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SOUHRN
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niho tumoru vychazejiciho z loZiska endometridzy
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Endometridza postihujici ledvinu je sama
0 sobé raritnim onemocnénim, jeji maligni transfor-
mace jesté raritnéjsi. Zde prezentujeme extrémné
vzacny pfipad nédlezu smiseného mezenchymalné
epitelidlniho tumoru — Mdllerianského karcino-
sarkomu, vychazejiciho z loZiska endometridzy
v ledviné.

KLICOVA SLOVA
Extragonadalni endometriéza, maligni transfor-
mace, Mulleridnsky karcinosarkom, tumor ledviny.

SUMMARY

Otavova K, Zachoval R, Jarabdk J, Melinové H,
Rosova B, Hes O. Rare histological finding of
a malignant tumor arising from renal endome-
triosis.

Renal endometriosis is a very rare disease. Its
malignant transformation is even rarer. We pre-
sent an extremely uncommon case of a mixed
mesenchymal and epithelial tumor — Mdllerian



carcinosarcoma arising from an endometriosis
of a kidney.

KEY WORDS
Extragonadal endometriosis, maligmant transfor-
mation, MUllerian carcinosarcoma, kidney tumor.

UvoD

Endometridza je benigni estrogen-dependentni
progresivni onemocnéni postihujici zeny v re-
produkénim véku. Je definovana jako pfitom-
nost funkénich endometridlnich 714z a stromatu
mimo jejich obvyklou lokalizaci. 1-5 % postihuje
mocovy trakt (1, 2). Jeji malignf transformace je
extrémné vzacna (3, 4, 5, 6). Prezentujeme pfi-
pad Sedesatileté pacientky v postmenopauzalnim
obdobi, u které se vyvinul Milleridnsky karcinosar-
kom v loZisku endometriozy lokalizované v levé
ledviné.

KAZUISTIKA

KAZUISTIKA

Pét let pfed stanovenim diagndzy byla u 60leté
pacientky nahodné pfi vysetfeni magnetickou re-
zonanci (MR) bficha nalezena cysta levé ledvin
v ramci diagnostiky lumbalgif a bolesti bficha zpd-
sobenych vertebrogennimi obtizemi. Vysetfujici
prakticky |ékaf odeslal pacientku do péce ambu-
lantniho urologa, ktery v ramci vstupniho vysetieni
proved!| ultrasonografické vysetreni ledvin, které
korelovalo s ndlezem na MR. Cysta byla popsana
jako simplexni, hladkych okraji s anechogennim
obsahem asi 300 ml. Ultrasonografickd vysetfeni
ledvin se dale provadéla v Sestimési¢nich interva-
lech a vykazovala stacionarni stav.

Po tfech letech sledovani se pacientka dostavila
k praktickému Iékafi pro nechutenstvi, progresivni
hubnuti a polakisurii. V ramci celkového vysetfeni
byla provedena zakladni laboratornf vysetfeni krve
a kompletni vysetfeni moci, ktera byla s negativnim
nalezem, a urologické vysetfeni. Pfi ultrasonogra-
fickém vysetreni ledviny byla zjisténa progrese
objemu cysty z 300 ml na 700 ml, pfitomnost sept

Obr. 1. CTvysetient: cysticky utvar v hornim pdlu ledviny — kranidlni cdst
Fig. 1. CT: axial section at the level of cystic formation in the upper pole of kidney — cranial part
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a kalcifikaci ve sténé cysty. Nasledné indikované
CT vysetfeni bficha a malé panve zjistilo septova-
nou cystu s kalcifikacemi ve sténé klasifikovanou
jako Bosniak 3 a retroperitonedlni lymfadenopatii
(obrazky 1, 2).

Pacientka byla na zékladé CT zavéru indiko-
vana k operacni revizi. Peroperac¢né byl odeslan
vzorek cysty k histologickému vysetfeni, pfi kte-
rém byl zjistén suspektni urotelidlni karcinom a na
zakladé tohoto nalezu byla provedena levostran-
na nefroureterektomie a lymfadenektomie levé-
ho retroperitonea. Pakety uzlin byly odstranény
z paraaortalniho prostoru z oblasti kranidlné od
hilovych cév az po zkiizeni mocovodu s ilickymi
cévami kaudalné.

