EPIDEMIOLOGIA CHOROB NOWOTWOROWYCH U DZIECI ¢ Urazyizatrucia 54%

. . ¢ Nowotwory 14%
Wiestawa Piotrowska ¢ Choroby uktadu nerwowego 9%
Nowotworem moze by¢ dotkniete dziecko w kazdym wieku. *  Wady rozwojowe i wrodzone 7%
Rejestruje sie ok. 1350 nowych zachorowar u dzieci i mtodziezy do 18 lat rocznie e Choroby uktadu krazenia 4%

¢ Choroby uktadu oddechowego 3%
Najwyzsza zachorowalnosé¢ przypada w pierwszych 4 latach (46 — 50 %), a ponowny wzrost zapadalnosci - Stany niedoktadnie okrelone 3%
jest po 14 roku zycia — méwi sie o dwéch szczytach zachorowalnosci. «  Choroby zakazne i pasozytnicze 2%
Pierwszy wierzchotek (do 4 roku zycia) tlumaczy sie przewaga u matych dzieci guzéw embrionalnych, *  Choroby uktadu trawiennego 1%
rozwijajacych sie w tkankach, w ktérych rozwdj nie zostat catkowicie zakoficzony U dzieci powstaja *  Gruczotéw wydzielania wewnetrznego 1%
nowotwory pochodzenia mezenchymalnego ( miesaki). *  Choroby ukfadu moczowo-ptciowego 1%

e Choroby krwi
Czestosé wystepowania:
SREDNIA ROCZNA LICZBA ZGONOW DZIECI | MLODZIEZY W POLSCE
e Biataczka stanowi ok. 30% nowotwordéw co daje w Polsce okoto 330 przypadkdéw rocznie. Dla

poréwnania w Europie stanowi okoto 33%. Najczeciej wystepuja miedzy 2 a 7 rokiem zycia i ¢ Nowotwory 668

przewaza u ptci meskiej (stosunek 3:2). e Dzieciece porazenie mdzgowe 184
¢ Chtoniaki stanowig ok.15% nowotworéw a w Europie ok.10%. * Wady wrodzone serca 145
e (Czesto$¢ wystepowania guzdw mdézgu wynosi ok.17% ( Europie ok.23%), ¢ Wady wrodzone ukt. nerwowego 97
* Nowotwory uktadu wspoétczulnego stanowig niecate 7%. ¢ Dystrofie migsniowe 22
¢ Guz Wilma, inaczej nerczak zarodkowy stanowi 8-10% nowotworéw ztosliwych u dzieci i jest * Miokardiopatie 25

najczesciej wystepujacym guzem nerki w wieku przedszkolnym. Rozpoznawany miedzy 1 a 5 rokiem ¢ Zaburzenia chromosomowe 28

zycia. Zachorowalno$¢ u obu pfci jest taka sama.
Wyleczalno$¢ nowotwordw u dzieci wzrosta z 45% w 1974 roku do 80%, a nawet do 90% w roku 1995, dla

poréwnania u dorostych wynosi zaledwie 30%.
Mogtaby by¢ jeszcze wyzsza, gdyby do specjalistycznych osrodkédw onkologicznych trafiaty dzieci we

* Inne nowotwory nerek stanowig ok. 6%.
¢  Miesaki tkanek miekkich stanowig 8%.

Nowe zachorowania wystepujg miedzy 2 a 6 rokiem zycia. Zachorowalnos¢ u chtopcéw i dziewczat jest taka weczesnych stadiach rozwoju choroby. Niestety w Polsce najczgsciej terapig rozpoczyna sig w momencie,

sama. gdy nowotwor jest w wysokim (Il lub IV) stadium zaawansowania, co zmniejsza szanse na jego wyleczenie i

3 wigze sie z wyzszg $Smiertelnoscia.
ETIOLOGIA NOWOTWOROW WIEKU DZIECIECEGO
SIEDEM SYGNALOW O NOWOTWORZE ZtOSLIWYM WEDLUG ACS (American Chemical Socjety)

e Czynniki genetyczne . L o L
1. Nietypowe krwawienia albo wydzieliny z naturalnych otwordw ciata lub brodawek sutkowych;

¢ Aberracje chromosomalne np. trisomia 21 (zespét Downa) moga wigzaé sie do biataczek i wad 2. guz albo zgrubienie w sutku lub w innych miejscach, np. na skérze, wardze i jezyky;
rozwojowych 3. zmiany ksztattu, wielko$ci lub koloru brodawek sutkowych, znamion lub brodawek na skérze;
* Inne aberracje — wiazg sie z rozwojem specjalnych nowotwordw np. siadkéwczak — chromosom 4. owrzodzenia lub rany, ktdre nie goja sie w krétkim czasie;
13q14, nerczak ptodowy — delecja 11q13 5. przedtuzajace sie zaburzenia w oddawaniu stolca lub moczu;

6. przedtuzajace sie zaburzenia trawienia (np. wzdecia, odbijania, uczucie ciezkosci w zotadku po spozyciu
pokarmoéw lub trudnosci w potykaniu);
7. chrypka lub kaszel, utrzymujace sie bez wyraznej przyczyny.

e Czynniki wirusowe np. wirus Epstejna — barra wywotuje mononukleoze zakazna, ktéra moze by¢
przyczyna rozwoju chtoniakéw u 0s6b z wrodzong niewydolnoscig immunologiczna, podwyzszone
ryzyko rozwoju pewnych nowotwordw dotyczy dzieci z zaburzeniami odpornosci, takimi jak HIV/
AIDS WCZESNA PROFILAKTYKA | ROZPOZNAWANIE NOWOTWOROW U DZIECI

: CZVnnIkIVSFCdeWIS.kOWe Diagnostyka molekularna (badania genetyczne).

¢ Napromieniowanie

* Rakotwdrcze zwigzki chemiczne Aby rozpoznac genetyczne nieprawidtowosci w organizmie cztowieka, nalezy przebadaé chromosomy

*  Pole elektromagnetyczne komérek. Tym zajmuje sie cytogenetyka.

e |Istotne jest ryzyko wystgpienia wtérnych nowotwordéw jako powiktania zakoriczonego sukcesem

leczenia nowotworu pierwotnego
Metody biologii molekularnej sa wykorzystywane do oceny struktur gendw na podstawie analizy sktadu

PRZYCZYNY ZGONOW DZIECI | MLODZIEZY W POLSCE nosnika informacji genetycznej, czyli DNA (czasem réwniez RNA).




BADANIE GENETYCZNE

Badanie genetyczne w kierunku nowotwordw to badanie przesiewowe, ktére polega na laboratoryjnej
analizie materiatu genetycznego w celu wykrycia mutacji zwiekszajgcych ryzyko zachorowania na dany
nowotwor.

Pozwala na okreslenie ryzyka zachorowania na konkretng chorobe - posiadanie w DNA nieprawidtowosci
nie oznacza, ze choroba wystgpi na 100%. Ryzyko moze zosta¢ zminimalizowane dzieki odpowiednim
dziataniom profilaktycznym.

Badanie genetyczne jest badaniem nieinwazyjnym - DNA do badania uzyskiwane jest ze $liny lub krwi.
Materiat genetyczny nie zmienia sie w ciggu catego zycia, badanie genetyczne wykonywane jest tylko raz w
zyciu i nie ma koniecznosci jego powtarzania. Mozna wykonywac je w kazdym wieku.

Jest ono takze niezalezne od obecnego stanu pacjenta i nie ma zadnych przeciwwskazan do jego
wykonania.

Badanie genetyczne w kierunku nowotwordw jest badaniem profilaktycznym uznawanym za bardzo
wiarygodne i skuteczne - wyniki fatszywie pozytywne lub fatszywie negatywne zdarzaja sie niezwykle
rzadko.

Badanie genetyczne pozwala na zastosowanie terapii celowanej - lek niszczy komérki nowotworowe z
konkretnym zaburzeniem genetycznym, czyli z DNA uszkodzonym w okreslony sposéb.

Terapia ta jest zwykle bardziej skuteczna i mniej toksyczna od klasycznej chemioterapii.

Prawidtowo wykonane badanie genetyczne wskazuje pacjentdw, ktérzy maja szanse na odniesienie korzysci
z wybranej terapii celowanej, oraz tych, u ktérych molekularny typ nowotworu wyklucza skuteczne
dziatanie tego samego leku.

Metoda diagnostyczna musi byé dostosowana do parametru, jaki chcemy ocenic.

Inaczej postepuje sie, aby stwierdzi¢ obecnos$¢ znanej mutacji, a inaczej poszukujac nieznanego zaburzenia
w genie podejrzanym o nieprawidtowe funkcjonowanie.

Innych metod nalezy uzyé, poszukujac translokacji chromosomowej (przemieszczenia fragmentu
chromosomul), a innych dla oceny uszkodzenia genu.

Zastosowana metoda musi by¢ takze dobrana odpowiednio do materiatu biologicznego, jaki bedzie
badany.

Genetyczne zaburzenia nabyte, odpowiedzialne za powstanie 80-90% nowotwordow, mogg by¢ wykryte
tylko w komdrkach zmienionych nowotworowo. Dlatego badanie wykonuje sie, analizujgc materiat
uzyskany z komérek guza.

W przypadku wiekszosci guzow litych do laboratorium trafia tkanka guza pobrana podczas operacji lub
biopsji.

Jesli mamy do czynienia z biataczkg — wtasciwym materiatem do analizy zaburzen genetycznych sa komorki
szpiku kostnego, ktdre pobiera sie w znieczuleniu miejscowym metoda trepanobiopsji (wyciecie fragmentu
kosci wraz ze szpikiem) lub biopsji aspiracyjnej (odessanie materiatu do badania).

Przy badaniach, ktérych celem jest ocena sktonnosci do zachorowania na nowotwdr, wystarczy od pacjenta
pobrac¢ krew.

Obecnie bez pomocy badan genetycznych nie mozna jednoznacznie sklasyfikowaé wielu biataczek,
chtoniakdw czy guzdw litych.

Miedzy takimi nowotworami moga istnie¢ réznice na poziomie genetycznym, co czesto decyduje o wyborze
sposobu leczenia.

Koszty badania genetycznego rdznig sie znacznie w zaleznosci od zastosowanej metody, zakresu badania,
analizowanego genu czy liczby niezbednych procedur. Dlatego wtasnie moga sie one wahac od kilkuset do
kilku tysiecy ztotych.

Darmowy dostep do okreslonego testu genetycznego zalezy od wielu czynnikéw — m.in. od:

Rodzaju proponowanego leczenia celowanego, czyli od tego, czy jest ono stosowane w ramach programu
lekowego, od tego, czy w szpitalu prowadzone sg badania kliniczne, od kondycji finansowej konkretnego
osrodka onkologicznego.

W przypadku rozpoznanego nowotworu decyzje o podjeciu badania genetycznego i jego kierunku
podejmuje patolog (w celu ustalenia rozpoznania) lub klinicysta (dla doboru terapii celowanej).

Nalezy jednak pamietac, ze diagnostyka molekularna nie zastepuje, a uzupetnia inne badania, np. obrazowe
(USG, mammografia, badanie rentgenowskie, TK), histopatologiczne i inne.

Badanie genetyczne NOVA - jest najdokfadniejszym badaniem dla dzieci — obejmuje az 12 000 zmian w
genach. Obejmuje az 87 choréb wrodzonych i dodatkowo bada reakcje na 32 substancje stosowane w
lekach.

MARKERY NOWOTWOROWE

Jest badaniem stosowanym w profilaktyce nowotworéw. Markery nowotworowe to chemiczne
substancje, ktérych produkcja znacznie wzrasta w nowotworowych tkankach. Badanie to nie pozwala wiec
na ocene ryzyka zachorowania na nowotwér, umozliwia natomiast wykrycie toczacego sie juz w organizmie
procesu nowotworowego.

To nieinwazyjne badanie przesiewowe, ktére nalezy powtarzac regularnie. Swoistos¢ i czutosé
poszczegdlnych markerdw jest jednak bardzo rézna, tylko niewiele z nich zostato uznanych za substancje
wiarygodne.

Badanie poziomu markeréw nowotworowych moze dawa¢ wynik fatszywie pozytywny lub fatszywie
negatywny - stezenie tych zwigzkdw czesto wzrasta w przypadku standw zapalnych réznych narzaddw.

Niektdére komorki nowotworowe nie uwalniajg markeréw do krwi - wynik badania moze wiec by¢
prawidtowy nawet jesli w organizmie rozwija sie nowotwor.

OGOLNE ZASADY POSTEPOWANIA W NOWOTWORACH
WYWIAD CHOROBOWY
DO GLOWNYCH OBJAWOW PODMIOTOWYCH | PRZEDMIOTOWYCH NOWOTWOROW U DZIECI ZALICZA SIE:

¢ Obecnos¢ nieprawidtowej masy lub obrzmienie czesci ciata

* Niewyjasniong blados¢ i ogdlne ostabienie

* Nagte wystapienie sktonnosci do siniaczenia sie lub krwawien
¢ Uporczywy bodl o okreslonym umiejscowieniu lub utykanie

* Czeste bdle gtowy, zazwyczaj z towarzyszacymi wymiotami

¢ Nagte zaburznei wzroku lub zmiany w wygladzie oczu

e Szybka utrate masy ciata znacznego stopnia

ZWROCENIE UWAGI NA CZYNNIKI RYZYKA

Okres prenatalny — narazenie na promieniowanie jonizujgce, zakazenia u matki, stosowane przez matke leki
i uzywki.

Zaburzenia odpornosciowe, wcze$niejsze zachorowania na nowotwory, narazenie na promieniowanie
jonizujgce, wczesniejsze problemy zdrowotne, stosowane leki, uczulenia, przebyte szczepienia, stan
odzywiania, narazenie na trucizny, przebieg rozwoju .

Wywiad rodzinny — wystepowanie nowotworéw ztosliwych w rodzinie

BADANIE PRZEDMIOTOWE
OCENA PARAMETROW ZYCIOWYCH

* Podwyzszona temperatura ciata

¢ Pomiary masy ciata i zaznaczanie wynikdw na wykresie

¢ Cisnienie tetnicze moze by¢ obnizone (sepsa) lub podwyzszone (np. guzy nerki pierwotne lub w
sgsiedztwie)

OGLADANIE




¢ Ocena wygladu ogdlnego, zwrdcenie uwagi na nadmierna drazliwosé

¢ Ogladanie skoéry

¢ Ogladanie oczu zwracajac uwage na nieprawidtowe zabarwienie, nieprawidtowosci ze strony zrenic
i miesni okoruchowych

e Zwrdcenie uwagi na krwawienie i wyciek z nosa

¢ Ogladanie jamy ustnej pod katem uszkodzen $luzéwki i krwawienia

¢ Ocena chodu i symetrii koriczyn

¢ Ocena odruchéw

BADANIE PALPACYJNE

Sprawdzenie weztéw chtonnych.

Badajac brzuch nalezy zwrdci¢ uwage na tkliwos¢, obecnos¢ nieprawidtowej masy oraz powiekszenia
narzadéw. Guz Wilmsa stanowi przeciwwskazanie do badania palpacyjnego brzucha, grozi peknigeciem i
rozsiewem guza.

OStUCHANIE

Zwrdcenie uwagi na wystepowanie nieprawidtowego szmeru lub dodatkowych zjawisk ostuchowych nad
polami ptucnymi.
Ostuchanie serca celem wykrycia szmeréw

BADANIA LABORATORYJNE | TEST DIAGNOSTYCZNE

MORFOLOGIA KRWI, BADANIE OGOLNE MOCZU | BADANIE BIOCHEMICZNE ROZMAZ KRWI OBWODOWE)J
ZDIECIE RADIOLOGICZNE KLATKI PIERSIOWEI - Wykonuje sie u kazdego dziecka w celach diagnostycznych
lub dla udokumentowania stanu wyjsciowego

ULTRASONOGRAFIA - Jako badanie przesiewowe

SCYNTYGRAFIA KOSCI - Technika ta nie pozwala na odréznienie procesu zapalnego od nowotworu.
BIOPSJA ASPIRACYJNA SZPIKU KOSTNEGO LUB TREPANOBIOPSJA - Wykonuje sie w celu potwierdzenia
rozpoznania biataczki. Majg kluczowe znaczenie w okresleniu rodzaju nowotworu i jego stopnia
zaawansowania.

NAKtOCIE LEDZWIOWE

Przeprowadza sie w celu wykryci w ptynie mézgowo — rdzeniowym komorek biataczkowych, komérek
nowotwordéw litych mézgu oraz komérek innych typéw nowotwordw, ktére mogg dawacé przerzuty do
mazgu lub rdzenia kregowego.

METODY OBRAZOWE ( KT, RM USG) - Stuzg pomoca w wykrywaniu guzéw litych.

OBJAWY NOWOTWOROW U DZIECI

BOL TO : nieprzyjemne doznanie zmystowe i emocjonalne zwigzane z aktualnie wystepujacym lub
potencjalnym uszkodzeniem tkanek albo opisane w kategoriach takiego uszkodzenia wg
Miedzynarodowego Stowarzyszenia Badania Bélu

BOL RECEPTOROWY (NOCYCEPTYWNY) wywotany przez pobudzenie zakoriczer niezmienionych widkien
bdlowych.

BOL RECEPTOROWY TO: BOL SOMATYCZNY —zwigzany z pobudzeniem nocyceptoréw skory i tkanek
miekkich np. otrzewnej i optucnej sciennej, okostnej

BOL TRZEWNY — zwigzany z pobudzeniem nocyceptoréw w obrebie narzagdéw wewnetrznych jamy
brzusznej i klatki piersiowe;j .

BOL PRZEWODOWY (NEUROPATYCZNY) - wywotany przez uszkodzenie drég nerwowych obwodowych
i/lub o$rodkowych.

BOL PRZEWODOWY TO: NERWOBOL — np. rwa oraz BOL Z ODNERWIENIA (DEAFERENTACYINY)
Wynikajaca ze zniszczenia obwodowych drég bélowych lub Wynikajacy ze zniszczenia osrodkowych drég
bélowych. BOL WEGETATYWNY (SYMPATOLOGIA)

BOL - Dzieci czesto nie potrafig wskaza¢ doktadniej lokalizacji bélu i nie rozrézniaja bélu kostnego od
miesniowego. Najczesciej nie jest to objaw izolowany, ale towarzyszg mu: mniejsza aktywnos¢ dziecka,
ostabienie, drazliwos¢.

Istotng cechg bolu zwigzanego z rozwijajaca sie chorobg nowotworowa jest jego narastanie w czasie i coraz
mniejsza reakcja na srodki przeciwbdlowe.

Uwaza sie, ze utrzymujace sie bdle gtowy przy ujemnym wywiadzie rodzinnym w kierunku migreny,
nasileniu bdlu po przebudzeniu oraz z towarzyszacymi objawami sugerujacymi wzrost cisnienia
$rédczaszkowego — np. wymioty, nudnosci, s3 wskazaniem do konsultacji stanu dziecka z lekarzem.

Bdle brzucha moga mieé zwigzek z szybko rosngcym, uciskajgcym guzem oraz naciekami w obrebie jelit,
prowadzac do niedroznosci przewodu pokarmowego. Bél brzucha towarzyszacy chorobie nowotworowej
moze nasladowac wiele standw chorobowych.

Chtoniaki typu Burkitt mogg powodowa¢ mechaniczng niedroznos¢ jelit w dowolnym odcinku jelita
cienkiego. Dolegliwosci te nasladujg zapalenie otrzewnej z obrazem tzw. ostrego brzucha. Jesli nowotwoér
ro$nie w okolicy kretniczo-katniczej, tzn. w prawym dole biodrowym, to moze dawac bdle takie, jak w
zapaleniu wyrostka robaczkowego.

Ucisk na splot trzewny moze wywotywac rozlane bdle, przypominajace béle czynnosciowe zlokalizowane w
okolicy pepka.

Rozcigganie torebki narzaddéw migzszowych moze réwniez dawac silne dolegliwosci bélowe.

Bélowi kosci towarzyszy najczesciej obrzek a nawet badalny guz.

U dzieci zgtaszajacych powyzsze objawy powinny byé jak najwczesniej wykonane zdjecia rentgenowskie
bolesnej kosci.

Bdle kostno-miesniowe wystepujg jako jeden z pierwszych objawéw u 21-33% dzieci chorych na ostrg
biataczke limfoblastyczna.

Czesto towarzysza im dolegliwosci ze strony stawow i dlatego dzieci te najczesciej podejrzewane sg o
schorzenia reumatologiczne.

Bole o typie rwy udowej lub kulszowej w okresie dzieciecym i dorastania trwajg dtuzej niz 7 dni, moga by¢
wywotane guzem rozrastajacym sie w kanale kregowym np. chtoniak, zwojak zarodkowy) Lub w kregach np.
miesak Ewinga.

Bédle utrudniajace oddychanie i codzienng aktywnosc¢ dziecka moga by¢ pierwszg oznakg nowotwordédw
Sciany klatki piersiowej, takich jak: nowotwory tkanek miekkich np. miedzybtoniaki, miesaki wychodzace ze
struktur naczyn krwionosnych, miesaki wywodzace sie z naczyn chtonnych), miesni miedzyzebrowych
zeber.

POWIEKSZENIE WEZLOW CHLONNYCH

niepokdj powinno budzi¢ ich: powiekszenie, nieruchomos¢, nieréwna powierzchnia, nieprawidtowa
konsystencja nieprawidtowosci skory w ich okolicy (np. zaczerwienienie, ucieplenie).

Powiekszenie weztéw chtonnych (tzn. gdy maja powyzej 1 cm) przez powyzej 2 tygodnie przy obecnych
objawach takich jak: gorgczka, poty nocne czy utrata masy ciata i wykluczeniu infekcji moze budzi¢
podejrzenie nowotworu ztosliwego.

