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Uvedend kazuistika devatenactileté nemocné s rychle se zvétSujici expanzi pravé ledviny. Po radikalni nefrektomii s lymfadenektomii
prokazalo histopatologické vySetfeni embryonalni rabdomyosarkom ledvinové panvicky. Bylo podano 9 cyklii chemoterapie, od patého
cyklu splu s radioterapii. Nemocna je 18 mésicti od ukonéeni terapie bez znamek recidivy onemocnéni.
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Ovod

Rabdomyosarkom patfi mezi mezenchymové
nadory s vyskytem pfedevsim u déti a adolescentd,
v dospélosti je vzécny. Dosud byly popsany tfi pfipa-
dy rabdomyosarkomu ledvinové panvicky (4, 5, 10).

Kazuistika

V rodinné anamnéze u prarodiél byl vyskyt ade-
nokarcinomu ledviny a karcinom pankreatu.

Devatendctileta divka zaznamenala rezistenci
v pravé poloviné bficha, ktera se rychle zvétSovala
béhem ¢trnécti dni. Nalez hmatné rezistence pro-
vazelo nechutenstvi. Palpatné zjisténa tuha nebo-
lestiva rezistence v pravém hypochondriu a meso-
gastriu. Vypocetni tomografie (obrazek 1) ukazala
hypodenzni expanzi pravé ledviny s Cetnymi septy,
podezielou z nadorového postizeni pravé ledviny.
Vysledky biochemického vySetfeni séra, krevniho
obrazu a skiagramu hrudniku byly bez patologickych
zmén. Diferencidlné diagnosticky pfipadal v dvahu
WilmsQv nefroblastom, multilokularni cysticky nef-
rom a karcinom ledviny.

Diagndzu nebylo mozné neinvazivnimi prostred-
ky dale upfesnit, a proto byla indikovana operaéni
revize pravé ledviny z transperitonedlniho pfistupu.
Peroperacné se potvrdil ndlez nadoru, proto nésle-
dovala pravostranna nefrektomie s regiondini lymfa-
denektomii. Pooperacni pribéh byl bez komplikaci.
V odstranéném preparatu (obrazek 2) byl objemny
multilokuldrni cysticky Utvar velikosti 95x 90 x 60 mm
obklopujici panvicku. Ledvina a okolni tukova tkan
byly bez znamek nadorového postizeni.

Mikroskopické vySetfeni (obrazek 3) prokéazalo
nekroticky, prokrvaceny a pseudocysticky zmé-
nény nador ledvinové panvic¢ky. Drobné nadorové
buriky s ovélnimi jadry a izkym lemem cytoplazmy
vykazovaly vyrazné jaderné i bunééné atypie s Cet-
nymi mitézami. Nador na nékolika mistech vristal
do lumen moc€ovych cest, které vyrazné zuzoval.
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Obrazek 1. CT retroperitonea: hypodenzni expanze pravé ledviny s cetnymi septy

Byla zastizena invaze nadoru do krevnich i lymfa-
tickych cév. Pfi imunohistochemickém vySetfeni
byly nddorové buriky negativni pro priikaz cytoke-
ratinu, LCA, $100, CD99, HMB-45 a pozitivni pro
vimentin, desmin, aktin, myoD1 a myogenin. Pro-
lifera¢ni aktivita stanovend priikazem antigenu Ki-
67 dosahovala fokélné az 60 % nadorovych bunék.
Nebyla prokdzana nadorova infiltrace parenchymu
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ledviny, a také lymfatické uzliny byly bez zndmek
postizeni.

Stagingova vySetfeni jako CT hrudniku, PET
a scintigrafie skeletu byla negativni. Nemocna byla
zafazena do skupiny E podle protokolu EpSSG (Eu-
ropean paediatric soft tissue sarcoma study group)
z roku 2004 pro nemetastazujici rabdomyosarkomy
(10).

