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Souhrn

Sykora R, FabiSovsky M, Némec D, Vasik J,
Krhut J. Zivot ohrozujici krvaceni do dutiny
brisni na podkladé spontanni ruptury angio-
myolipomu

V nasi kazuistice popisujeme raritni klinicky
projev spontanni{ ruptury angiomyolipomu
s krvacenim do retroperitonea a dutiny btigni.
U 48leté warfarinizované zeny doslo pfi spon-
tanni ruptufe angiomyolipomu ke vzniku he-
moperitonea s rozvojem $okového stavu a nut-

nosti okamzité operaéni revize s provedenim
pravostranné nefrektomie. Popisujeme moz-
nosti diagnostiky, pribéh a vysledky 1é¢by.

Kli¢ova slova:
angiomyolipom, spontdnni ruptura, Wunder-
lichtiv syndrom, hemoperitoneum.

Summary

Sykora R, FabiSovsky M, Némec D, Vasik J,
Krhut J. Life-threatening bleeding into the
peritoneal cavity due to spontaneous ruptu-
re of angiomyolipoma

We present a case report of a rare clinical mani-
festation of spontaneous rupture of an angio-
myolipoma. Fourty eight year-old woman on
antigoalution treatment with Warfarin® present-
ed with haemoperitoneum. Bleeding into the
retroperitoneum and peritoneal cavity due to
spontaneous rupture of an angiomyolipoma was
diagnosed. This situation led to the development
of hemorhagic shock with a need for emergency
surgical revision and right-sided nephrectomy.
We describe the diagnostic algorhytm, course of
the disease and treatment outcomes.

Key words:
angiomyolipoma,  spontaneous  rupture,
Waunderlich’s syndrome, hemoperitoneum.
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UvVOD

Angiomyolipom byvd ndhodnym sonografic-
kym nalezem pii vySetteni ledvin a jeho prii-
kaz nema vétSinou pro pacienta pfimé kon-
sekvence. Jedna se o benigni nador, ktery byva
ve vétsiné ptipadll pouze pravidelné sledovan.
V naéi kazuistice popisujeme raritni klinicky
projev spontanni ruptury angiomyolipomu
s krvacenim do retroperitonea a dutiny bfi$ni.
U 48leté warfarinizované zeny doslo pfi spon-
tanni ruptufe angiomyolipomu ke vzniku he-
moperitonea s rozvojem $okového stavu a nut-
nosti okamzité operacni revize s provedenim
pravostranné nefrektomie. Popisujeme moz-
nosti diagnostiky, priibéh a vysledky 1é¢by.

KAZUISTIKA

Zena, 48 let, s anamnézou probéhlé femoropo-
plitedlni a bércové flebotrombozy v listopadu
2011 a naslednou warfarinizaci stfidavymi
davkami 10 mg a 12,5 mg obden, byla doveze-
na v bfeznu 2012 na urgentni pfijem ve stavu
hemoragického $oku. Laboratorni hodnota he-
moglobinu byla 48 g/la INR 6,1. Hodnotu INR
bylo mozno vysvétlit s nejvétsi pravdépodob-
nosti predavkovanim Warfarinem®. Pfi od-
béru anamnézy pacientka poprela jakoukoliv
urazovou pri¢inu svého stavu. Klinicky jevila
znamky obéhové nestability bez znamek peri-
tonealniho drazdéni. Udévala jen difuzni pal-
pacni citlivost bficha. Po obéhové stabilizaci
pacientky aplikaci ¢tyt transfuznich jednotek
a tff Cerstvé mrazenych plazem a tpravé he-
mokoagulace aplikaci Protromplexu® 1200 mg
i.v,, byla doplnéna pocita¢ova tomografie (CT)
bricha, na které bylo patrné aktivni masivni
krvaceni do retroperitonea a dutiny bfi$ni, kde
zdrojem byl tumor pravé ledviny velikosti 60 x
65 mm. Pacientka byla indikovana k opera¢ni
revizi dutiny bfi$ni a nefrektomii vpravo z vi-
talni indikace. Predoperaéni hodnota hemo-
globinu byla 90 g/, INR 1,1 a celkovy ¢as od
ptijeti do zahdjeni operace 105 minut.

