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Obr. 1. Schéma zndzorriuje nejcastéjsi pediatrické nddory CNS a postup pfi jejich molekuldrné patologickém vysetiovdni navazujicim na dvodni histo-
patologickou diagnostiku

Ostatni
pilocytéarni astrocytom,
glioneuralni nddory
a dalsi

\

Histopatologicky obraz

\ 4 \ 4 4 4

Difuzni low-grade gliom Difuzni high-grade gliom Ependymom Meduloblastom

Indikovana molekularné patologicka vysetreni

Prdkaz mutace genu Prikaz mutace genu Prakaz fuzi genu Prikaz mutaci gent
BRAF H3-3A a H3C2 ZFTA a YAP1 pfi CTNNBI, SHH, TP53
NGS zaméiené Prlikaz mutace Eulpratgntorlalnl lo- Metylacpl ]
na alterace gend IDHT a IDH2 alizacl profilovani
genu FGFR1/2/3, NGS zaméfené na Metyla¢ni
NTRK1/2/3 & MYB o profilovani
2 MYBL alterace gent N7V'RK
1/2/3, ALK, ROST ¢i
MET

Nejcastéji stanovené diagndzy

difuzni low-garde difuzni stfedocéro- ependymom zadni meduloblastom,

gliom s alteraci vy gliom, H3 K27- jamy, skupina PFA WNT-aktivovany
MAPK-drahy alterovany nebo PFB nebo non-WNT/
non-SHH

NGS - next generation sequencing

né dlouho znamé jednotky jako napfiklad
pilocytérni astrocytom, subependymalini
obrovskobunécny astrocytom ¢i pleomorfni
xanthoastrocytom.

Zéakladni pfehled nej¢astéji diagnostiko-
vanych nadord CNS détského véku a pfistup
k indikaci molekularné patologickych metod
pfi jejich vy3etfovani je shrnut ve schématu
na obréazku 1.

Pediatrické difuzni high-grade
gliomy

Skupina difuznich high-grade glioma
pediatrického typu zahrnuje ¢tyfi nadory.
Jediny z nich, ktery je az na drobnou upravu
nazvu znam jiz z predchozi klasifikace, je
difuzni stredocdrovy gliom, H3 K27-alterovany.
Jedna se o nador s nepfiznivou prognézou,
ktery je klasifikovany jako CNS WHO grade 4,
a to i tehdy, kdyz morfologicky nevykazuje
jednozna¢né high-grade rysy, ale moleku-
larné patologické vysetieni potvrdi charak-
teristické zmény.
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Prvnim z nové definovanych typa na-
dort je difuzni hemisféricky gliom, H3 G34-
mutovany. Typicky postihuje adolescenty
amladé dospélé. Vzhledem k tomu, ze mlize
mit histopatologické rysy stejné jako glio-
blastom ¢i astrocytom, mély by se nadory
s touto morfologii u mladych dospélych
podrobné molekuldrné biologicky vysetfit,
aby se jasné rozlisilo, zda se jednd o adultni,
nebo o pediatricky typ gliomu.

Dalsim ze skupiny pediatrickych difuz-
nich high-grade gliom je difuzni gliom in-
fantniho typu, ktery se obvykle prezentuje
jako obrovska hemisferalni masa u novoro-
zencl nebo kojencud. Charakteristické pro
tento nédor jsou potenciélné terapeuticky
ciliteIné faze genl NTRK1/2/3, ALK, ROS1
nebo MET.

Poslednim z této nové skupiny nador( je
difuzni high-grade gliom pediatrického typu,
H3-wildtype a IDH-wildtype. | pfes moznou
morfologickou podobnost WHO doporucuje
neoznacovat zadny nador ze skupiny pedia-
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trickych difuznich high-grade gliom{ termi-
nem ,glioblastom” ani ,pediatricky gliob-
lastom” (Jirasek et al., 2022).

Pediatrické difuzni low-grade
gliomy

Rovnéz tato skupina nadord obsahuje ¢ty-
fi jednotky. Tti byly nové definovény, a to
difuzni astrocytom, MYB- ¢i MYBL-alterovany,
polymorfni low-grade neuroepitelidlni tumor
mladych (PLNTY) a difuzni low-grade gliom
s alteraci MAPK-drdhy. Nadorem znamym
jiz z predchozi klasifikace je angiocentric-
ky gliom. Morfologické rysy pediatrickych
difuznich low-grade gliom se z¢&asti pre-
kryvaji, a proto je molekuldrné patologické
vysetieni v jejich diagnostice nezbytné.
Difuzni low-grade gliom s alteraci MAPK-
-drdhy casto miva mutaci BRAF V60OE, ale
také fuze a dalsi zmény genl ze skupiny
FGFR1/2/3 ¢&i NTRK1/2/3. Znalost konkrétni
alterace je kli¢cova pro volbu cilené biologic-
ké 1é¢by (Lassaletta et al., 2017).



