiany nie-
ztosliwe bedace przyczyna ztaman patologicznych (np.
torbiel prosta) oraz przerzuty do kosci nowotwordw
o innym pierwotnym charakterze (np. neuroblastoma,
chtoniak).

Obraz radiologiczny pozwala zazwyczaj ustali¢
wskazania do pobrania wycinka z kosci do badania hi-
stopatologicznego, ktére decyduje o rozpoznaniu.

Postepowanie

W OS stosuje si¢ radykalne leczenie chirurgiczne sko-
jarzone z CT. Podstawa wyleczalnosci jest radykalny za-
bieg — wcze$niej gtéwnie amputacja konczyny, a obecnie
coraz cze$ciej radykalne usuniecie guza z zachowaniem
konczyny, z uzupelnieniem usunietej czeSci kosci
przeszczepami kostnymi z innych kosci pacjenta,
endoprotezami lub wszczepami metalowymi. Ten sposob
postepowania powoduje niekiedy miejscowe powiklania.
Chemioterapia prowadzona jest wedtug ujednoliconych
protokotéw. W zlokalizowanych postaciach OS uzyskuje
si¢ obecnie ok. 65-80% wieloletnich przezy¢ bezobjawo-
wych. W postaciach rozsianych oraz w guzach nieopera-
cyjnych rokowanie jest nadal niepomyslne.

W leczeniu SE prowadzone sg skojarzone progra-
my terapeutyczne podobne do stosowanych w guzach
tkanek migkkich. Wstepna radykalna resekeja jest ko-
rzystna, ale z powodu znacznego zaawansowania cho-
roby rzadko istnieja warunki do jej wykonania. Z re-
guly po biopsji przeprowadza si¢ CT, a potem leczenie
miejscowe - resekcje zmiany i/lub lokalng RT (do
50 Gy), wyjatkowo amputacje konczyny. Chemiotera-
pie prowadzi si¢ wedtug ujednoliconych programéw.
W SE bez przerzutéw 3-letnie przezycie bezobjawowe
wynosi ok. 60-70%. W guzach rozsianych odsetek wy-
leczen nie przekracza 20%.

Opodznione rozpoznanie ztosliwych nowotwordw
kosci istotnie zmniejsza szanse wyleczenia, dlatego
w przypadku jakichkolwiek dolegliwo$ci sugerujacych
zmiany w ko$ciach nie mozna zwleka¢ z wykonaniem
zdjecia radiologicznego.

Nowotwory wieku dzieciecego

6.7. Nowotwory nerek

Informacje ogdlne

Nerczak zarodkowy (guz Wilmsa) to nowotwor
wywodzacy si¢ z zarodkowych komoérek nerkowych.
Jest najczestszym spoérdd pierwotnych nowotworow
nerek i stanowi ok. 6-7% ogétu zachorowan na nowo-
twory dzieciece. Inne pierwotne guzy nerek wystepuja
rzadko.

Guz Wilmsa rozpoznaje sie¢ przede wszystkim
u matych dzieci, 80% zachorowan zdarza si¢ przed
5. rokiem zycia, 1-5% przypadkéw wystepuje rodzin-
nie. Czesto jest stwierdzany w skojarzeniu z wadami
wrodzonymi, przy czym najbardziej charakterystyczne
sg przerost potowiczy i brak teczowki (zespot WAGR).

Wywiad

Najczestsze objawy nerczaka zarodkowego to po-
wigkszenie obwodu brzucha i/lub nieprawidlowa
masa w jamie brzusznej stwierdzana przypadkowo
przez rodzicéw lub w badaniu lekarskim przeprowa-
dzanym z innego powodu. Nieco rzadziej wystepuja
takie objawy, jak: bdl brzucha, krwiomocz, nadci$nie-
nie tetnicze, brak apetytu, wymioty, trudnosci w od-
dawaniu stolca.

Badanie przedmiotowe

W badaniu fizykalnym stwierdza sie:

o obecnoé¢ nieprawidlowej masy w jamie brzusz-
nej, niekiedy bardzo znacznych rozmiarow,

o powiekszenie obwodu brzucha,

o wspolistniejace wady rozwojowe.

Badania laboratoryjne

Badania laboratoryjne wykonuje sie w celu ustale-
nia mozliwie pewnego rozpoznania, okreslenia za-
awansowania choroby (przerzuty odlegle) oraz oce-
ny wydolnosci podstawowych ukladéw i narzadow.

Wirod nich wykonuje sie:
o morfologie krwi wraz z obrazem odsetkowym
krwinek biatych,

o ocene ukladu krzepniecia,

o Dbadanie moczu,

o badania biochemiczne - jonogram, mocznik, kre-
atynina, transaminazy, dehydrogenaza mleczano-
wa, fosfataza alkaliczna,

« oznaczenie wydalania katecholamin i ich metabo-
litéw w moczu w celu wykluczenia neuroblastoma,

o badania wirusologiczne,

o badania cytogenetyczne (FISH) krwi obwodowej
(szczegolnie w przypadkach skojarzonych z wa-
dami wrodzonymi) - poszukiwanie mikrodelecji
11p12-pl4.
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Badania obrazowe

Do badan obrazowych pomocnych w ustaleniu
rozpoznania naleza:

o USG, TK jamy brzusznej, ewentualnie urografia
wydzielnicza,

o badanie USG nerek z wykorzystaniem metody
Dopplera w celu oceny struktur naczyniowych
i stwierdzenia ich ewentualnego zajecia przez czop
nowotworowy,

o arteriografia nerkowa - badanie wykonywane je-
dynie w przypadku obustronnego guza Wilmsa lub
guza w nerce podkowiastej,

« zdjecie RTG i TK klatki piersiowej,

o scyntygrafia kosci,

o badanie TK lub MRI OUN,

o echokardiogram serca - szczeg6lnie przydatny do
oceny ewentualnego wrastania guza poprzez zyle
gtéwng dolna do prawego przedsionka.

Ocena zaawansowania klinicznego

Wyréznia sie 5 stopni zaawansowania klinicznego

nerczaka zarodkowego:

o stopien I - guz ograniczony do nerki, nieprzekra-
czajacy torebki nerki, calkowicie usuniety,

o stopien II - guz przekracza torebke nerki, ale moze
zosta¢ catkowicie usuniety, ewentualnie wraz
z okolicznymi weztami chtonnymi,

o stopien III - guz przekracza nerke i nie daje si¢
usuna¢ w catosci,

o stopien IV - obecne przerzuty odlegle,

o stopien V - guz obustronny.

Diagnostyka roznicowa

W roéznicowaniu, z wykorzystaniem USG i TK jamy
brzusznej oraz oceny markeréw nowotworowych, szcze-
gllnie wydalania z moczem katecholamin i ich metaboli-
tow, nalezy uwzglednic¢ inne guzy jamy brzuszne;.

Postepowanie

Obecnie istniejg dwie odmienne strategie terapeu-
tyczne:

o strategia amerykanskiej grupy NWTS (National
Wilms Tumor Study) — wstepne, mozliwie radykal-
ne leczenie operacyjne (zasadniczo z nefrektomig),
a nastepnie chemioterapia i radioterapia miejscowa
niskimi dawkami w przypadkach niecatkowitego
usuniecia guza,

o strategia europejskiej grupy SIOP (Societe Inter-
nationale d’Oncologie Pediatrique) - ustalenie
wstepnego rozpoznania na podstawie obrazowania
i przeprowadzenie 4-6-tygodniowej chemioterapii
przedoperacyjnej, nastepnie zabieg chirurgiczny
i dalsze leczenie dostosowane do srodoperacyjnie
stwierdzonego zaawansowania nowotworu.

Wyniki leczenia i rokowanie

Wyleczalnos¢ guza Wilmsa jest bardzo wysoka
i wynosi > 85% w stopniach zaawansowania I-III,
a w stopniu IV - ok. 60-80%. Wyniki grupy europej-
skiej i amerykanskiej sa poréwnywalne.

Skojarzone leczenie nerczaka zarodkowego stano-
wi modelowe postepowanie w onkologii dzieciece;.

6.8. Miesaki tkanek miekkich

Informacje ogolne

Guzy tkanek miekkich (GTM) stanowia grupe roz-
norodnych nowotworéw zlosliwych wywodzacych sie
z pierwotnej tkanki mezenchymalnej i neuroektoder-
malnej. Sg to guzy mieéni, tkanki facznej oraz tkanki
podporowej i naczyniowe;j.