Takze asymetryczne powiekszenie weztdw chtonnych bez towarzyszacego zaczerwienienia skory,
bolesnosci i rozmiekania powinno by¢ powodem konsultacji lekarskiej.

Nalezy pamietac, ze powiekszenie weztéw chtonnych jest czesto wynikiem fizjologicznej nadreaktywnosci
immunologicznej dzieci. Ten objaw jest stwierdzany u potowy matych pacjentéw badanych przez pediatre.

Guz w jamie brzusznej wyczuwalny przez rodzicow podczas kapieli czy przewijania, zwtaszcza gdy
towarzyszy mu: krwiomocz, trudnosci w oddawaniu stolca brak apetytu moze okazac sie guzem Wilmsa,
wywodzacym sie z nerki.

GORACZKA

Nawet przedtuzajaca sie najczesciej jest objawem infekcji. U wiekszosci dzieci temperatura powraca do
normy po zastosowaniu lekdw przeciwgoraczkowych w odpowiednich dawkach.




W chorobie nowotworowej czesto wspotwystepuje z: ostabieniem, bdélami kostnymi, powiekszeniem
weztéw chtonnych, powigkszeniem $ledziony i/lub watroby. W przypadku histiocytozy gorgczka jest oporna
na leki, w zajeciu kolejnych narzadéw towarzyszg jej nawroty, gorgczka towarzyszaca guzom kostnym
wigze sie gtéwnie z nocnymi bélami kostnymi i opornoscig na antybiotykoterapie.

DUSZNOSC

Przyczyna dusznosci jest bardzo czesto ucisk na oskrzela i tchawice przez guzy rozwijajace sie w srédpiersiu.
W przednim $rddpiersiu sg to najczesciej potworniaki i grasiczaki.

W tych przypadkach duszno$¢ narasta najczesciej powoli, gdyz wzrost tkanki nowotworowej jest powolny.
Dziecko traci che¢ do wysitku fizycznego, a nauczyciele zauwazajg gorsza wydolnosc fizyczna na lekcjach
wychowania fizycznego.

Podobne objawy mogg mieé¢ guzy w tylnym $rédpiersiu, czyli np. zwojaki zarodkowe, wychodzace ze
zwojéw przykregostupowych kregostupa piersiowego.

Nowotwory naciekajace lub majace punkt wyjscia z weztéw chtonnych srédpiersia srodkowego (chtoniaki i
biataczki) maja dynamiczny wzrost.

Ewolucja choroby od okresu bezobjawowego do zespotu zyty czczej gérnej przebiega w bardzo krétkim
czasie, w ciggu kilku do kilkunastu dni.

KASZEL - Moze by¢ jednym z symptomow towarzyszacych guzom srédpiersia. Jest takze obserwowany w
uogolnionej postaci histiocytozy. Oraz w przypadkach zajecia przez proces nowotworowy ptuc w przebiegu
ostrej biataczki limfoblastycznej . Miesakéw kosciopochodnych.

WYMIOTY - Wymioty — czesto wynikajg z obecnosci guzéw OUN (guzy mézgu — objawy) i sg konsekwencja
podwyzszonego ci$nienia srodczaszkowego. Moga tez towarzyszy¢ nowotworom rozwijajacym sie w
obrebie jamy brzuszne;j.

BIEGUNKA - Biegunka przebiegajaca z kwasicg metaboliczng (nagromadzenie we krwi substancji o
charakterze kwasnym lub niedobdr substancji zasadowych) oraz niedoborem potasu moze wystepowac
m.in. w rozsianej postaci neuroblastoma.

ZAPARCIA - nowotworami przebiegajagcymi z zaparciami sa: guzy OUN, rdzenia kregowego , nowotwory
rozwijajgce sie w przewodzie pokarmowym

OBJAWY ZE SRONY UKEADU MOCZOWEGO - Krwawienia z uktadu moczowego zawsze powinny budzié
niepokoj rodzicdw. Skaza matoptytkowa w przebiegu rozsianych nowotworéw uktadu krwiotwdrczego moze
objawiac sie krwinkomoczem lub krwiomoczem. Jesli krwawieniu towarzysza objawy dysuryczne:
czestomocz, bolesne parcie na mocz, bole, nalezy wzigé pod uwage rozrost miesaka tkanek miekkich w
obrebie pecherza lub miednicy matej.Poliuria moze by¢ objawem zajecia przez proces onkologiczny siodta
tureckiego w OUN w przebiegu: guzédw zarodkowych, szyszyniakdw, histiocytozy.

Oliguria i anuria mogg wystepowac w przebiegu: obustronnego guza Wilmsa, szybko rosngcych guzéw
uciskajacych drogi moczowe, guzdéw germinalnych, neuroblastoma, miesakéw ztosliwych zlokalizowanych w
miednicy matej.

OBJAWY ZE STRONY UKtADU PLCIOWEGO - U dziewczat w okresie dojrzewania gwattownie przebiegajace
obfite krwawienie miesieczne moze by¢ skutkiem naciekania szpiku przez biataczke lub chtoniaka.
Powigkszenie jader, zwtaszcza niesymetryczne, bez cech stanu zapalnego, takich jak: bdl, zaczerwienienie,
powinno budzi¢ podejrzenie choroby nowotworowej. W przebiegu biataczek, chtoniakdw, miesakow
poprzecznie pragzkowanych dochodzi do naciekania jader i najadrzy.

Przedwczesne dojrzewanie ptciowe u dziewczynek bywa pierwszym objawem potworniakéw
wychodzacych z jajnika. Moze wéwczas wystgpi¢ przedwczesne krwawienie miesieczne. Podobnie u
chtopcéw zbyt wezesnie pojawiajace sie cechy dojrzewania ptciowego moga by¢ wyrazem czynnosci
hormonalnej elementéw potworniaka.

OBJAWY SKORNE - Gwattowne narastanie wymiaréw znamienia, zmiana zabarwienia oraz pojawienie sie
rumieniowej otoczki wokét nich powinno sktoni¢ rodzicoéw do konsultacji z lekarzem onkologiem lub
dermatologiem.

Guzki podskdrne lub rozwijajgce sie z wczesniej obserwowanych naczyniakdéw zawsze nalezy konsultowaé¢ z
lekarzem. Uwage powinna zwracaé takze zmiana zabarwienia i wymiaréw ttuszczakéw czy witdkniakdw.

Skaza krwotoczna

Sktonnos¢ do krwawien w obrebie: tkanek np. skory i bton sluzowych, narzadéw np. nosa, stawdw,
uktadéw np. pokarmowego, moczowo-ptciowego, osrodkowy uktad nerwowy.

Skazy krwotoczne, zgodnie z udziatem w procesie hemostazy réznych mechanizméw, dzielimy na:

¢ skazy naczyniowe, zwigzane z nieprawidtowym przebiegiem hemostazy naczyniowej
¢ skazy ptytkowe — wynikajg z niedoboru ptytek krwi (trombocytow)
¢ skazy osoczowe — obejmujace zaburzenia w ukfadzie krzepniecia krwii fibrynolizy, wynikaja

z niedoboru, lub braku osoczowych czynnikdw krzepniecia. Niedobory te moga by¢ wrodzone np.
w hemofilii lub nabyte np. niedobdr protrombiny wynikajacy z niedoboru witaminy K
¢ skazy mieszane — ztozone, dochodzi do zaburzenia wiecej niz jednego mechanizmu hemostazy.

Skaza krwotoczna naczyniowa (waskulopatie) - s wynikiem nieprawidtowej budowy naczyn krwionosnych.
a) choroba Schénleina-Henocha - to najczestsza skaza naczyniowa u dzieci
b) skazy naczyniowe wrodzone choroba Rendu-Oslera-Weberazespét Ehlersa-Danlosa

c) inne skazy krwotoczne naczyniowe: polekowe: sulfonamidy, penicyliny, salicylany, NPZ, alergie, choroby
zakazne wieku dzieciecego, Lamblioza, niedozywienie, szkorbut, choroba Cushinga, ortostatyczna,
mechaniczna

Skaza krwotoczna ptytkowa - spowodowane sg nieprawidtowosciami lub niedoborem ptytek krwi.

a) Immunologiczna plamica matoptytkowa to inaczej samoistna plamica matoptytkowa lub choroba
Werlholfa, to najczestsza skaza ptytkowa u dzieci. Jest to schorzenie spowodowane przez wytwarzanie bez
uchwytnej przyczyny autoprzeciwciata przeciwptytkowe, ktére skracajg czas przezycia ptytek krwi.

b) uwarunkowane genetycznie

¢ niedokrwisto$¢ Fanconiego - to rodzaj anemii wrodzonej. Choroba dotyka szpiku kostnego, a
takze nerki, serce i wigze sie ze sktonno$cig do wystepowania nowotworéw (biataczka)

* zespot TAR - to rzadki, uwarunkowany genetycznie zesp6t wad wrodzonych,  ktdry charakteryzuje
sie obustronnym brakiem kosci promieniowej (jednej z kosci przedramienia), mata liczbg ptytek
krwi (matoptytkowosé) oraz  innymi wadami.

e zespot Wiskott-Aldricha - nalezy do grupy pierwotnych niedoboréw  odpornosci. Jej objawy to
czeste nawracajace infekcje, krwawe biegunki oraz wypryski skérne

¢ choroba Gauchera - choroba prowadzi do dysfunkcji watroby i $ledziony, a takze uktadu
kostnego i nerwowego

b) inne skazy krwotoczne matoptytkowe:

e choroby zakaZne (rézyczka, mononukleoza), inne zakazenia

¢ aplazja szpiku (niedokrwisto$¢ aplastyczna)

¢ biafaczka lub inny rozrost nowotworowy w szpiku

¢ polekach

e po przetoczeniach preparatéw krwi

* DIC, mikroangiopatie z hemolizg, wrodzone sinicze wady serca
¢ allo i autoimmunologiczna matoptytkowosé noworodkéw

Skaza krwotoczna osoczowa (koagulopatie) - wynikaja z niedoboru czynnikdw krzepniecia krwi w osoczu

a) wrodzone:




* choroba von Willebranda - to najczestsza wrodzona skaza osoczowa
¢ hemofilia A i hemofilia B
¢ niedobory innych czynnikéw: fibrynogenu, cz XI, cz X, cz V, cz VII,
b) nabyte
¢ krwawienie spowodowane niedoborem witaminy K
¢ choroby watroby
¢ DIC (rozsiane wykrzepianie wewnatrznaczyniowe)

SKAZA KRWOTOCZNA - OBJAWY

Skazy krwotoczne osoczowe objawiaja sie:
¢ Na co dzien objawia sie drobnymi niedogodnosciami, jak krwawienie z dzigset podczas mycia zebdw
czy bardzo obfitym krwawieniem w trakcie miesigczki
* powtarzajacymi sie domiesniowymi wylewami krwi
* nawracajacymi krwawieniami dostawowymi
e poznymi krwawieniami pourazowymi
Skazy krwotoczne naczyniowe i ptytkowe objawiaja sie:
e wybroczynami na skorze i sluzéwkach
¢ sktonnoscig do tworzenia sie wybroczyn i siniakdéw
* nawracajacymi, obfitymi krwawieniami z nosa bez uchwytnej,
¢ przedtuzonymi, obfitymi miesigczkami
¢ przedtuzonymi krwawieniami po wyrwaniu zeba i innych urazach

W przypadku skazy krwotocznej naczyniowej i ptytkowej nie wystepujg wylewy domiesniowe i dostawowe.
W wielu nabytych skazach krwotocznych dochodzi do zmian w obrebie drobnych naczyn krwionosnych,
ptytek krwi i procesu krzepnigcia.

W przebiegu wielu chordb, np. w ostrej biataczce, aplazji szpiku czy marskosci watroby moze wystepowac
skaza krwotoczna maskujaca wtasciwy obraz choroby.

SKAZA KRWOTOCZNA — DIAGNOSTYKA

Wywiad: czy te nieprawidtowosci wystepuja od dziecka, czy pojawity sie w pdzniejszym wieku (kiedy?), czy
kto$ w rodzinie cierpiat na podobng przypadtos¢, przebyte choroby, zazywane leki.

Badania uktadu krzepniecia: liczba ptytek krwi, czas krwawienia, czas protombinowy (PT), czas czeSciowej
tromboplastyny po aktywacji (APTT), czas trombinowy (TT),

Skaza krwotoczna - leczenie

W okresie bezobjawowym nie wymaga leczenia, ale chorzy muszg unikac¢ jakichkolwiek urazéw czy
przecigzen stawow. Konieczne jest okresowe badania krwi. Gdy stezenie czynnikéw sprzyjajacych
krzepnieciu krwi spada, podaje sie im ich substytuty.

NIEDOKRWISTOSC - ANEMIA

To stan, w ktérym stezenie hemoglobiny w krwinkach czerwonych spada ponizej normy przyjetej dla oséb
w okreslonych grupach ptci i wieku. Towarzyszy temu zwykle zmniejszenie wartosci hematokrytu oraz
zmniejszenie liczby krwinek czerwonych.

Zwykle miedzy 3 a 6 miesigcem zycia u niemowlat pojawia sie tzw. niedokrwistos¢ fizjologiczna.
Okreslenie ,niedokrwistos¢” jest troche na wyrost, poniewaz jest to naturalny proces, ktéry nie wymaga
leczenia.

NIEDOKRWISTOSC - ROZPOZNANIE

Wedtug WHO u dzieci w okresie powyzej 1 roku zycia niedokrwistos$¢ rozpoznaje sie gdy stezenie
hemoglobiny wynosi :

¢ <11 g% w wieku 2-6 lat

e <12 g% w wieku 6-14 lat

e powyzej 14 lat wynosi >12 g% u dziewczat i >13 g% u chtopcow.

¢ Powyzej 14 lat norma réznicuje sie u kobiet i u mezczyzn, poniewaz dziewczeta, ktdre zaczynaja
miesigczkowacé, maja fizjologicznie nizsze wartosci hemoglobiny niz ich rowiesnicy ptci meskiej.

W celu zréznicowania przyczyny niedokrwistosci wazne s dodatkowe parametry, takie jak:

¢ MCV - (ang. mean corpuscular volume) — wskaznik sredniej objetosci krwinki czerwonej.

¢ MCH - (z ang. mean corpuscular hemoglobin, mean cell hemoglobin) — wskaznik sredniej masy
hemoglobiny w krwince czerwone;j.

¢ MCHC - (ang. mean corpuscular hemoglobin concentration) srednie stezenie hemoglobiny w
erytrocytach

¢ RDW —(z ang. Red Cell Width) - wskaznik czerwonokrwinkowy, ktéry wskazuje na réznice w
wielkosci krwinek czerwonych.

e stezenia zelaza i jego zdolnosci wigzania (TIBC),

¢ lubinne, w zaleznosci od decyzji lekarza.

NIEDOKRWISTOSC — OBJAWY - blado$¢, zmeczenie, podatno$¢ na infekcje, obnizona tolerancja wysitku
fizycznego, uczucie szybkiego bicia i kotatania serca, béle gtowy, apatia lub rozdraznienie, zaburzenia
koncentracji, trudnosci w nauce szkolnej, zmiany troficzne skory i paznokci - sucho$¢ i tuszczenie skory,
nadzerki w kacikach ust, przerzedzenie wtoséw, kruchos¢ i tamliwosé paznokci),

HEPATOMEGALIA

Powiekszenie watroby moze by¢ jednym z objawdéw: niewydolnosci zyt watrobowych, zastoju z6tci,
wirusowego zapalenia watroby, uszkodzenia wywotanego przyjmowanymi lekami, sttuszczenia
niealkoholowego, marskosci watroby (zwtaszcza w pierwszej fazie rozwoju choroby), schorzenia
autoimmunologicznego, odktadania sie m.in. miedzi lub zelaza (to bardzo czeste przy niektérych
chorobach o podtozu genetycznym), nowotworu lub przerzutéw

HEPATOMEGALIA - DIAGNOSTYKA
USG watroby. W niektdrych przypadkach ocenia sie takze uktad wrotny. Typowe badania diagnostyczne to:

* morfologia krwi obwodowe;j

e stezenia OB i CRP — markery stanu zapalnego

¢ aktywno$¢ aminotransferaz — ALT, AST

¢ wskazniki cholestazy — ALP, GGTP, bilirubina

e stezenia lipidow

¢ immunologiczne testy w kierunku zakazen wirusowych (WZW B i C, mononukleoza zakazna, CMV).

Dodatkowo, badania diagnostyczne moga obejmowac:
* biopsje watroby
* wystepowanie przeciwciat typowych dla choréb autoimmunologicznych
¢ badanie droznosci drég z6tciowych
* badanie wydolnosci serca — badanie  echokardiograficzne

SPLENOMEGALIA

Najczestsze przyczyny powiekszenia $ledziony to te zwigzane z dysfunkcjami uktadu krwiotwérczego —
¢ anemia hemolityczna, np. talasemia,
¢ biataczka — nowotwor szpiku kostnego,
e ziarnica ztosliwa — nowotwor systemu limfatycznego,
¢ chtoniaki — nowotwory weztéw chtonnych.

Inne przyczyny to:
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¢ mukowiscydoza — wada genetyczna, charakteryzujaca sie nadprodukcja $luzu, zwtaszcza w ptucach i
trzustce (tu pojawia sie powiekszona $ledziona u dziecka),

¢ cytomegalowirus — powszechna infekcja wirusowa, ktéra powoduje lekkie objawy podobne do
grypy,

¢ mononukleoza zakazna — infekcja powodowana wirusem Epsteina-Barra.

Skala oceny $ledziony wedtug Swiatowaej Organizacji Zdrowia.

* Pierwszy stopien powiekszenia — $ledziona prawidtowa, jest ukryta pod lewym tukiem zebrowym,
nie mozna jej wyczuc.

¢ Drugi — obecna ponizej lewego tuku zebrowego.

e Trzeci - $ledziona siega do wysokosci pepka.

e Czwarty — $ledziona jest wyczuwalna w potowie odlegtosci miedzy pepkiem a dotem biodrowym
lewym.

¢ Piagty — narzad wypetnia lewy dét biodrowy.

SPLENOMEGALIA - DIAGNOSTYKA
¢ badanie lekarskie przedmiotowe (badanie pacjenta) i podmiotowe (wywiad),
¢ badanie ultrasonograficzne lub przeswietlenie jamy brzusznej,
* tomografie komputerowg,
¢ badanie krwi, by wykazaé chorobe odpowiedzialng za splenomegalie.

ZOLTACZKA
Zéttaczka to z6ttawe zabarwienie skéry, twardéwki, spojéwek, bfon $luzowych i narzadéw wewnetrznych.
ZOLTACZKA - PRZYCZYNY - To hiperbilirubinemia, czyli nadmierna iloci bilirubiny w organizmie cztowieka.

Bilirubina to z6tty barwnik, ktéry pochodzi z rozpadu krwinek czerwonych. Po uwolnieniu z nich bilirubiny,
przedostaje sie ona do osocza. Jest to bilirubina wolna lub posrednia. Nastepnie wedruje ona wraz z krwig
do watroby, gdzie podlega przemianom chemicznym. Jest to juz bilirubina sprzezona (inaczej zwigzana lub
bezposrednia). Potem zostaje ona wydalona do drég zétciowych i zageszczona w woreczku zétciowym. To
wiasnie bilirubina nadaje zétci charakterystyczny kolor. Hiperbilirubinemia, i wynikajaca z niej zéttaczka, nie
jest chorobg, lecz jej objawem.

Moga pojawiaé sie inne objawy, takie jak: Swiad skory, gliniaste lub ttuszczowe stolce, ciemne zabarwienie
moczu, spadek masy ciata, bél brzucha, nudnosci, wymioty, gorgczka, zte samopoczucie, béle miesniowo-
stawowe, tatwe powstawanie sincéw, krwawienie po niewielkich urazach.

ZOLTACZKA — PRZYCZYNY -

¢ Wirusowe zapalenie watroby ,

e Zatrucie lekowe np. paracetamolem

e Toksyny

* Wystepowanie u pacjenta lub jego bliskich nawracajgcej niewielkiej z6ttaczki, mimo wykluczenia
choréb watroby i drég z6tciowych, przemawia za ttem dziedzicznym, zwykle za zespotem Gilberta.

e Zewnatrzwatrobowy zastdj z6tci czesto jest spowodowany :

0 kamica przewodu zbtciowego z towarzyszacym bdlem typu kolki w gérnym prawym
kwadracie brzucha, w prawym barku i okolicy podtopatkowej - z6ttaczka mechaniczna
rakiem trzustki.
zapaleniem drog zétciowych,
torbielg rzekoma trzustki,
zwezeniem przewodu wspélnego po poprzednio wykonanych operacjach.

O O oo

Zébttaczka, ktérej towarzysza zmiany stanu psychicznego i zaburzenia krzepnigcia, $wiadczy o niewydolnosci
komoérek watrobowych.
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ODCZYNY BIALACZKOWE

Odczyn biataczkowy to leukocytoza powyzej 30 000/mm3 przebiegajgca z zaburzeniami dojrzewania linii
biatokrwinkowej z obecnoscig prekursoréw leukocytéw: mielocytéw, matamielocytéw w rozmazie krwi
obwodowej.

Klinicznie leukocytoza, z tzw. przesunieciem w lewo, moze by¢ spowodowana zwiekszong liczbg
granulocytow (odczyn biataczkowy szpikowy) i limfocytéw (odczyn limfocytowy).

Odczyn biataczkowy nalezy odrézni¢ od odczynu leokoerytroblastycznego z obecnoscia mtodych form
granulocytéw i erytroblastow w krwi obwodowe;j.

Mechanizmy, na drodze ktérych moze dochodzi¢ do powstania odczynu biataczkowego:

e zwiekszona proliferacja i uwalnianie z puli magazynowej szpiku kostnego krwinek biatych.

