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Souhrn
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neuroektodermalni tumor ledviny (PNET)

Uvod:

Primitivni neuroektodermalni tumor (PNET)
se vyskytuje hlavné jako nador gastrointesti-
nalniho traktu. Vznikd z neuroektodermal-
nich bunék. Je zatazen do skupiny tzv. malo-

buné¢nych (kulatobunéénych) nadort. Pri-
marn{ PNET ledviny je velmi vzacny nador,
vyskytujici se spiSe u mlad$ich nemocnych
pramérného véku 28 let (4-69 let). Byl ozna-
¢ovan také jako extraskeletdlni Ewingtiv sar-
kom (ES), se kterym ma shodné mnohé imu-
nohistochemické a cytogenetické rysy. Terapie
PNET se lisi od renélniho karcinomu, proto je
nutnd exaktni histopatologickd diferencialni
diagndza pomoci imunohistochemickych me-
tod. Prezentujeme kazuistiku 42letého pacien-
ta s PNET ledviny.

Kazuistika:

Pacient byl v prosinci 2004 vy$etfen pro mak-
roskopickou hematurii s rendlnimi kolikami
vpravo. Na CT byl popsan 75mm tumor pars
intermedia pravé ledviny postkontrastni den-
zity 80HU. Byla provedena transperitonedlnim
nefrektomie. Histologicky se jednalo o PNET
stadia pT1bNOMO. Pies adjuvantni chemotera-
pii (5 sérii VIDE, 7 sérii VAC) doslo k progresi
onemocnéni. V prosinci 2006 byla provedena
horni lobektomie a parcidlni pleurektomie
pro metastazu PNET. Podany 3 série paliativ-
ni chemoterapie (hycamtin, cyklofosfamid).
V dubnu 2007 doslo k progresi onemocnéni
v mediastinu a na pleufe. Pacient zemfel v zaf{
2007 za 45 mésict od nefrektomie.

Zavér:

Primarni PNET ledviny je velmi vzacnym
nadorem, ktery pomoci zobrazovacich me-
tod nelze odlisit od dal$ich nadort ledvin.
Chirurgickd 1é¢ba je stejnd jako u jinych
nadort ledvin. Pouzivané schéma adjuvant-
ni chemoterapie je v souc¢asné dobé shodné
s terapii ES. Vzhledem k malému poctu pa-



cientdl neni otazka optimdlni lé¢by uzavie-
na. Pres nejlepsi standardni terapii se jedna
o agresivni onemocnéni se §patnou progno-
ZOU.
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Introduction:

Primitive neuroectodermal tumour (PNET)
occurs primaly as a tumour of gastro-intesti-
nal tract. He rises from neuroectodermal and
is classed into group of small-cells (round-
-cell) tumours. Primary PNET of kidney is
very rare tumour, witch is occured rather in
younger ill, average age 28 years (4-69 ye-
ars). Tumour was represented either as ex-
trasceletal Ewing sarcoma (ES), with which
has coincident to many imunohistochemical
and cytogenetic features. Therapy of PNET
is different from renal carcinoma, therefore
exact histopathologic differential diagnosis
with ussing imunohistochemical methods is
necessary. We present case report of 42 years
old patient with PNET of kidney.

UvVOD

Periferni primitivni neuroektodermalni tumor
(PNET) popsal prvné Stout v roce 1918 (1).
Jeho primarni renalni lokalizace je velmi vzac-
nd. Do soucasnosti bylo prezentovano ve své-
tové literatufe pouze 55 nemocnych s timto
onemocnénim. Nicméné Ize predpokladat, ze
tento pocet bude vyssi vzhledem k obtiznému
histopatologickému odli$eni od Ewingova sar-
komu v extraskeletdlni lokalizaci (ES). Histo-
logicka diferencialni diagnéza dale zahrnuje
Wilmstiv tumor, karcinoid, neuroblastom,
lymfom, malobunéény osteosarkom, nefro-
blastom, svétlobunéény rendlni karcinom
a desmoplasticky kulatobunéény nddor (1).
Na rozdil od ostatnich lokalizaci md PNET

Case report:

Patient was investigated for macroscopic he-
mauria with renal colics on the right. On CT
was described 75mm tumour in pars interme-
dia of right kidney (density 80HU). Wes pro-
vided transperitoneal nephrectomy for PNET
(category pT1bNOMO). Despite of adjuvantn
chemotherapy (5 series aspect, 7 series VAC)
gets to disorder progression. In December 2006
was performed upper lobectomy and partial
pleurektomie for implantation of PNET. Patient
give 3 series palliative chemotherapy (hycam-
tine, cyklofosfamide). Unfortunately in April
2007 got to progression disorder in mediasti-
num and in pleurae. Inmate died in September
2007, behind 45,2 months from nephrectomy.