Typy ztosliwych GTM:

o miesak prazkowanokomorkowy (rhabdomyosarco-

ma — RMS) - 69%,

« miesak mazidowkowy (sarcoma synoviale) — 10,2%,

o prymitywny guz neuroektodermalny (PNET) -
6,0%,

« miesak wldknisty (fibrosarcoma) - 4,0%,

o pozakostny miesak Ewinga — 3,6%,

o miesaki niezréznicowane - 3,0%,

o nerwiakowlokniakomiesak (neurofibrosarcoma) -

2,2%,

o miesak gladkokomodrkowy (leiomyosarcoma) -

1,1%,

o inne - 5,4%.

Guzy te roznig si¢ budowg histologiczna, ale maja
wspolne cechy biologiczne. Naciekajg szeroko otacza-
jace tkanki i tworza przerzuty droga krwi i naczyn
chtonnych. W przebiegu tych nowotworéw czesto wy-
stepuja wznowy miejscowe.

Szczyt zachorowan stwierdza sie u dzieci w wieku
2-6 lat oraz u mlodziezy powyzej 12. roku zycia.

Najczedciej rozpoznawany RMS stanowi 4-8%
wszystkich zlosliwych nowotworéw u dzieci. Istnieje
zwigkszone ryzyko RMS u dzieci z wrodzonymi wa-
dami OUN, ukladu moczowo-plciowego, przewodu
pokarmowego oraz serca, zespolem Li-Fraumeni (mu-
tacja supresorowego genu p53) i neurofibromatoza.

Typy histopatologiczne RMS to:

o zarodkowy (RMS embryonale) z podtypem gronia-
stym (sarcoma botryoides) i kolczystokomoérkowym,

o pecherzykowy (RMS alveolare),

o wielopostaciowy (RMS pleomorphicum).

Inne GTM charakteryzuje znaczna réznorodnosc
histologiczna i rozny stopien zlosliwosci, taczacy sie
z odmienng wrazliwoscig na radioterapi¢ (RT) i che-
mioterapie (CT) - od $rednio wrazliwych do calkowi-
cie niewrazliwych.
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Wywiad

W czasie zbierania wywiadu nalezy zwrdci¢ uwage
na wystepowanie nastepujacych objawdow:
o obecnos¢ zmiany guzowatej,
o przewlekly jednostronny wyciek z ucha lub z nosa,
o utrzymujace si¢ zapalenie zatok obocznych nosa,
o objawy porazenia nerwdw czaszkowych i/lub
obecnoé¢ objawdw oponowych,
« zaburzenie polykania i/lub fonacji, chrypka,
o wytrzeszcz galki ocznej, zez, podwoéjne widzenie,
o przewlekle zaparcia, zaburzenia oddawania moczu,
« niefizjologiczne krwawienie z pochwy,
+ bole brzucha.

Badanie przedmiotowe

Migsak prazkowanokomoérkowy moze si¢ rozwijac
we wszystkich regionach ciala. Objawy nowotworu za-
lezg od lokalizacji guza oraz jego ucisku na otaczajace
tkanki i narzady, a takze od obecnosci przerzutow.

Objawy w zaleznosci od umiejscowienia zmian no-
wotworowych:

o glowa iszyja (40%):

- lokalizacja okotooponowa (20%): nosogardziel, za-
toki przynosowe, ucho $rodkowe, dét skrzydlowo-
-podniebienny, d6t podskroniowy (zapalenie zatok,
bdl miejscowy, wyciek jednostronny z nosa lub
ucha, zaburzenia polykania) - ryzyko zajecia OUN,

- lokalizacja nieokotooponowa (20%): oczoddl, szyja
- wytrzeszcz, zez, chrypka, zaburzenia polykania
lub fonacji,

o ukfad moczowo-plciowy (20%) i miednica (5%)

- zaparcia, zaburzenia oddawania moczu, krwio-

mocz, krwawienia z pochwy, guz jadra,

konczyny (20%) - niebolesny guz znieksztalcajacy

obrysy konczyny, upos$ledzenie sprawno$ci kon-

czyny (np. zaburzenia chodu),

o przestrzen zaotrzewnowa (7%) — bole brzucha, ob-
jawy ,,ostrego brzucha’,

o inne rzadkie lokalizacje (facznie ok. 8%).

Stadia zaawansowania klinicznego

Wyrdznia si¢ 4 stadia zaawansowania klinicznego
miesakdw tkanek miekkich:

o stadium I - choroba zlokalizowana, bez zajgcia
okolicznych weziéw chlonnych, guz catkowicie
usuniety makroskopowo i mikroskopowo,

o stadium II - guz makroskopowo usuniety, mi-
kroskopowo pozostatosci guza, okoliczne wezly
chlonne niezajete lub zajete i usuniete chirurgicz-
nie, oraz przypadki, w ktérych nie mozna potwier-
dzi¢ mikroskopowej radykalnosci zabiegu,

o stadium III - guz usuniety cze$ciowo lub tylko
biopsja diagnostyczna z zajeciem lub bez zaje-
cia okolicznych weztéw chlonnych i/lub wysiek

Nowotwory wieku dzieciecego

zlosliwy w jamach ciala przylegajacych bezposred-
nio do guza,

stadium IV - choroba nowotworowa rozsiana —
obecnos¢ przerzutéw odlegtych.

Badania laboratoryjne

W celu ustalenia mozliwie pewnego rozpoznania,
okreslenia zaawansowania choroby (przerzuty odleg-
te) oraz oceny wydolnosci podstawowych uktadow
i narzadow wykonuje sie:

« morfologie krwi obwodowej i obraz odsetkowy
krwinek biatych,

o badanie moczu,

« badania biochemiczne - jonogram, mocznik, kre-
atynina, transaminazy, dehydrogenaza mleczano-
wa, fosfataza alkaliczna,

o EKG iechokardiogram,

« badania wirusologiczne (HBs, HCV, CMV, EBV),

o badanie histopatologiczne, immunohistochemicz-
ne, w mikroskopie elektronowym, cytogenetyczne
i molekularne tkanki guza,

 badanie szpiku kostnego.

Badania obrazowe

Zalecane badania obrazowe to:

« USG, MRIiTK ogniska pierwotnego i obszaru po-
dejrzanego o przerzuty, z uwzglednieniem wymia-
réw umozliwiajacych oszacowanie objetosci guza,

» zdjecie RTG i TK Kklatki piersiowej,

o USG i TK jamy brzusznej,

 scyntygrafia kos¢ca.

Badania zalezne od lokalizacji guza

W przypadku lokalizacji glowa/szyja lub przykre-
gostupowej wykonuje sie badanie ptynu moézgowo-
-rdzeniowego w kierunku obecnosci komérek nowo-
tworowych, badanie okulistyczne i laryngologiczne.

Przy podejrzeniu guzéw w miednicy malej zaleca
sie wykonanie cystoskopii, USG transrektalnego i/lub
transwaginalnego, wziernikowanie pochwy.

Badania naczyniowe (angiotomografia, angiogra-
fia) s3 pomocne w ustaleniu rozpoznania w przypad-
ku guzow konczyn.

W okresleniu grupy ryzyka (niskiego, standardowe-
go i wysokiego) bierze si¢ pod uwage stadium zaawan-
sowania, wyj$ciowe wymiary guza (< 5 cm lub > 5 cm),
typ histopatologiczny (embrionalny - korzystny, peche-
rzykowy - niekorzystny), umiejscowienie guza, wiek
w chwili zachorowania (< 10 lat — korzystny).

Diagnostyka roznicowa

Istotne jest stwierdzenie obecnosci nieprawidlowe;j
masy w badaniu fizykalnym i/lub badaniach obra-
zowych. Do wykonania badan obrazowych powinny
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skloni¢ takie przedluzajace sie i nieustepujace po le-
czeniu przeciwzapalnym objawy, jak jednostronny
wyciek z nosa, wyciek z ucha, objawy dyzuryczne.
W przypadku stwierdzenia guza konieczne jest pilne
pobranie materialu do badania histopatologicznego.
Badania immunohistochemiczne, ocena w mikrosko-
pie elektronowym i badania cytogenetyczne umoz-
liwiaja réznicowanie w grupie innych nowotworow
o ,,malych, okraglych, niebieskich komdrkach” (chto-
niak nieziarniczy, zwojak zarodkowy, migsak Ewinga).

