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Leiomyosarkom ledviny je vzacny maligni nador. Ve svétové literature je popisovano nékolik stovek pfipadu. Sarkomy ledviny jsou méné
casté, ale maji horsi prognézu nez sarkomy jinych organti urogenitalniho traktu. Zakladem terapie je radikalni nefrektomie. Onemocnéni
ma tendenci k rychlé generalizaci a i pfes agresivni léc¢bu je prognéza nemocnych Spatna. Prezentujeme kazuistiku 72leté pacientky
s primarnim leiomyosarkomem pravé ledviny, v dobé diagnézy bez metastatického rozsevu onemocnéni. Byla provedena radikalni
nefrektomie, onemocnéni vSak rychle progredovalo a nemocna zemfiela 14 mésict od stanoveni diagndzy a zahajeni lécby.

Kli¢ova slova: leiomyosarkom, nefrektomie, progrese.

Primary leiomyosarcoma of the kidney

Leiomyosarcoma of the kidney is a rare malignant tumour. A few hundred cases have been reported in the world literature. Renal sar-
comas are less common but have a worse prognosis than sarcomas of other organs of the urogenital tract. Radical nephrectomy is the
mainstay of the treatment. The disease tends to disseminate rapidly, and despite agressive treatment, the prognosis of the patients is
poor. We present a case history of a 72-year-old patient with a primary leiomyosarcoma of the right kidney at the time when there was
no metastatic dissemination. Radical nephrectomy was performed; however, the disease progressed rapidly and the patient died 14

months after the diagnosis had been determined and the treatment started.
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Uvod

Primarn{ sarkom ledviny je vzacny tumor,
jeho podil je pfiblizné 1-2 % viech malignit led-
viny v dospélosti. Nejcastéjsim histologickym
typem je leiomyosarkom (60% vsech sarkomd
ledviny), nésleduje liposarkom a osteosarkom (1).
Leiomyosarkom vychdziz bunék hladké svalovi-
ny rendlniho parenchymu, pouzdra, stény renal-
nich cév ¢iledvinné panvicky. Je charakteristicky
rychlym rlstem a ¢asnym metastazovanim do
plic a jater (2). Postihuje Casté&ji zenské pohlavi,
maximum vyskytu leiomyosarkomu je ve 4. az
6. dekadeé Zivota (3).

Symptomatologie zahrnuje celkové pfi-
znaky choroby, jako je vdhovy Ubytek, Unava
a nechutenstvi. Bolesti bficha, hmatny tumor
a hematurie jsou jiz specifi¢téjsimi ptiznaky
nadoru ledviny. Zakladnim vysetfenim v dia-
gnostice rendlniho loZiska je sonografie ledvin
a CT retroperitonea, jako zékladni stagingové
vysetfeni (4).

Leiomyosarkom ledviny je diagnostikovan na
zékladé histologického nalezu. Charakteristicke jsou
vietenovité buriky s protahlym jadrem, eozinofilni
cytoplazmou a vysokou mitotickou aktivitou, jsou
viditelné loziskové nekrézy. Imunohistochemicky je
prokazatelna pozitivni reakce na vimentin, desmin
a SMA (smooth muscle actin) (5).

Onemocnéni metastazuje nejcastéji krev-
ni cestou do plic a jater, lymfatickou cestou do

regionalnich lymfatickych uzlin. V terapii je pre-
ferovan multimodalitnf pfistup. Zékladem lécby
je radikdIni nefrektomie s disekci regiondlnich
lymfatickych uzlin. Mezi nasledné Iécebné moz-
nosti patff adjuvantni radioterapie a chemotera-
pie. Z chemoterapeutickych rezimU je nejcastéji
uzivan protokol MAID, kombinace gemcitabin +
docetaxel a dalsi (gemcitabin + vinorelbin, tra-
bectedin). U asymptomatickych pacientd s dise-
minovanym onemocnénim lze, dle doporucenf
NCCN, vyuzit také strategii watchful waiting.
Jednoznacny lé¢ebny standart zatim neni urcen
pro nedostatek dat z malych soubord nemocnych
a pro rezistenci onemocnéni k dosud pouzivané
lé¢bé (6). Dle dostupnych informaci z probéhlych
studif adjuvantni chemoterapie a/nebo radiote-
rapie prlbéh onemocnéni a Spatnou progndzu
vyznamné neovliviuje, pfesto je doporucovana.
Vétsina nemocnych umird do 2 let od stanovenf
diagndzy.V Kendalové studiizr. 2007 byl median
preziti 25 mésicl, pétileté preziti 25% (7).