Pri definitivnim histologickém nélezu bylo zjis-
téno, Ze cysta byla vystlana pravidelnym urotelem,
ktery pfes dysplasticky epitel navazoval na invazivni
karcinosarkom infiltrujici parenchym ledviny (ob-
razek 3).V nékterych Usecich byly soucasti tumoru
snopce hladké svaloviny, které pfechazely v Useky

vzhledu endometria veetné endometridlnich Zlazek
(obrazek 4). Nador prostupovaly rozsahlé dseky
nekrdz s pocetnymi mikrokalcifikacemi. Lymfangi-
opatie v pfilehlych tkanich byla masivni. Vlastni pa-
renchym ledviny v okolf tumoru vykazoval zndmky
chronické pyelonefritidy, ve vzdalenéjsich Usecich
byl parenchym prakticky beze zmén, ale i tam se
nador lymfogenné propagoval. Vsechny dodané
uzliny byly prostoupeny vyse popsanym tumorem.
Preparat byl odeslan ke druhému ¢tenf na dalsi dve
pracovisté, jedno v Ceské republice a druhé v USA.
Nalez byl uzavfen jako high grade karcinom Mdlle-
rianského pavodu nejspise Mulleridnsky karcinosar-
kom, ktery nepochybné vychazi z endometridzy
a infiltruje ledvinu a jeji okolni tkané.

Pooperacni pribéh byl bez komplikaci a pa-
cientka byla po osmi dnech propusténa do do-
maciho oSetfovani. V pooperacnim pribéhu bylo
zaznamenano stacionarni zhorseni rendlnich funk-
cf, hodnota glomerularni filtrace dosahovala 0,90
ml/s/1,73m? a hodnota kreatininu 100 pmol/!.

Obr. 2. CTvysetreni: cysticky utvar ledviny se septy a kalcifikacemi ve sténé klasifikovany jako cysta Bosniak 3 —
kauddini &dst
Fig. 2. CT:axial section at the level of cystic formation of a kidney with septum and calcifications in cysts wall
classified as Bosniak lll — caudal part
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Obr. 3. Histologické vysetieni prepardtu tumoru ledviny: karcinosarkom v levé cdsti obrdzku, v pravém hornim
rohu parenchym ledviny s glomeruly, zvétseni 100x

Fig. 3. Histological specimen of kidney tumor — carcinosarcoma on the left part of the picture, on the right part
renal parenchyma with glomeruli, ZOOM 100x

Obr. 4. Histologické vysetieni prepardtu tumoru ledviny: loZisko endometridzy s endometridlnimi Zldzkami,
zvétseni 100x

Fig. 4. Histological specimen of kidney tumor — focus of endometriosis with endometrial glands on the left part
of the picture, ZOOM 100x
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Po stanoveni definitivniho histologického néle-
zu byla onkourologickym tymem indikovana adju-
vantni onkologicka 1é¢ba, kterd spocivala vzhledem
ke zhorseni renalnich funkci v redukované davce
tff cyklt kombinované chemoterapie: paclitaxel
+ karboplatina (CBDCA AUC 5), kterou pacientka
zvlddla bez komplikaci.

Po tfech mésicich od ukonceni chemoterapie
proveden restaging onemocneéni. Vysetieni CT
hrudniku, bficha a malé panve prokazalo nalez
mediastinalni a pravostranné hilové lymfadenopa-
tie, lymfadenopatie v levé axile a retroperitonealni
lymfadenopatie. Nedlouho poté pacientka zemfela
na respiracni selhan.

DISKUZE

Endometriéza vieobecné postihuje premeno-
pauzalni Zeny. Velmi vzacné postihuje postmeno-
pauzalni Zeny na hormonalni estrogennf substituci
nebo zeny s hormonalné aktivnimi tumory nad-
ledvin s produkci endogennich estrogent (1, 2).
Celkové postizeni mocového traktu tvofi 1-5 %
véech pfipadd endometridzy. Postihuje predevsim
mocovy méchyf a uretery v pomeru 8:1. Jeji vyskyt
v ledviné je velmi sporadicky a v literatufe Ize na-
leznout ojedinélé kazuistiky (7,8, 9, 10)