Postepowanie

Leczenie RMS jest skojarzone i obejmuje poste-
powanie chirurgiczne, CT i RT. Z uwagi na wstepne
zaawansowanie choroby, najkorzystniejsza wstepna
szeroka resekcja guza z marginesem zdrowej tkanki
bywa rzadko mozliwa do wykonania bez wyraznego
okaleczenia. Zabieg wstepny ogranicza si¢ przewaznie
do biopsji diagnostycznej (wigkszos$¢ pacjentow w 111
stadium zaawansowania). Typowy plan leczenia obej-
muje wstepna CT, a nastepnie — po zmniejszeniu masy
guza — zabieg chirurgiczny odroczony (second-look)
skojarzony z miejscowg RT (32-55 Gy) u pacjentow,
u ktorych nie dokonano radykalnego usunigcia guza.
Zaleca si¢ unikanie zabiegow okaleczajacych, ale u nie-
ktérych pacjentow Zle odpowiadajacych na leczenie,
po wyczerpaniu innych mozliwosci jest to niezbedne.
Chemioterapi¢ prowadzi si¢ wedlug ujednoliconych
protokoldw, np. amerykanskiej grupy IRS, niemiec-
kiej CWS (stosowany w Polsce) lub francuskiej SFOP.
Intensywno$¢ leczenia jest dostosowana do grupy ry-
zyka. Wyniki leczenia zalezg od stadium zaawansowa-
nia choroby i grupy ryzyka. Ponad 3-letnie przezycia
catkowite w stadium I, IT i ITI oraz IV wynosza, odpo-
wiednio, ponad 95%, 75% i ponizej 25%.

W leczeniu innych GTM, z uwagi na ich ograni-
czong wrazliwo$¢ na CT, zasadnicze znaczenie ma
mozliwie radykalne leczenie chirurgiczne.

Pomyslny wynik leczenia nowotwordw tej grupy
zalezy przede wszystkim od stopnia zaawansowania
choroby w chwili rozpoznania. Nawet male guzki
wymagajg podjecia natychmiastowego postepowania
diagnostycznego.

6.9. Guzy zarodkowe z pierwotnych
komérek ptciowych (germinalne)
zlokalizowane poza osrodkowym
uktadem nerwowym

Informacje ogolne

Guzy zarodkowe sg nowotworami, ktére rozwija-
ja si¢ z pierwotnych komoérek rozrodczych. W okresie
plodowym komorki te, pochodzace z endodermy wo-
reczka zottkowego, wedrujg wzdtuz osi ciala i zstepuja
do miednicy lub moszny, stajac si¢ zawigzkami przy-
sztych gonad.

Guzy zarodkowe moga si¢ rozwinag¢ na kazdym
etapie wedrowki pierwotnych komorek rozrodczych.
Stanowig 2-3% wszystkich nowotworéw wieku dzie-
cigcego. Sq rozpoznawane w takich okolicach, jak: szy-
szynka (6%), srédpiersie (7%), zaotrzewnowo (4%),
jajniki (24%), jadra (9%), okolica krzyzowo-guziczna
(24%). Inne umiejscowienia tego nowotworu stanowia
ok. 8%. Obserwuje sie podobng czestos¢ wystepowania
guzdw zarodkowych u obu plci. Przetrwate zarodkowe
komorki rozrodcze mogg sie roznicowaé¢ w kierunku
réznych tkanek, zaréwno somatycznych, jak i podpo-
rowych, dlatego nowotwory zarodkowe histologicznie
stanowig réznorodng grupe pod wzgledem budowy
tkankowej i stopnia zlosliwoéci. Nawet u tego samego
pacjenta w obrebie guza, zwlaszcza typu potworniaka,
mozna stwierdzi¢ tkanke o réznym stopniu dojrzato-
$ci i zlodliwosci, a nawet o cechach odpowiadajacych
zarodkowym nowotworom somatycznym, np. neuro-
blastoma. Wszystkie zlosliwe guzy zarodkowe maja
podobna droge szerzenia si¢. Przerzuty stwierdza si¢
w plucach, watrobie, wezlach chtonnych i OUN, rzad-
ko w szpiku kostnym i kosciach.

Wywiad i badanie przedmiotowe

Objawy zaleza od lokalizacji i stopnia zlosliwo-
$ci oraz rozsiewu guza, a takze czasu trwania cho-
roby. W tabeli 1. przedstawiono najczestsze objawy
kliniczne w zaleznosci od umiejscowienia choroby.
Guzy w okolicy krzyzowo-miednicznej sa wykrywa-
ne zaraz po urodzeniu lub w okresie niemowlecym.

Tabela 1. Objawy kliniczne w zaleznosci od umiejscowienia guza

Umiejscowienie guza

Objawy kliniczne

Srodpiersie bole w klatce piersiowej, kaszel, duszno3¢ lub bez objawéw
jajnik boéle brzucha, guz w jamie brzusznej, goraczka, wzmozone napiecie powtok jamy brzusznej,
zaburzenia w oddawaniu stolca i moczu
jadro powiekszenie jadra

okolica zaotrzewnowa

guz w jamie brzusznej, wymioty, ucisk na drogi moczowe

okolica krzyzowo-guziczna

boéle brzucha, guz w jamie brzusznej lub okolicy posladkéw, zatrzymanie moczu, zaburzenia
w oddawaniu moczu i stolca, ostabienie konczyn dolnych
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U niemowlat rzadko wystepuja objawy neurologicz-
ne, ktore obserwuje si¢ u dzieci starszych, szczegélnie
w czasie wznowy choroby.

Potworniaki (teratoma) wystepuja czesciej u dzie-
ci z wrodzonymi wadami ukfadu miesniowo-szkiele-
towego, wadami serca, maloglowiem i ze zwezeniem
odbytu. U chorych z rozrodczakiem (dysgerminoma)
stwierdza si¢ pierwotny brak miesigczki (amenorrhea)
lub nadmierne krwawienie miesigczne (menorrhagia),
a takze meski hermafrodytyzm (46,XY). Natomiast
u kobiet z rakiem zarodkowym jajnikéw obserwuje sie
przedwczesne dojrzewanie lub pierwotny brak mie-
sigczki i nadmierne owlosienie (hirsutyzm).

Réznicowanie

Istotne jest stwierdzenie obecnosci nieprawidlowe;j
masy w badaniu fizykalnym i/lub badaniach obrazo-
wych. Badania obrazowe (radiogram, USG, TK/MRI)

nie pozwalaja na jednoznaczne okreélenie charakteru
zmiany.

Badanie diagnostyczne

Badania diagnostyczne powinny oceni¢ rodzaj
guza i jego miejscowe zaawansowanie oraz potwier-
dzi¢ lub wykluczy¢ obecno$¢ przerzutdéw. Szczegélnie
wazne jest oznaczenie stezenia markeréw specyficz-
nych dla guzéw zarodkowych. Nalezy réwniez wy-
kona¢ testy oceniajace wydolnos¢ istotnych dla zycia
narzadow oraz wspolistnienie innych choréb, gtéwnie
zakazen wirusowych i wad rozwojowych.

Nowotwory wieku dzieciecego

Badania wstepne

Badania wstepne obejmuja:

o doktadny wywiad zwigzany z choroba, uwzgled-
niajgcy ewolucje objawow, dotychczasowe badania
ileczenie oraz wywiad rodzinny,

o badanie przedmiotowe,

» morfologie krwi obwodowej i badanie moczu,

o badania biochemiczne oceniajace czynnos¢ wa-
troby i nerek, stezenie elektrolitow, LDH, fosfatazy
alkalicznej w surowicy,

o Dbadanie stezenia a-fetoproteiny (AFP) i podjed-
nostki 3-gonadotropiny kosméwkowej (B-HCG),

o badania obrazowe oceniajgce ognisko pierwotne
i zaawansowanie miejscowe oraz obecnos¢ prze-
rzutéw, z uwzglednieniem pomiaréw umozliwiaja-
cych obliczenie objetosci guza,

o badanie szpiku kostnego,

o EKGiECHO serca,

 badania serologiczne w kierunku zakazen wiruso-
wych (HBV, HCV, CMV, EBV),

o badanie ptynu mézgowo-rdzeniowego w kazdym
przypadku choroby rozsianej lub obecnoséci guza
zlokalizowanego w OUN,

o badanie histopatologiczne i immunohistochemicz-
ne guza,

« badania cytogenetyczne i molekularne tkanki guza.
W przypadku guzéw o mieszanym utkaniu leczenie

dostosowuje si¢ do najbardziej ztodliwego komponentu.

