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V ¢lanku popisujeme kazuistiku pacientky s nediferencovanym sarkomem ledviny 3ificim se do retroperitonea, ktery byl dia-
gnostikovan na zakladé zobrazovacich metod, histologického a molekuldrné genetického vysetieni z biopsie. Pacientka byla
indikovana k primarni chemoterapeutické 1é¢bé, béhem které doslo k dalsi progresi onemocnéni a pacientka byla nasledné

indikovana k paliativni |é¢bé.
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Non-differentiated retroperitoneal sarcoma

We describe the case of a patient with undifferentiated kidney sarcoma that spreads to retroperitoneum. It was diagnosed based
on imaging methods, histological and molecular biopsy examination. The patient was indicated primary for chemotherapy during
which the disease progressed further and the patient was subsequently indicated for palliative treatment.
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Uvod

Retroperitoneum muze postihnout Siroké
spektrum onemocnéni, véetné fady vzacnych
benignich nddord a malignich novotvarg, které
mohou byt primarnimi nebo metastatickymi
|ézemi. Sarkomy zastupuji 30 % retroperitoneal-
nich nadord. Dalsi retroperitonedini novotva-
ry zahrnuji lymfomy a epitelidlni nédory nebo
mohou predstavovat metastatické onemoc-
néni ze znamych nebo neznamych primarnich
mist. Heterogenni plvod nador{ odrazi siro-
kou Skalu primarnich nddorC retroperitonea.
Retroperitonedini nddory mohou zpUsobit
diagnostické dilema a pfedstavovat nékolik te-
rapeutickych vyzev vzhledem k jejich vzacnosti,
relativné pozdni symptomatice a anatomickému
umisténi (1, 2, 3, 4). Nadory se obvykle objevuji
pozdéji a zplUsobuji pfiznaky nebo se stanou
hmatatelnymi, jakmile dosdhnou vyznamné ve-

likosti a mohou dosahovat extrémnich rozme-
rd. Mohou se projevovat ztratou hmotnosti az
kachexii. Jindy mohou utlacovat ostatni organy
v retroperitoneu vedouci az k jejich selhani (3, 5).

V diagnostice hraje klicovou roli vypocletni
tomografie (CT) a magneticka rezonance (MRI).
Tyto zobrazovaci metody slouzi k posouzenf
charakteru retroperitonedlnich 1ézi. Mohou
posoudit intraperitonedini a extraperitonedlni
tumory, vyloucit primdrni postizeni retroperito-
nea, posoudit vaskularni postizeni a dalsi sifeni
tumoru (6, 7). Benefit mdze pfinést predoperacni
biopsie pomoci jehly, je-li zobrazeni nedosta-
te¢né. Definitivni diagnézu zpravidla potvrdi
az histologické vysetfeni. Kompletnf chirurgicka
resekce je jedinou moznou lé¢ebnou modali-
tou pro retroperitonedlni naddory a je nejlépe
provadéna ve specializovanych centrech s mul-
tidisciplindrnim tymem. Schopnost kompletné

odstranit retroperitonedini naddor zlstava nejdd-

pacienta (4, 8).

Kazuistika

35letd pacientka byla akutné pfijata na nase
pracovisté zacatkem ledna roku 2017 pro mirnou
hematurii a tupé bolesti v suprapubické oblasti.
Pacientka udavala 2 dny dysurii. V klinickém na-
lezu dominovala palpa¢ni citlivost nad sponou
stydkou, bficho bylo jinak nebolestivé, bez zna-
mek nahlé pifhody bfisni.V anamnéze pacientka
udavala, Ze jiz antibioticky lécena s infekcemi
mocovych cest a byla také hospitalizovéna pro
akutni pyelonefritidu. Nadorové onemocnéni
v rodiné neuddvala. Dle ultrasonografického
nalezu byl patrny lehce prostornéjsi kalichopan-
vickovy duty systém pravé ledviny a mirné zesi-
lend sténa mocového méchyre. Gynekologické
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Obr. 1. CTbfichaamalé pdnve —rozsiteni dutého
systému, prominence parenchymu ledviny, progre-
sev malé panvi

Obr. 2. APG vpravo — nehomogenni ndplfi pdn-
vicky s vypadky kontrastni ldtky a do mista pyelou-
reterdIni junkce prominujici hmoty

vysetfeni ukdzalo nalez bez patologie. V labora-
tornfm nalezu dominovala pouze mirna elevace
rendlnich parametrl a Greaktivni protein, mik-
robidIni kultivace moci negativni.