Devét cyklli systémové chemoterapie predsta-
vovalo kombinaci ifosfamid, vinkristin a aktinomycin
D. Od patého cyklu se pfidala konkomitantni radio-
terapie na oblast dutiny bfiSni a retroperitonea tech-
nikou 2AP/PA poli do celkové davky 41,4 Gy. Prlibéh
systémové chemoterapie se komplikoval polyneu-
ropatii a hematologickou toxicitou IV. stupné s feb-
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rilni- neutropénii. Stav si vyzadal intenzivni 1éCbu
kombinaci antibiotik s ristovymi faktory a pfevody
krevnich derivatu. Radioterapii nemocnd snesla bez
nezadoucich U¢ink(. Lécba byla ukonéena v fijnu
2005. Nemocnd je dale sledovéna v onkologické
ambulanci, je subjektivné bez obtizi a trva remise
onemocnéni.

Diskuze

Rabdomyosarkom je agresivni sarkom s bu-
nécnou diferenciaci smérem k pficné pruhované
svaloviné. M0Ze postihnout kazdou ¢ést téla kromé
skeletu, véetné téch mist, kde se svalové buriky
normalné nevyskytuji. Nej¢astéji postihuje hlavu
a krk v 35-42 %, koncetiny v 15-20 %, uropoeticky
trakt v pfiblizné 18-25%, trup (v&etné plic) v 10—
15%. Z urogenitalnich organd postihuje nejcastéji
prostatu, mo¢ovy méchyf, pochvu a paratestikular-
ni oblast.

Cetnost nadoru kolisa mezi 3,5-8% véech
zhoubnych nédorl détského véku, v dospélosti se
vyskytuje velmi vzécné. Incidence je 5,5:1000000
déti za rok. NejCastéji se vyskytuje u déti od dvou
do Sesti let a u adolescentl mezi 15.-19. rokem
s maximem incidence kolem patého roku (2, 7, 8, 9).
Etiologie onemocnéni z(istava nejasna, ale nékteré
genetické syndromy jsou spojeny s vy$Si prevalenci
rabdomyosarkomu (9).

Literatura

Prognéza nemocnych zvisi zejména na pfitom-
nosti metastaz, histopatologickych prognostickych
znacich, véku nemocného, velikosti nadoru, patolo-
gickém stadiu, postizeni lymfatickych uzlin a lokali-
zaci primarniho nadoru. Nemocni s lokalizovanym
onemocnénim se podle rizikovych faktord zafazuji
do skupin a podskupin podle protokolu EpSSG pro
nemetastazujici rabdomyosarkomy (9). Rozdéleni
vychazi z vysledki analyz pfedchozich evropskych
studii a odviji od ného postup Iécby.

Z prognostického hlediska se povazuje za
pfiznivy histopatologicky nalez botryoidniho typu
embryondiniho  rabdomyosarkomu, — embryonal-
niho rabdomyosarkomu nebo vietenobunééného
rabdomysarkomu. Nepfizniva je alveolarné-solidni
varianta nadoru (3, 6). Dalsimi faktory zlepSujicimi
prognézu jsou vék do deseti let, velikost nadoru do
péti centimetrd, kompletni chirurgické odstranéni
nadoru, nepostizené lymfatické uzliny a lokalizace
nadoru v paratestikularni oblasti, déloze, pochvé
nebo orbité (3, 10).

Nemocni's rabdomyosarkomem vyzaduji kombi-
novanou lé¢bu zahrnuijici chirurgické odstranéni na-
doru s naslednou chemoterapii. Pokud se nepodafi
nador chirurgicky zcela odstranit, indikuje se systé-
mova chemoterapie a podle odpovédi second-look
operace. Radioterapie je indikovana u nemocnych
s mikroskopickym nebo makroskopickym rezidual-

nim onemocnénim (1). Pétileté pfeziti u nemocnych
s lokalizovanym onemocnénim a kombinovanou lé¢-
bou presahuje 80 % (3). Méné nez 30 % nemocnych
s generalizovanym onemocnénim Zije déle nez pét
let (11).

Zavér

Embryonaini rabdomyosarkom ledvinové pan-
vicky je v dospélém véku velmi vzacnym onemoc-
nénim. V diferencidlni diagnostice tumoru ledvinové
panvicky bychom méli uvazovat také o mozném
rabdomyosarkomu a nélez by se nemél zaménit za
benigni nador. Nemocni s rabdomyosarkomem vy-
Zaduji vétSinou kombinovanou terapii zahrnujici chi-
rurgické odstranéni nadoru, chemoterapii a radiote-
rapii. Podle literarich zkuSenosti ma prezentovana
nemocna 59% Sanci na pétileté preziti (9).
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