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Ritka betegségek (Mo-on évi 250-300 Uj eset/év)

Mas betegségek, mint felnéttkorban

‘ Jo gyogyulasi esély
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Mi sziikseges a jo gyogyulasi
esélyhez?
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tumorgyanu?

gyermek hemato-

onkologia ‘

Semmelweis Egyetem

http://semmelweis.hu



* csak ha gyorsan
eredmény
* NE: tumormarker!

LABOR?

tumorgyanu?

TERULETEN ,
SZAKRENDELES"

NE: felnétt szakrendelésre,
ha < 18 év!

KEPALKOTO?

* UH és rtg
* NE: CT és/vagy MR!

gyermek hemato-

onkolodgia ‘
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Kemotherapia
]

Mtet

Ismétlés relapszus(ok) esetén!!!

Gyogyula

Semmelweis Egyetem
http://semmelweis.hu



1.00
- Cancer survivor
— General ulation
0.75 PoP
S [Excess lifetime
S ? & | morbidity associated
- . 3 o
3 ith cancer and ther
‘@ 0.50 -
2
R
-
I
S
0.25
0.00 - T T T T T 1
0 10 20 30 40 50 60 70

Age (years)

Nature Reviews | Cancer

x‘ :‘a Semmelweis Egyetem

é‘ »4; http://semmelweis.hu




Radiolégia

Sebészet

GYERMEK \

HEMATO-
ONKOLOGIA

Sugértherépia Patholégia
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fizikalis vizsgalat

MR/CT
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csontscintigraphia
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Table 1: Risk stratification for rhabdomyosarcoma

Sub- Post surgical stage Node
Risk group | groups | Pathology Site Size & Age
(IRS group) stage
Low A Favourable | Any NO Favourable
B Favourable I Any NO Unfavourable
Standard |C Favourable I, Favourable NO Any
D Favourable I, Unfavourable | NO Favourable
8 Favourable I, 1 Unfavourable | NO Unfavourable
High F Favourable i m Any N1 Any
G Unfavourable [, Any NO Any
Very High |H Unfavourable I, 1 Any N1 Any

(X D & \
%
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1.10.5 Treatment Summary: AMS Low Risk Group - Subgroup A

Localised embryonal RMS (favourable pathology), microscopicaly compltely resected (MRS Group 1) a1 all sies, nodes negative (NO), tumour skre 5 5
om and age < 10 years (favosrable size and age).
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v mmum (maximum single dose 2 mg) a8 a single L. ingection on day 1, 8, 15 and 22 of each course (weekly interval)
A ActnomycnO 1.5 mgm” (maximum single dose 2 mg) as a single L. ingection on day 1 and 22 of each course.
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1 Mostamide 3000 mgim'id 5 given as @ 3 hour Lv. infusion on days 1 & 2 for cach course VA, with Mesra (3 g/m’) and hydration.
Total IFO donalcouns « 6 gim’,
W;r‘mwm?mdtyldwmwu*wu inpecson (max. segie dose 2 mg). AdStcrally in week 2 8 3 (1 course) and week 58
8 (2™ course)
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For High Risk Group trestment detals see chapter 7 4 For chemotheragy guidance and dose modfication see chupter 26
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Table 1: Risk stratification for rhabdomyosarcoma
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Sub- Post surgical stage Node
Risk group | groups | Pathology Site Size & Age CWSsACG
(IRS group) stage AMS-96
Low A Favourable | Any NO Favourable Subgroups % of Jyrs
patients EFS
B Favourable | Any NO Unfavourable
Standard | C Favourable I, 1 Favourable | NO Any A 7 93%
B 73%
D Favourable I, 1 Unfavourable | NO Favourable
c 18 81%
E Favourable I, Unfavourable | NO Unfavourable D 1 7%
E 27 59%
F Favourable I, Any N1 Any
High F 10 43%
G Unfavourable |1, Il, Il Any NO Any G 15 64%
H 6 25%
Very High |H Unfavourable I, Any N1 Any




16 éves fil

e Futball kzben labda heréjét eltalalta - fajdalom

M e zuhanyozas kozben észlelte a jobb here duzzanatat 2>

orvos

® Hasi UH - eltérés nélkdl!