Conclusion:

Primary PNET kidney is very rare tumour,
which by the help of imaging methods is not
possible distinguish from other renal tumours.
Surgical treatment is the same as in other re-
nal tumours. Used adjuvant chemotherapy
scheme is at present coincident with therapy
ES. Appearances to small number of patient is
not reserved a question of optimal treatment.
Despite of the best standard therapy discuss of
aggressive disorder with wrong prognosis.

Key words:
neuroectodermal, PNET, tumour.

ledviny agresivnéj$i chovéani a horsi prognézu.
Pomérné brzo metastazuje do spadovych lym-
fatickych uzlin, plic, jater, kosti a kostni drené.
Udévané pétileté preziti u nemocnych s orga-
nové ohrani¢enym nadorem je 45-55% (2).

KAZUISTIKA

Pacient byl prosinci 2004 vysetfen pro mak-
roskopickou hematurii s rendlnimi kolikami
vpravo. Na CT byl popsan 75mm tumor pars
intermedia pravé ledviny denzity 80HU (obr.
1). Transperitonedlnim nefrektomie byla pro-
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Obr. 1.
CT transversdlini fez: 75 mm tumor pars intermedia
pravé ledviny denzity 80 HU

Obr. 2.

Barveno HE, zvétseno 100x: Histologicky je tvoren
hyperchromatickymi burikami s kulatym  jddrem
s prominujicim jadérkem a s velmi chudou cyto-
plazmou.

vedena 31. 12. 2004. V centralni ¢asti ledviny
byl bélavy homogenni tumor velikosti 6,4 x 5,5
x 6,8 cm. Patologicky zménéné uzliny nebyly
pritomny. Histologicky se jednalo o PNET sta-
dia pT1bNOMO, ktery byl imunohistochemic-
ky pozitivni v reakci s vimentinem a MIC2,
negativni s S100, EMA, LCA (obr. 2). Nebyla
prokdzana angioinvaze. Poopera¢ni pribéh
byl komplikovan poruchou pasaze. Za 26 dni
po NE byl pacient vy$etfovan pro bolesti pra-
vé poloviny bticha, febrilie, pfi opera¢ni revi-
zi byla prokdzana flegmondzni apendicitida
a provedena apendektomie. Nasledné mu bylo
do ¢ervna 2005 podano 5 sérii chemoterapie
dle schématu VIDE (vincristin, aktinomycin

Obr. 3.
Barveno HE, zvétseno 200x: buriky tvori lobuly, rosety
¢i perivaskuldrni pseudorosety

D, etoposid). Dle kontrolni PET/CT ve EN
Motol byl pacient bez znamek relapsu onemoc-
néni. Jako komplikaci lze oznacit neutropenii
a absces v rané po nefrektomii, ktery byl cel-
kem 3x incidovan a drénovan v dubnu 2005.
Proto bylo schéma chemoterapie zménéno na
VAC (vincristin, aktinomycin, cyklofosfamid).
V obdobi od srpna 2005 do ledna 2006 bylo
podéno 7 sérii chemoterapie VAC. Davka byla
redukovana o 30 % pro neutropenii. Po 7 cyk-
lech VAC na nasem pracovisti bylo provedeno
opét ve FN Motol PET/CT s negativnim nale-
zem a provedeno ozafeni ltizka po nefrektomii
na tamnim onkologickém oddéleni béhem
3.-4. 2006. Nemocny béhem lé¢by pracoval,



Obr. 4.
PET/CT: V pfednim mediastinu za sternem objemny centrdiné nejspise nekroticky paket uzlin, ktery zasahuje az k pe-
rikardu (nelze vyloucit ani jeho infiltraci) a dosahuje velikosti 41 x 84 x 59mm, v jeho okoli dalsi zmnoZené uzliny.
Vsechny uzliny vykazuji zvysenou metabolickou aktivitu (SUV 3,7 az 6,1).