Klasyfikacje guzow zarodkowych w zaleznosci od pocho-

dzenia tkankowego przedstawiono w tabeli 2. Niektore

Tabela 2. Klasyfikacja histopatologiczna i umiejscowienie guzéw zarodkowych

Rodzaj guza

Charakterystyka morfologiczna guza

Najczestsze umiejscowienia

rozrodczaki (germinoma) —
guzy z niezroznicowanych
komorek rozrodczych

okragte komérki z obfitg cytoplazma, utozone w skupiska przedzielone
wtdknistym zrebem,
okragte jadra z obecnym jednym lub licznymi jaderkami,
moga by¢ obecne olbrzymie wielojgdrowe komorki
oraz ogniska martwicy

jajniki (dysgerminoma),
jadra (nasieniak, seminoma),
przednie $rédpiersie

guzy rdéznicujgce sie w kierunku tkanek embrionalnych (zarodkowych)

potworniak dojrzaty
(teratoma maturum)

potworniak niedojrzaty

dojrzate tkanki: ektodermalna — nabtonek; mezodermalna — migénie,
zeby, chrzastka, kosci; endodermalna - gruczoty sluzowe,
nabtonek przewodu pokarmowego i uktadu oddechowego

niedojrzata tkanka z 3 listkéw zarodkowych,

okolice: krzyzowo-guziczna,
gonady, $rédpiersie, przedkrzyzowa

krzyzowo-guziczna, gonady,

(teratoma immaturum)

rak zarodkowy
(carcinoma embryonale)

wykazujaca 3 rézne stopnie dojrzatosci

komérki poligonalne z duzg ilodciag cytoplazmy z wakuolami, stabo
zaznaczone btony komérkowe, jadra nieregularne z wyraznym jaderkiem,
komérki utozone w warstwy, cewki lub pecherzyki, obecne mitozy

srodpiersie, okolica przedkrzyzowa

jadra, jajniki

guzy réznicujgce sie w kierunku tkanek pozazarodkowych

guz pecherzyka zéttkowego,
guz zatoki endodermalnej
(yolk sac tumor, endodermal
sinus tumor)

kosmoéwczak
(choriocarcinoma)

wystepuje 5 cech mikroskopowych: skupienia drobnych niezréznicowa-

nych komérek zarodkowych, ogniska komérek mezodermalnych, ogniska

komérek okotonaczyniowych zawierajace rdzeft mezodermalny z naczy-
niem w Srodku i komérkami kolumnowymi (ciatka Schillera-Duvalla)

wystepuja komdrki syncytiotrofoblastyczne i cytotrofoblastyczne

jadra, jajniki,
okolica przedkrzyzowa

okolica szyszynki
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guzy zarodkowe wytwarzaja markery: a-fetoproteine
i/lub podjednostke P-gonadotropiny kosmoéwkowej
(B-HCG). Ich obecnos¢ ocenia sie metodg immuno-
histochemiczng w tkankach guza lub oznacza si¢ ich
stezenie w surowicy. Najwigksze stezenia AFP spotyka
sie¢ w guzach zatoki endodermalnej (endodermal sinus
tumor). Zwiekszone stezenia tego markera wystepuja
réwniez w rakach embrionalnych (carcinoma embry-
onale). W nabtoniaku kosmowkowym (choriocarcino-
ma) stwierdza si¢ zwigkszone stezenie p-HCG. ,Czy-
ste” postacie potworniakéw nie wytwarzajg markerow.
W przypadku stwierdzenia zwigkszonego stezenia
AFP lub B-HCG, swiadczacego o obecnosci ztosliwych
komorek zarodkowych w guzie, nalezy zweryfikowa¢
badanie histopatologiczne i/lub zbada¢ inne wycin-
ki z guza. Ponadto powtarzane badania stezen AFP
i B-HCG sa przydatne w ocenie masy guza, pozostalo-
$ci guza po leczeniu operacyjnym, odpowiedzi nowo-
tworu na stosowane leczenie lub rozpoznaniu wznowy
choroby.

Ustalenie stopnia zaawansowania zalezy od umiej-
scowienia guza pierwotnego i stopnia rozsiewu choro-
by. Z reguly I stopient dotyczy zmiany zlokalizowanej,
usunietej w caloéci, ze stwierdzong radykalnoscig mi-
kroskopowg. Stopien II zaawansowania oznacza po-
zostalo$¢ mikroskopowa. W III stopniu stwierdza sie
rozsiew miejscowy, a w IV odlegle przerzuty.

Leczenie

W fagodnych guzach terapia jest ograniczona do
zabiegu chirurgicznego. W guzach krzyzowo-guzicz-
nych u niemowlat leczenie rozpoczyna si¢ od zabiegu
chirurgicznego z usunigciem guza i kosci guzicznej.
Radykalna operacja daje szans¢ na catkowite wylecze-
nie. W innych przypadkach stosuje si¢ leczenie sko-
jarzone — wielolekowa chemioterapie i zabieg chirur-
giczny. Intensywnos¢ chemioterapii zalezy od stopnia
zaawansowania choroby. W przypadku guza umiej-
scowionego w OUN stosuje si¢ rowniez radioterapie.

Wyniki leczenia i rokowanie

Wyleczalnoé¢ jest wysoka, ale zalezy od histolo-
gii guza zarodkowego i od stopnia zaawansowania.
W postaciach zlokalizowanych uzyskuje si¢ 70-100%
wyleczen. Natomiast chorzy z duzym stezeniem AFP
i/lub obecnoscig przerzutéw naleza do grupy o duzym
ryzyku i ciagle powaznym rokowaniu.

6.10. Siatkéwczak ptodowy
Informacje ogolne

Siatkéwcezak (retinoblastoma — RBL) to najcze$ciej
stwierdzany pierwotny zlosliwy guz wewnatrzgatkowy

u dzieci. Jest nowotworem pochodzenia neuroekto-
dermalnego, rozwijajacym si¢ z nisko zréznicowanych
komorek siatkowki. Stanowi ok. 3-4% wszystkich no-
wotworéw wieku dzieciecego. Czestos$¢ wystepowania
w ciagu roku wynosi ok. 3-4 zachorowania na 1 000 000
0sob w wieku 0-17 lat. W Polsce rocznie stwierdza sie
21-29 nowych przypadkéw RBL. W 90% przypadkow
nowotwor ten jest stwierdzany u dzieci ponizej 3. roku
zycia.

Wyrdznia si¢ dwie postacie RBL:

o postac¢ dziedziczng (40%):

- stwierdzana u pacjentéw z dodatnim wywiadem
rodzinnym (choroba wrodzona) oraz u dzieci,
ktére majg wrodzong mutacje, przekazang w ko-
morkach rozrodczych przez zdrowego rodzica;
wysoka predyspozycje do rozwoju RBL powoduje
delecja lub mutacja genu Rb1 w rejonie 13q14,

- wystepuje w okresie noworodkowym lub wczesno-
niemowlecym,

- moze wystepowac jedno- lub obustronnie,

o postac sporadyczng (60%):

- dotyczy tylko jednej galki ocznej,

- poczatek choroby w 2.-3. roku zycia.

Wisrod dzieci z dziedzicznag postacig RBL wyste-
puje takze tzw. posta¢ trojstronna (5-15%), w ktorej
stwierdza si¢ zmiany w obu oczach oraz obecnos¢ guza
wewnatrzczaszkowego (najczesciej guz szyszynki).

Wywiad

W trakcie zbierania wywiadu nalezy zwrdci¢ uwa-

ge na wystepowanie takich objawow, jak:

o zez (20%),

o utrzymujace si¢ stany zapalne spojowek i/lub na-
strzykanie spojowek (10%),

o powiekszenie si¢ gatki ocznej (woloocze, buphthal-
mus) lub jej zanik (phthisis bulbi),

o biatawy lub zéltawy odblask ze Zrenicy (objaw ,,$le-
pego kociego oka’, leukokoria, 70%),

o uposledzenie widzenia (objaw oczno-palcowy),

 inna barwa teczéwki (heterochromia),

o zmiany w Zrenicy na zdjeciach fotograficznych.
Niezmiernie istotne jest zebranie doktadnego wy-

wiadu rodzinnego odno$nie do wystepowania choréb

nowotworowych, w tym RBL.

