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SOUHRN

Bockova J, Kuldan R. Spontanni ruptura renal-
niho angiomyolipomu.

V nasi kazuistice popisujeme pfipad spontanni
ruptury angiomyolipomu s krvacenim do retrope-
ritonea. U 33leté pacientky se spontanné vzniklym
krvacenim z tumoru levé ledviny do retroperitinea
doslo k progresi anemie s nutnosti operacni revize
s provedenim levostranné nefrektomie.

KLICOVA SLOVA

Angiomyolipom, benigni nddor ledvin, Wunderli-
chtv syndrom, tuberdznf skleréza.
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SUMMARY

Bockova J, Kuldan R. Spontaneous rupture of
renal angiomyolipoma

We present a case report of spontaneous rup-
ture of an angiomyolipoma with bleeding into the
retroperitoneum. A hirty three year-old woman
with spontaneous rupture of an angiomyolipoma
presented with progressive anemia. Bleeding into
the retroperitoneum due to sponaneus rupture of
an angiomyolipoma was diagnosed. This situation
required surgical revision and left-sided nephrec-
tomy.

KEY WORDS
Angiomyolipoma, benign renal tumour, Wunder-
lichs syndrome, tuberous sclerosis.

UvoD

Angiomyolipom (AML) je nejcastejsim benignim
tumorem ledviny s incidenci 0,3-3 % chirurgicky
explorovanych nadort ledvin. Z hlediska etiologie
rozliSujeme dvé varianty, a to AML, ktery se vy-
skytuje sporadicky, a AML asociovany s tuberézni
sklerézou (TSC). Diagnostika je vétsinou jasna podle
charakteristického sonografického vzhledu a ty-
pické CT a MRI morfologie. Na ultrasonografii je
vetsina AML patrna jako hyperechogenni léze, ktera



pfipominé echogenicitou tuk renéiniho sinu. Tuko-
va sloZka pfispiva k negativnim denznim hodnotdm
na CT, kterd je obvykle pro diagnostiku AML dosta-
Cujici. Zcela zasadni roli ma aktivni sledovani paci-
entd s jasnou diagndzou AML, jeho? rlist je pomaly
s minimalni morbiditou. Pacient viak mdze pfijit ve
stadiu komplikaci, které zahrnuji hematurii, bolest
¢i krvaceni do retroperitonea zpUsobené rupturou
nadoru. Mezi hlavni rizikové faktory krvaceni jsou
velikost nddoru, procento zastoupeni cévni slozky,
kterou tvofi aneuryzmatické cévy a pfitomnost
tuberdzni sklerdzy (1). V nasi kazuistice popisujeme
pfipad spontanni ruptury angiomyolipomu s na-
slednym krvacenim do retroperitonea.

KAZUISTIKA

Pacientka (33 let) byla pfivezena RZP a odesldna
na urologickou ambulanci s nékolikahodinovou
anamnézou nahle vzniklych bolesti v levém hy-
pochondriu, bez nauzey, vomitu a bez dysuric-
kych potiZi. Trauma negovala. V rodinné anamnéze
bez vyskytu nadorového onemocnéni. V osobni
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anamnéze pacientky epilepsie, neurogenni tetanie,
bipolarni porucha.

Klinicky byla kardiopulmonalné kompenzovana,
bficho prohmatné, palpacné bolestivé v levém
hypochondriu. Biochemické vysetfeni séra bylo
v normé, hemoglobin 110 g/, v mocovém sedi-
mentu erytrocyty 12, valce a epitelie. Bylo provede-
no sonografické vysetreni, na kterém byla popsana
nehomogenni expanze, vyklenujici medialnf kontu-
ru ledviny velikosti az 80 mm. Dale bylo indikovano
CT vySetfeni bficha s ndlezem objemné expanze
medialni ¢asti levé ledviny nepravidelného tvaru
velikosti 71 x 64 x 119 mm. Nélez byl hodnocen jako
mozny prokrvaceny AML (obrazek 1a, 1 b).