CT bficha a malé panve nativné, pro alergic-
kou reakci na kontrastni latku v minulosti, ukdzalo
rozsifeni dutého systému a prominenci paren-
chymu.V péanvi progresi a diskrepanci oproti pU-
vodnimu gynekologickému ndlezu (obréazek 1).
Pacientka byla indikovana k ascendentni uretero-
pyelografii (APG), vyplachové cytologiia v druhé
dobé k ureterorenoskopii, studené biopsii z pan-
vicky a inzerci double pigtail stentu (dp-stent)
pravé ledviny. VySetfeni ukdzalo nehomogennf
napln panvicky s vypadky kontrastni latky a do
mista pyeloureteraIni junkce prominujici hmoty,
vzhledu nekrézy papil (obrazek 2). Histologicky
obraz odebrané tkané odpovidal nekrdze s repa-
rativnimi zménami, cytologie prokazala kategorii
PAP | — Z4dné jaderné atypie.

Zacétkem unora 2017 béhem ambulantnich
kontrol pacientka stale udavala intermitentni
tupé bolesti pravého bedra, ale bez dalsich
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Obr. 3,4. CTsurografii bfichaa malé pdnve - tu-
mordzni hmoty vypliujici pdnvicku, centrdini sinus
pravé ledviny, hmoty prordstajici do ureteru a ret-
roperitonea rozmerdl 110 x 70 X 46 mm. Komplexn{
utvar za délohou dorzdiné velikosti 65 X 55 X 71 mm

symptomU. V sonografickém nélezu byla prava
ledvina pfiméfené velikosti a uloZeni, ale byla
patrna dilatace ledvinné panvicky vpravo Il. st.
s nehomogennim obsahem. Ambulantné do-
plnéno CT s urografii po antialergické pfiprave,
které odhalilo vyznamnou progresi objemnych
hmot oproti pdvodnimu nélezu (obrazky 3, 4).
Laboratornf hodnoty byly v normé. Pacientka
pfijata opét k hospitalizaci.

Uroonkologickym multidisciplinarnim ty-
mem bylo indikovano doplnéni CT hrudniku
a krku, gynekologické, ortopedické vysetieni
a biopsie loZiska pod CT. Biopsie byla provede-
na v zadnf axialni ¢afe vpravo v lokdlni anestezii.
Odebrano bylo nékolik vzorkd, pouzito jehlové
instrumentarium. Stran biopsie bylo vyzadano
akutni odectenf histologickych vzorkd. CT hrud-
niku a krku ukdzalo nehomogenni struktury ske-
letu patefe v oblasti Th11, déle okrsek projasnén{
v Th11 o velikosti 13 X 11 X 9 mm a se skeletem
témeér izodenzni lozisko o velikosti 23 X 17 mm.
Télo obratle Th11 i ostatni hrudni patef byla celko-
vé nehomogenni. VySetfeni prokézalo suspektni
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Obr.5,6. MRIpdtefe a hrudniku - vicecetné drob-
néjsi metastdzy v télech obratld hrudnich Th2-11 a
lumbdilnich L1-3. Nejvétsi lozZisko velikosti 22 mm.
Rozsdhly nehomogenni tumordzni proces retrope-
ritonea postihujici celou pravou ledvinu a podél
musculus pepas

metastazy. Byla doplnéna i scintigrafie skeletu,
kterd byla bez prikazu metastaz. S odstupem dnd
doslo k elevaci zénétlivych parametrd. Pacientka
zacala byt subfebrilni az febrilni. Pribézné by-
ly odesilany vzorky na bakteridlni hemokultury
a moc¢ na bakteriologické kultivacni vysetieni.
Po nalezu Staphylococus aureus v hemokultufe
a konsultaci s mikrobiologickym centrem byla in-
dikovana terapie. Dale bylo doplnéno MRl a neu-
rologické konsilium pro dalsi bolestivé obtize
pacientky v paravertebrélni oblasti vpravo s bo-
lestmi pravé dolni koncetiny a dale k vyloucenf{
spondylodiscitidy a metastaz skeletu.

Po doplnéni MRI patefe a hrudniku byly po-
tvrzeny metastazy obratl{, vicecetna drobnéjsi
loZiska v télech obratld hrudnich Th2-11, ale
i lumbdlnich L1-3. Nejvetsi lozisko mélo velikost
22 mm. V retroperitoneu vpravo byl popisovan
rozséhly nehomogenni tumordzni proces posti-
hujici celou pravou ledvinu a déle kaudéiné pro-
rdstal retroperitioneem vpravo podél musculus
psoas az témef nad tFislo s okrsky prokrvacen.
Tumor odtlacoval a vyrazné zuzoval dolni du-
tou zilu (obrazky 5, 6). Rozvinula se symptoma-
tika jiz odpovidajici radikularnimu syndromu.
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Histologické vysledky z biopsie tkdné prokazaly
maligni tumor infiltrujici retroperitoneum, je-
hoz morfologie i vyse popsany imunofenotyp
nasvédcovaly diagndze a pozdéji prechodné
rezimu a lé¢eni Ewingova sarkomu, pravdépo-
dobné extraskeletdlniho plvodu, ktery infiltroval
retroperitonedlni tukové pojivo.

