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Neurogenni sarkom (maligni schwannom) ledviny je vzacny nador se $patnou prognézou. Prezentujeme pfipad pacienta, u néhoz byl

tento typ nadoru diagnostikovan.

Kli¢ova slova: nadory ledvin, neurogenni sarkom, maligni schwannom.

Neurogenic sarcoma of kidney

Neurogenic sarcoma of kidney (malignant schwannoma) is a sporadic tumor with a poor prognosis. We present a case of a patient with

this type of cancer.
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Uvod

Neurogenni sarkom (malignf schwannom)
ledviny je vzacny nador se Spatnou progndzou.
Prezentujeme pfipad pacienta, u néhoz byl tento
typ nddoru diagnostikovén. Zékladnim zobra-
zovacim vysetienim je sonografie ledvin a CT
retroperitonea. Definitivni diagndza je urcena
pomoci pooperacniho imunohistochemického
a molekularné-genetického vysetfeni.

Kazuistika

V chirurgické ambulanci byl osetren 61lety
pacient pro nespecifické bolesti bficha. Bylo
provedeno sonografické vysetfeni bficha, kde
byla v oblasti pravého renalniho sinu popsana
patologickd masa velikosti 55 mm a v oblasti
retroperitonea medidlné od pravé ledviny dalsi
patologickd masa velikosti kolem 85 mm. Pacient
byl proto pfedan do péce urologa. Doplnéno CT
bficha potvrzujici UZ nalez — popsana expanziv-
ni, postkontrastné se sytici formace prordstajici

Obrdzek 2. A) stav po parcidlni exstirpaci uzlin retroperitonea, B) trombdza VCl

hilem pravé ledviny, na kterou navazuje paket
aortokavélnich lymfatickych uzlin maligniho
vzhledu s okrajovym sycenim. Tumordzni masa
ma axidlné velikost 59x88 mm, kraniokaudalné
114 mm (obrézek 1). Laboratorni hodnoty byly
v normé. Bylo doplnéno CT plic a scintigrafie
skeletu — jednoznacna metastaticka loziska ne-
byla identifikovéna. Vzhledem k pokrocilému
nélezu byla provedena biopsie loZiska pod CT
kontrolou — dle histologického vysetfeni (HV) za-
stizena pouze mezenchymova tkan s tukovymi
burikami, bez jednoznacnych nadorovych bu-
nék. Bylo kontaktovano vy3si urologické pracovi-
sté, kde byla provedena laparoskopicka parcialnf
exstirpace uzlin retroperitonea, ale histologicky
opét bez nalezu nddorovych bunék. Dva tydny
po exstirpaci prichazi pacient do nasi urologické
ambulance pro febrilie a zimnice, laboratorné
elevace zanétlivych markerd. Bylo doplnéno
CT bficha, kde byla popsana progrese expanze
v oblasti pravé ledviny, nové trombdza (VCl) ve-
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Obrdzek 1. Vstupni CT vysetieni
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na cava inferior velikosti 46x17x26 mm zasahuji-
cfaz poilické Zily (obrdzek 2A, B). Ve spolupraci
s chirurgy byla provedena pravostranna nefrek-



Obrdzek 3. Pooperacni progrese nélezu

tomie, trombektomie VCl s parcidlni resekci stény

a nahrazenim defektu GORE zaplatou a resekce
pfilehlé ¢asti branice. Dale byla provedena ex-
stirpace uzlin z aortokavalniho prostoru — zde
technicky neproveditelna resekce s makrosko-
picky negativnimi resekénimi okraji — perope-
ra¢nf kryobiopsie z okrajl viak byla negativni.
Dle prvotniho HVY z tumoru v oblasti ledviny bylo
vysloveno podezfeni na synovidlni sarkom (imu-
nohistochemicky TTF1 negat, CDX2 negat, LCA,
cytokeratin 7, 8 a CD10 téZ negat; pozitivni byl
vimentin, CD56 a ki 67 pozitivni v 80 % bunék).
Bylo doplnéno druhé ¢teni s molekuldrné-ge-
netickym vysetfenim, které neprokazalo zlom
genu SYT ani translokaci t (X:18) — definitivni
diagndza proto znf vysoce maligni neurogenni
sarkom. Dva mésice po operaci bylo provede-
no pro febrilie a elevaci zanétlivych markerd
kontrolni CT bficha s ndlezem recidivy rozsahlé
meékotkanové expanze paraaortalné a paraka-
valng, trombozy VCl a vv. iliacae communae
a nové mnohocetnym metastatickym postize-
nim jater (obrdzek 3). Febrilie po parenterdini
antibiotické terapii (piperacilin + tazobaktam)
ustoupily, doslo k poklesu zanétlivych markerd.
Onkologem byla indikovéna paliativni chemo-

terapie v reZzimu ADM (doxorubicin). Pacient je
nynf po dvou cyklech chemoterapie, v planu jeji
pokracovani do progrese i toxicity s presetfe-
nim po 3. a 6. sérii, progndza je vsak infaustni.

Diskuze

Primarni sarkomy ledvin jsou vzacné se vy-
skytujici nadory, tvofrici 1-2 % primarnich nador(
ledvin, s maximem vyskytu v 5. dekadé Zivota.
Mnohem ¢astéji dochazi k sarkomatoidni dedi-
ferenciaci z jinych nador0 ledvin (zejména ze
svétlobunécného ¢i chromofobniho karcinomu
ledviny) (1). Nej¢astéjsim histologickym typem
je leiomyosarkom, ktery predstavuje 50-60%
vsech sarkomU ledvin. Nasleduje liposarkom
a osteosarkom. Ostatni typy, jako rabdomyo-
sarkom, fibrosarkom, synovidlni sarkom i
neurogenni sarkom, jsou raritnim nalezem (2).
Zakladem lé¢by je kompletni chirurgickd excize.
Mezi hlavni prognostické faktory patfi negativita
chirurgickych okraj a grade tumoru. Na zékla-
dé studif bylo zjisténo, Ze nejlepsich vysledkl
prodlouzenf pfeZiti bylo dosaZzeno u pacientd
s nadorem ohrani¢enym na ledvinu velikosti do
5cm (3). Adjuvantni radioterapie neprokdzala
vyznamné snizenf rizika lokalni recidivy ¢i doby
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preZiti specifické pro nador, nejsou vytvoreny
jednoznacné protokoly pro adjuvantni chemo-
terapii (4). Z nejpouzivanéjsich chemoterapeu-
tickych rezimU je nejcastéji pouzivan protokol
ADM (doxorubicin), MAID (doxorubicin + da-
karbazin + ifosfamid), kombinace gemcitabin
+ docetaxel nebo trabectedin (5, 6). Jejich efekt
je vsak paliativn.

Zaveér

Neurogenni sarkom ledviny je vzacna malig-
nita se Spatnou progndzou, ve svétové literature
je publikovano pouze nékolik téchto kazuistik.
Zé&kladem Ié¢by je nefrektomie. Adjuvantni lé¢ba
neni pfilis efektivni (7), onkologické postupy
vyuzivaji zkusenosti s Ié¢bou sarkom mékkych
tkani. U¢inna terapie je predmétem studif.
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