K zdkladim specidlni pedagogiky

Geneticky podklad nadorua?

Jaroslav Gutvirth

V nékterych rodindch je mnohem vétsi vyskyt nddorov§ch cho-
rob nez v jinych. Objevuji se néazory, Ze pri¢ina miZe byt vroze-
nd ve vadnych genech (teorie o onkogenech]), nebo v chromo-
zomdlnich mutacich, které vznikly plsobenim 3kodlivin na z&-
rodecnou tkan.

Velky ohlas méla svého ¢asu zprdva o tom, Ze 1éCeni neplod-
nosti agostilbenem miize mit osudnou dohru: rakovinu u potom-
ki. Neékteré léky, napodobujici Zenské pohlavni hormony a po-
vazované kdysi za méné riskantni nez pravé hormony, ponévadz
mely pomérné malo vedlejSich acinkl a pritom 1éCily celkem spo-
lehlivé nékteré pripady Zenské neplodnosti, jsou dnes ve vétSiné
zemi zaké&zané, nebo se smi podévat jen starym osobdm v nej-
nutnéjsich pripadech.

Ukézalo se totiZ, Ze u dcer Zen, které se 1éCily napf. agostilbe-
nem, se muzZe objevit ve véku 17—21 let rakovina pochvy. V tom-
to véku postupuje néddorové onemocnéni vétSinou velmi rychle.
Po tspéSné 1éCen’? neplodnosti se ovSem nemusi narcodit dcera.
Pred nékolika lety se objevily prvni zprdvy, Ze synové Zen !&ce-
nych pro hormonélni poruchy stilbeny mohou dostat ve iéku
kolem dvaceti sedmi let zhoubny nador varlat.

Zhoubné nadory maji charakter jakoby embryondlniho ristu —
tento rist je nezZddouci. To je i v pripadé retinoblastomu, pro
ktery postiZzené déti mivaji odstranéné oc€i. Retinblastom se vy-
skytuje asi u jednoho ditéte z 18 000 (Holub, 1985). MiiZe se Sifit
podél optického nervu a zplsobit smrt. Proto se dnes radikdlné
operuje a obyCejné se to provadi dosti do hloubky — vypreparu-
je se i nasedajici opticky nerv, aby se v ném néddor neopakoval,
ev. aby nebyl zdrojem vzniku dalSiho nddoru. Proto se také radéji
enukleuje i druhé oko. Ukézalo se, Ze kdyZ se to neudé&ld, témer
vZdy se objevi nador i v ném.

Retinoblastom je jednim z prvych néadorf, u kterého byla pro-
‘kézéna dédicnost. Jeho podstata je v mutaci na 13. chromoz6mu.
Zdédi-li dité po jed.iom z rodi€¢l urc¢itou mutaci na 13. chromo-
zomu, miZe se stat, Ze tato mutace neni vyrovnédna odpovidaji-
cim zdravym genem od druhého rodice o dojde ke zhoubnému bu-
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jeni v sitnici Retinoblastom tedy vznikd kombinaci genu pro zhoub-
né bujeni a absenci genu nebo nefungovanim genu normadlniho.
Odchylka v chromoz6mu 13 se dé teoreticky nalézt uz v zdrodec-
nych buiikach plodové tekutiny, a je tedy nadéje na diagnozu
uzZ pred narozenim.

Preziti pacientli zbavenych retinoblastomu vsak odhalilo je§té
zahadnéjSi genetickou souvislost: Ve véku 15—17 let podléhaji
pacienti kostnimu sarkomu, tedy nddoru z kostnich bunék, které
jsou zcela jinou tké&ni nez tkéan nervova. Ta je z ektodermu, za-
timco kostni buriky jsou z mezodermu. Retinoblastomovy gen je
asi téZ genem pro osteosarkon.

Jako vrozené se oznacuji i dva typy vétSinou zhoubnych néado-
ra v krajiné ledvin — nefroblastom a neuroblastom.

