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SMISENE EPITELIALNI
A STROMALNI
NADORY LEDVIN
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SOUHRN

Popisujeme 14 pripadli nddorti ledvin, které byly vybrany mezi 4 500 nadory ledvin
v Registru nddordl SPAU. VSechny tumory tvofily epitelidlni a stromalni komponentu
cystického a solidniho vzhledu. V sestavé pacientl bylo 11 Zen, u 3 pacientli se nam
nepodarilo ziskat udaje o pohlavi. VEk se pohyboval v rozmezi 16 - 75 let (primér
55,5 roku). Vsechny nddory byly benigni a odpovidaly nové popsané jednotce
,smisenych epitelovych a stromdlnich nadord ledvin". Dispenzarizace pacientl s témito
nddory je plné dostacujici a nenf tfeba Zddnd dalsi terapie, jelikoZ maligni transforma-
ce téchto nadord je extrémné vzacna.

SUMMARY
MIXED EPITHELIAL AND STROMAL TUMORS OF THE KIDNEY

We describe 14 patients with distinctive tumor of the kidney retrieved from 4500
kidney tumors in our Tumor Registry SPAU. All cases were characterized by a composi-
tion of epithelial and stromal elements, which formed cystic and solid growth pattern.
Eleven patients were females and in 3 patients the sex was unknown. Age range was
16-75 years (mean 55,5 years). All cases belong to the newly defined entity ,mixed
epithelial and stromal tumors of the kidney". A regular check-up of the patients with
these tumors is a sufficient management of the patients and no additional adjunctive
therapy is considered to be necessary, because malignant transformation of these
tumors is an extremely rare event.
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UvoD

SmiSené epitelidlni a stromalni nadory ledvin (SESNL) nepatti
mezi Casté nélezy. Jedna se o zddnlivé heterogenni skupinu nadord,
které byly v minulosti popisovany pod nejréiznéjsimi nazvy [1, 2, 3,
4] jako naptiklad mezoblasticky nefrom dospélych [5], cysticky
hamartom panvicky ledvinné [6, 7], cysticky nefrom dospélého
veku [8], solidni a cystické bifazické nddory ledvin
[9, 10], leiomyomatdzni hamartom [11] a multilokuldrn{ rendlni
cysta s milleridnskym stromatem [12]. Koncepce smiSenych
epitelidlnich a stromalnich nador ledvin zahrnujici vsechny tyto
tumory do spole¢né nozologické jednotky byla nejprve navrZena
Michalem a kol. [2, 3], a poté potvrzena Adsayem a kol. [4]. Vzhled
a biologické vlastnosti téchto nadorll svédci o tom, Ze se jedna
o svébytnou a charakteristickou jednotku.

Predkldddme naSe zkusenosti s témito nddory, které jsme
vyhledali v sestavé asi 4 500 nadord ledvin v nasem registru za
poslednich 35 let.

MATERIAL A METODY

Ze sestavy vice jak 4 500 nador( ledvin v nasem registru, které
zahrnuji ptipady archivni, rutinni i konzultacni, jsme vybrali
celkem 14 pripadd.

Histologicky material byl zpracovan rutinni technikou parafi-
novych tezl, které byly barveny hematoxylinem-eosinem. Nebylo
provddéno zadné dodatené vysetren{ histochemickymi ¢i imuno-
histochemickymi metodami.

VYSLEDKY

Sestavu pacientdl tvotilo 11 Zen a 3 pacienti, u nichz nebylo
znamo pohlavi. VEk se pohyboval v rozmezi 16 - 75 let (primér
55,5 roku). Jedna Zena (pripad 5) zemftela na
srdecni arytmii pri obstrukéni kardiomyopatii

Obr. 1. Makroskopicky pohled na ,cysticky nefrom" centralni
Casti ledviny.

