KAZUISTIKA

V této kazuistice je prezentovéna pacientka
s podkovovitou ledvinou, 43leta cizinka z Jeme-
nu, lé¢end pro recidivujici objemnou progredujici
bFigni angiomyolipomatézu vychazejici z ledviny.
V anamnéze méla pred rokem 2010 pouze exstirpaci
koznich lipomU na pfedni strané hrudniku v Jemenu
ve 23 letech, jinak nebyla nemocna. Od roku 2010
byla lécena v Ceské republice (CR) na nékolika pra-
covistich pro rozsahly tumor retroperitonea.

V roce 2010 podstoupila prvni cytoredukéni ope-
raci (1500 g), histologicky se jednalo o objemny AML.
Dalsi operace probéhla v Jemenu pro ileus v roce
2012. P¥i kontrole v CR v roce 2012 byla zjisténa pro-
grese onemocnéni a pacientka byla dosetfovana pro
podezieni na tuberdzni sklerdzu. Nalez na magnetické
rezonanci mozku nepodpofil stanoveni této diagndzy.
Od roku 2013 do roku 2015 podstoupila pacientka
imunosupresivni terapii Everolimem 3 mg ve snaze
o zpomaleni rlstu AML. Tato lécba viak nepfinesla
ocekavany efekt, dle kontrolnich zobrazovacich vy-
Setfeni doSlo k progresi onemocnéni, a proto byla
ukoncena a doporuceno pouze sledovani.

V listopadu 2015 byla pacientka pfevzata
do péce onkologie Masarykova onkologického
ustavu (MOU) pro klinickou progresi s bolestmi
bficha a zvétSenim expanze v retroperitoneu.
Druhym ¢tenim byla potvrzena histologicka dia-
gnodza, imunohistochemicky byly negativni c-kit,
EGFR, ALK, PDGFR-A. V ¢ervnu 2016 byla zahdjena
paliativni 1é¢ba mTOR inhibitorem sirolimem
opét ve snaze zpomalit rlst AML.

Na uroonkologii MOU byla pacientka odeslana
v Unoru 2018 pro zhorsujici se bolesti v dutiné bfisni.
Dle CT byly AML podkovovité ledviny narostlé do
gigantickych objemt (Obr. 1a-b). Diky rozsahlému
defektu stény bfisni po predchozich operacich zatim
nezpUsobily syndrom utlacenf organt dutiny bfisni.
Pacientka byla ohrozena rizikem spontanniho krvace-
niz nadoru a pfi dalsf progresi také rendlnim selhanim
z Utlaku parenchymu ledviny. Pacientce byla navrzena
nefrektomie na jedné strané s naslednou transplanta-
cf ledviny ipsilateralné a nasledna nefrektomie zbylé
Casti podkovovité ledviny. Jako alternativa pak pokus
0 opétovny debulking tumoru s Upravou bfisni kyly.

KAZUISTIKA

i ey

Obr. 2. Obsahem ventrdini kyly byly stfevni klicky,
dutina brisni vyplnéna tumorem (oznacen Sipkou)
(a). Odstranény prepardt angiomyolipomu pfi jedné
z cytoredukénich operaci (b).

Fig. 2. Small intestine was packed in ventral her-
nia as abdominal cavity was completely filled with
kidney tumour (arrow) (a). Angiomyolipoma mass
removed during one of cytoreductive surgeries (b).

Byla poucena o riziku komplikacf obou variant a zvolila
druhou moznost.

V dubnu 2018 byla provedena parcidlni nefrekto-
mie a debulking angiomyolipomd levé ¢asti podkovo-
vité ledviny. Operace byla provedena bez ischemizace
ledviny, Cetné resekeni plochy byly pribézné osetio-
vany suturou s klipy, coz mélo za nasledek vétsi krevni
ztratu 3000 ml. Pro iatrogenni 1ézi levého proximalni-
ho ureteru pfi uvolfiovani tumordzni masy byla pro-
vedena lalokova pyeloplastika pyeloureteralni junkce
se zavedenim JJ stentu a navic plastika ventralni kyly.
Odstranéna masa tumoru vazila 1700 g (Obr. 2a-b).
Dalsf operace nasledovala po rekonvalescenci v srpnu
2018, kdy byl proveden debulking nadorové masy
pravé ¢asti podkovovité ledviny s malou resekci pa-
renchymu, opét bez ischemizace parenchymu. Krevni
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