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SOUHRN

Autoti popisuji nalez vzacného nadorového onemocnént ledviny - primarniho leiomyosarkomu.
Predoperacni diagndza byla stanovena dle zobrazovacich metod jako karcinom ledviny u 71letého
muze. V Unoru 2001 byla provedena pravostrannd transperitonedlni nefrektomie. Nador byl
lokalizovan v ledvinném parenchymu. Histologicky byla diagndza uzavrena jako leiomyosarkom.
Dalsim vysettenim byla vyloucena jind primdrni lokalizace i pripadné metastdzy. Za 6 a pil mésice
od operace se objevily 2 drobné metastdzy na nativnim RTG-snimku plic, které byly potvrzeny
spiralni pocitacovou tomografii (SCT) plic. Pacient byl predan do péce onkologt, kde podstoupil
6 sérif systémové chemoterapie typu MAID (mesna, adriamycin, ifosfamid, dakarbazin), po které
byla zaznamendna céstecnd remise choroby s ndslednou stabilizaci. Pacient do poloviny prosince
2002 zil v dobrém stavu. V druhé poloviné prosince doslo k progresi onemocnéni v oblasti
metastdz a umrti béhem 3 tydnd.

SUMMARY
PRIMARY LEIOMYOSARKOMA OF THE KIDNEY - A CASE REPORT

The authors describe the finding of a rare tumorous disease of the kidney - primary leiomyo-
sarkoma. Pre-operative diagnosis done with the help of imaging methods was a carcinoma of the
kidney in a 71-year old man. Right-sided transperitoneal nephrectomy was performed in
February 2001. The tumor was localised in the parenchyma of the kidney. Histological diagnosis
was leiomyosarcoma. Further investigations excluded other primary localisation or metastases.
Two small metastases appeared on plain chest X-ray and were confirmed by spiral CT six and
a half months after the surgery. The patient was referred to oncologist care, where he underwent
six cycles of chemotherapy of MAID (mesna, adriamycin, ifosfamid, dacarbazine), after which
partial remission with subsequent stabilisation was achieved. The patient lived in a good condi-
tion until December 2002. Progression of the disease in the site of meatastases appeared in
mid-December and death followed in three weeks.

UvoD

nych, z toho 698 muzil a 449 Zen. Mortalita Cinila 11,1/100 000
obyvatel. Mira fatality tedy dosahuje 50 % [1,2].

Zhoubné nddory ledvin tvori 2 — 3 % vSech nddorovych onemoc-
nénti. V roce 1999 bylo v Ceské republice hlageno celkem 2 260 no-
vych zhoubnych nadort ledvin (jen diagnéza C 64), z toho u muzii
1393, u Zen 867. Incidence ¢inila 22,1/100 000 obyvatel, coZ je
oproti roku 1998 mirny pokles (22,3/100 000 ). Nejcastejsi vyskyt
byl mezi 6. a 8. deceniem (s maximem mezi 65. — 75. rokem véku).
V roce 1998 v CR na zhoubny nédor ledviny zemtelo 1 147 nemoc-

Leiomyosarkom patfi do skupiny mezenchymdlnich nadord. Je
maligni variantou nddoru vychdzejictho (jak ndzev napovidd) z bu-
nék hladké svaloviny, predevsim stén cév. Mlize se tedy vyskytovat
v kterémkoliv organu, jehoz soucésti jsou hladka svalova vlakna.
Zpravidla se vyskytuje v déloze Ci retroperitoneu, casto je popi-
sovan i v orgdnech GIT [3]. Jeho vyskyt je typicky pro vyssi vék, ale
je zndm i u novorozence [4].
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Lokalizace leiomyosarkomu v oblasti ledvinného parenchymu
je velmi vzdcnd, i kdyz se jednd pravdépodobné o nejcastéjsi me-
zenchymaln{ nédor této lokalizace. Castéji jsou urology popisovény
jiné lokalizace - cévni systém pdnve [5] Ci retroperitoneum. Dosud
bylo ve svétové literatute popsano priblizné 110 pripad{i tohoto
nadorového onemocnéni. V Ceské literature vsak dosud ani jediny.