Vzhledem k omezenym moZnostem inter-
vencni radiologie na nasem pracovisti (3x v tydnu)
a vzhledem ke stabilizovanému stavu pacientky
byl nejprve zvolen pokus o konzervativni terapii.
Pacientka byla pfeloZzena na jednotku intenzivni
péce. Pfes hemostyptickou [é¢bu nélez za 22 hodin
progredoval, doslo ke zvyraznéni bolesti, rozvijel se
incipientni hemorhagicky sok s tendenci k anemi-
zaci (Hemoglobin 84 g/I, TF 120/min, TK 110/65 mm
H,0). Provedeno kontrolni CT, které prokazalo mir-

Obr. 1a CTvendznifdze, transverzdini rez: AML levé
ledviny velikosti 71 x 64 x 119 mm s perirendinim he-
matomem
Fig. 1a CT scan venous phase, transversal section:
Left kidney tumour 71 x 64 x 119 mm with perirenal
hematoma

Obr. 1b (T levé ledviny vendzni fdze, korondrni fez
Fig. 1b CT scan of the left kidney venous phase,
corondry section

Ces Urol 2017; 21(2): 172-175




KAZUISTIKA

Obr. 2a CTvendznifdze, transverzdini fez: progrese
hematomu po 22 hodindch

Fig. 2a CT scan venous phase, transversal section:
after 22 hours with progression of hematoma

nou progresi expanze s pokracujicim krvacenim do
retroperitonea (obrazek 2a, 2 b).

Pacientka byla indikovéana k opera¢ni revizi levé-
ho retroperitonea z lumbotomie. Po otevieni Geroto-
vy fascie evakuovano velké mnozstvi koagul. Zadni
a medialni ¢ast ledviny s tumorem a hematomem
byla prokrvacend, na zadnf ¢asti ledviny nalezen
zdroj krvaceni, kde také patrny defekt parenchy-
mu ledviny. Stav vyZadoval provedenf nefrektomie.
Operacni vykon a pooperacni pribéh probéhl bez
komplikaci. Rana zhojena per primam. Histologicky
nalez preparatu potvrdil angiomyolipomy. Pacientka
byla propusténa desaty pooperacni den. Nasledné
byla geneticky diagnostikovana tuberdzni skleréza.
Doplnéna magneticka rezonance (MR) mozku, kterd
neprokazala zfetelné patologické zmény mozkové
tkdné, ani jednoznacné zmeény v oblasti hippokam-
pU, vice vlevo incipientni zmény odpovidajici hippo-
kampalnf skleréze. Pacientka je nadale sledovana na
urologické ambulanci a u praktického lékare.

DISKUZE

Angiomyolipomy jsou povaZzovany za benigni na-
dory ledvin vznikajici z perivaskuldrnich epiteloid-
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Obr. 2b CT levé ledviny vendzni fdze, korondrni fez
Fig.2b CTofthe left kidney venous phase, coronary
section

nich bunék a jsou ¢asto ndhodnym ndlezem pfi
zobrazovacich vysetfenich. Vyskytuji se 4x Castéji
uzen (2).

Angiomyolipomy jsou slozeny z tenkostén-
nych cév, hladké svaloviny a tukové tkané, kterd je
jednim ze signifikantnich znak( pfi ultrazvukové
diagnostice. Cca 14 % angiomyolipomt tukovou
tkan neobsahuje, ¢imz mUze zpdsobit diagnostické
rozpaky (3).

Angiomyolipomy se vyskytuiji sporadicky, nebo
¢astéji v ndvaznosti na dalsi onemocnéni. Témito
onemocnénimi jsou tuberdzni sklerdza a lymfan-
gioleyomyomatoza (1).

