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Vzacny pripad Wilmsova tumoru v dospélém véku
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V ¢lanku predkladame popis kazuistiky 38leté pacientky, kterd podstoupila resekci ledviny pro nador s prekvapivym nalezem Wilmsova
tumoru v histopatologickém vysetieni preparatu. Pacientka nasledné podstoupila adjuvantni chemoterapii a nyni je v celkové remisi.
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Adult Wilm's tumor - a rare case

We present a case report of a 39 year-old patient who underwent a partial nephrectomy because of tumor. Histopathology results
revealed a rare case of adult Wilms' tumor. Patient underwent an adjuvant chemotherapy and is in a complete remission now.
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Uvod

WilmsGv tumor (nefroblastom) patfi
k ¢astym nadorlim détského véku (pfiblizné
5% v3ech détskych nddord). Je nej¢astéjsim pri-
marnim malignim nddorem ledviny v détském
véku (90%). Postizeni chlapct a divek je pfibliz-
né stejné. MlZe se vyskytovat i oboustranné
(pfiblizné 7% pripadl) ¢i jako soucast rliznych
syndrom (WARG syndrom, Denys-Draschiv
syndrom, Beckwith-Wiedermandv syndrom).
Genetickym podkladem vzniku jsou léze na
chromozomu 11 (tumor suprimujici geny WT1
a WT2) a déle na chromozomech 17 a 19 (tumor
suprimujici geny FWT1 a FWT2).

Nador vznikd maligni transformaci bunék
metanefrogenniho blastému. Sklada se ze
Tab. 1. Staging Wilsova tumoru dle SIOP 2001

tff typd bunék — blastémovych, stromalnich
a epitelidInich, i kdyz soucasny vyskyt vsech
tff variant v jednom nadoru je vzacny. Vice
agresivni a chemorezistentn{ nadory se vy-
znacuji pfitomnosti anaplastickych struktur.
Protokoly pro [é¢bu Wilmsova tumoru vytvo-
fila skupina NTWS (National Wilms" Tumour
Study Group) v Severni Americe, a SIOP
(International Society of Pediatric Oncology)
pro Evropu (3). Z doporuceni téchto skupin vy-
chdzi'i staging Wilsova tumoru, ktery se lisi od
stagingu rendlnfho karcinomu v dospélém veé-
ku — staging dle SIOP v tabulce 1. Standardné
se v 1é¢bé uplatriuje radikdIni nefrektomie
s ipsilateralni adrenalektomif a retroperitonalni
lymfadenektomii, s adjuvantni chemoterapif

Stadium 1

Tumor opouzdfeny ¢i ohraniceny na ledvinu. Pfi operaci zcela odstranén.

Stadium 2

Tumor prorlsté pres pouzdro ledviny do perinefrického tuku ¢i okolnich struktur
(cévy v¢. vena cava, rendlni sinus, okolité organy), pfi operaci je ale odstranén bez rezidua.

Stadium 3

Nekompletni odstranéni tumoru pfi operaci (pozitivni okraje) ¢i ruptura tumoru pfi operaci.

Stadium 4
mimo bficho a malou panev.

Hematogenni metastazy (plice, jatra, kosti, mozek) ¢i metastazy v lymfatickych uzlinach

Stadium 5

Oboustranny nador.

a pfipadné i radioterapii (radioterapie se pou-
Ziva v pfipadé postizeni hilovych lymfatickych
uzlin &i pfi histologicky méné pfiznivé varianté
tumoru) (1, 2).

V dospélém veku je Wilmsdv tumor extrém-
né vzacny — tvolf méné nez 1% diagnostiko-
vanych renalnich naddorl a celosvétové bylo
popsano méné nez 300 ptipadl. Histologicka
struktura tumoru je obdobnd jako v détském
veku (3), progndza onemocnént je vsak v dospé-

Obr. 1. CT vysetreni ukazuje postkontrastné se
sytici tumordzni expanzi pravé ledviny 38 X 28 x
23 mm tésné naléhajici na stredni kalich
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Obr. 2. V pravém hornim rohu je Wilmstv tumor (tmavsi tkdr) oddélen od
rendlniho parenchymu (svétlejsi tkdr) vazivovym pouzdrem

T

losti vétsinou horsf (4). Lécba vychézi s protokoll
platicich pro détsky vék, s individudIni Upravou
pro jednotlivé pacienty. Dle dostupnych infor-
maci prezentujeme teti pfipad v Ceské repub-
lice.