V poloze na zadech z pravostranného sub-
kostalniho fezu bylo proniknuto do dutiny
brisni. Pti revizi oblasti pravé ledviny byla na-
lezena pri hornim poélu ledviny, subhepaticky,
aroze zadniho listu peritonea v rozsahu asi
30 mm, coz bylo pokladano za zdroj krvaceni
do dutiny bri$ni. S nejvétsi pravdépodobnosti
se zde uplatnila déletrvajici ischemizace zad-

niho listu peritonea rostoucim tumorem pravé
ledviny s jeho naslednou rupturou vlivem tla-
ku rychle nartistajiciho perirenalniho hemato-
mu. Lege artis byla vypreparovana a izolovéna
prava ledvina a byla provedena pravostrannd
nefrektomie. Néslednd revize opera¢niho pole
jiz neprokazala zdroj aktivniho krvéceni. Jiny
zdroj krvéceni v dutiné bri$ni nebyl nalezen.
Operaéni vykon i poopera¢ni obdobi probéhly
bez komplikaci a 10. poopera¢ni den byla pa-
cientka propusténa do domaci péce. Vysledek
histologie znél angiomyolipom. Pacientka je
nyni v péci nasi urologické ambulance a prak-
tického lékare.

DISKUSE

Angiomyolipom je nejcastéjsim benignim me-
zenchymalnim tumorem ledviny s incidenci
0,3-3 % chirurgicky explorovanych nadort led-
vin (1). Vznika z perivaskuldrnich epiteloidnich
bunék, ¢imz je fazen do skupiny tzv. PEComu
(z anglického neoplasms with Perivascular Epi-
thelioid Cell dedifferentiation). Z histologické-
ho hlediska se nador sklada ze tfi zdkladnich
komponent - tuku, silnosténnych cév a hladké
svaloviny. Pomér jednotlivych slozek se mtize
lisit (2). Prevazuje-li hladkosvalova komponen-
ta, kde buriky hladké svaloviny maji epiteloidni
vzhled, pak nador oznacujeme jako epiteloidni
angiomyolipom. Tento druh angiomyolipomu
ma agresivni potencidl, av§ak prognézu podle
morfologického vzhledu odhadnout nelze (3).
Pokud se najdou struktury angiomyolipomu ve
spadovych lymfatickych uzlinach nebo ve slezi-
né, nejde o metastazy, nybrz o multicentricky
vznik tumoru (2).

Vyskytuje se bud sporadicky, kdy je zpra-
vidla unilateralni a Zeny jsou postizeny 4krat
Castéji nez muzi. Casty je vyskyt tohoto typu
nadoru u pacientd s tuberdzni sklerdzou,
u kterych se vyskytuje az v 50 % ptipadi a po-
stizeni je mnohdy oboustranné s vy$$im rizi-
kem krvacivych komplikaci nez u formy spo-
radické. Tuberdzni skleréza je onemocnéni,
které se vyskytuje u jednoho z 6000 Zivé naro-
zenych jedinct. Klinicky se tuberézni sklerd-
za projevuje mentalni retardaci a vytvarenim
hamartom v nejriiznéjsich organech. Typické
je multiorgdnové postizeni véetné rendlniho
angiomyolipomu (4).

Angiomyolipom je mozné diagnostiko-
vat pti ultrazvukovém vySetfeni (UZV) jako



Obr. 1.

CT vysetfeni pacientky pfed operacni revizi. Na snimku je
patrny tumor pravé ledviny (1) a hemoperitoneum (2).

Fig. 1.

CT scan of the patient before surgical revision. There is evi-
dent right kidney tumor (1) and haemoperitoneum (2) on
the pictur.