DISKUSE

Od prvniho popisu této jednotky v roce 1892 se vedly diskuse
o biologické povaze cystického nefromu [13]. V roce 1989 jej Joshi
popsal jako dobte diferencovanou cystickou formu nefroblastomu
[14]. Doneddvna byl povazovdn za nador nejasné histogeneze
vykazujici jak epitelidlni, tak stromdlni mezenchymdlni komponen-
tu [15]. Zcela oprdvnény je ndzor Ebleho a Bonsiba, kteti navrhli, ze
cysticky nefrom neni jedna jednotka, ale dvé jednotky, jedna se
vyskytuje v dospélosti a jedna v détstvi. Obé tyto jednotky se od
sebe ndpadné lisi [8]. Cysticky nefrom dospé€lého véku se nachdzi

a sekunddrni rendlni insuficienci. Nddor ledviny Tab. 1.

Eg :is\;f:lﬂzlz?o;el_(? inzmn?;ﬁ?ér\;ﬂkssz)_n\j(j.zgf Pfipad C. Poh!avf, vék Velikost Plivodni diagnéza Follow-up

nom pripadé (ptipad 9) se nddor vyklenoval do L %/64 IX6X5 Cm CN 2 roky BZN

ledvinné pénviéky, 2 /47 6X6X7 cm CN 2 roky BZN
Zakladni klinické udaje jsou shrnuty v tab. 1. 3 7/16 NZ CN 2 roky BZN

Tumor)f byl)v/ v pFVevéi'név v§t§ir°1<§ p?ipadﬁ multi- ) 7/66 0.5%0.5%0.5 cm CN VNP

cystlcke,vna rezy bélavé az bll/oruzove (obvr. 1). o 5 7765 T — N F roky BZN
Ve vsech nddorech dochdzelo alespon fokdlné =

k cystické preméné. Tubuly a cysty byly lemovédny 6 %/75 8x8x7 cm N 6 let BZN

oplogtélym a7 cvockovitym epitelem, v nékterych 7 Z/67 5x5x5 cm CN 4 roky BZN

cystach epitelidlni vystelka zcela chybéla. 8 1/66 7,5%7x7,5 cm CN 4 roky BZN

Stromdlni ¢ast nadort byla slozena jednak z riizné 9 7/41 14x12x7 cm SET N7

modIﬁkO\v/ane, ﬁbrozn}, rpalo bunécné tkané s pre- 0 777 NZ MND N7

chody az do celularmhg sFromatu, které se T N7 N7 SEONL N7

podobalo stromatu ovaridlnimu (obr. 2 a 3).

Epitelova tkdn méla vzhled tubuld, jejichZ rozméry 12 NZ NZ SESNL NZ

se pohybovaly od mikroskopické velikosti se Spatné 13 NZ NZ SESNL NZ

ztetelnou luminizaci (obr. 4) pres tubuly 14 1/48 10x10x9 cm BSESNL NZ

s epitelem cvockovitého vzhledu az po cystické

Gtvary, vystlané stejnym epitelem (obr. 5). ZKratky:

Stromdln{ i epitelidln{ komponenta méla zcela
benigni charakter.

Z = 7ena, M = muz, CN = cysticky nefrom, SFT = solitdrni fibrozni tumor, MND =
mezoblasticky nefrom dospélych, SESNL = smiSeny epitelidlni a stromalni nddor

ledviny, BSESNL = benigni smiSeny epitelidini a stromdlni nddor ledviny, NZ = nenf{
zndmo, BZN = bez zndmek nddoru, VNP = vedlejsi ndlez pti pitvé
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Hematoxylin-eosin (200 x).

komponentou. Hematoxylin-eosin (200 x).