K definitivnimu potvrzeni diagndzy bylo
vyzaddadno podrobnéjsi molekuldrné gene-
tické vysetfenf a druhé Cteni histologického
materidlu. Vysetfeni diagnostikovala kula-
tobunécnou variantu nediferencovaného
sarkomu. Po doporucenf urologicko-onkolo-
gického multidisciplindrniho tymu a konuzul-
taci s onkologickou klinikou 2. LF UK v Praze
a FN Motol byla pacientka preloZena na toto
pracovisté k dalsi péci, kde jsou na podobné
diagnozy specializovani. RadikaIni chirurgické
feSeni nebylo pro pokrocilé a generalizované
onemocnéni mozné. Pacientka byla [éc¢ena
chemoterapii. Po jednom cyklu Vinkristin,
Ifosfamid, Adriamycin, Etoposid (VIDE) a dvou
cyklech Mesna, Doxorubicin, Ifosfamid (MAI),
provedeno kontrolni CT a scintigrafie skeletu.
Vysetfeni prokazala nepatrné zvétseni tumo-
roznich hmot v retroperitoneu, v malé pan-
vi a progresi metastaz ve skeletu. Nasledné
byl indikovéan paliativni cyklus chemoterapie
Docetaxel, Gemcitabin a pozdéji jen sympto-
maticka péce.

Diskuze

Nadory retroperitonea jsou velmi hetero-
genni skupina. Zahrnuji primarni lymfoprolife-
rativni nddory (Hodgkinlv a non-Hodgkintv
lymfom) a epitelidlni nadory (renalni, pankre-
atu) nebo mohou pfedstavovat metastatické
onemocnéni ze zndmych nebo nezndmych
primarnich mist (2). Tfetinu retroperitonedlnich
nadord zahrnujf rGzné typy sarkoma, napf. fi-
brosarkom nebo angiosarkom. Prevladaji ale
dva histologické subtypy, liposarkom (70 %)
a leiomyosarkom (15%). Mezi sarkomy ledvin je
nejcastéjsim typem leiomyosarkom, zahrnujici
40-60 %, ndsledovanym rhabdomyosarkomem,
chondrosarkomem, liposarkomem, angiosar-
komem, hemangiopericytomem a osteosarko-
mem (9). Sarkomy mékkych tkdnf jsou vzacné
mesenchymalni nddory s vyskytem 50/1 000
000 populace. Nové vydand klasifikace WHO
zahrnuje vice nez 60 podtypl sarkom@ mékkych
tkani a okolo 60 % sarkomd mekkych tkani se

vyskytuje v koncetindch a aZ 10 % v retroperi-
toneu a trupu (10, 11).

U sarkom existuje mnoho subtypd, které
oznacuji odlisné entity bez zndmé tkdné nebo
burky plvodu a tyto subtypy sarkomu nezné-
mého plvodu mohou predstavovat az jednu
tfetinu vsech pacientt se sarkomem. Z klasifika-
ce WHO pro nddory mékkych tkani z roku 2002
vypliva rostouci uvédomeéni, ze nejenze nevime,
z jakého typu bunék pochdzi vétsina nadort
mékkych tkani (histogeneze), ale u mnohych
z nich nerozpoznavame rozlisovacf linii. Je tedy
rostouci pocet naddorl zafazenych do kategorie
,nejisté diferenciace” (12, 13, 14).