KAZUISTIKA

Pacient ve véku 71 let se dostavil k urologickému vysetren(
pocdtkem tnora 2001. Pozoroval 2krdt po sobé slabou makro-
skopickou hematurii. Byl vySetfen ultrasonografii, pfi které byla
nalezena ohranicend tumordzni expanze intrarendlné ve stredni
Cdsti pravé ledviny velikosti 55 x 43 mm. Nélez byl potvrzen poci-
tacovou tomografif (CT), (obr. 1), pfi které byla uvedend expanze
ohranicend, bez zndmek invaze do kalichopdanvickového systému
ledviny, do dolni duté Zily, bez lymfadenopatie. Nélez na scanu
kosti byl suspektni z metastatického postizeni 3. zebra vlevo, kde
vSak pacient uddval v anamnéze uraz. Ndlez na cileném RTG byl
negativni. Pacient byl indikovan k transperitonedlni radikdlni nefrek-
tomii vpravo (26. unora 2001). Predoperacni vySetreni: FW 11/24,
krevni obraz v oblasti fyziologickych hodnot (leu 7,9; ery 4,60; hb 156;
htk 0,47; trombo 232). Hladina dusikatych latek v séru v normé
(krea 95; urea 5,9; kyselina mocovd 217), jatern{ testy v normé
(bilirubin celk. 8; ALT 0,39; AST 0,60), lipidy v normé (chol 5; TAG 1,1;
HDL 2,0), mineralogram v normé (Cl 102; Na 137; K 3,8; Ca2+ 2,49).
Chemicky nédlez v modi i sediment bez patologie. Krevni tlak
190/90 mmHg - pacient se dlouhodobé 1€écil pro hypertenzi 1. stup-
né WHO (uzival Ednyt 10 mg 1 -0 -1 a Cordipinret 1-0-1).

Operace byla provedena z pravostranné lumbolaparotomie
s primdrnim podvazem cév ledvinného hilu. Pravd ledvina byla
odstranéna i s tukovym pouzdrem. Nadledvina byla ponechdna
vzhledem k lokalizaci tumoru ve stiedni ¢asti ledviny. Makro-
skopicky se jednalo o nddor velikosti 55 mm, byl lokalizovdn ze 2/3
intraparenchymatdzné, dosahoval k panvicce ledvinné, avsak bez
prordstani. Na tezu $Slo o solidni, bélavé Sedortizovy, kompletné
opouzdreny tumor v centrdlni ¢asti propadajici nekréze a nazna-
¢enym fascikuldrnim uspofdddnim. Nédor neprorUstal do tuko-
vého pouzdra ledviny, regiondlni lymfatické uzliny nebyly zvétsené.
Operace v celkové anestezii probéhla klidné, bez peroperacnich
ptihod, bez krevnich ztrdt.

Histologicky nalez byl prekvapivy. Mikroskopicky bylo patrné
proristani do ledvinné panvicky. Nddor byl tvoten vietenovitymi
bunikami s protdhlym jadrem s vysokou mitotickou aktivitou,
jadernou polymorfil a monstrozitami (obr. 2). Nadorové buriky
vykazovaly negativni reakci na cytokeratin, avsak pozitivitu na
vimentin a hladkosvalovy aktin (obr. 3). Reakce C Kit i S100 byly
negativni. Ndlez uzavien, Ze jde pravdépodobné o metastdzu
leiomyosarkomu s primdrnim loziskem v zazivacim traktu di
retroperitoneu, event. v pifpadé vylouceni primdrntho nddoru v
jiné lokalizaci o zcela raritni primdrni leiomyosarkom ledviny.

Pooperacni priabéh byl klidny, bez komplikaci. Pacient byl
2. pooperacni den mobilizovan a postupné realimentovan. Rana se
hojila per primam. Celkovy zdravotni stav byl velmi dobry. Pacient
byl 8. pooperacni den propustén do domactho oSetrovani.

Prvn{ kontrola probéhla mésic po operaci. Nativni RTG-snimek
plic byl bez zndmek metastdz. Pacient se citil dobfte, bez obtiz.

