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Angiomyolipom a multicysticky nefrom - castad
i vzdcnd forma benigniho nddoru ledviny

MUDr. Jaroslav Kana
Urologické oddéleni KNTB Zlin, a.s.

Benigninadory ledvin tvofi zhruba Sestinu viech renalnich nadoru. Dtivéjsi zakladni déleni podle piivodu na epitelové a mezenchymové
je dnes prepracovano do zatim posledni klasifikace dle WHO z roku 2004. Autor predklada dvé kazuistiky, v nichz jsou prezentovany

casty angiomyolipom epitelového pivodu a mnohem vzacnéjsi multicysticky nefrom, jenz vychazi z epitelu i mezenchymu.

Klic¢ova slova: benigni nadory ledvin, angiomyolipom, multicysticky nefrom.

Angiomyolipoma and multicytic nephroma - frequent and rare type of benign renal tumor

One sixth of all renal tumors are benign. The previous classification to epitelial and mesenchymal tumors is nowadays remade to the
latest 2004 WHO Classification of the Renal Tumors of the Adults. The author presents two cases - frequent angiomyolipoma of epitelial
origin and quite rare multicystic nephroma of epitelial and mesenchymal origin.
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Uvod

Incidence benignich nddorl ledvin se po-
hybuje nejcastéji v rozmezi 11-16% vsech re-
nalnich tumord (1, 2). Radime je do pomérné
slozité klasifikace viech nador ledvin (malignich
i benignich) dle WHO z roku 2004, kterd shrnu-
je a doplnuje predchozi klasifikace dle Mainze
(1986) a Heidelberga (1997). Kategorie a jednot-
livé druhy jsou zde rozdéleny na zakladé pato-
logické a genetické analyzy. Zakladni skupiny
tumord ledvin jsou: nadory z rendlnich bunék,
metanefrické tumory, nefroblastické tumory,
smisené mezenchymdlni a epitelidIni tumory,
neuroendokrinni tumory a ostatnf (mezenchy-
mové, hemopoetické a lymfoidni, germinalni)
(3,4). Pro vetsi pfehlednost jsou benigni tumory
shrnuty v tabulce.

Ve svém nasledujicim sdéleni se vénuiji
dvéma nozologickym jednotkdm — ¢astému
angiomyolipomu ledviny a vzacnéjsimu multi-
cystickému nefromu.

Angiomyolipom ledviny
Kazuistika

Zena, 58 let, pichazi na urgentni pifjem nasf
nemocnice pro 3 hodiny trvajici bolesti pravé po-
loviny bficha s maximem v hypogastriu, kdy opa-
kované zvracela a méla zimnici. Dysurické potize
neudava, afebrilni, jakékoli trauma neguje. Klinicky
pacientka kardiopulmonalné kompenzovana,
bricho palpac¢né citlivé v celé pravé poloving,
predevsim pak v hypogastriu. Laboratorné leuko-
cytoza 17,6 tis., CRP 5,6, jinak bez pozoruhodnosti.
Na sonografii bficha popséna hypoechogenni
kolekce nasedajici na doInf pél ledviny a zasahujict

az do oblasti malé panve — susp. krvacent. Ledvina
v tomto terénu hare sonograficky prehledné.
Provedeno akutné CT bficha s ndlezem zakrva-
cenido retroperitonea vpravo kolem ledviny a do
Utvaruy, ktery z ledviny vychdzi — velmi pravde-
podobné se jednd o angiomyolipom (obrazek
1 a2). Ledvina na snimcich dislokovéana ventro-
kranidlné. Nepfiznivym faktorem, ktery nds vedl
k akutnf operacni revizi, byly zndmky aktivniho
krvaceni na CT. Pfi operaci jsme nalezli prokrva-
cené prakticky celé pravé retroperitoneum, po
ozfejmeni pravé ledviny jsme verifikovali rupturu
tumoru v dolnim polu s aktivnim krvacenim. Pro
Spatny prehled a pokracujici krvéceni jsme pfi-
stoupili k pravostranné nefrektomii. Pooperac¢ni
pribéh bez komplikaci, pacientka propusténa
do doméci péce 8. pooperacni den. Histologicky
byla potvrzena ruptura angiomyolipomu pravé
ledviny. Tfi roky od operace je pacientka v nasi
dispenzérni péci, bez urologickych obtiZ.

Diskuze

Angiomyolipom je nejcastéjsim mezen-
chymovym nadorem ledviny (5). Zeny jsou jim
postizeny asi 4,5x casteji nez muzi. Mlze se
vyskytovat solitdrné nebo jako vicecetny na-

Tabulka 1. Benigni nddory ledvin (dle WHO 2004)

m Nadory z rendlnich bunék - papildrni adenom,
onkocytom

m Metanefrické tumory — metanefricky adenom,
metanefricky adenofibrom

m Mezenchymalni tumory dospélych — angio-
myolipom, leiomyom, lymfangiom, reninom
(tumor z juxtaglomeruldrnich bunék),

m Smisené mezenchymaélni a epitelové tumory —
cysticky nefrom
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dor, ktery byva spojen s tuberdzni sklerézou
(M. Bourneville-Pringle). Témér polovina paci-
entd s tuberdzni sklerézou mé angiomyolipom,
Casto bilaterdlni. Primérny vék pacientl a angio-
myolipomem v kombinaci s tuberézni sklerézou
je 35 let, bez ni 40-60 let (6).

Obrdzek 1. Angiomyolipom CT vysetfeni




Obrdzek 3. Angiomyolipom mikroskopicky obraz
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Nédor je nejcastéji diagnostikovan ultraso-

nograficky, kde se zobrazuje jako homogenni,
dobfe ohrani¢ené, hyperechogenniloZisko bez
akustického stinu, uloZzené v kafe ledviny (7).