¢ mediatorami leukocytozy sg czynniki wzrostowe (czynniki wzrostowe dla kolonii granulocytarnej i
kolonii makrofagowo-granulocytarnej),

¢ molekuty adhezyjne (CD11b/CD 18)

e cytokiny (IL-1, IL-3, IL-6, czynnik martwicy nowotworoéw alfa).

Odczyn biataczkowy szpikowy najczesciej towarzyszy zakazeniom bakteryjnym,
Odczyn biataczkowy limfocytowy towarzyszy zakazeniom bakteryjnym i wirusowym.

W odrdznieniu odczynu biataczkowego od procesu nowotworowego, szczegdlnie w zakresie ostrych i
przewlektych biataczek, nalezy wzig¢ pod uwage:

brak zaburzen innych linii komérkowych, towarzyszace objawy infekcji, brak blastéw w szpiku brak
organomegalii.

Zwiekszona leukocytoza moze wystepowac takze w stanach fizjologicznych, takich jak stres, wysitek
fizyczny, cigza czy w okresie noworodkowym.

ZMIANY OCZNE

Zez, gorsze widzenie czy lekokoria (biaty odblask Zrenicy) mogg by¢ objawami siatkdwczaka, czyli
nowotworu ztosliwego wewnatrzgatkowego.

Gdy sie pojawia, sg wskazaniem do doktadnego badania okulistycznego kazdego dziecka bez wzgledu na
jego wiek.

UTRATA PRZYTOMNOSCI - OMDLENIA

Rozwijajacy sie mozg jest bardzo wrazliwy, dlatego u dzieci tatwiej dochodzi do utraty przytomnosci niz u
dorostych.

Omdlenie to efekt ,wytaczenia mdzgu”, a doktadnie czesci mézgu zwanej tworem siatkowym.

Kiedy twor wytaczy sie wskutek urazu czy choroby, mézg przestaje reagowac na bodzce i dziecko traci
przytomnos¢.

¢ Omdlenie spowodowane spadkiem cisnienia krwi
0 objawy: dziecko osuwa sie na ziemie, ma bladg, spocona skére, szybki i staby puls.
0 co robi¢: unies nogi dziecka powyzej poziomu serca, rozluznij mu pasek u spodni, kotnierzyk
itp.
¢ Omdlenie spowodowane urazem gtowy
0 objawy: w miejscu urazu pojawia sie siniak lub krwawienie, mogg pojawic sie wymioty i
drgawki
0 co robi¢: przytdéz zimny kompres na sttuczone miejsca, opatrz rany
¢ Omdlenie spowodowane zatruciem
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0 objawy zalezg od rodzaju trucizny, dziecko moze wymiotowac, jest blade, ma ptytki oddech
i nieprawidtowe tetno
0 co robi¢: wezwij pomoc, zabezpiecz prébki substancji trujacej
¢ Omdlenie spowodowane podduszeniem
0 objawy: dziecko ma bladg lub sing skére i nieprawidtowe tetno, oddycha bardzo szybko lub
nie oddycha
0 co robié: usun przyczyne probleméw z oddychaniem, zapewnij doptyw Swiezego powietrza
¢ Napad drgawkowy
0 objawy: dziecko nagle upada, drza mu rece i nogi, oddaje mocz.
0 co robi¢: zadbaj o to, by dziecko lezato w miare wygodnie, odsur je od przedmiotéw, o
ktore mogtoby sie uderzyé
¢ Omdlenie spowodowane porazeniem pragdem
0 objawy: Slady oparzenia, drgawki, nieprawidtowe tetno
0 co robi¢: odetnij doptyw pradu, schtadzaj oparzone miejsce

PODSTAWY CHEMIOTERAPII
Ze wzgledu na sposéb zastosowania wyrdznimy:

* chemioterapie indukcyjng — leczenie majace na celu zmniejszenie masy guza i umozliwienie
zastosowania leczenia miejscowego w postaci leczenia chirurgicznego czy radioterapii.

¢ chemioterapie adjuwantowa — chemioterapia jako leczenie uzupetniajgce do wczesniejszego
leczenia miejscowego, w celu uzyskania lepszego efektu leczniczego zaréwno pod wzgledem
ewentualnej wznowy miejscowej nowotworu jak i wptywu na przezycie odlegte.

¢ chemioterapie neoadjuwantowa — chemioterapia jako leczenie systemowe zastosowane przed
leczeniem miejscowym (tzn. najpierw chemioterapia a nastepnie zabieg operacyjny lub
radioterapia).

* chemioterapie synchroniczng — zastosowanie lekéw cytotoksycznych w tym samym czasie co
radioterapia, w celu uzyskania jak najlepszej odpowiedzi na leczenie. Niektére leki cytostatyczne
maja dziatanie ,fotouczulajgce” — zmniejszaja mozliwosci naprawcze komérek nowotworowych i
czynia je bardziej podatnymi na radioterapie.

¢ chemioterapia dokanatowa — ze wzgledu na istnienie swoistej bariery krew-mozg, wigkszos¢ lekow
podanych dozylnie nie przechodzi do osrodkowego uktadu nerwowego. W celu umozliwienie
dotarcia cytostatykéw do uktadu nerwowego podaje sie je do kanatu kregowego, skagd moga
oddziatywac zaréwno na guzy umiejscowione w mézgu jak i w rdzeniu przedtuzonym i rdzeniu
kregowym.

¢ chemioterapia dojamowa — leczenie polega na podaniu lekéw przeciwnowotworowych
bezposrednio do jam ciata (jama brzuszna, jama optucnowa). Ten sposéb podania ma na celu
uzyskanie jak najwiekszego stezenia leku w miejscu wystepowania nowotworu (np. rak jajnika,
przerzuty raka jelita grubego lub zotadka do otrzewnej, przerzuty nowotworu do optucnej).

LEKI STOSOWANE W ONKOLOGII DZIECIECE)
CHEMIOTERAPEUTYKI ( CECHY WSPOLNE)

WYBRANE SRODKI OSTROZNOSCI

Niezbedny jest doktadny pomiar wzrostu i masy ciata, poniewaz dawki mogg by¢ ustalane w przeliczeniu na
powierzchnig ciafa.

Przed podaniem leku dawka powinna by¢ sprawdzona dwukrotnie, przez dwie pielegniarki.

Wociagu 24 godzin przed podaniem leku nalezy oznaczy¢ morfologie krwi.

Sprawdzi¢ droznos¢ dostepu zylnego przed rozpoczeciem podawania leku.

Uzywajac portu naczyniowego upewnij sie, ze igta wkiuta jest prawidtowo, dokonujgc prébnej aspiracji krwi.

Jesli dziecko skarzy sie na palacy bdl w miejscu droznego wktucia, nalezy zwolni¢ szybko$¢ wlewu dozylnego
i zastosowac zimny oktad powyzej wlewu dozylnego.
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Leki i sprzet reanimacyjny powinny by¢ tatwo dostepne.

LEKI ALKILUJACE

MECHLORETAMINA ( iperyt azotowy), CYKLOFOSFAMID (Endoxan)

Inne czesto stosowane leki z tej grupy

IFOSFAMID ( Holoxan ), MELFALAN ( Alkeran ), CYSPLATYNA ( Cisplatin ), KARBOPLATYNA ( Paraplatin )

Mechloretamina moze powodowac pecherze skérne i przebarwienia zyt.

Swoiste dla cyklofosfamidu skutki uboczne obejmujg krwotoczne zapalenie pecherza moczowego,
nadmierng pigmentacje skory oraz bezptodnosé.

Cyklofosfamid moze wywotywadé zesp6t nieszczelnosci naczyn witosowatych.

W celu zapobiegania zapaleniu pecherza moczowego wskazane jest przyjmowanie duzej ilosci ptyndw.

ANTYMETABOLITY

ARABINOZYD CYTOZYNY ( Cytarabina, Ara—C)

INNE CZESTO STOSOWANE LEKI Z TEJ GRUPY: 5 — AZYDOCYTYNA ( 5 — AzaC ), 6 — merkaptourna (6 — MP)
METOTREKSAT ( Methotrexat ), TIOGUANINA (6 —TG )

WYBRANE SRODKI OSTROZNOSCI
Dziatania niepozadane obejmuja hepatoksycznosc i reakcje anafilaktyczne.
Nalezy zachowac ostroznos¢ stosujac lek u dziecka z zaburzeniami watroby

ALKALOIDY ROSLINNE
WINKRYSTYNA ( Oncovin ), WINBLASTYNA ( Vinblastin )
INNE CZESTO STOSOWANE LEKI Z TEJ GRUPY - ETOPOZYD ( Vepesid )

WYBRANE SRODKI OSTROZNOSCI

Winkrystyna wywotuje pecherze.

Podstawowy, swoisty skutek uboczny stanowi neurotoksycznos¢, wobec czego nalezy zwracac¢ uwage na
wystgpienie atakscji, parestezji, ogdlnego ostabienia, obnizenia odruchéw oraz zapar¢.

Podanie dokanatowe moze mie¢ skutek Smiertelny.

Moga wywotywac objawy bronchospastyczne, ktére mogg osiggac nasilenie zagrazajace zyciu.

Dziatania niepozadane obejmuja napady drgawkowe oraz zawat miesnia sercowego.

ANTYBIOTYKI CYTOSTATYCZNE
DOKSORUBICYNA ( Adriablastin ), DAUNORUBICYNA ( DaunoXome ), BLEOMYCYNA ( Bleocin )

WYBRANE SRODKI OSTROZNOSCI

Leki te majg wtasciwosci kardiotoksyczne.

Czerwone lub pomaranczowe zabarwienie moczu.

Moze pojawic sie gorgczka wywotana bleomycyng, ktéra zazwyczaj pojawia sie 3 — 6 godzin po podaniu
leku.

LEKI ENZYMATYCZNE
L — ASPARAGINAZA ( Asparaginase )

WYBRANE SRODKI OSTROZNOSCI
Mogg wystapic reakcje uczuleniowe — przy chorym powinien znajdowac sie zestaw przeciwwstrzgsowy.
Objawy niepozadane to: goraczka, nudnosci i wymioty, brak taknienia, utrata masy ciata, béle stawow.
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Objawy toksyczne to: hepatotoksycznos¢, hiperglikemia, niewydolnos¢ nerek, zapalenie trzustki.
POCHODNE NITROZOMOCZNIKA
KARMUSTYNA ( BNCU ), LOMUSTYNA ( CCNU )

WYBRANE SRODKI OSTROZNOSCI
W kontakcie ze skorg wywotuja bragzowe przebarwienia.
Reakcje niepozadane to: nudnosci i wymioty, tysienie

PREPARATY HORMONALNE
KORTYKOSTEROIDY ( Dexaven, Pabi — Deksamethason )
WYBRANE SRODKI OSTROZNOSCI

Dziatania uboczne to: ,twarz ksiezycowata”, zatrzymanie ptyndw, przyrost masy ciata, zmiennosé
nastrojow, podraznienia zotagdka, obnizona odpornosc.

Nalezy kontrolowa¢ mase ciata, stosowac diete z ograniczeniem soli, stosowac leki ostonowe zotadka,
kontrolowac stolec pod katem krwi utajonej, kontrola glikemii , kontrola stanéw zapalnych

LEKI PRZECIWWYMIOTNE - ONDANSETRON ( Zofran, Atossa ) - GRANISETRON ( Kytril )

WYBRANE SRODKI OSTROZNOSCI
Lek podaje sie 1 — 2 godziny przed chemioterapia, a nastepnie co 12 godzin
Objawy uboczne to: zawroty gtowy, senno$é, bole gtowy, biegunki, zaparcia

ALLOPURINOL ( Milurit )
Stosuje sie przy podwyzszonym stezeniu kwasu moczowego w surowicy i w moczu

WYBRANE SRODKI OSTROZNOSCI

Objawy niepozadane to: bdle gtowy, senno$¢, nudnosci, wymioty i biegunki.
Lek podaje sie po positku

Nalezy podawac duzg ilos¢ ptynédw

Kontrola odczynu moczu — powinien by¢ zasadowy

CZYNNIKI STYMULUJACE KOLONIE GRANULOCYTOW ( G — CSF)
FILGRASTIM ( Neupogen )

WSKAZANIA - Zapobieganie zakazeniom u pacjentdéw z nowotworami pozaszpikowymi leczonych
mielosupresyjnie, Neuropenia po przeszczepie szpiku

WYBRANE SRODKI OSTROZNOSCI

Nalezy obserwowac dziecko pod katem arytmii i zawatu serca

Przed podaniem leku nalezy zachowa¢ 24 — godzinny odstep od ostatniej dawki chemioterapeutyku
Obserwacja pod katem samoistnych krwawien np. z nosa

ERYTROPOETYNA ( Eprex, NeoRecormon )
WSKAZANIA - Redukcja toksycznosci metotreksatu, Pobudzenie wytwarzania krwinek czerwonych

WYBRANE SRODKI OSTROZNOSCI

Przed rozpoczeciem podawania leku nalezy oznaczy¢ parametry morfologii i zmierzy¢ cisnienie krwi.
Objawy niepozadane to: napady drgawkowe.

Konieczno$é cotygodniowego pobierania krwi w celu dostosowania dawkowania leku do wynikéw
morfologii.
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LECZENIE SKOJARZONE NOWOTWOROW U DZIECI

Leczenie skojarzone obejmuje jednoczesnie leczenie za pomoca: chirurgii, radioterapii, chemioterapii
wielolekowej , metod systemowych, w réznych kombinacjach i sekwencjach, zaleznych od konkretnego
przypadku chorobowego.

Leczenie skojarzone: utatwia lub umozliwia przeprowadzenie zabiegu operacyjnego albo radykalnej
radioterapii, zwieksza skutecznos$¢ leczenia miejscowego, zmniejsza ryzyko przerzutdw, wydtuza czas zycia,
pozwala zastapi¢ okaleczajace zabiegi chirurgiczne innymi metodami leczenia zachowawczego

Leczenie skojarzone ma wiele pozytywnych aspektdw. Jest skuteczne, co potwierdzajg statystyki.

Taki sposdb terapii musi by¢ Scisle dopasowane do indywidualnych potrzeb pacjenta, do wielkosci i
umiejscowienia guza. Zastosowanie w leczeniu nowotworu wstepnej chemioterapii zmniejsza mase guza
oraz dziata na ewentualne ogniska przerzutowe. W wiekszosci przypadkdéw nowotwordw ztosliwych
leczenie rozpoczyna sie od wstepnej chemioterapii wielolekowej, u dzieci ten typ leczenia daje
zdecydowanie lepsze rezultaty niz u pacjentéw dorostych.

Celem chemioterapii jest uzyskanie dtugotrwatych remisji lub wyleczen w tzw. chorobach uktadowych, a w
przypadku guzéw litych zniszczenie ognisk przerzutowych, zmniejszenie masy guza (stwarzajac tym samym
lepsze warunki dla interwencji chirurgicznej) oraz uzyskania okresowej poprawy w warunkach
niekwalifikujacych sie do dalszego leczenia. Rozwiniecie nowoczesnej chemioterapii przystosowanej do
czynnikéw ryzyka daje obecnie szanse wyleczenia okoto 70-80% dzieci z ALL. Intensyfikacja leczenia, ale
takze udoskonalenie terapii wspomagajacych doprowadzity do poprawy wynikow leczenia chemioterapii.

Wprowadzenie wysokich dawek metotreksatu we wlewach dozylnych obok jego podoponowego
stosowania wraz z podawaniem deksametazonu zwiekszajgcego penetracje do osrodkowego uktadu
nerwowego umozliwito w grupach mniejszego ryzyka rezygnacje ze stosowania napromieniania czaszki,
ktére do niedawna byto klasycznym postepowaniem w zapobieganiu rozwojowi biataczki osrodkowego
uktadu nerwowego.

Usuniecie chirurgiczne guza nalezy do klasycznych metod leczenia, a wciggu ostatnich lat zmienito sie
miejsce i rola tej formy leczenia.

Obecnie w pierwszym etapie pobiera sie w ramach leczenia skojarzonego biopsje (na pobranym materiale
wykonuje sie badanie histopatologiczne), w drugim etapie wykonuje usuniecia guza.

Obecnie operacje sa mniej rozlegte, bardziej radykalne oraz mniej obcigzajace dla pacjenta.

Zmiany dokonaty sie tez w leczeniu promieniami.

Obecnie radioterapia wymaga duzej wiedzy i doswiadczenia przy ustalaniu dawek i techniki
napromieniania, pozwalajac uzyskac dobre wyniki przy najmniejszym uszkodzeniu tkanek zwtaszcza majac
do czynienia z pacjentem w okresie dynamicznego wzrostu i rozwoju.

Leczenie systemowe nowotwordw polega na podaniu lekdw ogdlnoustrojowo, w przeciwienstwie do
leczenia miejscowego, jakim jest chirurgia i radioterapia.

Wyrdzniamy nastepujace sposoby leczenia systemowego:

¢ Chemioterapia - leczenie systemowe z uzyciem lekdw doprowadzajacych do $mierci komérek
nowotworowych (cytostatyki)

* Hormonoterapia - leczenie systemowe z wykorzystaniem lekéw hormonalnie czynnych

¢ Immunoterapia - leczenie systemowe polegajace na zastosowaniu lekéw wptywajacych na ukfad
odpornosciowy

¢ Leczenie celowane - leczenie systemowe z wykorzystaniem lekéw dziatajacych na konkretny
receptor umiejscowiony na komdrce nowotworowej lub blokujace przekazywanie informacji

wewnatrz komorki (hamowanie szlakéw molekularnych ontogenezy). Do najczesciej
stosowanych lekow tej grupy nalezg  przeciwciata monoklinalne oraz inhibitory kinazy
tyrozynowej.
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RADIOTERAPIA NOWOTWOROW U DZIECI

Radioterapia to metoda miejscowego leczenia nowotwordw ztosliwych wykorzystujgca energie
promieniowania jonizujgcego. Jonizacja w komdrkach zywych powoduje réznorodne zjawiska
fizykochemiczne, ktére prowadzg do okreslonych efektéw biologicznych (m. in. upo$ledzenia podziatéw
komérkowych i proceséw metabolicznych, Smier¢ komérki).

TELERADIOTERAPIA - napromienianie z zewnatrz wigzkaskierowang ze Zrddta znajdujgcego sie w pewnej
odlegtosci od ciata pacjenta- akceleratory liniowe, - bomby kobaltowe, - aparaty rentgenowskie.

BRACHYTERAPIA - Napromienianie ze zrédta znajdujacego sie w kontakcie bezposrednim z pacjentem.
Zrédto w stycznosci, w jamie ciata, w tkance — érédjamowo, $rédtkankowo

CELE TERAPEUTYCZNE

Radioterapia radykalna —trwate  wyleczenie.
Radioterapia paliatywna —zahamowanie procesu nowotworowego, zmniejszenie dolegliwosci i
przedtuzenie  zycia, nie wptywa na przebieg procesu nowotworowego.

ETAPY PRZYGOTOWANIA RADIOTERAPII
¢ badania obrazowe dla okreslenia stopnia zaawansowania,
e przygotowanie unieruchomienia,
* badania obrazowe dla planowania leczenia,
¢ przygotowanie planu leczenia i jego weryfikacja,
* realizacja terapii na aparacie terapeutycznym,
* weryfikacja stosowanej terapii.

Leczenie promieniami nie jest zabiegiem bolesnym, jednak pozostawanie samotnie w groznie
wygladajacej kabinie akceleratora z nieprzyjazng aparatura, z glowa lub tutowiem unieruchomionym w
plastikowej masce moze budzi¢ lek. Dlatego wiekszos¢ matych dzieci wymaga bezwzglednie znieczulenia
ogolnego lub gtebokiej sedacji. Bezpieczna gteboka sedacja moze by¢ prowadzona w okreslonych
okolicznosciach bez fizycznej obecnosci zespotu anestezjologicznego. Niekwestionowana jest koniecznosé
statej obserwacji chorego i jego parametréw zyciowych. W przypadku zaistnienia zagrozenia musi by¢
zapewniona mozliwo$¢ natychmiastowego dotarcia do chorego. Rodzaj znieczulenia i dobdr srodkéw zalezg
od naswietlanej okolicy i doswiadczenia anestezjologa.

OBJAWY UBOCZNE PO RTG TH

Ogolne - zte samopoczucie, ostabienie, sennos¢, brak apetytu, nudnosci, wymioty
Miejscowe — odczyny popromienne

PODZIAt ODCZYNOW
WCZESNE — wystepujg juz w trakcie naswietlan lub bezposrednio po ich zakoriczeniu
POZNE — pojawiaja sie w okoto 6 miesiecy po naswietlaniu

ODCZYNY SKORNE PO RADIOTERAPII
WCZESNE - I° = rumien, - II° — ztuszczanie na sucho, - IlI° — ztuszczanie na wilgotno, - IV®° — martwica skoéry

POZNE - | - IllI° — stopniowanie odczynu zalezy od ilosci teleangiektazji na cm2 i zwtéknienia tkanki
podskdrnej, - IV° — martwica skory

INNE POWIKEANIA PO RTG TH - Martwica kosci, Krwawienia (uktad pokarmowy, moczowy), Porazenia
nerwéw, Zwezenie narzagddw przewodzacych (np. przetyk jelito, moczowdd itp.)

OCHRONA SKORY PO NPROMIENIANIU
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delikatne mycie skéry prysznicem z zastosowaniem delikatnego mydta (dla dzieci)

Osuszac skore przez dotykanie jej recznikiem (nie trzec)

Nie pudrowac, stosowac obojetne masci (np. lanolina)

Ochrona przed wptywem czynnikéw zewnetrznych (np. nastonecznienie, nadmierne ogrzewanie badz
ochtadzanie itp.)

