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SOUHRN

Paldus V, Sadmal V, Mec| J. Raritni Zivot ohrozujici
krvéceni na podkladé spontannf ruptury extraadre-
nalniho feochromocytomui.

V nasi kazuistice prezentujeme raritni pripad Zivot
ohrozujiciho krvacenf na podkladé spontanni ruptu-
ry extraadrenalniho feochromocytomu — paragan-
gliomu. Pacient, 38 let, s rozvojem hemoragického
soku byl indikovan k urgentni operacni revizi pro
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Zivot ohrozujici spontanni krvaceni do retroperitonea
s prekvapivym ndlezem - histologicky verifikovanym
extraadrenalnim feochromocytomem.

KLICOVA SLOVA
Extraadrendlni feochromocytom, WunderlichGv
syndrom, spontannf krvaceni do retroperitonea.

SUMMARY

Paldus V, Samal V, Me¢| J. Rare life-threatening
bleeding due to spontaneous rupture of extraad-
renal pheochromocytoma.

We present a case report of rare life-threatening
bleeding due to spontaneous rupture of an extraad-
renal pheochromocytoma — paraganglioma. A thirty
eight year-old patient with developing hemorhagic
shock underwent emergency surgery due to life-
threatening spontaneous retroperitoneal bleeding
with surprising finding — histologically verified ex-
traadrenal pheochromocytoma.

KEY WORDS
Extraadrenal pheochromocytoma, Wunder-
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UvoD

Spontanni krvaceni do retroperitonea netrauma-
tického plvodu jako tzv. Wunderlichtv syndrom
patfi mezi raritni akutni urologické stavy. Typické
pro tento syndrom je bolest bedra, hmatna rezi-
stence boku, hypovolémie az Sok. Za casty zdroj
krvaceni byva oznac¢ovan angiomyolipom ledvin,
vzacnéji potom karcinom. Mezi jiné pficiny krvaceni
tzv. non-neoplastické mohou patfit aneuryzma
arterie renalis, polyarteritis nodosa, arteriovendzni
malformace, cysty. Hlavni rizikové faktory pro vznik
krvaceni zahrnujf velikost tumoru, grade angiogen-
ni komponenty a pfitomnost tuberdzni sklerdzy
(1). Vétsiriziko spontanni ruptury angiomyolipomu
a nasledného krvaceni je popisovéano v obdobf
téhotenstvi (2). V takovém pfipadé je doporucovan
Cisafsky fez a nefrektomie v jedné dobé (3). Chang
upozornuje na vyssi vyskyt krvaceni do retroperito-
nea u pacientl na peroraini antikoagulacni lécbé
a u dialyzovanych (4). U pacientl se spontannim
krvacenim do retroperitonea pak doporucuje Ken-
dall radikaIni nefrektomii, pokud nejde o komplikaci
antikoagula¢ni1écby, vaskulitidu nebo trauma, ne-
bot v 50-70 % je ledvina postizena karcinomem (5).
V pfipadé zndmé nemalignf etiologie jsou mozné
i nefron sparing vykony jako selektivni embolizace,
resekce, enukleace tumoru, radiofrekvencni ablace,
kryoterapie (6).

KAZUISTIKA

Pacient, 38 let, byl pfivezen rychlou zdchrannou
sluzbou (RZP) na urgentni pfijem chirurgie pro kru-
té bolesti levé poloviny bficha. Nezvracel, mocil bez
obtizi, hematurii nemél, teploty a trauma negoval.
Béhem transportu do nemocnice byl aplikovan
intravenozné Fentanyl 100 ug, ale jen s pfechod-
nym efektem. V anamnéze nemél 7zddné operace.
Asi pfed tfemi lety trpél intenzivni bolesti hlavy,
kterd nasledné vymizela. Pfed rokem byl vyset-
fen praktickym |ékafem pro hypertenzi s ndlezem
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systolického tlaku okolo 160 torr. Opét se objevi-
ly zachvatovité bolesti hlavy s tachykardif a tlaky
na hrudi, proto provedeno CT mozku, rtg patere
a ergometrie s normalnimi nalezy. Kardiologem
vysSetfen nebyl a nadale byl bez trvalé medikace.

P¥i pfijezdu na ambulanci byl pacient schvaceny
bolesti, bledy, krevni tlak byl 150/90 torr, puls 92/
min. Bylo provedeno sonografického vysetreni
s nalezem lemu tekutiny okolo levé ledviny, jinak
byl terén nepfehledny, proto indikovano urgentni
CT vysetfeni. Pfi vysetfeni na CT doslo k rozvoji
hypotenze s poklesem tlaku 90/60 torr a pulzové
alteraci 110/min, objevila se i pfechodnd alterace
védomi. Na nativnim CT byl verifikovédn objemny
hematom retroperitonea 20x15x10 cm pred levou
ledvinou, neoddiferencovatelny od sleziny, zasa-
hujici za pankreas a zaludek. Jako zdroj krvéceni
byla zvazovana ledvina nebo slezina (obrazek 1).
Na misté byl slouZici urolog, ktery s ohledem na
progresi klinického stavu a rozvoj hemoragického
soku indikoval urgentni operacni revizi, CT s kon-
trastni latkou s ohledem na stav pacienta jiz pro-
vedeno nebylo.