Pri¢ina vzniku obou nédorid je nejasnd. U neuroblastomu se
uvadi kancerogenni ucinek zéareni, virovy plivod i mozZnost che-
mické kancerogeneze, jejiz zasténci se opiraji o pokusy na Kkry-
sach.

Prenatdlné zavaZnymi okolnostmi pro vznik neuroblastomu
jsou krvaceni téhotné Zeny v prvnich tfech meésicich, expozice
plodu zndmym kancerogenlm (zé&reni, nékterd cytostatika, ne-
steroidni estrogeny, hydantoinovéa antipileptika).

V poslednich letech se pozornost obraci smérem moZného ge-
netického plivodu obou nadori (Koutecky, 1985). Velice uznéava-
nou je Knudsonova (1976) hypotéza dvoji mutace. Podle ni je
k preméné buniiky v burniku néadorovou trfeba dvou postupnych
mutaci. KdyZz alespoil jedna z mutaci vznikne v pohlavni buiice
pred oplozenim, nddor se vyviji Casné a ¢asto mnohocetné (vice-
loZiskové neuroblastomy a oboustranné nefroblastomy). VSech-
ny hereditarni nadory tedy prodélaji nddorovou mutaci v po-
hlavnich buinikach predka a druhou potom po splynuti vajicka se
spermii vlivem néjakého kancerogenniho €initele. Knudson (s kol.
1976) usuzuje, Ze embryondalni nadory lze vylozit jako genetic-
kou poruchu vyvoje. Prvni mutace zpasobi jakysi intermedidrni
stav, ktery je nutné povaZovat za prekancer6zni. U nékterych je-
dinci se mutace kombinuje s prenaSenym dominantnim genem
pro prislusny nador. U téch, ktefi takové mutantni geny nemaji,
muaze druhd mutace vzniknout po oplodnéni (tzv. somatickd mu-
tace).

Etiologicky vyznamnou okolnosti je sdruZeni rdznych vroze-
nych vad a obou néadort. Po této strance prevldadd kombinace
obou stavii u neuroblastomu, a to zejména se skupinami vad oka
[zvlé§té nepritomnost duhovky — znamy Wilmsiiv ,aniridia syn-
drom”), anoméliemi mocovych a pohlavnich organii a riustovych
odchylek (hemihypertrofie, hamartomy), k nimZ je vzdcn& pfi-
druZena mentédlni retardace. Udava se, ze az 17 % d&ti s nefro-
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blastomem mé né&jakou z uvedenych vrozenych anomélii. U neuro-
blastomu je soutasna pritomnost vrozenych anomélii podstatné
nizsi (5 %). Byvaji to zejména anomaélie lebky a mozku, Downfiv
syndrom, ment4lni retardace, rizné srde&ni anomaélie a sporadic-
Ky i mnoho jingch (Koutecky, 1985).

Z uvedenych skuteCnosti vyplyvaji dva zavéry. Prvni je teore-
ticky a nabada k tivaze o moznych spolet¢n& plsobicich $kodlivi-
nich teratogennich a onkogennich b&hem nitrodéloZniho vyvoje
plodu. Druhy je ryze prakticky. Kazdé dit® s vrozenymi anomé-
liemi, které jsou zndmé svym relativné c¢astym sdruZenim s ma-
lignim nddorem, by mélo byt preventivné vySetfeno onkologicky
a dispenzarizovano. To je jednim z ptikladd a povinnosti mozZné
sekundarni prevence v pediatrii.
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Pro praxi naSich $kol

SKOLY PRO MLADEZ MENTALNE RETARDOVANOU

Rozumova vychova v hodiné télesné vychovy
na zvlastni skole

Vlasta Kardskovd

Télesnd vychova je jednou ze =zdkladnich sloZek vychovy
a vzdelavani pro mentdln& retardované Zaky uZ od doby vzniku
prvni pomocné téidy v Praze r. 1896. I kdyZ v souladu s aktual-
nimi potiebami spoletnosti ptfirozené dochdazi ke zménam obsa-
hové a formélni stranky télesné vychovy, nezastupitelnost téles-
né vychovy je stale respektovéana.
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