Pri druhé kontrole za 2 mésice po operaci bylo vzhledem
k podezteni na metastaticky piivod nddoru provedeno opakované
CT bficha, retroperitonea a malé panve s kontrastni ndplni gastro-
intestinalniho traktu - na zddném ze scand nebyl nalezen tumor.

R AT

Obr. 3.

Na vsech orgdnech dutiny brisni, retroperitonea a malé pdnve byl
priméreny nalez.

Treti kontrola probéhla za 6 mésicl po operaci. Pfi ultraso-
nografickém vysetieni retroperitonea a bricha nenalezena patologie,
[0izko po pravé ledviné, levd ledvina i dolni dutd zila byly bez proka-
zatelné patologie, lymfadenopatie nebyla patrnd. Na RTG-snimku
plic byla nalezena 2 suspektni drobnd loZiska v levém stfednim
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plicnim poli velikosti 6 a 10 mm, a proto bylo objedndno SCT plic.

SCT plic potvrdilo (resp. preklasifikovalo) rozsah postizeni plic-
niho parenchymu (obr. 4). V obou plicnich polich byla nalezena
mnohocetnd loZiska charakteru metastdz o velikosti 8 —12 mm.
Nadlez byl uzavien jako metastatické postizeni plic na podkladé
primarniho leiomyosarkomu ledviny.

Pacient byl odeslan na onkologické pracovisté, kde od fijna
2001 do brezna 2002 podstoupil 6 sérii systémové chemoterapie
typu MAID (mesna, doxorubicin 12 mg/m’/den D 1 — 4, ifosfamid
1500 mg/m’/den D 1 — 3, dakarbazin 200 mg/m’/den D 1 — 4).
Po ctvrté sérii doslo nejprve k vyrazné remisi az k témer tplnému
vymizen{ plicnich metastdz, ddle pak ke stabilizaci choroby. V z4f{
2002 doslo k progresi plicnich metastdz a byly poddny 3 série
chemoterapie ifosfamid 2 000 mg/m?/den D 1 — 4. Pacient 7l ve
stadiu stabilizace nemoci, zcela bez subjektivnich obtizi a schopen
plné Zivotni aktivity do poloviny prosince 2002. V druhé poloviné
prosince 2002 nastala prudka klinickd progrese onemocnéni
a umrti béhem 3 tydn(. Pacient zemtel 22 mésicti po operaci
na progresi plicnich metastdz, 15 mésict po jejich prokazani.

DISKUSE

Sarkomy tvoti 2-3 % nadorli ledvin. AZ v 60 % se jedna
o leiomyosarkom [6]. Dosud bylo ve svétové literature popsano
priblizné 110 pripadu. V ceské literature jsem zminku o primarnim
leiomyosarkomu ledviny nenasel.

Prvn{ 2 pripady leiomyosarkomu ledviny zvetejnil Brandt
v roce 1919 [7]. Jedny z prvnich dalSich popisti malych subkor-
tikalnich leiomyosarkomd byly v souvislosti s ndhodnymi a vzac-
nymi nalezy pri autopsiich [8,9]. Leiomyosarkom se ve vétSiné pri-
padl vyskytuje mezi 40. — 70. rokem zivota [10], ale byl popsan
dokonce i u 9 dni starého novorozence (Slo o velmi dobre diferen-
covany nador pravé ledviny) [4]. Je 2krdt Castéji popisovan vpravo
[10,11] a 2krat Castéji u Zen [11].

Leiomyosarkomy mohou byt v oblasti ledviny lokalizovany do
cév, dutého systému ledviny, parenchymu ¢i pouzdra. Lisi se tak
plvodem hladké svaloviny, ze které vznikaji.

Vznikaji pravdépodobné:

1. z hladké svaloviny zaloZené v parenchymu

2.7 hladkych svalovych vldken v ledvinné pdnvicce a infun-

dibulech kalicht

3.z ledvinného pouzdra

4. ze stény ledvinnych cév [12].

Vétsina téchto nadorl pochdzi z parenchymu a pouzdra, méné
casto z dutého systému ledviny. Jedna se zpravidla o solidni nadory,
na rezu zluto-bilé barvy s vyskytem centralnich nekrdéz a hemoragit
[13], nékdy barvy Sedo-bilé a zcela homogenn( konzistence [1,2].