Tuberézni skleréza je vrozenym autosomalné
dominantnim onemocnénim charakterizovanym
tvorbou benignich nadord v fadé organd. U po-
stizenych se také vyskytuje mentdlni retardace
a epileptické zachvaty spolu s koznimi angiofib-
romy znamé jako tzv. Vogtova trias (4). Zékladnim
diagnostickym vysetfenim je sonografické vyset-
feni, pfi kterém se zobrazuje dobfe ohranicené,
hyperechogenni lozisko. K pfesnéjsi diagnostice
je mozné vyuZzit CT vysetieni. V pfipadé nejasného
sonografického nalezu nebo CT vysetienf Ize vyuZit
magnetickou rezonanci. Magneticka rezonance je
vyuZzitelnd pro nejasné nalezy expanzi neklasifiko-



vatelnych pfi ultrasonografii nebo CT vysetfeni,
u nemocnych s alergii na bézné kontrastni latky
nebo jako metoda volby pro urcen { kranidIni hra-
nice Zilni nadorové trombdzy (5).

Za nejvhodnéjsi feSeni se u vétsiny pacient(
s angiomyolipomem povazuje aktivni sledovant.
U velkych nddord by méla byt indikovéna arteri-
alni embolizace nebo nephron sparing surgery.
Doporucena hranice pro indikaci operace neexis-
tuje, dfive navrhovana velikost tumoru nad 4 cm
je v soucasné dobé zpochybnovana. Indikace pro
intervenci jsou krvaceni, podezieni na malignf cha-
rakter a bolesti. Hlavni rizikové faktory pro vznik kr-
vaceni zahmuiji velikost tumoru, grade angiogenni
komponenty a pfitomnost tuberézni sklerézy.

Takové tumory jsou pak indikovany k intervenc-
ni terapii v rdmci profylaxe pozdnich komplikacf.
Metodou prvni volby po aktivnim sledovani je
selektivni arteridIni embolizace, ktera slouzi k re-
dukci objemu nebo poskytuje kontrolu akutniho
krvaceni. Dalsi metodou terapie jsou radiofrekvenc-
ni ablace, kryoterapie, resekce ledviny, enukleace
tumoru a pifpadné nefrektomie (6).

U pacientl s tuberdzni sklerézou, kde jsou an-
giomyolipomy mnohocetné a recidivujici, se vyuzi-
va systémova lécba derivaty rapamycinu, takzvané
mTOR inhibitory (everolimus, sirolimus), které majf
inhibi¢ni Ucinek na produkci VEGF, angiogenezi
a na rUst nadoru.

LITERATURA
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V Ceské republice byla schvalena Votubia
2,5 mg tbl (Novartis Europharm Ltd.) k [é¢bé mno-
hocetného angiomyolipomu u dospélych pacient(
a déti od tfi let s tuberdzni sklerdzou. Tato 1é¢ba
mUzZe pomoct redukovat objem angiomyolipomu
a umoznit pfipadny resekéni vykon na ledviné (7).

Nejvétsi komplikaci je WunderlichGv syndrom.
Jedna se o spontanni rupturu nadoru, projevu-
jicl se nahle vzniklou bolesti v bfise a hypotenzi
zmasivniho krvaceni do retroperitonea. Riziko této
komplikace se zvysuje v téhotenstvi. Vétsi riziko
spontanni ruptury a nasledného krvaceni se dava
do souvislosti se zvétsenim celkového objemu
krve a pritoku ledvinami v obdobi téhotenstvi (8).

ZAVER

Uvedenad kazuistika poukazuje na nutnost akutni
intervence pfi ruptufe AML. Pro nemoznost oka-
mzitého provedeni arteridini embolizace jsme se
v nasem pfipadé nejprve pokusili o konzervativni
postup, avsak pro progresi krvaceni do retrope-
ritonea jsme volili akutni operac¢ni revizi. Pro ne-
mozZnost resekeniho vykonu vzhledem k lokalizaci
tumoru na medidIni strané ledviny jsme se rozhodli
o provedenf levostranné nefrektomie.
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