* Here UH - jobb here alsé pélusa alatt, kb. 5cm atmérdjd,
inhomogén szerkezet(i képlet

* Dg: - posttraumas haematokele - antibiotikus kezelés

* Kontroll here UH: nincs javulds - tumor?
e Here MR: intrascrotalis térfoglalas

Semmelweis Egyetem
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« Teriileti FELNOTT urolégia: mellékhere + tumor eltavolitas

e here és burkainak, valamint a scrotum megtartasa

» Hasi CT: aorta bifurcatio el6tt egy 24 mm-es, metasztazisnak imponalé
képlet

* Mellkas CT: negativ !

* Szovettani vizsgalat eredménye - terileten:
* high grade paratesticularisrhabdomyosarcoma embrionale

4 9 minta tovabbkildése szovettani reviziora feln6tt onkologiai centrumba = 3 hét varakozas

 LOKALIS RECIDIVA
» Feln6tt uroldgia - kiterjesztett jobb oldali semicastratio

Semmelweis Egyetem
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e Statusfelmeéro - has és mellkas CT

 multiplex kismedencei, hasi, tudo attétek!!!

12013.02.21.

Tovabbi onkoloégiai ellatas - Il. sz.

Gyermekklinika
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l. stadiuma IV. stadiumu
lokalizalt betegség metasztatikus betegség
GYOGYULASI ESELY GYOGYULASI ESELY
85% 30%

7 hénap
vénas kemoterspia

1 hénap
sugarkezelés . 36/1,8 Gy

6 hénap
fenntarté kezelés
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6 eves Kislany és a Karacsony

« 2014.10.: felso leguti infekcio, hasfajas
« 2014.12. bal laba faj, santit

« 2014.12.22. otthonaban convulsio,
neurologiai felvétel

 akut koponya MR: PRES szindroma
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6 eves Kislany

« panaszok kikerdezese MR-ben (oligo-anuria)

* has-kismedence MR: kismedencei TUMOR, 51-
S2 neuroforamenbe terjed, meszesedest
tartalmaz, bal urether compresszioja miatt
bal hydronephrosis grade 3-4.

« Tapinthato terime a hasban a holyag felett!!!

El6adas fécime
El6adas alcime




« 2014.12.24. nyilt biopszia
« 2014.12.25. kemotherapia (de milyen???)

. Segltseg
lokalizacio
« Tumor markerek (NSE, AFP, bHCG, LDH)
« vesefunkcio
“barkacsolas”

Semmelweis Egyetem
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Szovettan:
embryonalis rhabdomyosarcoma

Mellkas CT: negativ
Liquor/koponya MR: negativ

Jo therapias valasz!

Semmelweis Egyetem
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7 TREATMENT PLAN FOR RHABDOMYOSARCOMA (RMS)

Table 17: Pathway for stratification of rhabdomyosarcoma
N- IRS Sub-
M-status status Pathology group Site Size and Age group Risk Group
<5cm and
<10 yrs. A Low
| Any
>5cmor B
210 yrs,
RME ORB, UG-non
NO BP, HN-non Any c Standard
PM,
Mo I, <5cmand D
EXT, UG-BP, <10yrs
HN'PM, OTH > 5 c‘n °,
210 yrs, .
N1 RME I, i Any F High
NO RMA Any G
N1 RMA Any H Very High
Metastatic
M1 disease
(chapler 10)
RME = embryonal rhabdomyosarcoma, RMA = alveolar rhabdomyosarcoma, ORB = Orbit, UG-
non BP = genito-urinary non-bladder or prostate tumour, HN-non PM = non-parameningeal
head and neck tumour, HN-PM = parameningeal, UG-BP = genito-urinary bladder or prostate
tumour, EXT = extremities, OTH = other sites.