8krat Castéji u Zen nez u muzd, zatimco cysticky nefrom détského
véku se nachazi ¢astéji u chlapcti nez u divek [16]. Cysticky nefrom
détského veku tvori kontinudlni spektrum s cystickym, cdstecné
diferencovanym nefroblastomem. Cysticky nefrom dospélého véku
témér vzdy vznika u pacientd po 30. roce Zivota, zatimco cysticky,
castecné diferencovany nefroblastom se témeér bez vyjimek
nachdz{ u déti mladsich 2 let. Vldkna pticné pruhované svaloviny se
béZné nachdzeji u cystic-kého, Céstecné diferencovaného nefro-
blastomu, ale nikdy se nenachdzeji u cystického nefromu
dospélych. Kdyby cysticky nefrom dospélych stejné jako détsky
cysticky nefrom skutecné predstavoval termindlné diferencovanou
variantu cystického, c¢dstecné diferencovaného nefroblastomu,
bylo by nemozné, aby tato vldkna pricné pruhované svaloviny
vymizela spolecné s nezralymi elementy. Nasnadé je tudiz
vysvétlent, Ze cysticky nefrom dospélych je jiny tumor neZ cysticky

Obr. 2. Stroma sept ,cystického nefromu" je tvoreno bunécné chudou fibrézni tkdni.

Obr. 3. SmiSeny epitelidIni a stromdlni tumor ledviny s preva-zujici mezenchymalni

nefrom u déti a prave cysticky tumor dospélych
patti do skupiny SESNL. Velkd c¢ast publiko-
vanych cystickych nefromi détského véku jsou
naopak nddory, které jsou soucdsti spektra
Wilmsova tumoru spolecné s cystickym,
Castecné diferencovanym nefroblastomem [8].

Mezi SESNL patfi i dalsi tumory, pro které
autofi pouzivali splet Casto exotickych nazv(,
jako napt. mezoblasticky nefrom dospélych
[6], cysticky hamartom pdnvicky ledvinné
[6, 7], cysticky nefrom dospélého veéku [8],
solidni a cystické bifazické nadory ledvin
[9, 10], lelomyomatézni hamartom [11], mul-
tilokuldrni rendln{ cysta s milleridnskym stro-
matem [12] a jiné, které zplisobovaly nozolo-
gicky chaos v klasifikaci nddori ledvin. Pfi
detailnim prostudovéni téchto praci je patrné,
Ze se vsechny tyto tumory sestdvaji z mezen-
chymalni komponenty vzhledu a imunofeno-
typu stromatu ovaria a tubulld a duktd
majicich podobnost se sbérnymi kanalky led-
vin. Mezi pacienty vyrazné prevazuji Zeny.
Jediny muz v sestavé Adsaye a kol. [4] byl
pacient s anamnézou karcinomu prostaty,
ktery byl 7 let hormonadlné lécen dietylstilbe-
strolem. Tento fakt spolecné s ndlezem estro-
gennich a nékdy i progesteronovych receptorti
v téchto nddorech [4] ukazuje, Ze se jedna
0 hormonadlné dependentni tumory.

Pritomnost ovariu podobného stromatu je
velice zajimavd. Imunohistochemicky stro-
malni buniky SESNL reaguji pozitivné s pro-
tildtkou proti aktinu, desminu a s protildtkou
CD34, coz dale dokldda podobnost ¢i dokonce
identicnost s ovaridlnim stromatem [4, 3].
Ledviny jsou spolecné s jatry a pankreatem
tudiz dalsim orgdnem, kde se mohou vyskyto-
vat nddory majici cystadenomovou epitelidIni
komponentu a stroma podobné ovariu. Stejné
jako v ledvindch i v jdtrech a pankreatu se
jednd témér vyhradné o nddory Zen,
u muzdi jsou tyto nadory v jatrech a pankreatu
extrémné vzacné [18, 19].