Kazuistika

38letd asymptomatickd pacientka bez
vazneéjsich komorbidit podstoupila laparo-
skopickou revizi dutiny bfisni pro endomet-
ridzu. Pfi revizi bylo vyjadfeno podezfeni na
expanzi v pravém epigastriu. Bylo doplnéno
CT vysetreni hrudniku, bficha a malé panve
(obrazek 1), které prokazalo solidni tumordzni
expanzi stfednf ¢asti pravé ledviny, klinicky
T1aNOMO. Pacientka nésledné podstoupila na
Urologickém oddéleni NNB otevienou resekci
pravé ledviny, bez komplikaci.

Histologické vysetreni preparatu (obrazky
2-4) stanovilo pfekvapivou diagnézu Wilmsova
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Multidisciplindrni tym indikoval adjuvantnf
chemoterapii v 27tydennim reZimu vinkristin
+ aktinomycin D dle protokolu SIOP Regimen
AV-2 stage II, low risk and stage II/Ill interme-
diate risk. Nefrektomie nebyla indikovéna.
Pacientka podstoupila chemoterapii ambu-
lantné. Komplikaci byla neurotoxicita vinkristinu
(ztrata citlivosti a svalové sily dolnich koncetin),
proto od 14. tydne pokracovala pouze v mo-
noterapii aktinomycinem D. Pacientka je 12
meésicl po ukonceni chemoterapie v celkové
remisi, z neurologického hlediska trva perifer-
ni neuropatie dolnich koncetin s postupnym
zlepsovanim stavu.
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Obr. 3. Detail tumoru, ktery vytvdrel tubuldrni a naznacené i papildrni
struktury z epiteloidnich bunék

Diskuze

Jak jiz bylo zminéno, WilmsQv tumor je
v dospélém veku velice vzacny a vyskytuje se
ve vétsiné piipadl jako ndhodny nélez v histo-
logickém vysetteni po operaci nddoru ledviny (4,
5). Zobrazovacimi metodami ho nelze spolehlivé
odlisit od rendlnfho karcinomu (3), proto se typ
chirurgické lécby voli dle obecné zndmych dopo-
ruceni v urologii. Vzhledem k faktu, Ze neexistuje
oficidlnf doporucenf pro 1é¢bu Wilmsova tumoru
v dospélém véku, je pfi jeho zjisténi nutno postu-
povat individudIné. Lécba je vétsinou variantou
doporucené lécby v détském veku (3). Jak je patrno
z ndmi prezentovaného pifpadu, v pfipadé méné
agresivni histologické varianty naddoru a klinicky
mensiho loZiska ohrani¢eného na ledvinu Ize volit
i nefron-Setfici postup. Standardem v adjuvantni
lécbé je podobné jako v détském véku chemo-
terapie. V dostupné literatufe jsou vsak jen velmi
omezené informace o postupu v pripadé selhani
|écby i rekurence nadoru (3, 4).

Zaver
V ndmi prezentovaném pifpadé dospéld pa-
cientka jako lé¢bu Wilmsova tumoru podstupila
resekci ledviny s negativnim okrajem a adjuvantni
chemoterapii, je v celkové remisi. Tento pfipad je
extrémné raritni, histologicky se jednalo o méné
agresivni variantu nadoru, pribéh onemocnéni
mUze byt u jiného pacienta znacné odlisny a tomu
se musi adekvétné prizpUsobit i lé¢ebny postup.
Autor prohlasuje, ze zpracovdni ¢ldnku
nebylo podporeno Zddnou spolecnosti.
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