Kazuistika

Nemocna (nar. 1938) byla primdrné vysetiena
v fijnu 2010 pro progredujici bolesti pod pravym
obloukem Zebernim. Sonograficky bylo nalezeno
heterogenni cystické loZisko v dolni poloviné
pravé ledviny. V rdmci diagnostiky jsme provedli
CT bficha, které potvrdilo objemny cysticky Utvar
pravé ledviny velikosti 10 X 11 X 9 cm s Utlakem
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pyeloureterainiho pfechodu a hydronefrézou
(obrédzek 1, 2). Retroperitonedlni lymfadenopatie

Obrdzek 1 a 2. V/stupni CT bricha
. A
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Obrdzek 3. Cetnd atypické jadra a mitdzy ve
vietenovitych burikdch leiomyosarkomu, HE, zvét-
seno 400 x
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Obrdzek 4. Progrese recidivy, CT bficha 8 mésicl
po operaci

¢i Utlak vena cava inferior nebyly prokazany. V jat-
rech byly rentgenologem popsany hemangiomy

a cysta. Na zakladé zobrazovacich metod byla
indikovana pravostranna radikaIni nefrektomie.

V minulosti pacientka prodélala hysterekto—
nich chorob, bez trvalé medikace. V predoperac-
nich odbérech nebyly zachyceny patologické
hodnoty. Nefrektomii jsme provedli 3 tydny po
CT potvrzeni tumoru ledviny. Peroperacné byl
zjistén intimni vztah tumoru k vena cava inferior.
Ve spolupraci s chirurgem byla provedena ostra
disekce nddoru ze stény dolIni duté zily, adheruji-
ci tkan tim byla odstranéna. Pooperacni obdobf
probéhlo bez komplikaci, rana se zhojila per pri-
mam, pacientka byla propusténa 7. pooperacnf
den do domaci péce.

Patologem byl ndlez popsan jako sarkomatoid-
né diferencovand nekrotizujici neoplazie s fokalné
vyjadienou pleomorfif véetné jader aneuploidni-
polyploidni morfologie. Neoplastickd populace
vykazovala pozitivitu CD 34, SMA, vimentinu,
H-caldesmonu, parcidlné byla vyjadfena pozitivita
S100 a CK7 (obréazek 3, 4). Tumor byl tedy zhod-
nocen jako leiomyosarkom ledviny, skére 5 dle
FNCLCC, G2, sinvazi do parapelvické tukové tkdné
a pravdépodobné do stény dolni duté Zily (pT3b).

Bylo doplnéno CT vysetteni plic a scintigrafie
skeletu, jednoznacna metastatickd loziska nebyla

identifikovana. S vysledky jsme konzultovali on-
kologa, kterym byl zvolen konzervativni postup.
Pacientka byla pfi kontrole v dobrém celkovém sta-
vu, bez subjektivnich obtizi a zndmek pfitomnosti
choroby. Na kontrolnim CT retroperitonea a plic

s odstupem 5 mésicll od operace byla nalezena
trojice loZisek velikosti 15 mm v blizkosti vena cava
inferior, ve vysi Ustf rendlni Zily. (V této lokalizaci byla
pri nefrektomii odstranéna tkan tumoru Inouci
k dolIni duté Zile (obrazek 5).) Bez novych loZisek
v jatrech ¢i plicich. Dalsi CT za 3 mésice diagnosti-
kovalo vyraznou progresi lozisek v retroperitoneu
velikosti 6,5 X 12 cm (obrazek 6).

Onkologem byla navrZzena cytoredukéni retro-
peritonedini lymfadenektomie. Tato byla vy3sim
pracovistém kontraindikovana pro nemoznost
kompletniho odstranénf tumoru zasahujiciho
duodenum, pankreas, aortu a doInf dutou Zilu.
V rdmci paliativn( 1é¢by bylo onkologem zvazo-
vano podani chemoterapie MAI (mesna, doxo-
rubicin, ifosfamid) ¢i doxorubicin v monoterapii.
Pacientka se po sezndmeni s moznostmi, piinosy
a komplikacemi lé¢by rozhodla pro symptomatic-
ky postup. Nasledné doslo k relativné rychlému
zhorseni celkového stavu. Pacientka zemrela po
14 mésicich od stanoveni diagnozy.

Zavér

Primarni leiomyosarkom ledviny je raritni
malignita se $patnou progndzou. Zékladem lé¢-
by je nefrektomie. Adjuvantni chemoterapie ¢i
radioterapie zatim neni Uspésna pro chemo-
a radiorezistenci tumoru. Jednoznacné uc¢inné
protokoly adjuvantni lé¢by zatim nejsou k dispo-
zici. Onkologické postupy vyuzivaji zkusenosti
s |é¢bou sarkomd mékkych tkani, jejich efekt
je pouze paliativni. Hledani U¢inné terapie je
pfedmétem vyzkumné ¢innosti.
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Obrazek 5. Recidiva v [0zku pravé ledviny 5 mésici po operaci, porovnani CT — vpravo vstupni nalez

Obrdzek 6. Intracytoplazmatickd a membranova
pozitivita vimentinu, IHC — cytokeratinovy koktejl,
zvetseno 400 X
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