Diferencidlné diagnosticky je nejdtle-
zitgjs{ odliseni multilokuldrné rostouciho kon-
vencniho rendlniho karcinomu (MKRK) [1]. Pri
hodnoceni nddorové tkdné je treba vénovat
maximadlni pozornost epitelové vystelce cyst, které jsou v pripadé
MKRK lemovany svétlobunécnymi elementy identickymi s burika-
mi konvencniho rendlniho karcinomu (KRK). Rovnéz pri rozsahlém
samplingu je casto mozné zastihnout drobnd solidni loziska KRK.
Pfi posuzovdn{ tumoru je nutné rovnéz prihlédnout k véku pacien-
ta, jelikoz vyskyt KRK v détském veku je velmi nepravdépodobny,
coz ovsem neplati pro nadory dospélych pacientd. V Zadném z
nasich ptipadl nebyla pritomna komponenta, ktera by odpovidala
strukturam KRK [1].

Dalsi jednotkou, kterou je nutné odlisit od SESNL, je cysticky,
Céastecné diferencovany nefroblastom. Tato diferencidlni diagndza
nabyva vyznamu prakticky pouze u déti, protoZe ¢astecné diferen-
covany nefroblastom se v dospélosti takika nevyskytuje s vyjimkou
zcela raritnich pripadd [17]. NaSe sestava rovnéz zahrnuje pouze
dospélé pacienty (prameérny vék byl 55,5 roku), takze castecné dife-
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Obr. 4. Epitelovd tkan meéla vzhled miniaturnich Spatné luminizovanych tubuld.
Hematoxylin-eosin (200 x).

p<.

Obr. 5. ,Benigni smiSeny epitelidini a stromalni tumor ledviny". Epitelidln{ tubuldrni struk-
tury obklopené stromatem pripominajicim stroma ovarialni. Hematoxylin-eosin (400 x).

rencovany nefroblastom je mozné prakticky pominout.

BohuZel, predoperacni vysetfovaci metody neodhaluji Zddné
charakteristické znaky, na jejichZ zdkladé by bylo mozné tyto nddo-
ry rozpoznat. VétSina praci se k predoperacni diagnostice nevy-
jadtuje nebo uddvd polymorfni ndlezy castecné cystickych
a Castecné solidnich nador(, nékdy s vyraznou vaskularitou [4, 5].
Tato polymorfie pti zobrazovacich vysetfenich vyplyvd z riizného
pomeéru cystické a solidn{ komponenty u jednotlivych ptipadd.

Souhrnem lze fici, Ze se jednotlivé pripady SESNL lisi
mnozstvim a konfiguraci epitelové slozky a svoji lokalizaci. Drive se
tumory s vyraznou cystickou epitelidlni komponentou nazyvaly
cysticky nefrom dospélého véku. Byla-li epitelovd komponenta
solidn{ i ¢4stecné dilatovand, oznacoval se tento nddor jako solidni
a cysticky bifazicky tumor ledviny. V ptipadé, Ze epitelovd kompo-
nenta byla zcela solidni, nddor se nazyval benigni smiSeny epitelidl-
ni a stromalni tumor ledviny. Pokud byl nador lokalizovan v pan-

vicce, ¢i se do ni vyklenoval, byl oznacovén jako
cysticky hamartom pdnvicky. Novd koncepce
sloucila tuto skupinu zdanlivé heterogennich
nadorti, které jsou vsak identické svoji histo-
genezi, do jedné pomérné kompaktni jednotky,
vyskytujici se téméf vyhradné u Zen stredniho
a pokrocilého véku. Pro lécbu je zcela dostacujici
nefrektomie. Vzhledem k tomu, Ze je doposud ve
svetové literatute, odmyslime-li pripady tzv.
cystickych nefromd, znamo malé mnozstvi pri-
padli, doporucovali bychom dispenzarizaci
pacient(l. Maligni transformace téchto 1ézi bude
nepochybné zcela raritni, presto je nutné podle
naseho ndzoru na tuto moznost pomyslet.
Pacienti nasi sestavy jsou sledovdni jednou
roCné. Provadéno je sonografické vysettent l(izka
po nefrektomii a solitdrni ledviny.
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