aktivné se vénoval sportu. V prosinci 2006 bylo
provedeno PET/CT s ndlezem 70mm velké
expanze v levé poloviné pfedniho mediastina,
kterd se vtlacovala do levé plice. Byla provede-
na horni lobektomie a parcidlni pleurektomie.
Histologické vysetfeni prokdzalo metastdzu
PNET. Byla podéna paliativni chemoterapie
(hycamtin, cyklofosfamid). Bohuzel po 3 cyk-
lech doslo k dalsi progresi onemocnéni s me-
tastatickym postizenim predniho mediastina
a pleury. Pro progresi dusnosti byla provedena
akutni paliativni radioterapie v davce 30 Gy,
po které nastalo prechodné zlep$eni. Bohuzel
pacient v zafi 2007, 45 mésicti od nefrektomie,
zemfel.

DISKUSE

Primarni PNET ledviny je velmi vzacny nador,
vyskytujici se spiSe u mlad$ich nemocnych
pramérného véku 28 let (4-69 let). Vznika
z neuroektodermalnich bunék. Je zafazen do
skupiny tzv. kulatobuné¢énych nadort. Histo-
logicky je tvofen hyperchromatickymi burka-
mi s kulatym jadrem s prominujicim jadérkem
a s velmi chudou cytoplazmou, kterou tvori
lobuly, rosety ¢i perivaskularni pseudorosety.
Ty jsou typické pro PNET, v ES jsou extrémné
vzacné. Mohou hovotit pro diagnézu PNET,
nicméné pritomné jsou také v neuroblastomu
(3). Imunohistochemicky bunky PNET reaguji
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s vimentinem, MIC2 a proteiny charakteris-
tické pro nervovy systém: S100, NSE (neuron
specifickd enoldza), synaptophysin, a EMA
(antigen epitelidlni membrany). Reaktivita s vi-
mentinem, NSE a S100 usnadnuje diagnozu,
neni ale patognomicka. MIC2 pozitivni je také
ES, jehoz buniky ale obsahuji glykogen a nejsou
usporadany do roset. Dal$im nadorem v dife-
rencialni diagnostice je non-Hodgkingsky lym-
fom, ktery ma obvykle odlisnou architektoniku
a imunofenotyp. V nasem prtipadé §lo o pozi-
tivni reakci s vimentinem a MIC2, negativni
pak s S100, EMA, LCA. Nadory ES/PNET jsou
charakterizovany nenahodnymi chromozomal-
nimi pfestavbami chromosomu 11 a 22. Prtikaz
uvedenych specifickych translokaci, z nichz
ve vice nez 85 % pripadi, potvrzuje piislusnost
nadoru k rodiné ES/PNET (1). Dnes je ptivod
ES/PNET odvozovan z cholinergnich postgan-
gliovych bunék parasympatiku (4), pripousti
se 1jeho mozny vznik z pluripotentni kmenové
stromdlni bunky (5). Navzdory témto antigen-
nim a genetickym shodam se v sou¢asné dobé
jednd o dvé oddélené entity. Zavedenim multi-
modalni 1é¢by, kombinujici intenzivni chemo-
terapii s lokalni lé¢bou, se vyznamné zlepsila
progndza pacientu s touto diagnézou. Mezi za-
kladni uzivana cytostatika pati{ vinkristin, ad-
riamycin, aktinomycin D, cyklofosfamid, ifosfa-
mid a etoposid (4). Vzhledem k malému poctu
pacientt neni otazka optimalni 1é¢by uzaviena.
V soucasnych protokolech je doporucena stejnd
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lé¢ba jako u ES/ PNET postihujici skelet. Stejny
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ZAVER

Primarni PNET ledviny je velmi vzacnym nd-
dorem. Byl oznac¢ovan také jako extraskeletalni
Ewingtiv sarkom, se kterym ma shodné imu-
nohistochemické a cytogenetické rysy. Pomoci
zobrazovacich metod nelze odlidit od dalsich
nadorti ledvin. Chirurgicka lécba je stejnd jako
u jinych nddort ledvin. Schéma adjuvantni
chemoterapie je stejné jako u PNET v jinych
lokalizacich. Vzhledem k malému poctu pa-
cientll neni otazka optimadlni 1é¢by uzaviena.
Pres nejlepsi standardni terapii se jedna o agre-
sivni onemocnéni se §patnou progndzou.
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