Casto byvaji velké, ale mohou byt i malé ohranicené kapsulou
[10]. Leiomyosarkom ledviny se zpravidla vyskytuje jednostranné,
ale opakované byl popsdn i bilaterdlni vyskyt [14,15]. V roce 2000
byl Dominicim popsdn cysticky leiomyosarkom pravé ledviny,
manifestujici se jako velkd tumordzni masa v hypochondriu u bilé
4leté Zeny [16].

Ptiznaky jsou necharakteristické - neurcité bolesti bricha ci
bederni krajiny, unava, abytek télesné hmotnosti, hmatny tumor,
obstrukce pyeloureterdlniho prechodu, mikroskopickd i makro-
skopickad asymptomatickd hematurie a kolikovité bolesti. Vzdcné
mohou byt spojeny i s horeckami [12,13,17,18,19]. Vyjimecné muize
leiomyosarkom ledviny vrlstat do ledvinného Zilniho recisté, led-
vinné Zily a dolni duté Zly [13]. V roce 1990 byl v souvislosti
s timto nadorem popsdn i Wunderlichiv syndrom (spontanni

Obr. 4.

perirendln{ krvaceni) [19]. Leiomyosarkomy vsak mohou byt i zcela
asymptomatické, zjisténé ndhodné.

V roce 2001 byl popsdn Fraissem v souvislosti s pfitomnosti
leiomyosarkomu ledviny vyskyt Staufferova syndromu (paraneo-
plasticka nemetastatickd anikterickd cholestdza se zanétlivym syn-
dromem s velkobunécnou arteriitidou), vyvolany abnormalni
sekreci interleukinu-6. Tento syndrom se vsak vyskytuje zpravidla
v souvislosti s karcinomem ledviny [20].

Leiomyosarkom ledviny metastazuje cestou krevni do jater
a plic a cestou lymfatickych cév do regiondlnich lymfatickych uzlin
[22,23,24]. Byly popsdny i metastdzy v peritoneu a mezenteridl-
nich uzlindch [25]. Pfirozeny pribéh onemocnéni ma vSeobecné
Spatnou progndzu. Tumory se chovaji vétSinou agresivné, casné
metastazuji a dlouhodobé prezivdn{ je spiSe vzdcnosti
[10-1417,19,22-24]. 5leté preziti se uddvd 29 — 36 %. Jen nddory
mens{ nez 5 cm, dobre diferencované, ohranicené a bez pritom-
nosti uzlinovych metastdz maji pti radikalni chirurgické 1écbé
progndzu lepsi [11,26].

Diagnostika se jednoznacné opira o histologicky nalez.
Predoperacné jsou pro diagndzu nezbytné rentgenologické zobra-
zovac{ metody (RTG-nativni nefrogram, IVU - intravendzni uro-
grafie, ultrasonografie, CT, SCT), pfipadné NMR - nukledrni mag-
netickd rezonance. Pfinosna mize byt i angiografie [12,13], na
které nalézame hypervaskularitu s nepravidelnymi novotvorenymi
cévami, krevni jezirka a ¢asny vendzni odtok.

Diferencidlné diagnosticky pripadaji v tvahu ostatni benigni
a maligni nddory ledviny. Xantogranulomatdzni pyelonefritidu,
hydronefrézu, cystu ledviny, urolitidzu, intersticidlni nefritidu, kar-
bunk! ledviny, papildrn{ nekrdzu, cévni malformace aj. odlisi vétsi-
nou od nddord moderni zobrazovaci metody.

Zakladnim lécebnym postupem je [écba chirurgicka, spocivajici
v radikdlnim odstranéni tumoru i s postizenou ledvinou,
odstranéni tukového pouzdra, regiondlnich uzlin a mocovodu
[17.19,24]. Dlouhodobé prezivani po chirurgické radikaln{ lécbé
jako monoterapii je vzacné [19]. Popsdn byl vSak i méné radikdlni
nephron-sparing - chirurgicky vykon s prezivanim bez relapsu
6,5 roku [26]. Ani kombinovand lécba s ndslednou chemoterapii
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a radioterapii vsak zpravidla priibéh onemocnéni vyrazné neovlivni
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