LECZENIE ODCZYNOW PO RTG TH

Stopien | - Ochrona przed czynnikami zewnetrznymi, Kremy obojetne lub z dodatkiem panthenolu ( B-
Penaten, Dermazin ), ew. btony poétprzepuszczalne, Agwa-gel

Stopien Il - Kremy na bazie panthenolu ( B-Penaten ), Aqwa-gel

Stopien Ill - Miejscowo masci sterydowe (np. Hydrocortison 0,1%) - ogdlne antybiotyki po wykonaniu
posiewu i antybiogramu

Stopien IV - Leczenie zachowawcze: antybiotyki ogdlnie i miejscowo, przy braku efektu po 2 — 3 tyg.
chirurgiczne opracowanie rany

ODCZYNY POPROMIENNE

Odczyn popromienny to reakcja tkanek zdrowych napromieniowanie. Manifestacja odczynu
popromiennego zalezy od rodzaju tkankioraz schematu i dawki napromieniania.

Promieniowanie uszkadza zawsze DNA , wiec komdrki gnija w trakcie podziatu - dlatego szybkos¢
ujawniania sie i nasilenie uszkodzenia proliferacyjnej komorki. W tkankach o krétkim cyklu  podziatowym
odczyn ujawnia sie wczesnie, w wolnym przebiegu cyklu — pézno.

Komérki bezposrednio odpowiedzialne za powstanie odczynu popromiennego to komorki
tarczowe. Odpowiedztkanek zdrowych na napromienianie opisywana jest jako wczesny i péz ny odczyn
popromienny.

PRZESZCZEPIANIE SZPIKU KOSTNEGO

Przeszczepienie szpiku dotyczy macierzystych komérek krwiotworczych, ktére mozna pobraé od chorego
lub od dawcy szpiku i poda¢ choremu. Materiat ten nazywa sie przeszczepem (po ang. graft). Procedura —
przeszczepieniem lub transplantacja. Przeszczepienie szpiku czy komérek krwiotwdérczych ma na celu
odbudowanie uktadu krwiotwdrczego osoby, u ktérej ulegt on uszkodzeniu na skutek chemioterapii lub
radioterapii podanej z powodu choroby szpiku. Ponadto przeszczepiony szpik moze zwalczac resztkowg
chorobe nowotworowa. Zabieg polega na dozylnym przetaczaniu pacjentowi preparatu zawierajacego
krwiotworcze komérki macierzyste.

WSKAZANIA DO PRZESZCZEPU
Choroby nowotworowe krwi:
e ostre biataczki szpikowe i limfoblastyczne;
¢ chtoniak Hodgkina;
¢ chtoniaki nieziarnicze;
e szpiczak mnogi;
¢ zespoty mielodysplastyczne;
* przewlekte biataczki limfocytowe i szpikowe;
* przewlekte choroby mieloproliferacyjne.

Choroby nienowotworowe szpiku:
¢ anemia aplastyczna (aplazja szpiku);
* niedokrwistosci wrodzone spowodowane zmianami genetycznymi, tj.
* talasemie,
¢ niedokrwistos¢ sierpowatokrwinkowa,
¢ nocna napadowa hemoglobinuria.
e ciezkie, wrodzone niedobory odpornosci.
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W zaleznosci od Zzrédta komédrek krwiotwdrczych, ich pochodzenia, odrézniamy transplantacje autologiczne
lub allogeniczne.

O tym, jaki rodzaj przeszczepu zostanie wykonany decyduja lekarze podczas kwalifikacji chorego do
zabiegu, biorgc pod uwage rézne czynniki istotne pod wzgledem pokonania choroby.

Komarki krwiotwdrcze mozna uzyskac bezposrednio ze szpiku, z krwi obwodowej, a takze z krwi
pepowinowe;j.

PRZESZCZEP AUTOLOGICZNY

Przy niektorych chorobach nowotworowych uktadu krwiotwdrczego (najczesciej szpiczak mnogi, chtoniaki)
celowe jest zastosowanie chemioterapii i/lub radioterapii w bardzo duzych dawkach, aby maksymalnie
zniszczy¢ komérki nowotworowe.

Duza dawka moze bezpowrotnie zniszczy¢ szpik pacjenta, co moze by¢ zagrozeniem dla jego zycia.

W tych przypadkach, najpierw pobiera sie od pacjenta jego wtasne komorki krwiotwédrcze, zamraza sie je a
nastepnie podaje sie z powrotem juz po zakoriczeniu chemioterapii.

W ten sposdb z jednej strony uzyskuje sie efekt przeciwnowotworowy chemioterapii, z drugiej zas,
wspomaga sie szpik aby zregenerowat caty uktad krwiotwérczy.

PRZESZCZEP ALLOGENICZNY - PRZESZCZEP OD INNEGO DAWCY

Dawca musi by¢ zgodny z chorym pod wzgledem tzw. uktadu HLA. Uktad HLA to zestaw specjalnych
czasteczek (tzw. antygendw) na powierzchni komoérek organizmu cztowieka odpowiedzialnych za zgodnos¢
tkankowa.

Dziedziczymy go od rodzicdw i jest 25% szans, ze nasze rodzeristwo moze posiadac takim sam zestaw
genéw. Wtedy allotransplantacja moze by¢ wykonana pobierajgc komdrki macierzyste od rodzenstwa.
Jesli chory ma rodzenstwo - blizniaka jednojajowego — taki zabieg bedzie syngenicznym.

Jesli natomiast pacjent nie ma dawcy rodzinnego, poszukuje sie dawcy w bazie niespokrewnionych dawcéw
szpiku. Niestety, w ok. 20% nie mozna takiego dawcy znalez¢.

Zwiekszenie liczby zarejestrowanych dawcdéw szpiku w bazie Swiatowej zwieksza szanse znalezienia
odpowiedniego dawcy dla chorego potrzebujacego przeszczepienia.

Zabieg transplantacji komérek allogenicznych rdzni sie od transplantacji autologicznej.

Miedzy innymi, wigze sie z wiekszym ryzykiem wystepowania powiktan okototransplantacyjnych,

w tym tzw. choroby przeszczep przeciwko gospodarzowi (GvHD - ang. graft-versus-host disease ).

Istotg GvHD jest powstaty konflikt immunologiczny pomiedzy przeszczepionym szpikiem a tkankami biorcy.

W wyniku reakcji biatych krwinek — limfocytéw T dawcy, ktére mogg znajdowac sie w przeszczepianym
materiale, a takze powstawac po transplantacji, dochodzi do uwalniania innych czgsteczek w organizmie,
ktére maja sine dziatania zapalne i atakujg narzady chorego.

Ryzyko i stopien nasilenia GvHD rdzni sie w zaleznosci od rozmaitych czynnikéw takich jak: stopien
niezgodnosci dawcy z biorca, wiek i pte¢ pacjenta oraz dawcy, Zzrédta uzyskanego materiatu
przeszczepowego itd.

Ryzyko i stopien nasilenia GvHD rdzni sie w zaleznosci od rozmaitych czynnikéw takich jak: stopien
niezgodnosci dawcy z biorca, wiek i pte¢ pacjenta oraz dawcy, zrédta uzyskanego materiatu
przeszczepowego itd.

Przy przeszczepie allogenicznym mozemy mie¢ do czynienia z jeszcze jednym zjawiskiem, w ktérym biora
udziat réwniez limfocyty T dawcy. Rozpoznajq one i niszczg resztkowe komérki nowotworowe, ktére
znajdujg sie w organizmie biorcy. Zjawisko to nazwano GvL (przeszczep przeciwko biataczce ).

Ogdlnie mozna powiedzied, ze jest to reakcja przeszczep przeciwko chorobie nowotworowej, co istotnie
rézni transplantacje allogeniczng od transplantacji autologicznej.

PRZESZCZEP KOMOREK MACIERZYSTYCH IZOLOWANYCH Z KRWI OBWODOWEI
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To nowa technika, w ktérej komorki macierzyste pozyskiwane sg z krwi pacjenta i wykorzystywane
sg do przeszczepu szpiku kostnego.

Komorki macierzyste znajdujg sie w organizmie kazdego cztowieka, sg to komérki totipotencjalne
czyli majace zdolnos¢ przeksztatcania sie w kazdy rodzaj komoérek.Komdrki macierzyste sa w stanie
odtworzyc sie zawsze. Komorki macierzyste sg niesmiertelne (w zakresie komdrkowym). Mogg zrzec sie
nieSmiertelnosci i przeksztatci¢ w zwykte krwinki — czerwone (erytrocyty), biate (leukocyty) lub duze
(megakariocyty). Stosunkowo mata ilos¢ komdrek macierzystych moze odtworzy¢ szpik kostny, zapewniajac
nieograniczone dostawy komérek, odtwarzajac wszystkie rodzaje komérek i system immunologiczny.

RODZAJE PRZESZCZEPOW
Rodzaj przeszczepu, zalezy od pochodzenia materiatu do przeszczepu. Wyrdzniamy:

¢ Przeszczep autogeniczny, czyli przeszczepianie wiasnej tkanki, m.in. krwi pepowinowejz komérkami
macierzystymi. Nie ma ryzyka odrzucenia takiego przeszczepu poniewaz na powierzchni komoérek
przeszczepionych nie ma obcych antygenowo struktur biatkowych.

* Przeszczep izogeniczny to przeszczep pomiedzy bliznietami jednojajowymi, w tym przypadku tez nie
ma ryzyka odrzucenia przeszczepu ze wzgledu na identycznos$¢ antygenowa.

* Przeszczep allogeniczny taki, w ktérym dawca i biorca nie majg identycznej informacji genetycznej,
sg jednak w swoim genotypie bardzo podobni, tak by zminimalizowac ryzyko odrzucenia
przeszczepu.

Pobieranie komérek macierzystych do przeszczepu szpiku

W normalnych warunkach rzadko spotyka sie komérki macierzyste w krwiobiegu.

Aby pozyska¢ odpowiednig liczbe komoérek z krwi, s3 one wywabiane ze szpiku za pomoca
specjalnych srodkéw farmakologicznych i naktaniane do przejscia do krwi obwodowe;j.

Krew jest filtrowana przez specjalng maszyne i komérki s odfawiane.

Mozna je wtedy wykorzystac do przeszczepu szpiku lub zachowaé na wszelki wypadek.

Przed transplantacjg pacjent otrzymuje duzg dawke chemioterapii i/lub radioterapii, by zniszczy¢
chore komorki.

Nastepnie komérki macierzyste wracajg do organizmu pacjenta, gdzie moga produkowaé nowe
komorki krwi i zastgpic te zniszczone.

Komorki macierzyste podawane sg dozylnie, a bedac juz we krwi, kierujg sie prosto do szpiku
kostnego.

POZYSKIWANIE KOMOREK MACIERZYSTYCH Z KRWI PEPOWINOWE)

Komarki macierzyste z krwi pepowinowej sa mtodsze od pozostatych zrédet, dlatego ich zdolnos¢
odtwarcza jest wieksza. Pobieranie krwi pepowinowej mozliwe jest tylko bezposrednio po porodzie ze
sznura pepowinowego. Zabiegu pobrania krwi pepowinowej dokonuje przeszkolony personel medyczny za
pomoca specjalnie przygotowanego sprzetu. Nastepnie krew badana jest w laboratoriach i przechowywana
w specjalnych warunkach, tak by komérki nie tracity swoich wtasciwosci. Komérki macierzyste krwi
pepowinowe;j stosuje sie w onkologii i hematoonkologii. Krew pepowinowa stuzy przede wszystkim
osobom, od ktérych zostata pobrana. Czasami wykorzystuje sie ja w przypadku zgodnosci antygenowej do
przeszczepu komaorek macierzystych wsrod rodzenstwa lub oséb spokrewnionych.

POWIKtANIA PO PRZESZCZEPACH

Woczesne powikfania po przeszczepieniach szpiku: zwigzane z chemioradioterapia: nudnosci, wymioty,
ostabienie, sucho$¢ skéry, zmiany w $luzéwkach , uktadu pokarmowego, zakazenia (bakteryjne,
wirusowe, grzybicze) ostra choroba GvHD.

Péine powiktania po przeszczepieniach szpiku: przewlekta choroba GvHD, niedoczynnos¢ tarczycy lub
innych gruczotéw wewnetrznego wydzielania, nieptodnos$é (mezczyinii kobiety), nowotwory wtérne,
zaéma, problemy psychologiczne.
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KONSEKWENCJE CHOROB NOWOTWOROWYCH U DZIECI

ZACMA - Konsultacja okulistyczna — mozliwo$¢ leczenia operacyjnego

OStLABIENIE SLUCHU - Skierowanie dziecka do audiologa i logopety, mozliwos¢ korzystania z aparatu
stuchowego

ZWEOKNIENIE PLUC - Zaleca sie szczepienia przeciwko grypie, unika sie palenia papieroséw w obecnosci
dziecka

KARDIOMOPATIA, USZKODZENIE OSIERDZIA, PRZEDWCZESNE WYSTAPIENIE MIAZDZYCY ORAZ KOMOROWE
ZABURZENIA RYTMU SERCA - Konsultacja kardiologa, stosowanie lekdw nasercowych

PRZEWLEKLE ZAPALENIE JELIT | MARSKOSC WATROBY - Opieka gastroenterologa i dietetyka

ETYKA
KONWENCJA PRAW DZIECKA

Art. 1. "DZIECKO" oznacza kazdg istote ludzkg w wieku ponizej 18 lat.
Art. 2. PRAWA BEZ JAKIEJKOLWIEK DYSKRYMINACII, - niezaleznie od rasy, koloru skéry, ptci, jezyka, religii,
pogladéw politycznych, statusu majgtkowego, niepetnosprawnosci, cenzusu urodzenia.
Art. 6. Kazde dziecko ma NIEZBYWALNE PRAWO DO ZYCIA - Pafistwa-Strony zapewniaja, w mozliwie
maksymalnym zakresie, warunki zycia i rozwoju dziecka.
Art. 7-8. Niezwtocznie po urodzeniu dziecka zostanie sporzadzony jego akt urodzenia, a dziecko prawo do
otrzymania imienia, uzyskania obywatelstwa oraz prawo do poznania swoich rodzicéw i pozostawania pod
ich opieke. PRAWO DZIECKA DO ZACHOWANIA TOZSAMOSCI, w tym obywatelstwa, nazwiska, stosunkoéw
rodzinnych.
Art. 9. Paristwa-Strony zapewniaja, ABY DZIECKO NIE ZOSTAtO ODDZIELONE OD SWOICH RODZICOW
wbrew ich woli. W kazdym postepowaniu w tej sprawie nalezy umozliwi¢ zainteresowanym
stronom uczestnictwo w nim oraz wyrazenie swoich opinii.
Art. 10. WNIOSKI ODNOSNIE WJAZDU LUB OPUSZCZENIA PANSTWA-STRONY W CELU tACZENIA RODZINY
BEDA ROZPATRYWANE W SPOSOB PRZYCHYLNY, HUMANITARNY | W SZYBKIM TRYBIE. - Dziecko, ktérego
rodzice przebywaja w réznych panstwach, bedzie miato prawo do utrzymywania regularnych kontaktéw.
Art. 12. PRAWO DO SWOBODNEGO WYRAZANIA WLASNYCH POGLADOW
we wszystkich sprawach dotyczacych dziecka, stosownie do woli oraz dojrzatosci dziecka, w tym mozliwosc
(bezposrednio lub za posrednictwem przedstawiciela) wypowiadania sie w kazdym postepowaniu sagdowym
i administracyjnym, dotyczgcym dziecka.
Art. 19. Panstwa-Strony podejma wszelkie kroki w dziedzinie ustawodawczej, administracyjnej, spotecznej i
wychowawczej dla OCHRONY DZIECKA PRZED WSZELKIMI FORMAMI PRZEMOCY fizycznej badz psychicznej,
krzywdy lub zaniedbania, ztego traktowania lub wyzysku, w tym wykorzystywania w celach seksualnych.
Art. 28-29. PRAWO DZIECKA DO NAUKI na zasadzie réwnych szans.
Art. 34. OCHRONA DZIECI PRZED WSZELKIMI FORMAMI WYZYSKU SEKSUALNEGO | NADU 2YC
SEKSUALNYCH. Panstwa-Strony podejma kroki dla przeciwdziatania: naktanianiu lub zmuszaniu dziecka do
nielegalnych dziatan seksualnych, wykorzystywaniu dzieci do prostytucji lub innych nielegalnych praktyk
seksualnych, wykorzystywaniu dzieci w pornograficznych przedstawieniach i materiatach.
Art. 40. PRAWO KAZDEGO DZIECKA PODEJRZANEGO - oskarzonego bad? uznanego winnym pogwatcenia
prawa karnego DO TRAKTOWANIA W SPOSOB SPRZYJAJACY POCZUCIU GODNOSCI | WARTOSCI DZIECKA
Artykut 37 Paniistwa-Strony zapewnig, aby: zadne dziecko nie podlegato torturowaniu badz okrutnemu,
nieludzkiemu czy ponizajgcemu traktowaniu lub karaniu. Ani kara $mierci, ani kara dozywotniego wiezienia
bez mozliwosci wczesniejszego zwolnienia nie moze zosta¢ orzeczona wobec osoby w wieku ponizej
osiemnastu lat za popetnione przez nig przestepstwa.
Artykut 28 - Paristwa-Strony uznajg prawo dziecka do nauki i w celu stopniowego realizowania tego prawa
na zasadzie réwnych szans, w szczegdlnosci: uczynia nauczanie podstawowe obowigzkowym i bezptatnym
dla wszystkich, beda popiera¢ rozwéj réznorodnych form szkolnictwa $redniego, zaréwno
ogolnoksztatcacego, jak i zawodowego, uczynia je dostepnymi dla kazdego dziecka oraz podejma
odpowiednie kroki, takie jak wprowadzenie bezptatnego nauczania oraz udzielanie w razie potrzeby
pomocy finansowej, podejma kroki na rzecz zapewnienia regularnego uczeszczania do szkét oraz
zmniejszenia wskaznika porzucania nauki.
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Artykut 28 - 2. Panstwa-Strony beda podejmowaty wszelkie wtasciwe srodki zapewniajace, aby dyscyplina
szkolna byfa stosowana w sposéb zgodny z ludzka godnoscig dziecka i z niniejszg konwencja.

W Kenii stosowane sg dotkliwe kary cielesne, skutkujace sttuczeniami, zranieniami, ztamaniami, wybitymi
zebami oraz skrajnymi przypadkami $mierci uczniéw — za spdznianie sie, rozmowy na lekcji, noszenie
brudnego mundurka, nie przygotowanie sie do lekcji. Pracownicy szkoty rutynowo stosujg kary cielesne, aby
zaprowadzi¢ dyscypline w klasie i ukara¢ dzieci, tworzac w ten sposéb swoiste ,,szkolne przedstawienie”.
Wstadze szkoty nie interweniujg, by chroni¢ prawa dzieci i zapobiec atakom ze strony innych uczniéw.
Artykut 28 - 3. Panstwa-Strony beda popieraty i rozwijaty miedzynarodowg wspétprace w dziedzinie
o$wiaty, w szczegdlnosci w celu przyczyniania sie do zlikwidowania ignorancji i analfabetyzmu na $wiecie
oraz ufatwienia dostepu do wiedzy naukowo-technicznej i nowoczesnych metod nauczania.W tym zakresie
nalezy w szczegdlnosci uwzglednié potrzeby krajéw rozwijajgcych sie.Na terytoriach Wybrzeza Kosci
Stoniowej, Demokratycznej Republiki Konga, Liberii, Sierra Leone, Sudanu, Ugandy oraz Somalii albo nie ma
obowigzku szkolnego, albo dzieci majq bardzo utrudniony dostep do szkét. Statystyki wykazuja, ze ok. 30 %
dzieci nie bedzie uczeszczac do szkét, poniewaz brakuje pieniedzy na wybudowanie i utrzymanie szkét,
brakuje tez kadry pedagogicznej. Jedng z najpowazniejszych barier w rozwoju panstw afrykanskich jest niski
poziom alfabetyzacji ludnosci, dlatego najbardziej pozadanym dziataniem jest pomoc dzieciom afrykariskim
w dostepie do nauki. Jednak spoteczerstwa afrykariskie same nie rozwigza tego problemu, konieczna jest
pomoc miedzynarodowa.

Artykut 34 - Paistwa-Strony zobowigzuja sie do ochrony dzieci przed wszelkimi formami wyzysku
seksualnego i naduzy¢ seksualnych. Dla osiagniecia tych celéw Parnstwa-Strony podejma w szczegdlnosci
wszelkie wtasciwe kroki o zasiegu krajowym, dwustronnym oraz wielostronnym dla przeciwdziatania:

a) naktanianiu lub zmuszaniu dziecka do jakichkolwiek nielegalnych dziatan seksualnych;

b) wykorzystywaniu dzieci do prostytucji lub innych nielegalnych praktyk seksualnych.

Artykut 38 - 3. Panistwa-Strony bedg powstrzymywaty sie przed rekrutowaniem do swoich sit zbrojnych
jakiejkolwiek osoby, ktdra nie osiggneta wieku pietnastu lat. W Angoli, Sierra Leone wojsko wykorzystuje
dziewczynki ponizej 15. roku zycia. Oprécz odbycia stuzby wojskowej, sg wykorzystywane seksualnie, a w
najlepszym wypadku zostajg statymi ,,natoznicami” przywédcéw wojskowych. W wielu szkotach panuje
nieformalne przyzwolenie dla przemocy seksualnej wobec dziewczat.

Artykut 2 - 2. Paistwa-Strony beda podejmowaty wtasciwe kroki dla zapewnienia ochrony dziecka przed
wszelkimi formami dyskryminacji lub karania ze wzgledu na status prawny, dziatalnos¢, wyrazane poglady
lub przekonania religijne rodzicéw dziecka, opiekunéw prawnych lub cztonkéw rodziny.

Artykut 6 - 1. Paiistwa-Strony uznajg, ze kazde dziecko ma niezbywalne prawo do zycia.