Na operacnim séle byla provedena laparotomie
ze subkostélniho fezu s ndlezem hemoragického
transudatu v dutiné bfisni, dale objemny hematom
retroperitonea vlevo a prokrvacené zavésy tlustého
stfeva. Laterokolicky bylo otevieno retroperitone-
um, kde se nachézelo velké mnozstvi koagul, mezi
kterymi i suspektni tumordzni hmoty. Dale bylo
patrno masivni cerstvé krvaceni od horniho pdlu
ledviny, kde nalez rozpadlé expanze s kapsulou
uloZenou v oblasti od hilu ledviny aZ k nadledviné.
Etiologie a zdroj krvaceni byl nejasny. Urcit, zda se
jednd primdrmé o loZisko ledviny ¢i nadledviny, bylo
problematické. Pro bezpecné osetfeni krvaceni
a mozny pfistup k expanzi byla provedena nejprve
nefrektomie s naslednou levostrannou adrenalek-
tomii a nakonec kompletnf odstranénf tumordz-
niho loziska, které fixovano kapsulou k ledving,
nadledviné az aorté. Nasledna revize opera¢niho
pole jiz neprokazala dalsi zdroj aktivniho krvacent.
Vstupni bedside hemoglobin byl pfed zac¢atkem
vykonu dle anestezie 38 g/|, kdy celkem byla po-
dana 12 x erymasa, 9 x plazma a 4 g fibrinogenu.
Operacni vykon i pooperacni obdobi probéhly
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Obr. 1. CT vysetfeni pfed operacni revizi. Na snimku patrny retroperitonedini hematom
Fig. 1. CT scan prior to surgical revision. The image shows a retroperitoneal haematoma

bez komplikaci a pacient byl 10. pooperacni den
propustén do domaci péce.

Pro pfekvapivy vysledek histologie extraadre-
nalniho feochromocytomu byl pacient nasledné
vysetien na lll. internf klinice Vseobecné fakultni
nemocnice v Praze, kdy plazmatické hodnoty
metanefrinu, normetanefrinu a chromograninu
byly zcela v normé. Stav byl zhodnocen jako
prognosticky pfiznivy a v dalsim sledovanim
bylo s odstupem doporuceno kontrolni vysetfeni
PET/CT.

DISKUZE

Spontanni krvaceni do retroperitonea neni ¢as-
tou, ale ani vzacnou komplikaci. Soubor deviti
pacientd oSetfenych za 20 let dvéma centry ve
Finsku publikoval Hellstrom (7). Na nasem pra-
covistijsme v poslednich letech provedli celkem
pét akutnich revizi — nefrektomii pro krvéaceni
(dvakrét se jednalo o rendini karcinom, dvakrat
o angiomyolipom a jedenkrat o zde publikovany
feochromocytom). Obecné pfistupy k feseni vy-
chazi zejména z klinického stavu pacienta a zna-
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losti etiologie krvaceni. Pfes maximalni snahu
zachovat orgén je bohuzel nefrektomie ¢asto
jedinym fesenim.

V nasem pfipadé jsme neznali zdroj krvaceni,
ani etiologii, pacient byl obéhové nestabilni, pfi
lokalizaci tumoru mezi hilem ledviny a aortou byla
nefrektomie pred vlastnim odstranénim tumoru
nezbytna. Prekvapivy histologicky ndlez zdroje
krvéceni, extraadrenalniho feochromocytomu,
atypicky opera¢ni nalez potvrdil.

Obecné pro feochromocytom jako neuroen-
dokrinni nddor z chromafinnich bunék plati pravi-
dlo 10 %. V 10 % se vyskytuje jako extraadrenalni
paragangliom (dnes udavéno spise 15-20 %),
v 10 % je maligni, v 10 % se tyka déti, v 10 % se
vyskytuje v rdmci familidrniho vyskytu a v 10 %
muze byt oboustranny. Klinické pfiznaky byvaji
rozmanité. Typicka je hypertenze ¢asto paroxyz-
malni s bolesti hlavy, poceni, zblednuti, eventu-
alné palpitace az bolest na hrudi. V diagnostic-
kém algoritmu se dnes uplathuje biochemické
stanoveni hladin metanefrin( a normetanefrind
(8). Ze zobrazovacich vysetfeni je nejpfinosnéjsi
vySetfen( PET/CT s 18 F-fluorodehydrogenazou
¢i 18 F-fluorodopaminem, nebo scintigrafie s ra-



dioaktivnim jodem znacenym metajodbenzyl-
guanidinem '2I-MIBG (9, 10). Dana zobrazovaci
vysetfeni se uplatiujf jak v diagnostice, zejména
pfi patrani po extraadrenalni lokalizaci, tak pfi
sledovani moznych recidiv (pacienti s hereditar-
nim feochromocytomem) ¢i pfi verifikaci malignf
formy, kdy pouze vzdalené metastazy jsou jasnou
zndmkou maligni formy feochromocytomu. Sle-
dovani pacientl s feochromocytomem by pak
mélo byt dlouhodobé, nebot k recidivé mize
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ZAVER

Spontanni krvaceni do retroperitonea mize mit
rdzné pficiny. Neni-li pficinou krvacenf komplikace
antikoagulacnf 1é¢by, pak je terapeuticky pfistup
ovlivnén zejména celkovym klinickym stavem pa-
cienta a moznou etiologif krvaceni. Pfes maximalni
snahu zachovat orgédn je nutno fesit nekteré pfi-
pady operacnf revizi. S védomim urgence téchto
stavl a soucasné i jejich moznych pficin, je nékdy

dojit i po dvaceti letech. nutno radikalné odstranit dot¢ené organy.
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