Badanie przedmiotowe

Dziecko, oprdcz badania okulistycznego, musi by¢
zbadane przez onkologa dzieciecego. Oceniajac dziec-
ko w badaniu fizykalnym, nalezy uwzgledni¢ wszyst-
kie okolice ciala i wszystkie elementy badania fizy-
kalnego. Objawy kliniczne i przebieg RBL mogg by¢
rézne w zaleznoéci od wieku pacjenta. Siatkdwczak
w poczatkowych fazach rozwoju, zwlaszcza umiejsco-
wiony na obwodzie dna oka, moze nie dawa¢ zadnych
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objawéw klinicznych. W guzach okolicy plamkowej
pierwszym objawem moze by¢ zez. Objawy wymie-
niane w pi$miennictwie jako typowe dla siatkdwczaka
dotyczg zaawansowanych przypadkoéw tej choroby i sa
to: leukokoria, zmetnienie ciala szklistego, rzekomy
ropostek (pseudohypopyon), zmieniona barwa teczow-
ki, samoistny wylew krwi do komory przedniej, stan
zapalny wywolany martwica guza, wylew krwi do cia-
ta szklistego, jaskra wtdrna, obrzek rogdwki, rzadziej
woloocze, wytrzeszcz, przerzuty do regionalnych we-
ztéw chlonnych i mézgu, zanik galki oczne;j.
Siatkéwczak pozagatkowy wystepuje u niewielkie-
go odsetka pacjentéw z RBL. W jego przebiegu zmia-
ny przechodza poza galke oczng i mogg sie ograniczac
do tkanek oczodotu lub nacieka¢ OUN albo mogg by¢
obecne odlegle przerzuty, w tym do wezléw chionnych

i ko$ci, a takze szpiku kostnego.

Patologiczne stadia zaawansowania RBL wyrdz-
nione przez Grabowskiego i Abramsona to:

o I stopien - zmiany wewnatrzgatkowe: pojedyn-
cze lub mnogie guzy w obrebie siatkowki, zajecie
blaszki sitowej, przej$cie zmian na jagodowke,

« Il stopien — zmiany wewnatrzoczodolowe: guz we-
wnatrz oczodolu, zajety nerw wzrokowy,

o III stopien — przerzuty wewnatrzczaszkowe: ko-
morki RBL obecne w plynie mdzgowo-rdzenio-
wym i/lub obecnos¢ guza w OUN,

o IV stopient — obecnos$¢ odlegtych przerzutéw po-
chodzenia krwiopochodnego: komoérki nowotwo-
rowe obecne w szpiku, przerzuty do kosci, zajecie
innych narzadéw.

Badanie okulistyczne

Podstawowe znaczenie w rozpoznaniu siatkéwcza-
ka ma badanie okulistyczne, obejmujace ocene przed-
niego odcinka galki ocznej oraz dna oka w celu pre-
cyzyjnego oszacowania rozlegtosci i umiejscowienia
zmian wewnatrzgalkowych. Badanie dna oka powin-
no by¢ przeprowadzone w znieczuleniu ogélnym, po
poszerzeniu Zrenicy, bezposrednia i posrednig metoda
wziernikowania.

Stopienn zaawansowania zmian wewnatrzgatko-
wych jest oceniany wedtug klasyfikacji Reese-Ellswor-
tha (R-E):

o grupa I - bardzo korzystna dla zachowania wzro-
ku: pojedyncze ognisko lub mnogie guzy mniej-
sze niz 4 $rednice tarczy nerwu wzrokowego (dd)
w lub do tytu od réwnika siatkowki,

o grupa II - korzystna dla zachowania wzroku: poje-
dynczy guz lub liczne zmiany o $rednicy 4-10 tarcz
nerwu wzrokowego (dd) w lub do tylu od réwnika,

o grupa III - prawdopodobne zachowanie wzroku:
kazdy guz do przodu od réwnika lub pojedyncza
zmiana do tylu od réwnika o $rednicy 10 tarcz ner-
wu wzrokowego,

Nowotwory wieku dzieciecego

o grupa IV - niekorzystna dla zachowania wzroku:
liczne ogniska guza, niektdére wigksze niz 10 $red-
nic nerwu wzrokowego lub jakakolwiek zmiana do
przodu od rabka zebatego siatkowki (ora serrata),

o grupa V - bardzo niekorzystna dla zachowania
wzroku: masywne guzy obejmujace ponad potowe
siatkowki lub konglomeraty komoérkowe w ciele
szklistym.

Badania laboratoryjne

Przed wprowadzeniem chemioterapii konieczne
jest wykonanie morfologii krwi obwodowej, badan
biochemicznych oceniajacych czynno$¢ watroby i ne-
rek oraz badania ogdlnego moczu. Aby wykluczy¢
rozsiew choroby poza gatke oczng, nalezy wykona¢
biopsje aspiracyjna szpiku, badanie ptynu moézgowo-
-rdzeniowego (pleocytoza, badania biochemiczne
i cytologiczne) i badania obrazowe.

W kazdym przypadku zachorowania na RBL pa-
cjenci powinni by¢ kierowani do poradni genetycznej.

Badania obrazowe

We wszystkich przypadkach wykonuje sie USG,
TK lub MRI galek ocznych i oczodotéw. Stwierdza-
ne w USG i TK zwapnienia w obrebie guza wspierajg
rozpoznanie RBL. Konieczne jest takze wykonanie TK
lub MRI glowy i scyntygrafii kos¢ca. Ostatnio zaleca
sie scyntygrafie z uzyciem preparatu metajodobenzy-
loguanidyny (MIBG). Nie jest konieczne histopatolo-
giczne potwierdzenie tego nowotworu.

Diagnostyka réznicowa

W wielu chorobach nienowotworowych moga by¢
obecne objawy nasladujagce RBL, w tym w chorobie
Lebera-Coatsa, retinopatii wcze$niakow, przetrwatym
hiperplastycznym ciele szklistym, ziarniniaku (tokso-
karoza), za¢mie, wrodzonym ubytku naczyniowki
i tarczy nerwu wzrokowego, zapaleniu blony naczy-
niowej, dysplazji siatkéwki, zmianach pourazowych.

Wiekszos¢ bledow diagnostycznych dotyczy przy-
padkow z nietypowymi objawami nasladujgcymi sta-
ny zapalne oka, jaskre lub wade wzroku. U ok. 10%
dzieci w chwili rozpoznania RBL stwierdza si¢ wspot-
istniejgce zmiany zapalne.

Postepowanie

Sposob leczenia zalezy od rozlegto$ci zmian choro-
bowych, zaréwno w obrebie gatki ocznej, jak i zajecia
tkanek pozagatkowych, mdzgu lub odleglych przerzu-
tow.

Siatkowczak wewnatrzgatkowy. W przypadku ma-
tych, pojedynczych guzéw przeprowadza si¢ wylacznie
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oszczedzajace leczenie miejscowe (fotokoagulacja, krio-
terapia, brachyterapia, termoterapia przezzreniczna).
W pozostalych sytuacjach leczenie rozpoczyna si¢ od
chemioterapii (CT), a nastepnie po 2-3, a niekiedy po
wiekszej liczbie cykli CT okulista podejmuje decyzje
o rodzaju leczenia miejscowego. W RBL zakwalifiko-
wanym do I i IT grupy wedlug klasyfikacji R-E pra-
wie wszystkie dzieci majg szanse na zachowanie gatki
ocznej i dobrej ostroéci widzenia. W przypadku braku
odpowiedzi lub progresji zmian rozwaza si¢ radiotera-
pie z pol zewnetrznych i/lub enukleacje. Zastosowanie
CT po usunieciu gatki ocznej istotnie zmniejsza ryzyko
przerzutéw. Wypatroszenie oczodolu jest wykonywane
w przypadku wznowy w obrebie oczodotu.

Siatkowczak pozagalkowy. W tej postaci RBL sto-
suje sie skojarzone metody leczenia z uwzglednieniem
CT systemowej, a takze — w przypadku rozsiewu RBL
do koéci i szpiku - wysoko dawkowana CT z auto-
przeszczepieniem komorek krwiotworczych. W przy-
padku zajecia OUN konieczna jest CT dokanalowa,
a u pacjentow powyzej 1. roku zycia takze radioterapia
OUN. Wyniki leczenia pozagalkowej postaci siatkow-
czaka sg ciagle niezadowalajace (ok. 30% wyleczen). Po
zakonczeniu terapii pacjenci muszg si¢ systematycznie
zglasza¢ do kontroli z powodu mozliwo$ci wystgpienia
zardwno wznowy choroby, jak i péznych powiktan.

Wyniki leczenia RBL (zachowanie galki ocznej
i uzyteczne widzenie) zalezg od zaawansowania cho-
roby. Wystapienie m.in. zeza, gorszego widzenia lub
zmian w Zrenicy na fotografii stanowi wskazanie do
bezzwlocznego dokladnego badania okulistycznego
u kazdego dziecka, bez wzgledu na jego wiek.