CWS —guidance Version 2009

—————




« CWS-2012 High risk, subgroup E
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hasi terime

WESEIER

hematuria

hypertonia

altalanos tunetek
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hbvekvc’i, elédomborodd
has, aszimmetria

| laz, gyengeség, fogyas, |

anémia




FIZIKALIS VIZSGALAT
hasi UH
hasi MR
vizelet

csontscintigraphia

NSE (neuroblastoma
tumormarker

kizarasara)

BIOPSZIA

El6adas fécime
El6adas alcime




K.B. (2012.11.20.)

2014.03.: hasfajas, haspuffadas
2014.05.: fokozodo ,,puffadas”

haziorvos gasztroenterologiat javasol
tobbszor coeliakia teszt: negativ

2014.08.: 5 cm haskorfogatnovekedeés
2014.09. egeszseges, bolcsodebe mehet



2014. JULIUS
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« 2014.09.19. bolcsodei vizsgalat: teljes
hasat kitolto tumor

« strgos UH: jobb vesebol kiindulo 13x9x12
cm-es tumor

 |l. sz. Gyerekklinika, kivizsgalas:
—SURGOS hasi MR (NEM CT!)
—mellkas CT: metastasis nincs
Diagnozis: Wilms tumor l.d. stage 1.



Wilms tumor

képalkotok, laborok (valdszin( diagnozis)

preop kemotherapia

primer tumor eltavolitasa (nycs!!!)

postop kemotherapia (sugar?)

* metastasectomia (sugar?)

El6adas fécime
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WILMS tumor protokoll

LOCALISED DISEASE

PRE-OPERATIVE TREATMENT

PRE-OPERATIVE TREATMENT

ACT  45pske | | STAGE IV
VCR 1.5 mp/m’ $ 4 4 4
I I

WEEKS 1 2 3 4 SURGERY
ACT 45 ugkg
v & rafen?

ACT = actmomycia D = 45 ug/kg/i v, bolus imjecticn (max 2 mg') R 1.5 mg/m

VCR = vincnstine = 1.5 mg'm"/Lv. bolus mecton (max 2 mg!) DOX 50 mg"m:
WEEKS
ECHOCARDIOGRAM

ACT = actmomycin D
VCR = vincnstine
DOX = doxorubicin

l l !
R 2 T T T
"

X
||
1 2 3 4 5 6 SURGERY

¢ (prior to first dose of doxorubicin)

45 pg“kg;‘l.v bolus myection (max 2 mg!)
1.5 mg/m/1.v. bolus mpection (max 2 mg!)
50 mg/m"/1.v./in 4-6 hours



Preoperativ kezelés

ACT 45 pg/kg { l
VCR 1.5 mg/m’ T le Jlr JI-
Weeks 1 2 3 4 Surgery
STAGE IV
PRE-OPERATIVE TREATMENT
ACT 45 ng'kg l l !
VCR 1.5 mg/m’ L A A |
PO o T T
WEEKS 1 2 3 4 5 6 SURGERY
ECHOCARDIOGRAM ¢ (prior to first dose of doxorubicin)

ACT = actinomycinD = 45 pg/kg/iv. bolus injection (max 2 mg!)
VCR = vincnistine = 1.5 mg/m"/1.v. bolus mpection (max 2 mg!)
DOX = doxorubicin = 50 mg/m*/i.v/in 4-6 hours

ﬂ Semmelweis Egyetem
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Postoperativ kezelés

Low Risk (only CN) | All No further treatment |AV2 AV2
Intermediate Risk | < 500 ml AV1 AV2 AV2 +RT
Intermediate Risk* | > 500 ml AV1 AVD AVD +RT
wigh BT All AVD HR-1 HR-1+RT
Risk  |pa All AVD HR-1+flank RT | HR-1+RT

aﬁﬂ Semmelweis Egyetem
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Postoperativ kezelés