Artykut 18 - 1. Panistwa-Strony podejma wszelkie mozliwe starania dla petnego uznania zasady, ze oboje
rodzice ponoszg wspolng odpowiedzialnosé za wychowanie i rozwdj dziecka. Rodzice lub w okreslonych
przypadkach opiekunowie prawni ponoszg gtéwna odpowiedzialno$é za wychowanie i rozwéj dziecka.
Chiny - W czasie obchodéw $wiatecznych w Chinach kilkaset dzieci w wieku od 6 do 17 lat zostaje, w
ramach zaje¢ szkolnych, zabranych na publiczny wiec, aby obserwowac egzekucje. Dzieci styszg odczytane
publicznie szczegdty zbrodni przestepcow, a nastepnie s swiadkami wykonania kary $smierci.

Artykut 24 - Paristwa-Strony uznajg prawo dziecka do jak najwyzszego poziomu zdrowia i udogodnier w
zakresie leczenia chordb oraz rehabilitacji zdrowotnej. Paristwa-Strony beda dazyty do zapewnienia, aby
zadne dziecko nie byto pozbawione prawa dostepu do tego rodzaju opieki zdrowotnej:

d) zapewnienia matkom wtasciwej opieki zdrowotnej w okresie przed i po urodzeniu dziecka.

Artykut 32 - 1. Panistwa-Strony uznajg prawo dziecka do ochrony przed wyzyskiem ekonomicznym, przed
wykonywaniem pracy, ktéra moze byé niebezpieczna lub tez moze kolidowac¢ z ksztatceniem dziecka, badz
moze by¢ szkodliwa dla zdrowia dziecka lub jego rozwoju fizycznego, umystowego, duchowego, moralnego
lub spotecznego. Chiny - Chociaz miedzynarodowe prawo nie stanowi jasno, kiedy rozpoczyna sie zycie
cztowieka (czy w momencie poczecia, czy w chwili narodzin), to wydaje sie, ze chinskie prawo do posiadania
tylko jednego dziecka jest wykroczeniem przeciw Konwencji Praw Dziecka. Matka zachodzaca po raz drugi
w cigze musi poddac sie zabiegowi aborcji. Jezeli, co jest bardzo trudne w kraju petnej inwigilacji jednostek,
ukry¢ cigze i urodzi¢ drugie dziecko, to matka musi sie liczy¢ z konsekwencjami prawnymi, w postaci
pozbawienia wolnosci. Dziecko zostaje oddane najczesciej do sierocirica. W Chinach istnieja takze obozy
pracy dla nieletnich, w ktérych pracujacy (czesto w trudnych warunkach, np. kopalnie) otrzymuja niskie
gaze lub nie otrzymuja ich wcale (w zamian oferowane im sg skromne racje zywnosciowe). Trafia do nich
wielu nieletnich skazanych za drobng przestepczos¢.
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Artykut 46 Niniejsza konwencja bedzie otwarta do podpisania przez wszystkie panstwa.
PRAWA DZIECKA LECZONEGO W SZPITALU I JEGO RODZICOW

1. State zaangazowanie rodzicéw.Dziecko ma prawo do przebywania w towarzystwie rodzica podczas
catego procesu leczenia. Partnerstwo miedzy pacjentem, jego rodzing a zespotem lekarskim i pielegniarskim
poprzez realizacje ,,Planu Opieki”. Kontakt z rodzeristwem i réwiesnikami, ktérych obecnos¢ przy dziecku
moze by¢ pozytywnym bodZcem w zmaganiu sie z chorobg i pozwoli zachowa¢ pewng normalnos¢ pomimo
diagnozy i procesu leczenia.

2. Odpowiednie warunki do przebywania rodzicéw z dzieckiem.

Oddziat szpitalny powinien posiada¢ odpowiednie udogodnienia: tazienke dla rodzicéw, kuchnie
oraz mozliwosé noclegu na oddziale lub w jego poblizu. Wazne jest tez zapewnienie rodzicom odpowiedniej
ilo$¢ snu i umozliwienie odpoczynku.

3. Zabawa i edukacja - W ramach oddziatu, musi by¢ jeden pokédj przeznaczony na edukacje i nauke
oraz oddzielny pokdj dostepny dla relaksu i zabawy. Fundusze powinny by¢ dostepne zaréwno na zakup
materiatéw, jak réwniez na zatrudnienie pracownikdw do swiadczenia tych ustug.

4, Otoczenie dostosowane do wieku dziecka. Wazne jest, aby dziecko przebywato w otoczeniu dzieci,
ktére sg w jego wieku i na podobnym etapie rozwoju. Jesli na oddziale jest szeroki przedziat wiekowy od 0
- 16 lub nawet do 18 lat, w ramach oddziatu powinny by¢ zorganizowane oddzielne specjalne warunki dla
starszych pacjentéw i oddzielnie dla mtodszych dzieci.

5. Prawo do uzyskania odpowiedniej informacji. Przekazywanie informacji powinno by¢ traktowane
priorytetowo. Wazne jest staranne dostosowanie jezyka wypowiedzi - dziecko i jego rodzice w zwigzku z
duzym stresem i emocjami nie zawsze musi ustysze¢ dokfadnie to, co sie do niego méwi. Wszelkie rozmowy
dotyczace leczenia powinny by¢ prowadzone w spokojnym, przeprowadzone w wydzielonym miejscu, ktére
utatwi dobrg komunikacje i zmniejszy ryzyko nieporozumienia.

6. Interdyscyplinarny zespét leczacy - W ciggty rozwdj dziecka w catym procesie leczenia
zaangazowani s nauczyciele, terapeuci, terapeuci zajeciowi i psycholodzy. Ich rolg jest préba
zminimalizowania negatywnych skutkéw rozpoznania choroby nowotworowej i leczenia dziecka.

7. Prawo do ciagtosci leczenia - Dziecko ma prawo do ciagtej opieki podczas procesu leczenia i
powinno by¢ informowane o dtugoterminowym ryzyku dla zdrowia jakie niesie choroba nowotworowa i
proces leczenia. Wskazana jest kontynuacja leczenia i monitorowanie w tym samym centrum medycznym
réwniez po przekroczeniu wieku dziecigcego.

8. Prawo do prywatnosci - Prawo do prywatnosci dotyczy réwniez posiadania dostepu do spokojnego
miejsca w ktérym pacjenci i rodzice beda mogli indywidualnie porozmawiaé, w szczegélnosci w
koniecznosci przekazania niepomysinych rokowan.

9. Uszanowanie praw cztowieka - Powinny zostaé uszanowane réznice kulturowe, jezykowe i rasowe.

ZAKONCZENIE LECZENIA PRZYCZYNOWEGO | SKIEROWANIE DZIECKA DO LECZENIA PALIATYWNEGO

Lekarz, ktory rozpatruje mozliwos¢ zastosowania opieki paliatywnej, powinien najpierw wzigé¢ pod uwage
najwazniejsze kryterium, jakim jest dobro dziecka. Istniejg sytuacje, w ktdrych przedtuzanie zycia wchodzi w
konflikt z tym kryterium. Trzeba wiec uczciwie odpowiedzie¢ na pytanie: czy dla dziecka lepsza bedzie
kontynuacja (badz eskalacja) dotychczasowego leczenia, czy raczej zmiana priorytetow (jakos¢ versus
dtugosé zycia) i rozpoczecie opieki paliatywnej? Lekarz, ktéry definitywnie zakorczyt leczenie nieuleczalnie
chorego dziecka w szpitalu i wypisuje je do domu, ma obowigzek:

1. Przekazania informacji o mozliwosciach leczenia przez hospicjum domowe dla dzieci

2. Wystawienia skierowania do hospicjum domowego, jesli rodzice i ewentualnie dziecko tego sobie zycza.
Zaniechanie tego obowigzku powoduje, ze lekarz narusza prawo pacjenta do opieki paliatywno-hospicyjnej,
uniemozliwiajac lub ograniczajgc w powaznym stopniu dostep swiadczeniobiorcow do swiadczen opieki
zdrowotnej.

Kryteria kwalifikacji do Pediatrycznej Opieki Paliatywnej

1.Choroba jest nieuleczalna i obarczona duzym ryzykiem przedwczesnej $mierci.
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W wypadku chordb, ktére nie majg charakteru postepujacego, podstawa kwalifikacji jest
indywidualna analiza potrzeb dziecka i rodziny przeprowadzona przez lekarza kierujacego i lekarza

hospicjum.
2. Rodzice lub opiekunowie, dziecko w wieku 16-18 lat oraz lekarz kierujacy sg zgodni, ze w najlepszym
interesie dziecka bedzie odstgpienie od leczenia w szpitalu i rozpoczecie opieki paliatywnej w

domu. Opinia dziecka, ktére nie ukoriczyto 16 lat, powinna by¢ wzieta pod uwage.

3. Lekarz hospicjum domowego stwierdza, ze dziecko wymaga leczenia objawowego $wiadczonego przez
hospicjum.

4. Rodzice lub opiekunowie sg w stanie sprawowac catodobowg opieke nad dzieckiem w domu.

5. Rodzina mieszka w rejonie dziatania hospicjum domowego, a warunki mieszkaniowe spetniaja
podstawowe wymagania sanitarne i techniczne.

6. Skierowanie do hospicjum domowego wystawia lekarz ze szpitala, w ktérym dziecko byto leczone, lub
lekarz pierwszego kontaktu. Skierowanie powinno zawierac rozpoznanie i stwierdzenie, ze choroba

jest nieuleczalna i zakoriczono postepowanie majace na celu przedtuzanie zycia.

7. Rodzice lub opiekunowie oraz dziecko w wieku 16-18 lat wyrazajg zgode na leczenie przez hospicjum
domowe, zobowigzujg sie do wykonywania zlecen lekarza hospicjum oraz akceptuja, ze pracownicy
hospicjum nie bedg stosowali metod majacych na celu przedtuzanie zycia.

W razie watpliwosci dotyczacych kwalifikacji dziecka do pediatrycznej domowej opieki paliatywnej nalezy

uzyskac opinie konsultanta wojewddzkiego w dziedzinie pediatrii.

Decyzja o niepodejmowaniu resuscytacji (tzw. protokét DNR — do not resuscitate) moze by¢ podjeta przez
lekarza specjaliste w sytuacjach, gdy:

1. Dziecko i/lub rodzice nie chca stosowania $rodkéw nadzwyczajnych w celu przedtuzania zycia (np.
leczenia respiratorem).

2. Lekarze dochodza do wniosku, ze dalsze leczenie przedtuzajgce zycie bedzie miato charakter uporczywe;j
terapii, tzn. bedzie niezgodne z interesem chorego.

3. U ptodu rozpoznaje sie wade letalng, a rodzice decydujg sie na kontynuacje ciazy.

Karta praw dziecka umierajgcego
Propozycja Rzecznika Praw Obywatelskich

1. Kazde $miertelnie chore dziecko, bez wzgledu na schorzenie podstawowe i stan psychofizyczny, ma
prawo do godnosci, szacunku oraz intymnosci, w warunkach domowych.

2. Chore dziecko zachowuje prawo do nauki w domu w wymiarze dostosowanym do jego stanu.

3. Dzieciom $miertelnie chorym przystuguje aktywna i catosciowa opieka hospicjum domowego,
zapewniajaca adekwatne do potrzeb leczenie paliatywne nakierowane na poprawe jakosci zycia.

4. Dzieci te powinny by¢ chronione przed bélem, cierpieniem oraz zbednymi zabiegami leczniczymi i

badaniami.

5. Opieka nad $miertelnie chorym dzieckiem spoczywa gtéwnie na barkach rodzicéw, ktérzy winni by¢
traktowani przez personel medyczny po partnersku. Rodzice maja prawo do otrzymywania
petnych informacji i do podejmowania wszelkich decyzji zgodnych z interesem ich dziecka.

6. Kazde chore dziecko ma prawo do informacji i do udziatu w podejmowaniu decyzji dotyczacych
sprawowanej nad nim opieki, zgodnie ze swoim wiekiem i pojmowaniem.

7. Personel hospicjum domowego powinien posiada¢ okreslone kwalifikacje zawodowe, aby zapewnic¢

w petnym wymiarze zaspokajanie potrzeb fizycznych, emocjonalnych, socjalnych i duchowych
dziecka i jego rodziny.

8. Rodzice powinni mie¢ mozliwo$¢ uzyskania konsultacji z pediatra, bedgcym specjalista w  zakresie

schorzenia dotyczacego ich dziecka.

9. Rodzice majg prawo do podjecia Swiadomej decyzji o umieszczeniu dziecka na oddziale szpitalnym
dostosowanym do potrzeb $Smiertelnie chorych dzieci.

10. Cata rodzina dziecka ma prawo do wsparcia w okresie zatoby tak dtugo, jak okaze sie to potrzebne.

Royal College of Paediatrics and Child Health — RCPCH
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Royal College of Paediatrics and Child Health, czesto okreslane jako RCPCH jest profesjonalnym organem
dla pediatréw (lekarzy specjalizujacych sie w zdrowiu dzieci) w Wielkiej Brytanii.

Jest odpowiedzialny za podyplomowe szkolenie pediatréw i prowadzi egzaminy z Krélewskiego Kolegium
Pediatrii i Zdrowia Dziecka.

ROLE RCPCH Szkolenia podyplomowe dla pediatréw, Przeprowadzanie egzamindw, Zapewnia kursy i zasoby
e-learningowe, Kampanie majace na celu poprawe zdrowia dzieci w kraju i na $wiecie, Organizuje
konferencje naukowe, w szczegdlnosci doroczng konferencje RCPCH, Publikuje Archives of Disease in
Childhood , recenzowane czasopism pediatrycznych, Opracowuje kliniczne wytyczne i standardy.

Istnieje pie¢ sytuacji, w ktérych dopuszczalne jest zaniechanie badZ wycofanie sie ze stosowania
postepowania leczniczego.

1.Smieré mézgowa dziecka.

W przypadku dziecka w odpowiednim wieku, kiedy dwéch lekarzy w sposéb zgodny z przepisami orzekto o
Smierci pnia mézgu, technicznie nadal mozliwe jest sztuczne podtrzymywanie pracy serca i ptuc.

Istnieje zgoda w Srodowisku medycznym, ze leczenie w takiej sytuacji jest daremne i wycofanie sie z
dotychczas stosowane;j terapii jest wtasciwe.

2. Nieodwracalny stan wegetatywny.

Dziecko, ktére zapadto w stan wegetatywny, bedacy nastepstwem urazu lub niedotlenienia, jest catkowicie
zdane na opieke otoczenia. Nie reaguje i nie komunikuje sie ze Swiatem zewnetrznym. Moze by¢ wtasciwe
zaréwno wycofanie sie z stosowanej terapii, jak powstrzymanie sie od dalszego leczenia.

3. Dziecko w ,,beznadziejnej” sytuacji.
Posiada tak powazne schorzenie, ze terapia podtrzymujaca zycie jedynie opdznia $mier¢, nie zmniejszajac
cierpienia. Stosowanie metod leczniczych moze by¢ w takich warunkach uznane za niewtasciwe.

4. ,Bezcelowe” leczenie.

Mimo ze pacjent moze przezy¢ w wyniku zastosowania leczenia, jednak stopien uposledzenia fizycznego lub
psychicznego bedzie tak wielki, iz nieuzasadnione bytoby oczekiwanie, ze pacjent bedzie to wstanie
wytrzymac. Dziecko w takiej sytuacji nigdy nie bedzie zdolne do udziatu w decyzjach dotyczacych leczenia i
wycofania sie z terapii.

5. Sytuacja nie do zniesienia.

Dziecko i/lub rodzina stwierdza, ze w obliczu postepujacej i nieodwracalnej choroby dalsze leczenie bytoby
nie do zniesienia. Niezaleznie od opinii lekarzy na temat potencjalnych korzysci dalszej terapii, dziecko i/lub
rodzina chce wycofania sie ze stosowanego leczenia lub odmawia stosowania go w przysztosci.Pacjenci
onkologiczni, ktérym zaproponowano kolejng agresywna terapie, mogg by¢ zaliczeni do tej kategorii.

W przypadkach, ktére nie mieszczg sie w wymienionych pieciu kategoriach, oraz wtedy, gdy brak
zgody lub jasnosci co do stopnia przysztego uposledzenia, zycie dziecka powinno zawsze by¢ chronione
przez wszystkich cztonkéw zespotu medycznego, w najlepszy z mozliwych sposobéw. Decyzje nie moga
zapadaé w pospiechu i muszg byé podejmowane przez zesp6t na podstawie wszystkich dostepnych danych.
W stanach nagtych czesto sg wzywani mtodzi lekarze, nie bedacy specjalistami, aby dokona¢ resuscytacji.
Nalezy unikac tutaj scistych i nieodwotalnych zasad, nawet woéwczas, kiedy stan dziecka wydaje sie
beznadziejny. Dziatania podtrzymujace zycie powinny by¢ zastosowane i kontynuowane, az do przybycia
bardziej doswiadczonego lekarza specjalisty. Decyzje dotyczace zaniechania badZ wycofania leczenia
przyczynowego winno by¢ zawsze poprzedzac wnikliwe zbadanie potrzeb dziecka w zakresie opieki
paliatywnej. Moga one dotyczyc¢ tagodzenia objawdéw np. analgezji czy terapii przeciwdrgawkowej, jak i
chronigcej godnos¢ dziecka i zapewniajgcej dobre samopoczucie opieke pielegniarska.
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OSTRA BIAtACZKA LIMFOBLASTYCZNA ACUTE LYMPHOBLASTIK LEUKEMIA (ALL)

Biataczka jest to ztosliwy nowotwdr komdrek hematopoetycznych wystepujacy w nastepstwie uktadowego,
rozsianego i autonomicznego rozrostu jednego klonu leukocytéw oraz wysiewu ze szpiku do krwi nowotworowo
zmienionych, niedojrzatych komérek blastycznych tzw. Blastow.

Termin ,leukemia” (biataczka) zaczerpniety jest z jezyka greckiego —

,leukos” — biaty, a ,,heima” — krew oznacza biatg krew i odnosi sie do koloru krwi u chorych z duzg zawartosciag
leukocytéw

Biataczki - 35%

85% stanowig ostre biataczki limfoblastyczne

10-12% stanowig ostre biataczki szpikowe

3-4% stanowig przewlekte biataczki szpikowe

Biataczki moga wystgpi¢ w kazdym wieku:
najczesciej od 0-4 lat  ok. 50%

w wieku od 2-7 lat  ok. 49%

w wieku od 8-10 lat  ok. 13%

w wieku od 11-13 lat ok. 20%

Gtéwne formy biataczki sg dzielone na:

Szpikowa i limfoblastyczng, ktdre dzielg sie na: przewlekta i ostra.
Stad wyrdzniamy cztery typy biataczek:

Ostra biataczka szpikowa (AML)
Przewlekta biataczka szpikowa (CML)
Ostra biataczka limfoblastyczna (ALL)
Przewlekta biataczka limfocytarna (CLL)
OSTRA BIALACZKA LIMFOBLASTYCZNA
ACUTE LYMPHOBLASTIK LEUKEMIA (ALL)

Wynika z nabytego (nie dziedziczonego) uszkodzenia DNA rozwijajacych sie komdrek w szpiku kostnym. Efektem
tego jest: niekontrolowany, przesadny wzrost i nagromadzenie sie komoérek zwanych , biataczkowymi
komorkami blastycznymi”, ktére nie funkcjonuja jak normalne komérki krwi.

Blokada produkcji prawidtowych komérek w szpiku prowadzaca do niedoboru erytrocytéw (anemia), ptytek
(trombocytopenia) i prawidtowych leukocytéw (szczegdlnie neutrofili — neutropenia) we krwi.

Okoto 80% wszystkich ostrych biataczek u dzieci stanowi ostra biataczka limfoblastyczna i jest najczestszym
nowotworem ztosliwym wieku dzieciecego

PRZYCZYNY

Narazenie na wysokie dawki promieniowania

Narazenie na substancje chemiczme takie jak benzen czy gaz musztardowy
Predyspozycja genetyczna

Mechanizmy wewnatrz ustrojowe: hormonalne, immunologiczne i inne

ROZPOZNANIE

W morfologii czesto stwierdza sie:
Niedokrwistos¢ (zmniejszenie ilo$¢i hemoglobiny) zazwyczaj ponizej 10 g%
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Matoptytkowosé (zmniejszenie ilosci ptytek krwi)

Granulocytopenie ( zmniejszenie ilosci granulocytow)

Przyspieszony odczyn opadania krwinek czerwonych (OB.)

Zwiekszenie stezenia kwasu moczowego i aktywnosci LDH

Dodatkowo wykonuje sie badania kariotypu w celu wykrycia ewentualnych anomalii chromosomowych oraz
badania immunofenotypowe

Biopsja aspiracyjna szpiku kostnego ujawnia wyparcie prawidtowego szpiku kostnego przez komorki biataczkowe
Rutynowo wykonuje sie RTG w celu poszukiwania zmian biataczkowych w kosciach dtugich i w ptucach.

Badanie ptynu mézgowo — rdzeniowego

OBJAWY KLINICZNE

Niedokrwisto$¢ z objawami takimi jak:
Ogolne ostabienie

Blados¢

Tachykardia

Skaza krwotoczna, ktérej objawami sa:
wybroczyny

plamica

Krwiomocz

krwawienia z nosa

Smoliste stolce

Uposledzenie odpornosci przejawiajace sie:
Goraczka

Zakazeniami

Uposledzenie gojenia sie ran

Objawy wynikajgce z zajecia uktadu siateczkowo — srédbtonkowego takie jak:
Hepatosplenomegalia

Bole kostne

Powiekszenie weztéw chtonnych

Objawy zajecia OUN

Bdle glowy

Podraznienie opon mdézgowo — rdzeniowych
Objawy wzmozonego cisnienia wewnatrzczaszkowego
Objawy ogdlne

Utrata masy ciata
Brak taknienia
Wymioty

LECZENIE

Gtéwnym celem leczenia biataczki jest doprowadzenie do remisji, czyli stanu w ktérym:

beda nieobecne we krwi i szpiku biataczkowe komaérki blastyczne (dopuszczalny odsetek komérek blastycznych
wynosi 5)

Obraz krwi obwodowej bedzie prawidtowy

llos¢ ptytek krwi bedzie powyzej 100 000mm3

1lo$¢ granulocytéw obojetnochtonnych powyzej 1 500 mm3
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Catkowite ustgpienie wszystkich objawoéw pozaszpikowych

CHEMIOTERAPIA, KTORA POLEGA NA:

Indukcji remisji, ktéra zmniejsza ilos¢ komérek nowotworowych w organizmie przynajmniej tysigckrotnie.
Leczeniu konsolidujagcemu, ktére zmniejsza ilo$¢ pozostatych komérek nowotworowych

Leczeniu podtrzymujacemu.