6.11. Nowotwory watroby

Informacje ogolne

Do pierwotnych nowotwordéw zlodliwych watroby
naleza:

o watrobiak zarodkowy (hepatoblastoma), wywo-
dzacy sie z zarodkowych komdrek watrobowych,

« rak watrobowokomoérkowy (carcinoma hapatocel-
lulare), czesto rozwijajacy si¢ na podlozu chordb
metabolicznych lub przewleklego wirusowego za-
palenia watroby.

Pierwotne nowotwory watroby wystepuja rzadko

i stanowig mniej niz 1% ogdtu nowotworéw dziecie-

cych. Hepatoblastoma rozpoznawana jest prawie wy-

tacznie u dzieci ponizej 3. roku Zycia, natomiast rak
watrobowokomoérkowy jest rzadko wystepujacym
nowotworem u dzieci starszych. Ponadto w watrobie
stwierdza si¢ guzy tagodne, najczedciej torbiele lub
guzy pochodzenia naczyniowego. Dla guzéw zlos-
liwych watroby charakterystyczne jest zwigkszone

stezenie a-fetoproteiny (AFP) stwierdzane w ponad
50% przypadkow.

Wywiad

Najczesciej wystepujace objawy zlosliwych guzow

watroby:

o guz w nadbrzuszu po stronie prawej, czgsto zaob-
serwowany przez rodzicéw,

o powiekszenie obwodu brzucha.
Rzadziej obserwowane objawy:

o brak apetytu,

o utrata masy ciala,

o bdle brzucha,

+ nudnosci,

e wymioty,

o 7zbltaczka,

+ badania biochemiczne - zazwyczaj prawidlowe lub
zblizone do normy,

o w bardzo zaawansowanych stadiach choroby - ob-
jawy niewydolnosci watroby.

Badanie przedmiotowe

Czesto stwierdza si¢ powigkszenie watroby, guz
w nadbrzuszu po stronie prawej i powiekszenie obwo-
du brzucha.

Badania laboratoryjne

Do przydatnych badan laboratoryjnych zalicza sie:

» morfologie krwi obwodowej z obrazem odsetko-
wym krwinek biatych,

« badania biochemiczne, w szczegdlnosci badania
czynnos$ci watroby oraz stezenie LDH,

o badania uktadu krzepniecia,

o badania markeréw nowotworowych: a-fetoproteina
(AFP), antygen karcinoembrionalny (CEA), podjed-
nostka B-gonadotropiny kosmdéwkowej (B-HCG),

« EKGiECHO serca,

o Dbadanie histopatologiczne biopsji celowanej lub
wycinka z guza.

Badania obrazowe

W przypadku podejrzenia nowotworu watroby za-
leca si¢ wykonanie:

o badan obrazowych watroby i jamy brzusznej -
USG i TK/MRI, badania USG watroby z wykorzy-
staniem techniki dopplerowskiej,

o zdjecia RTG i TK klatki piersiowe;.

Podstawowym objawem jest obecnos¢ nieprawi-
dlowej, guzowatej masy w watrobie, zazwyczaj powo-
dujacej jej powigkszenie i znieksztatcenie obrysow.

W ocenie zaawansowania istotne jest okreslenie
wielko$ci i polozenia guza w watrobie (decyzja co do
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operacyjnoéci zmiany) oraz obecnosci odlegtych prze-
rzutow.

Diagnostyka réznicowa

W diagnostyce réznicowej nalezy uwzglednié:

« inne stany powodujace znacznego stopnia powiek-
szenie watroby;,
o przerzuty nowotworowe do watroby.

Badania obrazowe (USG i TK/MRI) przewaznie
pozwalajg na stwierdzenie obecnosci zmian i ustale-
nie ich charakteru (np. torbiele, naczyniaki). Niekiedy
istniejg trudnosci z ustaleniem punktu wyjscia guza.
Rozstrzygajace jest badanie histopatologiczne.

Postepowanie

Leczenie nowotwordéw watroby jest skojarzone
i obejmuje radykalne usuniecie guza — wstepne lub
odroczone - oraz CT pooperacyjng lub przed- i po-
operacyjna.

Wyniki leczenia

Wynik leczenia zalezy gléwnie od radykalnosci
zabiegu chirurgicznego. Jezeli mozliwe jest catkowite
usuniecie guza, odsetek wyleczen dochodzi do 80%,
jezeli nie, to nie przekracza 15-20%. Znacznie lepsze
wyniki uzyskuje sie w hepatoblastoma (przezycie 5-let-
nie: 75-80%), co wynika z wigkszej wrazliwosci tego
nowotworu na CT. W raku watrobowokomdrkowym
nawet po radykalnym zabiegu przezycie 5-letnie nie
przekracza 50%.

Dokladne badanie brzucha pozwala na stwierdze-
nie zmian niedajacych jeszcze subiektywnych dole-
gliwosci, co moze si¢ przyczyni¢ do wczesniejszego
rozpoznania nowotworu i uzyskania lepszego wyniku
leczenia.

Nowotwory wieku dzieciecego
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7.Podsumowanie

Pomimo postepu, jaki dokonal si¢ w leczeniu
przeciwnowotworowym u dzieci, nadal najwazniej-
szym czynnikiem rokowniczym pozostaje stadium
zaawansowania choroby w chwili rozpoznania. No-
wotwor nalezy podejrzewal zawsze, jezeli wstepne
objawy s3 niejasne lub podjete typowe leczenie nie
przynosi efektu. W wielu publikacjach wykazano, ze
wyleczenie nowotworéw u dzieci w duzym stopniu
zalezy od stopnia zaawansowania choroby w chwili
postawienia diagnozy. W przypadku wigkszoéci gu-
z6w litych i chloniakéw wezesne rozpoznanie (I i II
stopienn zaawansowania) daje szanse¢ na wyleczenie
niemal wszystkich dzieci. Natomiast dziecko, u ktore-
go zdiagnozowano nowotwdr w wysokim stadium za-
awansowania, ma duzo mniejsze szanse na dlugoletnie
przezycie, pomimo bardziej intensywnego leczenia, co
dodatkowo laczy si¢ z wiekszym ryzykiem wczesnych
i pdznych powiklan. Bardziej intensywna terapia taczy
sie z dluzszym pobytem dziecka w szpitalu, co stanowi
dodatkowe obcigzenie psychiczne dla chorego i jego
rodziny. Rozpoznanie wstepnych, czesto niecharakte-
rystycznych objawow choroby nowotworowej i podej-
mowanie niezwlocznego dzialania jest waznym czyn-
nikiem we wczesnym wykrywaniu choroby u dzieci.
Wieksza wiedza na temat mozliwych ,,znakéw” ostrze-
gawczych nowotwordw wsrod lekarzy, pielegniarek,
potoznych i innych pracownikéw stuzby zdrowia,
a takze wérdd spoleczenstwa moze mie¢ duzy wplyw
na wyniki leczenia. Poniewaz wczesne objawy nowo-
tworéw u dzieci sa réwniez zwykle niespecyficzne,
rodzice powinni zapewni¢ swoim dzieciom regularne
badania lekarskie oraz by¢ uwrazliwieni na wszelkie
niepokojace i utrzymujace si¢ objawy. Wazna jest tak-
ze $wiadomos$¢ znaczenia wezesnego zglaszania sie do
lekarza i potrzeby prowadzenia wizyt kontrolnych do
chwili postawienia diagnozy.