Liposarkomy patfi mezi nej¢astéjsi primarn{
retroperitonealni nddory, které se zde dobre di-
ferencované nebo dediferencované nachazeji.
Maji vrchol vyskytu mezi 4.-6. dekadou Zivota (15,
16, 17). Do skupiny retroperitonedlnich tumor(
patii i vzacny primdrni synovidlni sarkom nebo
Ewinglv sarkom (EWS), ktery se vyskytuje pre-
vazné u détské vekové skupiny a je méné casty
u dospélych starsich 30 let a ¢asto méa agresiv-
ni prabéh s vysokym rizikem metastatického
onemocnéni. Obvykle se vyskytuje v kostech
a mékkych tkanich. Z jinych struktur nez kost se
oznacuje jako mimoskeletalni EWS (ES-EWS), je
vzacnou entitou a prezentuje se jako mékka tka-
nova masa. Dostupna literatura tykajici se EWS
u dospélych je omezena na pfipadové zpravy
nebo krétké piipady a nebyla definovana zadna
konkrétni doporuceni tykajici se optimalni 1écby
(18-24). Velmi vyznamné zjistén{ bylo publikovéano
z centra Royal Marsden Hospital. Retrospektivni
multicentrickd studie, ve které bylo identifiko-
vano sedm dospélych pacientd s primarnim
renalnim Ewingovym sarkomem. Ctyfi pacienti
s nemetastatickym onemocnénim méli radikaIni
nefrektomii a adjuvantni chemoterapii a radiote-
rapii. Béhem chemoterapie se u dvou pacient(
vyvinulo metastatické onemocnéni. Ostatni tfi
pacienti s metastatickym onemocnénim byli Ié-
¢enfchemoterapif se slabymi vysledky a progresf
onemocnéni.V dobé zverejnéni studie byl nazivu
jen jeden pacient z uvedenych sedmi (25). Dale se
v retroperitoneu mohou vyskytovat tumory na-
dledvin, extragonadalni germinalni nddory a tre-
ba i raritni maligni tumor vychazejici z neuront
(napr. maligni tumor pochvy periferniho nervu,
historicky oznacovany jako maligni Schwanom),
které byly v Ceském pisemnictvi v této anatomic-
ké lokalité publikovany.
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Na CT jsou patrné heterogenni masy, nerov-
nomeérné rozlozeni tukové tkdné a mekkych tka-
ni, mnohocetna septa a zvyraznéni mékkotka-
novych komponent. Stale dostupné&jsim vyset-
fenim se stava kombinace pozitronové emisni
tomografie — pocitacové tomografie (PET-CT)
a pozitronové emisni tomografie — magnetické
rezonance (PET-MRI), byt je Ize povazovat za
stale nadstandardni a druholiniové, nicméné
se jednd o suverénni diagnostickou metodu pfi
diagnostickém postupu sarkomd.

Primarni 1é¢bou je operacni exstirpace tumoru.
LokaInf recidiva je Casta a objevuje se u 2/3 paci-
entl, obvykle jako zndmka inkompletni exstirpace
tumoruy, vzhledem k obtiznému odliseni sarkomu
od normalni retroperitonedini tukové tkané (26).
Postaveni radioterapie (RT) v [é¢bé retroperitone-
alnich sarkom je stale pfedmétem diskuze. Podle
dostupnych Udaji RT pravdépodobné zlepsuje
lokdIni kontrolu onemocnénia mdze mit v nékte-
rych pfipadech pfiznivy vliv na resekabilitu nddoru
a preziti. Na zékladé dostupnych vysledkd je prefe-
rovéna neoadjuvantni RT. Adjuvantni RT by méla
byt vyhrazena pro vysoce rizikové pfipady (27).
Uloha chemoterapie prilécbé retroperitonedlnich
sarkomU zUstavéa spornou pro mnozstvi a kvali-
tu dostupnych pracf (28, 29, 30). Celkové preziti
pacientl s retroperitonedlnimi sarkomy je nizké.
Dokonce i po kompletnim odstranéni nddoru jen
polovina pacientl preZije pét let. Progndza one-
mocnénf zavisii na histologickém subtypu nadoru.
Pacienti s dobfe diferencovanymi nadory po kom-
pletnim odstranéni nadoru maji lepsi progndzu
onemocnéni nez pacienti se spatné diferencova-
nym tumorem (31). Vétsina pacientd nema zadné
pifznaky, dokud tumor nezacne utlacovat okolnf
struktury, ¢asto Zivotné dleZité, a zplsobovat bo-
lest ¢i funkeni poruchu. Z toho vyplyvé i pozdni
detekce, obrovské rozméry — obzvlasté v oblasti
retroperitonea — a tim i obtizna chirurgicka lécba.
Zakladnim doporucenym lécebnym postupem
primarnfho nebo recidivujiciho retroperitonedini-
ho sarkomu zatim stdle zUstava chirurgicka lécba.
Takto léceni pacienti maji nejdelsi dobu preziti.
Progndza je tudiz dana ¢asnosti diagndzy a zpd-
sobem Ié¢by. Chemoterapie se pouZivé jako ad-
juvantnilécba hlavné u recidiv nebo u pokrocilych
inoperabilnich nalezl (32). I podle zkusenosti na
nasem pracovisti je chirurgickd 1é¢ba na prvnim
misté a nasledné Ucinna onkologickd 1é¢ba. (33).
Vzhledem k vysokému riziku lokdInf recidivy je
dllezité sledovani pacientl (kontrolni CT nebo
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MRI béhem 3-6 mésicl v prvnich 2 letech po
operaci a kazdych 6 mésicl po dalsi 3 roky, dale
individualné) (34).

Zaveér

Sarkom je mezenchymalni nador, nékdy
vice ¢i méné diferencovany, ktery se maze
vyskytovat v retroperitoneu. M metastaticky

potencidl a svym expanzivnim rlistem muze pa-
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