PYi nejasnostech vétsinou rozhodne CT vyset-
feni, kde pritomnost tukové slozky (o zéporné
denzitné kolem -30 HU) potvrdi diagnozu (6).
Veétsina nadorl je klinicky néma, jen obcas se
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projevi hematurif nebo bolestmi bficha ¢i boku
(5). Méné Cast3, ale zdvazna komplikace nazyva-
n& Wunderlichv syndrom se vyskytuje az u 10%
pacientl a projevuje se ndhle vzniklou bolesti
v bfiSe a hypotenzi z krvdceni do retroperitonea
pfi spontanni rupture nadoru.

Histologické sloZzenf nddoru vychazi z jeho
nazvu. Jsou v ném zastoupeny 3 slozky — cévy,
hladka svalovina a tuk (obrazek 3).

Lécba vétsiny asymptomatickych angio-
myolipomt spociva v konzervativnim postupu
a sledovani pomoci ultrazvuku a CT. Pi vétsich
(vice nez 4cm) symptomatickych nadorech
volime opera¢nf vykon (od resekénich az po
nefrektomii) (8).

Multicysticky nefrom
Kazuistika

57letd pacientka pfijata na intern{ kliniku
nasi nemocnice k doSetfeni anémie a slabosti.
Anamnesticky polymorbidnfi pacientka, obézni
(BMI 35,1), diabetes mellitus Il. typu na inzulino-
terapii s obéhovymi komplikacemi, hypertonic-
ka, s recidivujicimi IMC. Laboratorné v popfedi
vyrazny pokles TSH a fT4, hodnoceno jako nové
zachycend tyreotoxikéza. Déle v laboratofi za-
nétlivy ndlez v moci, odeslana k urologickému
vysetienf. Subjektivné pacientka udava obcas-
né lumbalgie vpravo. Na sonografii popisujeme
centralné ulozeny multicysticky Utvar smise-
né echogenity. Doplnéno CT vySetfen ledvin
s ndlezem nehomogenniho multicystického
lozZiska velikosti 65 x 37 x 45 mm s vicecetnymi
syticimi se septy rdzné tloustky, hodnoceno
jako cystické formace Bosniak Il (obrézek 4 a 5).
Pacientce navrzen operacni vykon - vzhledem
k lokalizaci tumoru doporucena radikalni nef-
rektomie vpravo. Z dGvodu nové diagnostiko-
vané tyreotoxikdzy pacientka operaci odmitla
s zadosti o odloZent. Po pul roce, kdy byla paci-
entka subjektivné bez urologickych potizi, bylo
provedeno kontrolni CT vysetfeni s ndlezem
stejné formace cyst pravé ledviny, oproti vyset-
feni pfed 6 mésici beze zmén, diagndza cysty
Bosniak lll nadale trva. Pacientce opét navrze-
na radikalni nefrektomie, se kterou tentokrat
souhlasila. Vykon proveden bez komplikaci,
po 10 dnech pacientka propusténa do doméci
péce, ambulantné jesté po dobu 1 mésice do-
chézela na pravidelné pfevazy pro hojenf{ rany
per secundam. Histologicky |éze popsana jako
multicysticky nefrom, zbyly parenchym ledviny
s ischemickymizménami a zaniklymi glomeruly
(pfi diabetické nefropatii). Pacientka zUstava
v nasf ambulantnf péci, rok od operace je bez
potiZi, bez recidivy IMC.
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Diskuze

Multicysticky nefrom je vzacnym smisenym
mezenchymalnim a epitelovym nadorem ledvi-
ny. Jeho vyskyt je bifazicky, a to jak vékoveé, tak
pohlavim. Dvé tretiny cystickych nefromU se
vyskytuji u malych chlapct ve véku od 3 mésicl
do 2 let a pfiblizné jedna tfetina pfevazné u zen
v paté a Sesté dekade (9, 10).

Symptomatologie se lisi podle véku. U déti
se typicky vyskytuje bezbolestnd, progresivné
se zvetsujici tumordzni masa, ¢asto palpacné
detekovatelnd. Dospéli mivaji nespecifické sym-
ptomy, napt. tupou bolest, moc¢ovou infekci ¢i
hypertenzi. Hematurie se mdze vyskytnout
u obou vékovych skupin (11).

Diagnostika zobrazovacimi metodami je
u cystického nefromu pomérné obtizna. Tumor
totiz vypada jako konglomerat komplexnich
cyst typu lll podle Bosniakovy klasifikace (6). CT
vysetfeni také nedava lepsf vysledky, kdy trva po-
dezfeni na malignitu. Z tohoto dvodu byva jako
terapeutické fesenf indikovan operacni vykon
charakteru parcialni resekce ¢i nefrektomie, kdy
az histologickym vysetfenim ziskdme definitivni
diagnézu (obrazek 6).

Zavér

Benigni nddory ledvin jsou pestrou skupinou
tumord, jejichz incidence v dobé rozvoje zobrazo-
vacich metod (ultrasonografie, CT a MRI) narUsta.
Tato vysetieni vsak nestanovi biologickou aktivitu
a vetsina z nich (kromé typického angiomyolipo-
mu) je diagnostikovana az histologicky po operac-
nim vykonu pro suspektnf malignitu. V této oblasti
je zatim pomeérné velky prostor ke zdokonalovani
diagnostiky, kdy se kromé tradi¢nich zobrazovacich
metod ultrasonografie a vypocetni tomografie
budou do popredi dostavat dalsi metody jako
napr. ultrasonografie v 3D a 4D zobrazeni ¢i s uZitim
kontrastnich latek nebo elastografie.
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