LECZENIE INDUKUJACE

GLIKOKORTYKOSTEROIDY (Enkorton)

CYTOSTATYKI np. Vinkrystyna, Daunorubicyna, Rubidomycyna, Arabinozyd cytozyny, L — asparginaza,
Metotrexat

Leczenie indukcyjne wymaga kilku kurséw podawania lekow.

LECZENIE PO UZYSKANIU REMISIJI

Optymalne leczenie ALL zaktada potrzebe dodatkowego indywidualnego przebiegu choroby oraz leczenie
podtrzymujace, stosowane przez kilka lat.

UBOCZNE EFEKTY LECZENIA

Rozwijajgce sie komérki krwi sg eliminowane ze szpiku podobnie jak komérki biataczkowe rezultatem tego jest:
Niedobor erytrocytéw (anemia)

Fagocytow (neutropenia i monocytopenia, wysokie prawdopodobieristwo infekcji

Ptytek (trombocytopenia, ryzyko krwawien)

Niedobor fagocytdw pozwala bakteriom i grzybom, normalnie obecnym na skdrze, w jamie ustnej, w jelicie
grubym lub od innej osoby, ze Srodowiska na rozwiniecie infekcji.

Leczeniu towarzyszg nudnosci i wymioty.

KONTROLA PO LECZENIU

Konieczne jest: okresowa kontrola stanu pacjenta, kontrola poziomu krwinek, badanie szpiku.

U dzieci z ALL remisje uzyskuje si¢ w 98%.

Jesli remisja utrzymuje sie do zakoriczenia leczenia tj okoto 2 lat od rozpoznania choroby to okoto 85% oséb ma
szanse dalszego przezycia. Obecnie wyleczenie z ostrej biataczki limfoblastycznej osigga sie u okoto 70 % oséb

PRZESZCZEP SZPIKU

Przygotowanie chorego wymaga przede wszystkim osiggniecia remisji.

O przeszczepie szpiku nalezy mysle¢ po pierwszej wznowie.

Dzieki obecnosci w szpiku komdrek macierzystych (komdrek matek), ktére ciggle sie odnawiaja mozliwe jest
zapoczatkowanie wszystkich linii komdrkowych krwi: krwinkom biatym, czerwonym, ptytkom krwi.

Przeszczep szpiku polega na transplantacji komdrek macierzystych szpiku kostnego (rzadziej krew obwodowa i
krew tozyskowa, pepowinowa) do krwi biorcy. jesli przeszczep pochodzi od innego cztowieka méwimy o
przeszczepie ALLOGENICZNYM.

Jesli przeszczepiane s wtasne komaorki macierzyste mowimy o przeszczepie AUTOLOGICZNYM.

OSTRA BIAtACZKA SZPIKOWA
(ang. acute myeloid leukemia — AML, acute non-lymphoblastic leukemia, ANLL)

ALM - To choroba nowotworowa wywodzaca sie z prekursorowej, stransformowanej komaérki mieloidalnej.
Komarka mieloidalna jest pierwszym potomkiem komérki macierzystej szpiku kostnego,
a w warunkach prawidtowych w efekcie jej podziatéw powstajg wszystkie rodzaje krwinek biatych (oprécz
limfocytow), a takze erytrocyty i ptytki krwi.
W wyniku nabycia nieprawidtowych zmian w DNA, komdrka mieloidalna zaczyna mnozy¢ sie w sposéb
niekontrolowany — proces ten nazywa sie klonalna proliferacja.
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W efekcie dochodzi do kumulacji niedojrzatych i dysfunkcyjnych komérek (blastow), ktére gromadza sie w szpiku
kostnym, we krwi obwodowej i naciekaja rézne tkanki i narzady.

Komorki te charakteryzuja sie znacznie dtuzszym czasem przezycia niz ich dojrzate formy, sa niewrazliwe na
czynniki hamujace podziaty i sg zdolne do uwalniania sie ze szpiku kostnego do krwi obwodowej.
Naciekanie przez blasty szpiku kostnego powoduje wyparcie prawidtowej tkanki produkujacej zdrowe krwinki
czerwone, biate i ptytki krwi.

PRZYCZYNY - powstanie jest wynikiem dziatania réznych czynnikéw genetycznych i Srodowiskowych.
Czynniki Srodowiskowe to:

promieniowanie jonizujace (rentgenowskie) w duzej lub czesto powtarzajacej sie dawce,
niektdre zwigzki chemiczne (benzen),

palenie tytoniu,

leki (cytostatyki: leki alkilujace, inhibitory topoizomerazy |, chlorambucyl, fenylbutazon).
Czynniki genetyczne to:

Rzadkie, wrodzone choroby genetyczne jak: zespét Downa, Zespét Klinefeltera, Zespdt Turnera,
nerwiakowtdkniakowatos¢, niedokrwistos$¢ Fanconiego.

Do rozwoju AML mogg przyczyniac sie inne klonalne choroby uktadu krwiotwdrczego takie jak:
czerwienica prawdziwa, zesp6t mielodysplastyczny, przewlekta biataczka szpikowa.

Ostra biataczka szpikowa (AML) stanowi okoto 80% ostrych biataczek u dorostych i tylko okoto 15% biataczek u
dzieci.

OBJAWY
Pierwsze objawy to: ostabienie, bdle kosci i stawdw, czasami gorgczka, poty nocne.

Zaburzenia wynikajace z nieprawidtowej produkcji krwinek:

niedokrwistos$¢ — ostabienie, zmniejszona tolerancja wysitku, zaburzenia koncentracji, duszno$é, blados¢ powtok,
przyspieszona akcja serca, béle zamostkowe,

matoptytkowos¢ — krwawienia z dzigset i nosa, wybroczyny na skodrze, rzadziej krwawienia z dzigset, nosa,
przewodu pokarmowego, drég moczowych lub drég rodnych,

neutropenia — ostabienie odpornosci powodujgce infekcje tj. ciezka angina, zapalenie ptuc, opryszczka.

Objawy spowodowane zbyt duzg liczbg komdrek we krwi powodujacg znaczne zwiekszenie lepkosci krwi,
zamkniecie $wiatta drobnych naczyn, niedotlenienie tkanek przejawia sie zaburzeniami neurologicznymi
béle gtowy, zaburzenia swiadomosci, z oddychaniem, dusznos¢, zaburzeniami widzenia.

Objawy wynikajgce z zajecia narzaddw przez naciek blastow i tworzenia sie pozaszpikowych ognisk choroby:

ptaskie zmiany skérne, przerost dzigset, powiekszenie watroby i $ledziony, powiekszenie weztéw chtonnych,
rzadko zajecie osrodkowego uktadu nerwowego — bédle gtowy, nudnosci, wymioty, zaburzenia swiadomosci
zaburzenia widzenia — naciekanie siatkdwki oka, problemy z oddychaniem — naciekanie tkanki ptucnej,
problemy kardiologiczne — zajecie serca.

DIAGNOSTYKA

Morfologia krwi

Charakterystyka genetyczna komérek biataczkowych, dzieki ktérej mozna ustali¢ jakie sa rokowania chorego i
jaka metoda najlepiej go leczyé

Ostateczne rozpoznanie stawia sie na podstawie badania cytologicznego szpiku kostnego

LECZENIE
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Stosuje sie gtéwnie przeszczep szpiku kostnego.

Problemami ograniczajgcymi mozliwos¢ zastosowania tej metody leczenia s3: brak zgodnego dawcy
wysoka $miertelnos¢ wezesna w wyniku toksycznosci narzagdowej infekgji lub choroby ,przeszczep przeciwko
gospodarzowi”.

Chemioterapia, ktérej celem jest catkowita remisja, czyli ustgpienie objawéw chorobowych.

Przeciwwskazaniami do jej stosowania s3: zty stan ogolny (PS, performance status) oceniany wedtug skali
Eastern Cooperative Oncology Group (ECOG) , obecnos¢ ciezkich choréb wspotistniejacych.

ROKOWANIE

Nieleczona ostra biataczka szpikowa prowadzi do Smierci w ciggu 2—3 miesiecy od rozpoznania.

U chorych, ktérzy otrzymujg standardowa chemioterapie, uzyskuje sie catkowita remisje (ustgpienie objawdéw
choroby) w 50-80 proc. przypadkdw.

U 60-85 proc. chorych w ciggu 2-3 lat od uzyskania remisji wystepuje nawrét biataczki.

PRZEWLEKLA BIAtACZKA SZPIKOWA

Przewlekta biataczka szpikowa jest nowotworem powstajacym i rozwijajacym sie w szpiku kostnym.
Nalezy do grupy choréb mieloproliferacyjnych, a wiec takich, w ktérych nadmiernemu rozrostowi ulegaja
granulocyty (komorki nalezgce do grupy krwinek biatych).

Cecha charakterystyczng przewlektej biataczki szpikowe] jest obecnos¢ chromosomu Philadelphia i genu
BCR/ABL. Tej cechy nie spotyka sie w innych chorobach mieloproliferacyjnych.

W jadrze komérki cztowieka zawarte sg 23 pary chromosomoéw. Chromosomy sktadaja sie z genéw a te z kolei z
kwaséw nukleinowych, w ktérych za pomocg DNA (kwas dezoksyrybonukleinowy) zapisane sg informacje
dotyczace budowy i funkcji ludzkiego organizmu.

Chromosom Philadelphia (Ph) to nieprawidtowa zamiana fragmentéw chromosomoéw 9 i 22 pary nazywana
translokacja t(9;22). Na skutek tej zamiany dochodzi do potgczenia genéw BCR i ABL i powstaje nieprawidtowy
gen fuzyjny BCR/ABL. Rolg gendw jest kodowanie okreslonych funkcji komaorki.

Gen BCR/ABL wysyta do krwinek biatych potréjny sygnat: intensywne namnazanie sie granulocytéw,
zahamowanie niszczenia zbednych granulocytéw, zablokowanie przylegania biatych krwinek do podscieliska
w szpiku, dzieki czemu dostajg sie one fatwo do krwi obwodowe;j.

Skutkiem tego dziatania jest obecno$¢ we krwi obwodowej duzej liczby (nawet do 400 tys./mm3) biatych
krwinek, w tym gtéwnie granulocytow. Materiat genetyczny ulega statym przypadkowym uszkodzeniom na
skutek dziatania réznych czynnikéw. Wiekszos¢ z tych uszkodzen jest natychmiast naprawiana, jednak czes¢ nie
ulega naprawie.

W przypadku przewlektej biataczki szpikowej uszkodzenie polega na ,,oderwaniu” i nieprawidtowym potaczeniu
fragmentow chromosomoéw i braku naprawy tego uszkodzenia.

Przewlekta biataczka szpikowa powstaje w sposéb przypadkowy, nie jest dziedziczona od rodzicéw, ani nie jest
przekazywana dzieciom.

Jedynym udowodnionym czynnikiem mogacym mie¢ wptyw na zachorowanie jest promieniowanie jonizujace.
Chora jest krew a wiec komorki nowotworowe obecne sg od poczatku w catym organizmie. Choroba od
poczatku ma charakter uogdlniony.
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W pewnej fazie zaawansowania jest jednak mozliwe, ze komdrki nowotworowe gromadzg sie w réznych
miejscach poza naczyniami krwiono$nymi tworzac guzy. Nie mowi sie o przerzutach, ale o naciekach
narzagdowych.

OBJAWY

zmeczenie, problemy z oddychaniem, blados¢, powiekszona $ledziona, nocne poty, brak tolerancji wysokich
temperatur, utrata wagi.
Nieleczona biataczka szpikowa przebiega w trzech fazach: faza przewlekta, faza akceleraciji, faza przetomu
blastycznego.
W fazie akceleracji - u chorego rozwija sie anemia, ilo$¢ biatych krwinek spada badz rosnie, zmniejsza sie
réwniez liczebnos$¢ ptytek krwi. Moze takze wzrosnaé liczba komérek blastycznych oraz dochodzi do opuchniecia
$ledziony.
Chorzy w fazie przetomu blastycznego maja podniesiony poziom komérek blastycznych w szpiku i we krwi.
Spada z kolei liczebnosé czerwonych krwinek i ptytek krwi. Pojawia sie infekcja lub krwawienie. Osoba w tej fazie
czuje sie zmeczona, ma ptytki oddech, béle brzucha i kosci.

ROZPOZNANIE

MORFOLOGIA - u chorego obserwuje sie: niski poziom czerwonych krwinek, wysoki lub bardzo wysoki poziom
biatych krwinek,liczebnos¢ ptytek moze by¢ nizsza badz wyzsza niz prawidtowa. Obserwuje sie niewielka ilos¢
komérek blastycznych, ktérych nie ma we krwi oséb zdrowych.

BADANIE HISTOPATOLOGICZNE | CYTOGENETYCZNE — POBRANIE SZPIKU KOSTNEGO

LECZENIE

Chemioterapia, Radioterapia,Przeszczep szpiku kostnego, Leczenie chirurgiczne - zwtaszcza jesli naciek uciska
inne struktury.

Celem leczenia przewlektej biataczki szpikowej jest, aby nie dopusci¢ do zaostrzenia choroby

i doprowadzi¢ do mozliwie najwiekszego cofniecia sie choroby, kiedy nie odczuwa sie zadnych dolegliwosci.

Leki z grupy inhibitoréw kinazy tyrozynowej (imatynib, dazatynib, nilotynib), ktére okazaty sie przetomowe i
stanowig obecnie podstawe leczenia tej choroby. Stwarzaja mozliwo$¢ cofniecia sie choroby u ponad 90%
chorych.

ROKOWANIE
Przezycie - na dzien dzisiejszy wiadomo, ze bedzie to co najmniej kilkanascie lat, natomiast podejrzewa sieg, ze
dtugos¢ zycia chorych bedzie zblizona do populacji ogélnej, czyli ludzi bez tej choroby.

OSTRA BIALACZKA MIELOBLASTYCZNA (AML)

Jest to najczestsza postac biataczki okresu niemowlegcego, czyli okresu do pierwszego roku zycia. Wystepuje z
réowng czestoscig zarowno u chtopcdw, jak i u dziewczynek. W biataczce mieloblastycznej nastepuje klonalny
rozrost komorek prekursorowych krwi z linii mieloidalnej. Nastepuje proliferacja nieprawidtowych komérek
blastycznych, gtéwnie ze szpiku kostnego, a takze nastepujg zaburzenia produkcji komérek krwiotwdrczych.

OBJAWY
Czesto zaczynaja sie gwattownie. Cechg charakterystyczng biataczki mieloblastycznej jest jej duza sktonno$¢ do
naciekania struktur pozaszpikowych.
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Nacieki czesto umiejscawiaja sie w osSrodkowym uktadzie nerwowym dziecka, kosciach, skorze, gdzie tworzg
guzki oraz twory o ptaskim ksztatcie.Nacieki dotyczg takze dzigset, zuchwy, szczeki i gatki ocznej, co moze
objawiac sie wytrzeszczem gatki ocznej.

Pojawiajg sie: niedokrwistos¢ objawiajgca sie; bladoscig, sennoscia, drazliwoscia, ostabienie, matoptytkowosé
stanowigca przyczyne wystepowania podbiegnie¢ krwawych na skérze oraz krwawien z bton sluzowych jamy
ustnej i nosa, obnizona liczba granulocytéw skutkujgca czestymi infekcjami (ostabienie odpornosci)

DIAGNOSTYKA

Morfologia z rozmazem recznym, a w niej: cechy niedokrwistosci, obnizong liczbe krwinek czerwonych, obnizong
liczbe ptytek krwi, obecnos¢ blastéw w rozmazie krwi obwodowej (komérki patologiczne).

Liczba krwinek biatych moze by¢ prawidtowa, obnizona albo podwyzszona.

Podwyzszenie stezenia kwasu moczowego jako oznaka wzmozonego rozpadu blastow.

Biopsja aspiracyjna szpiku

W badaniach obrazowych stwierdzamy: na zdjeciach RTG klatki piersiowej zmiany guzowate, powiekszenie
weztéw chtonnych w $rédpiersiu, na zdjeciach RTG kosci dtugich obecnos¢ naciekéw na struktury kostne,

w USG jamy brzusznej obecnos¢ naciekdw w narzadach (m.in. hepatosplenomegalia oraz powiekszenie weztéw
chtonnych).

ROKOWANIE - Jest gorsze niz w postaci limfoblastycznej.
LECZENIE
Opiera sie na: bardzo intensywnej chemioterapii, przeszczepie szpiku kostnego.

ZESPOLY MIELODYSPLASTYCZNE - (MDS - myelodysplastic syndrome)

Zespoty mielodysplastyczne (MDS - myelodysplastic syndrome) to grupa nowotwordéw uktadu krwiotwdrczego,
ktdra charakteryzuje sie: dysplazja (nieprawidtowoscia w budowie), hiperplazja (rozrostem) szpiku kostnego
oraz niedoborem jednej lub wiekszej liczby rodzajéw komaérek we krwi obwodowej.

Na zespoty mielodysplastyczne chorujg przede wszystkim osoby po 60. roku zycia. W Polsce rocznie rozpoznaje
sie okoto 2 tys. chorych. Jednak mozna je spotkac takze u mtodych oséb.

U mtodszych, w przeciwieristwie u oséb starszych, przebieg choroby charakteryzuje sie wigeksza agresywnoscia z
krétkim okresem przezycia i wiekszym odsetkiem transformacji w biataczke.

PRZYCZYNY | CZYNNIKI RYZYKA

Sa skutkiem zaburzen genetycznych - np. utraty czesci lub catego chromosomu, przeniesienia czesci materiatu
genetycznego do innego chromosomu, obecnosci nadmiarowego chromosomu albo kombinacji takich zmian.
Narazenie na kontakt ze srodkami ochrony roslin, nawozami sztucznymi, metalami ciezkimi, dymem
tytoniowym.

Moga sie rozwing¢ u chorych wczesniej leczonych promieniowaniem jonizujgcym (radioterapia) i cytostatykami
(lekami stosowanymi w chorobie nowotworowej). Dotyczy to zwtaszcza srodkéw alkilujacych i inhibitoréw
topoizomerazy.

OBJAWY

Zwigzane s3 z: Niedokrwistoscig, czyli niedoborem czerwonych krwinek (niska liczba czerwonych krwinek
dotyczy nawet 80-90 proc. chorych): ostabienie, pogorszenie tolerancji wysitku, blados¢, zaburzenia
koncentracji, sennos¢.

Obnizeniem liczby ptytek krwi: wybroczyny, sirice bez urazdw, krwawienie z bton sluzowych, inne cechy skazy
krwotoczne;j.
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Obnizeniem liczny neutrofili: czeste, nawracajgce infekcje.

DIAGNOZOWANIE

Badanie krwi

Badanie szpiku — badanie cytologiczne

Ostateczne rozpoznanie stawia sie na podstawie badania cytogenetycznego (badania chromosomoéw).

LECZENIE

Zdecydowana wiekszos¢ chorych nie kwalifikuje sie do transplantacji komdrek krwiotwérczych z racji podesztego
wieku i choréb wspétistniejacych.

Obcigzajacy organizm przeszczep szpiku jest mozliwy tylko u oséb mtodych, ktérych organizm jest dostatecznie
silny. Jednak granica "mtodosci" wcigz sie przesuwa i obecnie przeszczepy przeprowadza sie nawet u
szesédziesieciolatkow.

Niestety, na MDS choruja przede wszystkim osoby po 60. roku zycia. U tych oséb stosuje sie leczenie, ktérego
celem jest przedtuzenie zycia i fagodzenie objawdw choroby.

Przetacza sie koncentraty krwinek czerwonych.

Niektérym chorym podawana jest pobudzajaca wytwarzanie tych krwinek erytropoetyna.

Podawanie Lenalidomidu

U chorych starszych w gorszym stanie ogélnym mozna zastosowac lek azacytydyne.

Mtodziericza biataczka mielomonocytowa (JMML - Juvenile myelomonocytic leukemia)

Mtodziericza biataczka mielomonocytowa to rzadki rodzaj biataczki, ktéry wystepuje u niemowlat i matych dzieci,
z reguty u tych ponizej 2. roku zycia. Czesciej u chtopcéw.

PRZYCZYNY

W 34. proc przypadkdéw wystepuja mutacje w genie PTPN11. Mutacje te sa odpowiedzialna za rozwdj zespotu
Noonana, jednak u 1/3 chorych na JMML, mimo mutacji w genie PTPN11, zespét ten nie wystepuje. Z kolei w 25
proc. przypadkédw wystepuje mutacja onkogenna w genie RAS.

Kolejne 25 proc. chorych ma neurofibromatoze typu 1 (inaczej nerwiakowtékniakowatos¢ typu 1, NF1, choroba
Recklinghausena), za ktérg odpowiada mutacja w genie NF1.

Poza tym u niektdrych chorych mozna rozpozna¢ monosomie (utrata jednego chromosomu z pary) chromosomu
7 lub inne nieprawidtowosci (np. trisomie 8 i 21, czyli zespét Downa).