Nowotworem wieku dzieciecego, w ktérym ob-
serwuje sie najwiecej nietypowych objawdw, jest neu-
roblastoma, drugi co do czesto$ci wystepowania guz
lity, nadal najczesciej rozpoznawany w 4. stopniu

zaawansowania choroby. W 1., 2. 1 3. stopniu zaawan-
sowania u dzieci powyzej 1. roku zycia wyleczenie
jest mozliwe odpowiednio u ok. 90% i 60% dzieci,
natomiast w 4. stopniu, pomimo zastosowania in-
tensywnych, skojarzonych metod terapii, wieloletnie
przezycia uzyskuje si¢ u mniej niz 30% pacjentow.
Biochemiczne badania przesiewowe (oznaczenie wy-
dalania katecholamin w moczu) nie spowodowaly
zmniejszenia liczby rozpoznan neuroblastoma u dzieci
w zaawansowanych stadiach. Natomiast szczegolowy
wywiad, dokladne badanie fizykalne ze zwréceniem
uwagi na jame brzuszng i przesiewowe badanie USG
moga zwiekszy¢ czesto$¢ przypadkowych rozpoznan
tej choroby. Istnieja dowody $wiadczace o tym, ze
skrupulatne badanie jamy brzusznej u dzieci zglasza-
nych do rutynowych kontroli oceniajacych ich rozwoj
moze si¢ przyczyni¢ do wzrostu wyleczalnosci przez
rozpoznawanie choréb nowotworowych w mniej za-
awansowanych stadiach, szczegdlnie jezeli guz rozwi-
ja sie w jamie brzusznej (guz Wilmsa, neuroblastoma,
chloniak nieziarniczy B-komoérkowy, guzy watroby,
guzy zarodkowe). Nalezy réwniez podkresli¢ zna-
czenie wczesnego rozpoznania w innym nowotworze
wieku dzieciecego - retinoblastoma. Wczesne rozpo-
znanie w tej chorobie decyduje nie tylko o wylecze-
niu, lecz takze umozliwia zachowanie gatki ocznej
z uzytecznym widzeniem. Aby mozliwe bylo wczesne
rozpoznanie siatkdwczaka, nie mozna bagatelizowac
zglaszanego przez rodzicéw okresowo widocznego
u dziecka biatawego lub zdéttawego odblasku ze Zreni-
cy, wystapienia zeza i przewleklych stanéw zapalnych
oka, a w razie zaobserwowania takich zaburzen nale-
zy dziecko skierowa¢ do kliniki lub na oddzial okuli-
styczny w celu zbadania dna oka w znieczuleniu ogél-
nym. Obserwacja zeza stanowi obecnie blad w sztuce
lekarskiej.

W przypadku takich nowotwordw, jak miesak
prazkowanokomoérkowy, zwojak zarodkowy wspol-
czulny czy chloniak nieziarniczy, rozwijajacych sie
w obrebie glowy, diagnoza bywa czgsto opdzniona
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przez mylne rozpoznawanie stanu zapalnego. Typo-
wym przyktadem wystepowania zapalnej maski sa
nowotwory koéci. Zaréwno w miesaku kostnym, jak
i w guzie Ewinga, nowotworach stwierdzanych najcze-
$ciej powyzej 10. roku zycia, wystepowanie u dzieci
goraczki, bolu, ostabienia, braku taknienia, przyspie-
szonego OB i podwyzszonej liczby krwinek bialych
nasuwa mylne rozpoznanie zapalenia kosci i powoduje
znaczne opdznienie wlasciwej diagnozy. W przypadku
podejrzenia nowotworu nalezy poinformowac¢ rodzi-
cow i starsze dziecko o planowanym postepowaniu
diagnostycznym i skierowaniu pacjenta do o$rodka
specjalistycznego. Rozwazne postepowanie zapobiega
bledom oraz zapewnia wlasciwa diagnoze i terapie.

Nie mozna przewidzie¢ ani zapobiec chorobie no-
wotworowej u dziecka, ale w wielu przypadkach moz-
na ja wczesniej wykry¢. Musimy pamietaé, ze nowo-
twory u dzieci rozwijajg si¢ bardzo szybko, a wczesne
rozpoznanie daje szans¢ na wyleczenie niemal wszyst-
kich dzieci.

Wisrod przyczyn zgondéw u dzieci powyzej 1. roku
zycia nowotwory zajmujg drugie miejsce po zatru-
ciach, wypadkach i urazach. Z tego powodu stanowig
istotny problem w medycynie wieku rozwojowego.
Wezesne rozpoznanie faczy si¢ z mniejszym zaawan-
sowaniem choroby, mniej intensywnym leczeniem,
nizszym ryzykiem wystapienia zaréwno wczesnych,
jak 1 poznych powiklan, z krétszymi hospitalizacjami,
lepszym rokowaniem, mniejszymi kosztami terapii,
a przede wszystkim z wigksza liczbg wyleczen.
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8.Aneks

8.1. Zespoty genetyczne zwiekszajace

ryzyko nowotworow

Zespoty chromosomowe
zespot Downa

zespOt Klinefeltera
mozaicyzm 45,X/46,XY
zespot 13q-

zespot Blooma
niedokrwistos¢ Fanconiego
zespol ataksja—teleangiektazja

Zespoly pierwotnego niedoboru odpornosci
agammaglobulinemia Brutona

choroba limfoproliferacyjna Duncana

ciezki ztozony niedobdr odpornosci

zespol Wiskotta-Aldricha

niedobdr IgA

zespot Di Georgea

Zespoly chorobowe dotyczace skory

zespot nabloniakéw znamionowych

zespot rodzinnych nabloniakéw gruczolakowatych
torbielowych (trichoepithelioma)

modzelowato$¢ (tylosis)

zespot Wernera

dysplazja Lewandowskyego-Lutza (epidermody-
splasia verruciformis)

pecherzowe oddzielanie sie naskorka (epidermoly-
sis bullosa)

wrodzona dyskeratoza

Zespoly chorobowe skérno-nerwowe
nerwiakowldkniakowatos$¢ (neurofibromatosis)
stwardnienie guzowate (sclerosis tuberosa)
naczyniakowato$¢ siatkowo-mozdzkowa (choroba
von Hippla-Lindaua)

5)

Zespoly dotyczace przewodu pokarmowego
polipowato$¢ jelita grubego

zespot Gardnera

zespol Turcota

zespol Peutza-Jeghersa

przewlekta choroba zapalna jelit

Inne zespoty

przerost potowiczy (hemihiperplazja)
dysplazja nerek

aniridia sporadyczna

zesp6t Beckwitha-Wiedemanna
dysgenezja gonad

wnetrostwo

zespot Wernera
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8.2.

Narzedzia pracy dla pielegniarek i potoznych POZ pomocne w monitorowaniu

objawéw potencjalnej choroby nowotworowej

Wywiad pielegniarski

Pielegniarka: .......ccooeieeveiece e Data: .coceeeeeeieeee e,
Nazwisko: Imie: Data urodzenia/PESEL:
Miejsce zamieszkania: [] miasto [ wies
Warunki mieszkaniowe: [] dobre [] wystarczajace [ zte
Warunki:
Zagrozenia epidemiologiczne: I nie ] tak, jakie?
Szczepienia:
Uczulenia:
Natogi/Uzywki:
STAN SOMATYCZNY
Uktad oddechowy
Oddech: [] prawidtowy [] przyspieszony  [] zwolniony  [] sptycony ~ [] pogtebiony [ stridor
[ tracheostomia  [] tlenoterapia
Plwocina: [ brak [ skapa [] obfita ] krwista [ sluzowa ] ropna [] pienista
Kaszel: [ brak ] wilgotny [] suchy ] staty ] napadowy
Odruch kaszlowy: [ prawidtowy ] utrudniony ] brak
Dusznosé: ] brak ] spoczynkowa ] wysitkowa [] napadowa

Uktad krazenia

Tetno: [] prawidtowe [] bradykardia [] tachykardia [] zaburzenia rytmu
[] stabo wyczuwalne  [] dobrze wyczuwalne [] nitkowate

Cisnienie: ] prawidtowe [] hipertensja [] hipotensja

Omdlenia: ] nie ] tak [] rozrusznik serca

Obrzeki: [ brak [] uogolnione [] miejscowe [] state ] okresowe

Uktad pokarmowy

Stan odzywienia: ] prawidtowy ] niedozywienie ] wyniszczenie [7 otytos¢

Apetyt: [ prawidtowy [] wzmozony ] zmniejszony

Pragnienie: [] prawidtowe ] wzmozone [ zmniejszone

Odruch potykania: [ prawidtowy 7 utrudniony [ brak

Odzywianie: [] doustne ] zgtebnik [ gastrostomia [ jejunostomia ] pozajelitowe

Wydalanie: ] prawidtowe ] zaparcia [] biegunka ] nietrzymanie stolca [] stomia

Dolegliwosci: [ brak 1] zgaga ] nudnosci 1 wymioty [ wzdecia

Stan uzebienia: [] petne ] ubytki protezy: ] gorna [] dolna

Dieta: ] ogblna [] lekkostrawna  [] cukrzycowa ] wysokobiatkowa [ wysokokaloryczna
] ptynna [ papkowata 1 inna:

Uktad moczowo-ptciowy

llo$¢ moczu: ] norma ] wielomocz ] skapomocz [ bezmocz

Barwa: [] prawidtowa [] ciemny [] stomkowy [ krwisty

Dolegliwosci: [] brak [] utrudniony [] odptyw pieczenie [ ] nietrzymanie moczu

Cykl miesigczkowy: — [] regularny [] nieregularny ~ [] brak

Miesigczki: [] niebolesne [] bolesne [] obfite [] skape [] norma

Uktad kostno-stawowo-migsniowy

Poruszanie sie: [] samodzielne [] ograniczone  [] wymaga pomocy

Ruchomos¢ stawow:  [] petna [] ograniczona [ przykurcze ] brak

Postawa ciata:

[] prawidtowa

[] nieprawidtowa [] wymuszona
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Sprawnosc fizyczna: ] dobra ] ograniczona [] bardzo ograniczona

Napiecie miesniowe: [] prawidtowe [] hipertonia [ hipotonia

Patologia: ] ztamanie ] skrecenie ] zwichniecie ] niedowtad
porazenie: [ konczyn gérnych i dolnych ] konczyn dolnych ] potowicze

Srodki pomocnicze: ] wézek ] balkonik ] chodzik 1 kule ] laska
protezy konczyn: [ gorna ] dolna ] gorset

Zmysty

Wzrok: ] prawidtowy [] niedowidzenie [ slepota [] okulary [] szkta kontaktowe

Stuch: [] prawidtowy [] niedostyszenie ] gtuchota [] aparat stuchowy

Skora i btony Sluzowe

Skora: [] rézowa [] szara [] marmurkowa [] zazétcona [] blada
[] sucha ] wilgotna [] ciepta [] zimna [ czysta [] brudna [ $wiad

Zmiany: ] odlezyny ] owrzodzenia ] rany pooperacyjne 1 wyprysk 1 wybroczyny
[] skaleczenia

Ryzyko wystagpienia odlezyn: ] brak ] zwiekszone ] wysokie

Jama ustna: 1 plesniawki [ owrzodzenia [] obtozony jezyk

Uktad nerwowy

Swiadomosé: ] petna [J sennos¢ [] stan przedspigczkowy [] $piaczka

Sen: ] prawidtowy [] zaburzony [J trudnosci w zasypianiu ] leki nasenne

Bol: 7] brak [] obecny [ staty [J okresowy ] napadowy

STAN PSYCHICZNY

Orientacja auto- i allopsychiczna: [] prawidtowa [] zaburzona
Kontakt: [ logiczny [] nielogiczny [ ] werbalny [] niewerbalny [] brak
Mowa:
Spostrzeganie:
Myslenie:
Pamiec¢:
Uwaga:
Temperament/naped psychoruchowy:
Zachowanie:
Nastroj: ] wyréwnany [] zaburzony [] depresja ] euforia
Subiektywne samopoczucie: [] dobre [] dos¢ dobre [ zte [] bardzo zte
] niemozliwe do oceny

Obawy/leki: ] brak zwigzane z: [] choroba [] powiktaniami  [] pobytem w zaktadzie

[] bélem [ niemozliwe do oceny [] inne
Wyznanie/praktyka religijna: [ tak ] nie
Stan wiedzy o swoim schorzeniu: ] wystarczajacy [] niewystarczajacy
Postrzeganie choroby: [] przeszkoda [] strata [] korzys¢ ] wartos¢

STAN SPOLECZNY

Rodzina: ] petna [] niepetna [] posiadane rodzenstwo

Spedzanie wolnego czasu:

Zainteresowania/hobby:
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Fizjologia

prawidtowa do wieku []
ciemie:

e w granicach normy []
rysy twarzy:

e prawidtowe []
twarz:

e symetryczna []
uzebienie:

¢ prawidtowe do wieku []

klatka piersiowa:

¢ prawidtowa []
oddech:
¢ prawidtowy []

obwod brzucha:

e prawidtowy []
narzady:
¢ prawidtowe []

71
narzady ptciowe:

e prawidtowe WU
do wieku i ptci []

* meskie []

e zenskie []

GLOWA

9)

S

KLATKA PIERSIOWA

JAMA BRZUSZNA
| \

NARZADY PtCIOWE

|

Patologia

obwod gtowy:
e mata[ ] * duza[]
ciemieg:
¢ zapadniete [[] * napiete[] * pulsujace []
e zaro$niete [] e pulsujgce [] e zarosniete []
oczy:
e zez[] e wytrzeszcz[] * wyglad Zrenic ........
e asymetria[] ¢ odblask [] e zapalenie spojowek []
twarz:
e asymetria [] e porazenie []
¢ wezty chtonne szyjne powiekszone [[] © wyciek z nosa []
e wyciek z ucha []
uzebienie:
e brak [] e patologicznie rozchwiane []
e dzigsta patologicznie zmienione []

klatka piersiowa:

e asymetria []
oddech:
e dusznos¢ [] e ptytki []

brzuch:

e wzdety, twardy []
¢ wyczuwalna zmiana w badaniu palpacyjnym []

Sledziona: * powiekszona []

watroba: ¢ powiekszona []
N

narzady ptciowe:
chtopiec
jadra: e powiekszone [] e brak[]

e asymetria []
dojrzewanie: ¢ nieadekwatne do wieku []
dziewczynka
okolica sromu: ¢ prawidtowa []

e nieprawidtowa []

dojrzewanie: e nieadekwatne do wieku []
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8.3. Skroécony algorytm postepowania w przypadku stwierdzenia objawéw wskazujacych

na podejrzenie choroby nowotworowej

Stwierdzony objaw lub zespét objawow

Co nalezy zrobi¢

blados¢, since, wybroczyny, tatwe meczenie sie

morfologia krwi obwodowej z obrazem odsetkowym
krwinek biatych

skierowanie na oddziat onkologii i hematologii dzieciecej

krwiaki okularowe, wytrzeszcz gatek ocznych

pilne skierowanie dziecka na oddziat onkologii i hemato-

logii dzieciecej

nasilajace sie boéle gtowy, poranne wymioty, zmiany
zachowania, utrudnione potykanie, zaburzenia réw-
nowagi, nagle pojawiajacy sie krecz szyi (przymusowe
ustawienie gtowy)

konieczne wykonanie badan obrazowych gtowy (TK i/lub

MRI), pilne skierowanie dziecka na oddziat szpitalny

powiekszenie obwodu brzucha, problemy z odda-
waniem moczu i stolca, béle brzucha, nawracajgce
zakazenia uktadu moczowego, krwiomocz, wymioty,
asymetria powtok jamy brzusznej i/lub obecnosé
guza wyczuwalnego przez powtoki skérne

pilne wykonanie USG jamy brzusznej, badanie per rectum
lub skierowanie na oddziat onkologii i hematologii dzie-

ciecej

zez, biaty odblask ze Zrenicy oka, widoczna zmiana
w Zrenicy na fotografii

skierowanie dziecka do osrodka okulistycznego zajmujace-

go sie diagnostyka siatkdwczaka

skrzywienie i bol kregostupa

pilne doktadne badanie neurologiczne i diagnostyka
obrazowa

przewlekte zaparcia

doktadne palpacyjne badanie jamy brzusznej, badanie
per rectum,
pilne wykonanie USG jamy brzusznej

przewlekte stany zapalne ucha i nosogardzieli

pilna diagnostyka w kierunku nowotworu (badania obra-
zowe, pobranie wydzieliny do badah mikrobiologicznych

i histopatologicznych)

nasilajgce sie bole kosci, pojawienie sie znieksztatcen
lub guza w obrebie konczyn lub klatki piersiowej

pilne wykonanie zdjecia radiologicznego zmienionej oko-

licy lub skierowanie na oddziat onkologii i hematologii
dzieciecej

przewlekty kaszel, utrzymujacy sie pomimo leczenia
antybiotykami bez objawéw lub z objawami dusznosci

pilne wykonanie zdjecia RTG klatki piersiowej lub skiero-

wanie dziecka do szpitala

powtarzajace lub przewlekajace sie béle brzucha

badanie palpacyjne brzucha, pilne wykonanie USG jamy

brzusznej

powiekszone wezty chtonne i brak poprawy po lecze-
niu antybiotykami

skierowanie dziecka do osrodka onkologii i hematologii
dzieciecej

niewyjasniona utrata masy ciata, poty

skierowanie dziecka do osrodka onkologii i hematologii
dzieciecej

jakikolwiek guzek w r6znych czesciach ciata

skierowanie dziecka do osrodka onkologii i hematologii
dzieciecej

zmiany na skérze w jakiejkolwiek czesci ciata, m.in.

o charakterze znamion barwnikowych lub naczynio-
wych, a takze owrzodzenia, uwypuklenia, znieksztatce-
nia, niezdiagnozowane wykwity i rumienie

skierowanie dziecka do dermatologa, rozwazenie skiero-

wania do osrodka onkologii i hematologii dzieciecej
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