Klinicky projev endometriézy ledviny je roz-
manity — od zcela némého (8) pres cyklické obtize
ve spojitosti s menstruaci (11), syndrom chronické
bolesti az po objemny subkapsularni hematom (7)
v zavislosti na lokalizaci endometriézy. Stanoveni
diagnozy téchto pfipadd je pro nespecifické
projevy velmi tézké. Voditkem k diagndze muize
byt suspekce na toto onemocnéni pfi cyklickych
obtiZich premenopauzalnich Zen. Z dostupnych
vysetreni jsou zakladem diagnostiky zobrazovaci
metody (ultrasonografie, CT, MR) a eventualné
i diagnosticka laparoskopie s odbérem biopsie
(12). Zésadnim krokem byva histologicka verifikace
nalezu zpravidla jiz pfi chirurgickém feSeni kom-
plikaci. Terapie se odviji dle zdvaznosti a rozsahu
onemocneni a spociva v lécbé chirurgické nebo
hormonadlni. RadikaIni chirurgicka terapie dosahuje
lepsich vysledkd (13).
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V malém poctu pfipadu je vyskyt endomet-
riézy spojen s maligni transformaci cestou dys-
plazie a vzniku atypické endometriézy (3, 4, 6, 14).
Nejvic frekventované se v loZiscich endometridzy
nachazeji endometridlni karcinom, karcinom z vo-
dojasnych bunék a low-grade serdzni karcinom.
VSechny tyto tumory maji lepsi progndzu nez
méné frekventované tumory jako Mdlleriansky
karcinosarkom, endometroidni stromalni sarkom
a seromucinézni border-line tumory, které se
vyznacuji velmi agresivnim klinickym prlbéhem
a Spatnou progndézou (15).

Stran diagnostiky malignity kromé morfologic-
kého a histologického nalezu je dllezité prokazat
i jeho plvod v endometridze. Atypickd endome-
tridza a na endometrium vazané neoplazie sdileji
genomové alterace jako napf. PTEN mutace, ARl
D1A mutace, CTNNB1(beta catenin), KRAS a PIK3CA
mutace (15).

Imunohistochemicka analyza vzorkd nador(
vychazejicich zendometridzy ukazuje pozitivitu
cytokeratinu 7 a negativitu cytokeratinu 20. Z va-
riabilnich markerd se vyskytuji CA 125, CA 19-9.
Zatimco Casto chybi estrogenové a progesteronové
receptory, HNF-1b byva up-regulovan (6, 15, 16, 17).

Mulleriansky karcinosarkom jako samostatna
jednotka v extragenitalnf lokalizaci je extrémné
vzacna (18, 19). V jakékoli lokalizaci, at uz genitalni
nebo extragenitalni, se vyznacuje vysokou agre-
sivitou, rychlou progresi a Spatnou prognézou.
Adekvatni zpUsob terapie zUstédva do dnesniho
dne nejisty. Vysledky Ié¢by se za poslednich tfi-
cet let nezlepsily ani pfes pokroky v adjuvant-
ni onkologické terapii. Primarni volbou lécby
zUstava chirurgicka resekce, ale vysoky vyskyt
metastaz a relapst vyzaduje adjuvantni terapii.
Signifikantni rozdil v jednotlivych pfistupech je
dobfe patrny ve specifickém preziti, které je pro
kombinaci radioterapie a chemoterapie 31 mési-
cl, pro samotnou radioterapii 15 a chemoterapii
14 mésicl. Sekvenované poddavana terapie snizu-
je vyskyt toxickych nezadoucich U¢inkd a zaro-
ven snizuje mortalitu o 50-80%. Vysledky lécby
u pokrocilych nadord jsou vsak stejné Spatné
u obou metod adjuvance a nepfinasi zadny be-
nefit v celkovém preziti (20).
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ZAVER ci endometriozy je pfi klinické a histologické

diferencidlni diagnostice nutné myslet pfi vyskytu
Mulleridnsky karcinosarkom ledviny pochaze- endometridzy v jakékoli lokalizaci, pfedevsim u Zen
jici z loziska endometridzy je extrémné vzacné v postmenopauzalnim véku.

maligni onemocnéni. Na maligni transforma-
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