Nieprawidtowosci te prowadzg do niepohamowanego namnazania sie komdrek biataczkowych.

OBJAWY

Najczestszymi objawami JMML s3: bladosé, gorgczka, objawy zakazenia, np. zapalenie oskrzeli lub migdatkdw,
objawy skazy krwotocznej na skorze (wylewy pod skorg lub wybroczyny pod skdra), kaszel, powiekszenie
sledziony, watroby i weztéw chtonnych.

ROZPOZNANIE

morfologia krwi obwodowej (stwierdza sie podwyzszong liczbe leukocytéw, niedokrwistosé¢ i matoptytkowosc),
biopsja szpiku,

badania genetyczne.

LECZENIE
Jedyng potwierdzong skuteczng metoda leczenia pacjentéw z JMML jest przeszczep komérek
hematopoetycznych.
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Nie udowodniono skutecznosci zadnego sposobu leczenia przed przeszczepem, jednak zastosowanie
chemioterapii powinno by¢ rozwazone u dzieci w znaczniej progresji choroby.

ROKOWANIE

Sredni czas przezycia pacjentéw, u ktérych nie wykonano przeszczepienia komérek hematopoetycznych, wynosi
okoto 12 miesiecy.

Pacjenci umierajg gtéwnie z powodu niewydolnosci oddechowej spowodowanej naciekami tkanki ptucnej przez
komorki biataczkowe.

Ziarniniakowatos¢ limfoidalna (LyG - lymphomatoid granulomatosis)

Polimorficzne nacieki z matych limfocytéw T, histiocytéow, komérek plazmatycznych i réznej liczby
immunoblastéw oraz komoérek przypominajacych komérki HRS.

Komérki te naciekaja i niszczg naczynia krwionosne.
Stopniowanie cytologiczne (GI-IIl) zalezy od liczby duzych komérek.

Chtoniak z komérek B.
Postepowanie jak przy chtoniakach.
HISTOCYTOZA KOMOREK LANGERHANSA (ang. Langerhans Cell Histiocytosis — LCH)

Histiocytoza to grupa chordb hematologicznych (uktadu krwiotwdrczego), ktdrych istotg jest proliferacja
(niekontrolowane rozrastanie sig) histiocytow - komoérek uktadu odpornosciowego, ktére nastepnie gromadza
sie w tkankach i narzadach, stopniowo prowadzajac do ich uszkodzenia i niewydolnosci. Histiocytoza z komdrek
Langerhansa nie jest zaliczana do choréb nowotworowych. Dotyczy gtownie dzieci (najwiecej zachorowan
wystepuje w wieku przedszkolnym). Wystepuje bardzo rzadko.

Obecnie wyréznia sie postac zlokalizowang choroby, w ktérej zajete sg (ko$¢/kosci, skdra i/lub wezty chtonne),
oraz postaé rozsiang z zajeciem wielu narzaddw, jednak obie postaci diagnozuje sie bardzo rzadko (2 przypadki
na milion). Histiocytoza najczesciej dotyka dzieci od 1 do 6 roku zycia.

PRZYCZYNY

Nie sg znane, niektdrzy przypuszczajg, ze rozrost histiocytéw jest spowodowany nadmierng stymulacja
immunologiczna, ktéra prowadzi do gromadzenia sie patologicznie zmienionych histiocytow w réznych
narzadach.

Ostatnio coraz czesciej zwraca sie uwage na mozliwe genetyczne podtfoze histiocytozy.

OBJAWY
Grudkowa lub grudkowo-plamistg tuszczaca sie wysypke zlokalizowang zwykle na tutowiu (mostku, na plecach,
w pachwinach) lub na owtosionej skérze gtowy.
Wysypka przybiera kolor od czerwonego do zéttobrunatnego.
Wysypka czesto jest jednym z pierwszych objawdw histiocytozy.
Ubytki w kosciach, wynikajace z nadmiernego rozrostu histiocytéw, ktéry prowadzi do zniszczenia fragmentow
kosci.
Ubytki najczesciej zlokalizowane sg w kosciach czaszki (nad ubytkiem moze powstac bolesne uwypuklenie
skdry), miednicy, kosci ramieniowej lub udowej (moze to prowadzi¢ do ograniczenia ruchomosci koniczyny lub
wystgpienia ztaman).
Zmiany w kosciach oczodotu mogg objawia¢ sie jedno lub obustronnym wytrzeszczem oczu.
Przerost i rozpulchnienie dzigset.
Czesto powstajg owrzodzenia dzigset.
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Zmiany w jamie ustnej sg przyczyna przedwczesnego wyrzynania sie i wypadania zebdw oraz ich zawigzkdw.
Przewlekty wyciek z ucha, ktére nie ustepuje mimo stosowania antybiotykéw.

Zmiany w ptucach.

Moga przebiegac bezobjawowo lub prowadzi¢ do wystgpienia kaszlu, dusznosci, sinicy.

U czesci chorych wystepuja réowniez objawy ogdlne: ostabienie, spadek masy ciata, wzrost temperatury.

Przy masywnym zajeciu ptuc moze rozwina¢ sie niewydolnos$¢ oddechowa, nadcisnienie ptucne i niewydolnos¢
serca.

Powiekszenie watroby i $ledziony. Czesto wigze sie z wystgpieniem niewydolnosci watroby, prowadzacej do
rozwoju zéttaczki, obrzekéw i zaburzen krzepniecia krwi.

Powiekszenie weztéw chtonnych.

Zwykle dotyczy weztéw szyjnych lub pachowych.

Moze by¢ jedynym objawem choroby (w postaci ograniczonej).

Zajecie szpiku moze prowadzi¢ do uposledzonego powstania erytrocytdw, leukocytow i ptytek krwi.

Prowadzi to do rozwoju anemii, leukopenii (zmniejszenia ilosci leukocytédw) i matoptytkowosci. Zwieksza sie
ryzyko krwawien oraz infekcji.

Anemia objawia sie ostabieniem, zawrotami gtowy, znaczng meczliwosci.

Zajecie podwzgobrza i przysadki wigze sie z zaburzonym wydzielaniem niektérych hormondw.

U niektdrych pacjentéw obserwuje sie: opozniony wzrost i dojrzewanie ptciowe, kompresyjne ztamania kregéow
spowodowane zmianami chorobowymi w kosciach kregostupa.

BADANIA

Podstawowe znaczenie w rozpoznawaniu histiocytozy z komérek Langerhansa ma badania histopatologiczne.
Nalezy réwniez dazy¢ do oceny funkcji poszczegdlnych narzadéw. W tym celu nalezy wykonaé:

morfologie krwi, oznaczy¢ poziom transaminaz (AIAT, AspAT), bilirubiny, biatka.

Zeby doktadnie oceni¢ stopien zajecia poszczegdlnych narzadéw niezbedne jest przeprowadzenie badan
obrazéw: rentgen kosci i/lub klatki piersiowej, USG jamy brzusznej, tomografia klatki piersiowej i/lub jamy
brzusznej.

LECZENIE

Pojedyncze ognisko moze zostac usuniete (wytyzeczkowane).

W przypadku wielouktadowej postaci choroby oraz wéwczas, gdy pojedynczych ognisk choroby nie mozna
wyleczy¢ innymi metodami, wskazana jest chemioterapia systemowa.

Terapia obejmuje zwykle leki cytotoksyczne w skojarzeniu ze steroidami systemowymi (chorym podaje sie dawki
metotreksatu, prednizonu i winblastyny).

Objawy moczéwki prostej wynikajg z niedoboru hormonu antydiuretycznego (wazopresyny).

W leczeniu stosuje sie desmopresyne (analog brakujacego hormonu), ktéra likwiduje objawy moczéwki.
Jesli ognisko chorobowe jest duze i powoduje ucisk na sasiadujace z przysadka nerwy wzrokowe, skuteczna
bywa radioterapia (naswietlania) tej okolicy, ktére moga prowadzi¢ do zmniejszenia zmian.

Radioterapia bywa rowniez stosowana w przypadku ogniska choroby zlokalizowanego w kregu, jesli istnieje
ryzyko wystgpienia jego ztamania.

Histiocytoza ma czesto przebieg nieprzewidywalny, moze ulec spontanicznej remisji lub szybkiej progresji.
Jest praktycznie catkowicie wyleczalna u dzieci powyzej 2 roku zycia z postacig ograniczong histiocytozy.

U dzieci mtodszych cierpigcych z powodu niewydolnosci poszczegdlnych narzaddw i nie odpowiadajacych na
zastosowane leczenie choroba ma zte rokowanie, czesto prowadzi do zgonu.

CHLONIAK HODGKINA
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Chtoniaki stanowia grupe choréb rozrostowych wywodzacych sie z ukfadu limfatycznego i krwiotwérczego

NAJCZESTRZE ODMIANY CHLONIAKOW U DZIECI
ZAIRNICA ZtOSLIWA ( CHOROBA HODGKINA
CHLONIAKI NIEZIARNICZE

ETIOLOGIA

Przyczyna ch. Hodgkina jest nieznana, wyniki badarn naukowych sugeruja role czynnika infekcyjnego.
Przyczyna wywotujaca chtoniaki nieziarnicze jest nieznana, zapadalnos¢ jest wyzsza wsrdd osob z nabytym
niedoborem odpornosciwywotanym wirusem HIV, zakazonych wirusem Epstejna — Barr, oraz z polekowym
uposledzeniem odpornosci

PATOFIZJOLOGIA

o Charakterystyczna jest obecnos¢ olbrzymich, wielojgdrzastych komdrek Reeda — Sternberga

o Dochodzi do obnizonej odpornosci typu komérkowego, natomiast odpornosé typu humoralnego pozostaje
prawidtowa

o Rozszerza sie i oprécz weztdw chtonnych obejmuje narzady pozaweztowe tj. $ledzione, watrobie, kosci, szpik
kostny, ptuca oraz srédpiersia

W PRZEBIEGU CHOROBY WYROZNIA SIE NASTEPUJACE OKRESY
ORES | — choroba ograniczona do pojedynczego regionu weztéw chtonnych lub jednego obszaru
pozalimfatycznego
OKRES Il — zajecie dwdch lub regionédw weztowych po tej samej stronie przepony lub dodatkowo zajecie
pojedynczej tkanki albo narzadu pozalimfatycznego po tej samej stronie przepony
OKRES Il — zajecie weztéw chtonnych po obu stronach przepony z mozliwoscig dodatkowego zajecia jednego
narzadu pozalimfatycznego lub $ledziony albo obu naraz.
OKRES IV — rozsiane zajecie narzaddw pozalimfatycznych
OBJAWY KLINICZNE
Choroba objawia sie bezbolesnym powiekszeniem weztéw chtonnych. Najbardziej typowym zjawiskiem sg
powiekszone, twarde, niebolesne i przesuwalne wezty w okolicy nadobojczykowe;j.
Jako pierwszy moze ulega¢ powigkszeniu wezet ,,wartowniczy” w sgsiedztwie lewego obojczyka

Objawy ogélne

e Goraczka nie ustepuje po leczeniu przeciwzapalnym

e Utrata faknienia

¢ Nudnosci

¢ Ubytek masy ciata

¢ Nocne poty oraz $wiad

* Powiekszenie watroby i $ledziony
BADANIA LABOLATORYIJNE | TESTY DIAGNOSTYCZNE
Biopsja wezta chtonnego, Morfologia krwi, OB siega 70-80 nawet do 100, Badanie funkcji tarczycy i watroby,
Biopsja aspiracyjna szpiku kostnego, Zdjecie rtg klatki piersiowej, TK
Linfangiografia — moze by¢ wykorzystana do uwidocznienia naczyn chtonnych w celu oceny zajecia przez
chorobe poszczegélnych grup weztéw chtonnych

LECZENIE

CHEMIOTERAPIA
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RADIOTERAPIA
CHEMIOTERAPIA + RADIOTERAPIA
EKSPERYMENTALNE PROGRAMY CHEMIOTERAPII
MEGACHEMIOTERAPIA POLACZONA Z AUTOLOGICZNYM PRZESZCZEPEM SZPIKU KOSTNEGO
Do najczestszych schematéw w leczeniu ziarnicy ztosliwej nalezy:
ABVD - doksorubicyna, bleomycyna, winblastyna, dakarbazyna

Stenford V BEACOPP — bleomycyna, etopozyd, doksorubicyna, cyklofosfamid, winkrystyna, prokarbazyna,
prednizon

NIEZIARNICZE CHLONIAKI ZtOSLIWE

Chtoniaki nieziarnicze to nowotwory uktadu chtonnego, ktérych leczenie zalezy od czynnikdw takich jak:
stadium rozwoju choroby (wczesne lub zaawansowane), rodzaju chtoniaka (tagodny lub agresywny),

tego, ktdre czesci ciata s zajete, wieku pacjenta, gdyz inaczej leczenie przebiega u dzieci, a inaczej u dorostych.
W przypadku chtoniakéw nieziarniczych nowotwoér moze powstac z réznych rodzajéw komorek.

Dlatego istniejg rézne rodzaje chtoniakdw, zaréwno ze wzgledu na ich lokalizacje, jak i nazwe komérek z ktérych
sie wywodza.

PODZIAL CHLOPNIAKOW
Z klinicznego punktu widzenia chtoniaki, jako nowotwory limfatyczne dzieli sie na trzy grupy.

Chtoniaki o powolnym przebiegu. Naleza tu m.in. przewlekta biataczka limfatyczna z komérek B, chtoniaki
grudkowy, ztosliwosci G1 i G2, chtoniaki z komdrek ptaszcza, chtoniaki strefy brzeznej. Chtoniaki te cechuje
generalnie dobre rokowanie i maja wieloletnie przebieg, a przezycia pacjentéw sg dos¢ dtugie.

Chtoniaki nieziarnicze o agresywnym przebiegu. Do grupy tej nalezy np. rozlany chtoniaki z duzych limfocytéw B
— najczestszy wsrdd chtoniakdw oraz obwodowy chtoniaki T-komdrkowy. Charakteryzuja sie one szybkim
wzrostem, tendencjg do ekspansywnego wzrostu w krytycznych umiejscowieniach i wtérng opornoscig na
leczenie. Sredni czas przezycia 0s6b, u ktérych wykryto ten nowotwor limfatyczny szacuje sie na 4 lata, 30-40%
dtugotrwatych remisji (wyleczen).

Chtoniaki o bardzo agresywnym przebiegu m.in. chtoniaki limfoblastyczny.

S3 to bardzo ztosliwe nowotwory limfatyczne o burzliwym przebiegu, prowadzace do zgonu w ciaggu kilku
tygodni w przypadku braku odpowiedzi na leczenie.

Szybko zajmuja Srédpiersie, osrodkowy uktad nerwowy i rozsiewaja sie do szpiku i krwi obwodowej.
Wystepuja najczesciej u dzieci i mtodych dorostych. Cze$¢ pacjentéw dorostych i wiekszo$é dzieci udaje sie
wyleczyc.

PRZYCZYNY

Szkodliwe dziatanie wywierajg zwigzki chemiczne, szczegdlnie herbicydy, insektycydy, pochodne weglowodoréw
aromatycznych, rozpuszczalniki, pyt drzewny i bawetniany).

Do czynnikéw ryzyka nalezy immunosupresja (po przeszczepach narzadow).

Zakazenia ( w Afryce czesty jest chtoniak Burkitta u chorych na malarie lub zakazenie wirusem Epsteina-Barr).
Poznano kilka typow wiruséw, ktére biorg udziat w patogenezie chtniakéw: EBV, HTLV-1, wirus opryszczki typu 8,
HCV.

Zakazenie zotadka bakterig Helicobacter pylori ma zwigzek z rozwojem chtoniakéw w tym narzadzie.

Zakazenie wirusem HIV

Niedobory odpornosci zardwno wrodzone jak i nabyte oraz choroby z autoagresji wielokrotnie zwigkszaja
ryzyko zachorowania nowotér limfatyczny w postaci chfoniaka nieziarniczego.
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ROZPOZNANIE

Podstawowym i rozstrzygajgcym badaniem diagnostycznym jest biopsja, ktéra polega na pobraniu catego
powiekszonego wezta chtonnego (wigkszos¢ chtoniakéw zaczyna rozwijac sie wiasnie w tym miejscu) w celu
przekazania go do badania histopatologicznego.

BADANIA DODATKOWE

badania krwi,

tomografia komputerowa,

rezonans magnetyczny - badanie stosuje sie niekiedy do diagnozy chtoniaka wystepujgcego w obrebie gtowy,
szyi, kosci oraz mézgu, gdyz daje bardziej szczegétowy obraz niz tomografia,

badanie obrazowe PET/CT - to potgczenie tomografii komputerowej oraz pozytonowej tomografii emisyjnej.
Badanie wykorzystuje sie w diagnozie niektdérych rodzajow chtoniakdw,

pobranie prébki szpiku kostnego - pozwala stwierdzi¢ obecno$¢ komérek chtoniaka w szpiku kostnym.
LECZENIE

tagodne we wczesnym stadium rozwoju

Najczesciej stosuje sie radioterapie zajetych weztéw chtonnych. Leczenie zwykle jest skuteczne.

W przypadku nawrotu mozna zastosowac¢ chemioterapie, ktéra pozwoli kontrolowa¢ chorobe latami.
tagodne w zaawansowanym stadium rozwoju

Stosuje sie chemioterapie lub chemioterapie z podawaniem przeciwciata monoklonalnego. Dochodzi do
zmniejszenia chtoniaka i ustapienia objawow.

Chorzy, w zaleznosci od typu chtoniaka, tolerancji i efektéw leczenia, mogg wymagac przyjecia od 3 do nawet 12
kurséw leczenia. Jeden kurs to podanie chemioterapii oraz nastepujacy po niej 2-4 tygodniowy okres
odpoczynku organizmu.

U jednej osoby na trzy tagodny chtoniak nieziarniczy przeksztatca sie w postac agresywna.

Nastepnie kontynuuje sie leczenie przeciwciatem monoklonalnym (tzw. leczenie podtrzymujace). Przeciwciata
monoklonalne po podaniu dozylnym wiazg sie z limfocytami B, w tym z komdrkami chtoniaka, i powodujg ich
zniszczenie.

Po kilku latach nastgpi¢ nawrét choroby. Wtedy ponownie stosuje sie leczenie, az do momentu ustgpienia
objawdéw. W ten sposéb nowotwor jest pod kontrolg nawet przez dziesiatki lat, przy zachowaniu dobrej jakosci
zycia.

Agresywne chtoniaki nieziarnicze

Najczesciej stosowang metoda leczenia jest chemioterapia (czesto w potaczeniu z przeciwciatem
monoklonalnym).

Po zakoriczeniu chemioterapii mozna zastosowac radioterapie, zwtaszcza jesli nowotwor zlokalizowany jest w
jednym obszarze ciata lub jesli przed chemioterapig wezty chtonne byty znacznie powiekszone.
Intensywniejsza terapia moze obejmowac wysokodawkowang chemioterapie z przeszczepieniem komorek
macierzystych.

Przeszczepienie wtasnych komaérek macierzystych krwi obwodowej lub szpiku kostnego stosuje sie w celu
przyspieszenia odnowy uktadu krwiotwdrczego po chemioterapii lub radioterapii podanej w dawkach znacznie
wyzszych od zazwyczaj stosowanych.

Taka terapie zwykle stosuje sie u dzieci, u ktérych chtoniak prawie zawsze ma postac agresywna.

W przypadku dzieci dodatkowo moze by¢ konieczna radioterapia.

Inne metody leczenia:

Jesli nowotwor zajat takze mozg, lekarz mozna zastosowac podawanie cytostatykow bezposrednio do ptynu
médzgowo-rdzeniowego lub dotetniczo do guza w mézgu.
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Chtoniaki pierwotnie tzw. pozaweztowe, ktére rozwijaja sie poza weztami chtonnymi (najczesciej wystepujg w
migdatkach podniebiennych, zotadku, jelitach, mézgowiu, jadrach, jajnikach, skérze i kosciach), mozna usuna¢
operacyjnie.

W przebiegu leczenia chtoniaka tagodnego czasami stosuje sie antybiotyki, np. w leczeniu chtoniaka typu MALT.
Bezposrednio po podaniu chemioterapii organizm jest szczegdlnie podatny na wszelkiego rodzaju infekcje.

S one bardzo niebezpieczne, dlatego kazde rozpoczynajgce sie po podaniu chemioterapii objawy zakazenia
(katar, kaszel, bol gardta) wymagaja konsultacji lekarskiej.

Oprdécz spadku odpornosci organizmu z réznym nasileniem i czestoscig moga sie pojawi¢: nudnosci i wymioty,
brak apetytu, zmeczenie, wypadanie wtoséw, biegunki i zaparcia.

Przy radioterapii skutki uboczne maja czesto mniejsze nasilenie oraz zwykle sg ograniczone tylko do miejsca
napromieniania.

W przypadku chtoniakdéw o matym stopniu ztosliwosci (powolnych) przezycie bez leczenia wynosi od kilku do
kilkunastu lat.

NOWOTWORY OSRODKOWEGO UKtADU NERWOWEGO

KLASYFIKACJA

OPIERA SIE NA ICH BUDOWIE HISTOLOGICZNEJ | UMIEJSCOWIENIA

Glejaki wywodzace sie z komérek glejowych (komérki podporowe OUN)

Guzy mdzgu umiejscowione podnamiotowo (ponizej namiotu mdzdzku), z zajeciem struktur takich jak: mézdzek,
komora czwarta i pien mézgu.