ACT 45 pg/kg )
VCR 1,5 mg/m’ -Ilr f f |¢
Weeks 1 2 3 4
ACT 45 ug/kg J J J J J
VCR 1.5 mg/m? N A T e d y
DOX* 50 mg/m? J 4 J
1 Twl T T 1T 1 1T T 1T T 1T 1 711
Weeks 1 2€ voer Jovrnnnillnnnn 35 6 7 8 9 10 11 12 13 14 15 16
17 18 19 20 21 22
23 24 25 26 27 28

* No doxorubicin in weeks 20 and 26, cumulative dose 250 mg/m’

Semmelweis Egyetem
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e bal oldali herezacsko novekvo duzzanata
e titkolta

e faradékonysag — bal oldali alhasi fajdalom = haziorvosi
vizsgalat
e Labor:vashianyos anemia - vaspotlo kezelés

| o Hospitalizacid: étvagytalansag, fogyas és egy hénapija
napontaismeétlédd lazak miatt

e Laborjaiban vashiany (2uM/1), emelkedett CRP (194mg/l) Széklet Weber negativ
* Hasi UH-n splenomegalia, nativ hasi rtg-en ptotikus belek abrazolodtak

v

* |IBD - gyanuja miatt colonoscopia







e Colonoscopia
e altatast kovetden észlelték a bal here jelentds duzzanatat!!!

Tovabbi onkologiai ellatas = Il. sz. Gyermekklinika

-

¢ mellkas CT: met nem igazolodott

* Kismedencei, hasi és here MR vizsgalat bal oldalon a herezacskéban egy kb.
9.8x9.3x10 cm kiterjedésu térfoglalod folyamat

¢ bal oldalon a vese alsé polusanak magassagaban paraaorticusan, ill. inguinalisan mindkeét
oldalon lathato tobb apré, 5-16 mm atmeérdjd, gatolt diffusiot mutaté nyirokcsomo

~N

V.

e bal oldali magas castratio + retroperitonealis nycs.
Eltavolitas
e BétaHCG 2,30 U/L, AFPT2014 ng/mL




Szovettan

 bal here kevert csirasejtes daganata, kb. 40%
éretlen teratoma, 40% yolc sac, 20%
embryonalis carcinoma

« A tumor a tunica albugineat eléeri, de azt nem
infiltralja. A rete testis érintett. A daganat a
mellékheret nem infiltralja. A funiculus
spermaticus daganatmentes. A resectios
felszinek és az eltavolitott nyirokcsomok
daganatmentesek.
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8 honaposan: strabismus, rendszeres feln6tt/magan szemészet

22 honaposan: szemiivedfeliras - SE Szemészeti Klinika

Mko. hatso poluson nagy tumorszévet
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5 hdnaposan
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19 honaposan
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Koponya MR: metastasis nincs. bo. retinat elemel6 9x17x18mm,

jo. 5x11x12mm. Kiils6 burkot sehol nem tori at.
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Jobb szem Bal szem
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* 7 honapos koraban a szulok
.furcsanak” lattak a gyermek
szemét

* Tobb konzultacio a
haziorvossal és a védonovel

* 12 honapos korabanszuletett
mega jobb oldali
retinoblastoma diagnozisa



Strabismus

Leukocoria

Csokkent visus

Conjunctivalis erythamea

Semmelweis Egyetem
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Eredményekhez vezet6 ut

- Alapos fizikalis vizsgalat
« Gyors bekuldés
* Megfelelb staging

- Tarsszakmak beszelnek egymassal, atadnak

minden sziikséges informaciot, egyiitt tervezik a
komplex ellatast

. SUrgetés/é klinikus “viselkedészavara”

Semmelweis Egyetem
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