Obr. 2.

Rekonstrukce CT obrazu — tumor pravé ledviny (1) a hemo-
peritoneum (2)

Fig. 2.

Reconstruction of the CT examination - right kidney tumor
(1) and the haemoperitoneum (2)

dobfe ohranicené, vyrazné hyperechogen-
ni lozisko. CT rovnéz zaujima duleZité misto
v diagnostickém algoritmu tumort ledvin.
Podle nékterych diagnostickych algoritmt
je CT diagnostika povazovana za definitivni,
protoze podle minéni radiologii je CT obraz
angiomyolipomu natolik patognomicky, Ze
podle néj Ize stanovit histologickou diagnézu
(5). Z dalsich metod lze zvazit magnetickou
rezonanci (MRI), jejiz vyuziti spociva hlavné
v pripadé nejasného sonografického nalezu
nebo CT vysetfeni a ddle u jedinct s alergii na
kontrastni latky. Je v§ak nutné mit na mysli, Ze
nejasné nélezy pfi malém obsahu tukové sloz-
ky a celkové nejasnosti nalezu na zobrazova-
cich metodach by mély byt i pfi mensi velikosti
opera¢né revidovany a histologicky vySetieny.

Moznosti intervenéni radiologie spocivaji
predev$im v selektivni embolizaci za ucelem
prevence dalsiho riistu nebo ma akutni vyuziti
v pfipadé krvéceni (6).

Malé tumory do 4 cm je mozné sledovat
v pravidelnych 6-12 mési¢nich intervalech,
vétsi tumory by pak mély byt podrobeny chi-
rurgickému feseni s pokusem o maximalné za-
chovny vykon. Primdrni indikace k intervenci
u angiomyolipomu jsou krvaceni, podezieni
na mozny maligni potencial a bolesti. Uka-
zatelé mozné spontanni ruptury tumoru jsou
velikost nddoru a pfitomnost cévnich malfor-
maci v tumoru, nejcastéji aneuryzma. Takové
tumory jsou pak indikovany k interven¢ni te-
rapii v ramci profylaxe pozdnich komplikaci.
Relativni je rovnéz profylakticka intervence
u Zen v gestatnim véku (7). Moznosti jsou
jednak radiofrekven¢ni ablace, kryoterapie,
embolizace, tak i resekce ledviny, enukleace
tumoru a pfipadné nefrektomie (8).

Zvlastni pozornost je potfeba vénovat pa-
cientkdm v téhotenstvi, kde se predpoklada u jiz
preexistujiciho angiomyolipomu rychlejsi rust,
coz miize byt v tomto obdobi podminéno hor-
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monalnimi zménami. Svou roli hraje pfitom-
nost progesteronovych receptortt na povrchu
bunék hladkosvalové komponenty angiomy-
olipomu. Vétsi riziko spontanni ruptury a na-
sledného krvaceni se pak dava do souvislosti
se zvétsenim celkového objemu krve a priitoku
ledvinami v obdobi téhotenstvi. V ptipadé dia-
gnostiky nelze vyuzit rentgenové metody (CT,
angiografie) a jsme odkazani pfedev$im a vy-
hradné na metody UZV diagnostiky a MRL
Porod je v takovychto pripadech vhodnéjsi vést
Cisafskym rezem. V pripadé spontanni ruptury
je vyznamnym faktorem tyden gestace. Snahou
by mél byt maximdlné konzervativni pfistup
s pokusem o oddéleni opera¢ni revize. V ptipa-
dé hemodynamické nestability je nutné provést
Cisafsky fez a nefrektomii v jedné dobé (9, 10).

Spontanni ruptura angiomyolipomu do-
provazena krvacenim do retroperitonea s roz-
vojem perirenalniho hematomu byvé oznaco-
vana jako Wunderlichiiv syndrom. Klinicky
se tento stav projevuje akutni bolesti bficha,
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