Sposrdd guzdéw ztosliwych najczesciej wystepuja: gwiazdziaki, rdzeniaki (medulloblastoma), glejaki pnia mézgu i
wyscidtczaki

ETIOLOGIA
Wiaze sie z czynnikami $rodowiskowymi, obejmujgcymi trucizny chemiczne i przemystowe.
Narazenie na promieniowanie radioaktywne
OBJAWY KLINICZNE
Bdle gtowy — sg one okreslane jako przerywane, najczesciej pojawiaja sie po przebudzeniu, czasami wystgpienie
bélu wiaze sie z kichaniem, kaszlem, i parciem podczas defekacji.
Wymioty zazwyczaj wystepuja rano i majg charakter chlustajacy.
Ataksja — zaktocenie zgodnosci ruchéw réznych grup miesni, objawia sie nie skoordynowaniem i wadliwa
kolejnoscia ruchdéw.
Obnizone napiecie migsniowe.
Ostabienie odruchéw
Przejawiajg zmiany zachowania
Zaburzenia zrecznosci
Ostabienie
Spastycznosé
Porazenia oraz niewyrazng mowe
Niekiedy napady drgawek
Podwyzszone ci$nienie tetnicze,
Zwolnienie czestosci tetna
Zaburzenia widzenia
BADANIA LABORATORYINE | TESTY DIAGNOSTYCZNE
Tomografia Komputerowa
Rezonans Magnetyczny
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Naktucie ledZzwiowe — w celu oceny zawartosci glukozy, biatka i enzymdw, oraz sktadéw cytologicznego.

MEDULLOBLASTOMA - RDZENIAK

Pierwotny nowotwoér ztosliwy osrodkowego uktadu nerwowego, najczesciej rozwijajacy sie w mézdzku.
Rdzeniakowi przypisuje sie najwyzszy IV° ztosliwosci histologicznej wg WHO

EPIDEMIOLOGIA
Rdzeniak jest najczestszym nowotworem OUN u dzieci.Czestos¢ wystepowania tego guza wynosi 0,5 : 100 000 w
populacji dzieci do 15 roku zycia

OBJAWY | PRZEBIEG
Niemal w 75 % przypadkdw lokalizuje sie w robaku mézdzku, blokuje przeptyw ptynu mézgowo — rdzeniowego
daje objawy wzmozonego cisnienia srédczaszkowego, zajecie mdzdzku powoduje zaburzenia chodu.

LECZENIE
Stosuje sie potgczenie resekcji guza z radioterapig i chemioterapia

POSTEPOWANIE PIELEGNIARSKIE
Zwracanie uwagi na objawy wzmozonego cisnienia Srodczaszkowego. Pilnowanie systematycznego
przyjmowania lekéw. Rozmowa z rodzicami i dzieckiem o przebiegu leczenia. Opieka pooperacyjna.

SIADKOWCZAK - RETINOBLASTOMA

Najczestszy wewnatrzgatkowy nowotwdr ztosliwy oka u dzieci. Rozwdj nowotworu jest inicjowany przez
mutacje, ktére dezaktywujg obie kopie genu RB1, kodujacego biatko retinoblastoma. Ocenia sig, ze zapadalnos¢
na ten typ nowotworu wynosi okofo 4 na milion na rok. Wystepuje prawie wyfgcznie u dzieci ponizej 5 r.z. |
stanowi okoto 3% nowotwordw ztosliwych wystepujacych u dzieci ponizej 15 r.z.

OBJAWY KLINICZNE

Leukokoria — biaty refleks zZreniczny, zez, jaskra, bolesnos¢, zaczerwienienie, Pogorszenie widzenia, Jednostronne
poszerzenie zrenic, R6znobarwnosc¢ teczowek, Wylew krwi do komory przedniej, Oczoplas, Biate plamki na
teczéwce, Utrata faknienia, nieche¢ do ssania

ROZPOZNANIE

Badanie dna oka — w obrazie uzyskanym w fundoskopii wida¢ biatawy guzek z naczyniakowato poszerzonymi
naczyniami

USG — masa o wiekszej niz ciato szkliste echogennosci, z drobnymi nawapnieniami, MR, TK

LECZENIE

Chemioterapia, Chemioredukcja

Leczenie miejscowe

Krioterapia — polega na gwattownym zamrozeniu guza, powodujgcym zniszczenie Srédbtonka naczyr guza,
zakrzepice i zawat tkanki nowotworowej

Fotokoagulacja laserowa

Przezireniczna termo (chemio) terapia laserowa — nagrzewanie guza powoduje martwice jego tkanek
Radioterapia , teleterapia

TERAPIE EKSPERYMENTALNE

Terapia fotodynamiczna — oparta na uzyciu nietoksycznych fotouczulaczy aktywowanych swiattem
niejonizujgcego lasera, terapia genowa.
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RERGESJA GUZA

Typ 0 — catkowity zanik guza

Typ | — pozostatosci guza za sprawg ognisk zwapnier maja obraz tzw. Pokruszonego sera

Typ |l — szara, pdtprzejrzysta tkanka guza, tzw. Obraz rybiego miesa

Typ Il - ( mieszany ) — fgczy cechy typéw I i Il

Typ IV — atrofia siatkdwki, naczynidéwki i guza, najczesciej po krioterapii

ROKOWANIE

Przezywalnos¢ w przypadku samego siatkdwczaka jest obecnie doskonata u pacjentéw z jednostronnym lub
obustronnym guzem. Zachowanie widzenia w zajetym oku zalezy od metody leczenia, objetosci guza w
momencie rozpoznania, relacji anatomicznej nowotworu do plamki z6ttej i nerwu wzrokowego oraz wystapienia
ewentualnych efektéw niepozgdanych leczenia (za¢ma, krwotok do ciata szklistego).

GUZ WILMSA nephroblastoma — nerczak ptodowy

Jest ztosliwym nowotworem nerki. Stanowi najczesciej wystepujgcy nowotwor jamy brzusznej wieku
dzieciecego, stanowi okoto 97% nowotwordw tego narzadu i 7-8% nowotworéw ztosliwych u dzieci, a
jednoczesnie jest nowotworem litym o najwyzszym stopniu wyleczalnosci.

W Polsce rejestruje sie od 70 do 80 nowych przypadkdw tego guza rocznie.

Najwieksza czestos$¢ zachorowar 80 % przypada na okres wczesnego dziecinstwa (szczyt pomiedzy 2 a 3 r.z.), ale
guz bywa wykrywany réwniez w okresie dojrzewania.

Zazwyczaj guz wystepuje jednostronnie i towarzysza mu inne nieprawidtowosci, takie jak brak teczéwek lub
schorzenia uktadu moczowo — ptciowego.

ETIOLOGIA

Przyczyna choroby pozostaje nieznana. U okoto 10% chorych wystepowanie guza jest zwigzane z pewnymi
zaburzeniami rozwojowymi, takimi jak wrodzony brak teczéwki (aniridia). W 1-2% przypadkdw nerczaka
wykazano predyspozycje genetyczne do rozwoju tego nowotworu.

Rodzenstwo dzieci z guzem Wilmsa obarczone jest wyzszym ryzykiem zachorowania w stosunku do populacji
ogdlnej

PATOFIZJOLOGIA

Guz wywodzi sie z niedojrzatych komérek — renoblastéw — znajdujacych sie w migzszu nerkowym.

We wczesnych stadiach guz jest otoczony torebka, jednakze pdzniej moze szerzyc¢ sie do weztéw chtonnych i zyty
gtownej dolnej, a takze dawacé przerzuty do ptuc i innych narzaddéw.

POD WZGLEDEM ZAAWANSOWANIA WYROZNIA SIE PIEC OKRESOW

| — guz ogranicza sie do jednej nerki

Il — guz szerzy sie poza nerke, ale moze by¢ wyciety w catosci

11l — tkanka nowotworowa nie zostata catkowicie usunieta, ale wystepuje tylko w obrebie jamy brzusznej
IV obecnos¢ odlegtych przerzutéw do ptuc, watroby, kosci lub mdzgu

V guz w obu nerkach

OBJAWY KLINICZNE

Najczesciej pierwszym objawem jest guz brzucha, zazwyczaj wykrywany w trakcie rutynowego badania
lekarskiego lub przez rodzicow

Do pozostatych objawow zalicza sie: wymioty, zaparcia, zmniejszenie masy ciata, infekcje drog moczowych,
krwiomocz, biegunki, objawy ostrego brzucha, goraczke, bél brzucha, nadcisnienie tetnicze, utrata taknienia

BADANIA LABOLATORYJNE | TESTY DIAGNOSTYCZNE
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USG - umozliwia zréznicowanie guza litego od torbieli, ocene jamy brzusznej oraz wyklucza lub potwierdza
obecnos¢ powiekszonych weztéw chtonnych. Badanie USG wykonane przez doswiadczonego radiologa
najczesciej wystarcza do ustalenia wstepnego rozpoznania guza nerki.

TK lub RM — pozwalaja na uwidocznienie guza.

Przy podejrzeniu przerzutéw potrzebne sg dodatkowe badania

LECZENIE

Skojarzone — W leczeniu stosuje sie zazwyczaj 4 cykle leczenia chemicznego przedoperacyjnego, a nastepnie
zabieg operacyjny, ktéry najczesciej wigze sie z koniecznoscia usuniecia chorej nerki. Po zabiegu operacyjnym i
zagojeniu sie rany kontynuowana jest chemioterapia tzw. pooperacyjna. Niemowleta ponizej 6. miesigca zycia
operuje sie bez chemioterapii wstepnej.

W leczeniu duze znaczenie ma réwniez radioterapia stosowana zaleznie od stopnia zaawansowania choroby.
chirurgiczne, chemioterapie i radioterapie

ROKOWANIE

Rokowanie bardzo dobre — 2 letnie przezycie osigga 90% chorych, a 2 letnie przezycie oznacza wyleczenie.
Badania kontrolne TK i usg.

U pacjentéw leczonych w okresie dzieciristwa wyzsza dawka stwierdza sie ciezkie, pézne, popromienne
uszkodzenia narzaddéw, zaniki miesniowe, skrzywienia oraz usztywnienia kregostupa, deformacje tutowia.
U 10% istnieje ryzyko rozwoju drugiego nowotworu.

NEUROBLASTOMA — NERWIAK ZARODKOWY

Ztosliwy nowotwdr wywodzacy sie z komdrek cewy nerwowej (neuroblastow).
W okoto 25 —35% przypadkéw stwierdza sie nieprawidtowosci genetyczne pod postacia delecji w obrebie
krétkiego ramienia chromosomu 1

CZYNNIKI RYZYKA

Wykazywano wieksze ryzyko zachorowania u dzieci matek:
Przyjmujgcych fenytoine w czasie cigzy

Czesto spozywajacych alkochol w czasie cigzy
Uzywajacych koloryzujgcych farb do wtoséw

Stosujacych hormony ptciowe

Leczacych sie diuretykami

LOKALIZACIA

Najczesciej w obrebie jamy brzusznej gt. w rdzeniu nadnerczy. Przykregostupowe zwoje wspdtczulne w
Srodpiersiu tylnym. Miednica. Szyja. Wyjgtkowo mézgowie.

Guz nacieka okoliczne tkanki i daje przerzuty do: weztéw chtonnych zaotrzewnowych i innych, watroby, kosci,
szczegolnie czaszki, oczodotéw, skory, szpiku kostnego, ptuc, mézgu.

OBJAWY
Nieswoiste objawy spowodowane przerzutami: utrata masy ciata, podwyzszona temperatura, senno$¢, blados¢,
ostabienie, drazliwos¢, niepokdj.

Objawy spowodowane przez ucisk guza lub obecnos¢ przerzutéw: szyja, namacalny guz, Zespét Hornera w
przypadku umiejscowienia w zwojach pnia wspétczulnego
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Oczodot i gatka oczna, wybroczyny i podbiegniecia krwotoczne w okolicy oczodotu (krwiaki okularowe, ,,oczy
szopa pracz”), wytrzeszcz gatki ocznej, obrzek powiek i spojowek, obrzek tarczy nerwu wzrokowego, zanik nerwu
wzrokowego, krwawienia do siatkdwki, zez

Klatka piersiowa - dusznos¢, kaszel, Infekcje ptuc, bdle w klatce piersiowej zaburzenia potykania, obrzek szyi,
zespdt zyty gtdwnej gornej

Bez objawoéw

Jama brzuszna - rosnacy, namacalny guz, przemieszczajacy nerke przednio — bocznie i do dotu, brak taknienia,
wymioty, bdl brzucha, zmniejszenie masy ciata, nadcisnienie tetnicze, hepatomegalia w przypadku przerzutéw
do watroby.

Okolica przykregostupowa, zlokalizowany bdl plecéw, zaburzenia neurologiczne spowodowane uciskiem korzeni
nerwow grzbietowych, paraplegia, zesp6t ogona korniskiego, ataksja mézdzkowa, przeczulica, zaniki miesniowe,
skolioza, zaburzenia funkcji pecherza moczowego, zaburzenia funkcji zwieracza odbytu.

Miednica: zaparcia, niepokdj w czasie oddawania moczu, zastéj moczu, masa guza wyczuwalna w badaniu per
rectum.

Kosciec

Niedokrwistos¢ z powodu niewydolnosci szpiku

Bdle kosci

Niepokdj (u mtodszych dzieci)

Skora i tkanka podskdrna: mnogie guzki podskdrne o niebieskawym kolorze, wykwity maja tendencje do
bledniecia w czesci Srodkowej i tworzenia sie rumieniowatej otoczki po 2-3minutach od podraznienia zmiany
przez potarcie.

DIAGNOSTYKA

Biopsja guza lub szpiku i wynik histopatologiczny.

Podwyzszony poziom katecholamin w osoczu

Podwyzszony poziom metabolitéw w moczu

Ocenie wielkosci ogniska pierwotnego i ewentualnych przerzutéw stuzg badania obrazkowe:
Rtg jamy brzusznej i klatki piersiowej

Scyntygrafia kosci

TK lub MR okolicy guza

Mielografia w przypadku objawdw neurologicznych

STOPNIE ZAAWANSOWANIA

KLASYFIKACJA EVANSA

KLASYFIKACJA WG INTERNATIONAL NEUROBLASTOMA RISK GROUP

LECZENIE

TERAPIE EKSPERYMENTALNE

INHIBITORY TOPOIZOMERAZY 1

Topotekan i irynotekan sg mato toksyczne idajg dobre efekty, zwtaszcza w potaczeniu z cyklofosfamidem
RADIOTERAPIA CELOWANA

IMMUNOTERAPIA

Gd2 jest disialogangliozydem ulegajacym wysokiej ekspresji w komérkach guza
RETINOIDY

INHIBITORY ANGIOGENEZY

INHIBITORY KINAZ TYROZYNOWYCH
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NOWOTWORY GERMINALNE

Nowotwory germinalne s3 nowotworami wywodzgcymi sie z pierwotnych komérek rozrodczych.

Stanowig okoto 3-6,3% wszystkich nowotworéw ztosliwych wieku rozwojowego. W Polsce rozpoznaje sie
rocznie 40-90 przypadkéw tych nowotwordw u dzieci i mtodziezy ponizej 18 roku zycia. Czesciej wystepuja u
dziewczynek. Wyraznie takze zaznaczajg sie dwa szczyty zachorowan: miedzy 1 i 6 rokiem zycia oraz w wieku
dojrzewania i u mtodych dorostych.

CZYNNIKI RYZYKA

Do rozwoju nowotworéw germinalnych predysponuje: dyzgenezja gonad, polipowatos¢ jelit, ataksja-
teleangiektazja, zespot Turnera, zespét Klinefeltera.

Zwiekszone ryzyko wystapienia tych nowotwordéw stwierdza sie takze u chtopcéw z niezstgpionymi jadrami.

OBJAWY

Objawy kliniczne nowotworéw germinalnych zaleza: od lokalizacji ogniska pierwotnego, obecnosci
ewentualnych przerzutéw, stadium zaawansowania choroby.Ognisko pierwotne moze by¢ usytuowane
wewnatrzczaszkowo (10% guzéw) lub pozaczaszkowo (90% guzdw).

U dzieci wystepuja najczesciej w okolicy krzyzowej kregostupa, nastepnie w jajnikach, jadrach, okolicy
zaotrzewnowej (tylna czes¢ jamy brzusznej), srddpiersiu (klatka piersiowa), szyi, podstawie czaszki i
wewnatrzczaszkowo.

Guzy jajnika, ktére czesto osiggajg duze rozmiary, sa przyczyna: znacznego powiekszenia obwodu brzucha,
béléw w podbrzuszu, objawdw ucisku na sasiednie narzady (drogi moczowe, przewdd pokarmowy),

moga réwniez ujawnic sie klinicznie objawami ,ostrego brzucha” (bardzo duzy bdl) na skutek skretu jajnika.

Guzy zlokalizowane w obrebie jader ujawniaja sie jako: powiekszenie jadra (zwykle niebolesne),uczucie wzrostu
ciezaru jadra i wyczuwalny guz w obrebie jadra, nie obserwuje sie zmian na skdrze moszny, pacjenci czesto
kojarza pojawienie sie guza jgdra z wczesniejszym urazem tego narzadu, przy lokalizacji w okolicy
zaotrzewnowej stwierdza sie objawy guza w jamie brzusznej.

Typowe dla wieku niemowlecego i wczesnodzieciecego guzy okolicy krzyzowej kregostupa dajg objawy zaleznie
od typu rozrostu guza.

Przy wzroscie na zewnatrz od kosci krzyzowej objawem jest znieksztatcenie okolicy krzyzowo-odbytniczej.
Rozrost do wnetrza miednicy daje zaburzenia defekacji lub mikgji, jak réwniez objawy neurologiczne zwigzane z
uciskiem na korzenie nerwowe (niedowtady, zaburzenia czucia, porazenia koriczyn dolnych).

Guzy zlokalizowane w okolicy srédpiersiowej u niemowlat ujawniajg sie wraz z powiekszaniem masy guza pod
postacig narastajgcej niewydolnosci oddechowe;j.

U starszych dzieci poczatkowo moga by¢ bezobjawowe.

Nowotwory germinalne mogg dawac¢ przerzuty do: ptuc, watroby, weztéw chtonnych, mézgu, kosci.

STADIA ZAAWANSOWANIA

Wstepne zaawansowanie kliniczne nowotworu germinalnego ocenia sie na podstawie: wielkosci i stopnia
zaawansowania miejscowego guza pierwotnego, zajecia regionalnych weztéw chtonnych, obecnosci przerzutéw
odlegtych.

TYPY MORFOLOGICZNE
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Nowotwory germinalne charakteryzuja sie zréznicowang budowa histologiczng i réznym stopniem ztosliwosci i
sklasyfikowane sa wg WHO (World Health Organization) na: guzy nasieniakowate, guzy nienasieniakowate.
Typ histologiczny tych nowotwordw zalezy od etapu, w ktérym znajduje sie ta komdrka w chwili poczatku
nowotworu.

DIAGNOSTYKA

Badania laboratoryjne z oceng markeréw nowotworowych i funkcji podstawowych narzagdéw oraz z badaniami
wirusologicznymi.

Wigkszo$¢ nowotworéw germinalnych produkuje markery, takie jak: AFP (a-fetoproteina) i/lub BHCG (B-
choriongonadotropina), niektdre z nich takze CEA (antygen karcinoembrionalny), CA125.

Mniej specyficzne: HPL (laktogen tozyskowy), LDH-1 (dehydrogenaza kwasu mlekowego).

Badania obrazowe z oceng ogniska pierwotnego i poszukiwanie miejsc ewentualnych przerzutéw odlegtych.

USG i tomografia komputerowa jamy brzusznej.

RTG i tomografia komputerowa klatki piersiowe;j.

W wybranych przypadkach konieczne sg inne badania specjalistyczne, ktére pozwalajg okresli¢ wielkos¢ i granice
nacieku nowotworowego oraz zaburzenia funkcji narzadu, w ktérym nowotwor sie rozwija.

Biopsja tkanki nowotworowej i badanie histopatologiczne w celu okreslenia typu nowotworu w przypadkach
nowotwordw niewydzielajacych oraz badanie cytologiczne ptynu z jam ciata, jesli jest obecny.

Ocena szpiku kostnego przy podejrzeniu przerzutéw do szpiku.

LECZENIE

Guzy germinalne tagodne s3 leczone wyfgcznie operacyjnie.

Leczenie nowotwordw germinalnych ztosliwych u dzieci jest prowadzone na podstawie kompleksowego
postepowania: zabieg operacyjny, chemioterapii, a w niektdérych przypadkach réwniez radioterapia (gdy
wystepujg zmiany resztkowe) terapia z autologicznym przeszczepieniem komorek krwiotwédrczych.

Zabieg operacyjny radykalny jest wykonywany wowczas, gdy lokalizacja i wielko$¢ guza pozwala na catkowite
jego usuniecie bez okaleczenia chorego.

Zabieg odroczony usuniecia guza lub usuniecie zmiany resztkowej w okolicy ogniska pierwotnego lub przerzutéw
jest wykonywane po zakoriczeniu chemioterapii | linii.

W wybranych przypadkach zlokalizowanych guzéw o budowie histologicznej rozrodczaka stosowana jest
radioterapia.

ROKOWANIE

Wieloletnie przezycia wolne od choroby stwierdza sie u 74-87% pacjentow.

Lepsze rokowanie majg guzy typu rozrodczaka i potworniaka niedojrzatego (powyzej 90% dtugoletnich remisji),
gorsze — guzy typu pecherzyka z6ttkowego (70% dtugoletnich remisji). Lepiej rokujg guzy o lokalizacji gonadalnej
niz pozagonadalne;j.

U niektérych dzieci wyleczonych z nowotwordéw germinalnych obserwuje sie: objawy zwtdknienia ptuc,
zaburzenia funkcji nerek, ototoksycznosci, u mezczyzn zaburzenia endokrynologiczne dotyczace hormondéw
ptciowych.

W grupie pacjentow wysokiego ryzyka wystepuje réwniez problem uszkodzenia miesnia sercowego po
zastosowanym leczeniu pewnymi grupami lekow.

U oséb wyleczonych w dziecinstwie z nowotworu terminalnego stwierdza sie takze zwiekszone ryzyko wtérnych
nowotwordéw.
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