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V článku popisujeme kazuistiku pacientky s nediferencovaným sarkomem ledviny šířícím se do retroperitonea, který byl dia-
gnostikován na základě zobrazovacích metod, histologického a molekulárně genetického vyšetření z biopsie. Pacientka byla 
indikována k primární chemoterapeutické léčbě, během které došlo k další progresi onemocnění a pacientka byla následně 
indikována k paliativní léčbě.
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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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Úvod
Retroperitoneum může postihnout široké 

spektrum onemocnění, včetně řady vzácných 

benigních nádorů a maligních novotvarů, které 

mohou být primárními nebo metastatickými 

lézemi. Sarkomy zastupují 30 % retroperitoneál

ních nádorů. Další retroperitoneální novotva-

ry zahrnují lymfomy a epiteliální nádory nebo 

mohou představovat metastatické onemoc-

nění ze známých nebo neznámých primárních 

míst. Heterogenní původ nádorů odráží širo-

kou škálu primárních nádorů retroperitonea. 

Retroperitoneální nádory mohou způsobit 

diagnostické dilema a představovat několik te-

rapeutických výzev vzhledem k jejich vzácnosti, 

relativně pozdní symptomatice a anatomickému 

umístění (1, 2, 3, 4). Nádory se obvykle objevují 

později a způsobují příznaky nebo se stanou 

hmatatelnými, jakmile dosáhnou významné ve-

likosti a mohou dosahovat extrémních rozmě-

rů. Mohou se projevovat ztrátou hmotnosti až 

kachexií. Jindy mohou utlačovat ostatní orgány 

v retroperitoneu vedoucí až k jejich selhání (3, 5).

V diagnostice hraje klíčovou roli výpočetní 

tomografie (CT) a magnetická rezonance (MRI). 

Tyto zobrazovací metody slouží k posouzení 

charakteru retroperitoneálních lézí. Mohou 

posoudit intraperitoneální a extraperitoneální 

tumory, vyloučit primární postižení retroperito-

nea, posoudit vaskulární postižení a další šíření 

tumoru (6, 7). Benefit může přinést předoperační 

biopsie pomocí jehly, je-li zobrazení nedosta-

tečné. Definitivní diagnózu zpravidla potvrdí 

až histologické vyšetření. Kompletní chirurgická 

resekce je jedinou možnou léčebnou modali-

tou pro retroperitoneální nádory a je nejlépe 

prováděna ve specializovaných centrech s mul-

tidisciplinárním týmem. Schopnost kompletně 

odstranit retroperitoneální nádor zůstává nejdů-

ležitějším prediktorem lokální rekurence a přežití 

pacienta (4, 8).

Kazuistika
35letá pacientka byla akutně přijata na naše 

pracoviště začátkem ledna roku 2017 pro mírnou 

hematurii a tupé bolesti v suprapubické oblasti. 

Pacientka udávala 2 dny dysurii. V klinickém ná-

lezu dominovala palpační citlivost nad sponou 

stydkou, břicho bylo jinak nebolestivé, bez zná-

mek náhlé příhody břišní. V anamnéze pacientka 

udávala, že již antibioticky léčena s infekcemi 

močových cest a byla také hospitalizována pro 

akutní pyelonefritidu. Nádorové onemocnění 

v rodině neudávala. Dle ultrasonografického 

nálezu byl patrný lehce prostornější kalichopán-

vičkový dutý systém pravé ledviny a mírně zesí-

lená stěna močového měchýře. Gynekologické 
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vyšetření ukázalo nález bez patologie. V labora-

torním nálezu dominovala pouze mírná elevace 

renálních parametrů a C-reaktivní protein, mik-

robiální kultivace moči negativní.

CT břicha a malé pánve nativně, pro alergic-

kou reakci na kontrastní látku v minulosti, ukázalo 

rozšíření dutého systému a prominenci paren-

chymu. V pánvi progresi a diskrepanci oproti pů-

vodnímu gynekologickému nálezu (obrázek 1). 

Pacientka byla indikována k ascendentní uretero-

pyelografii (APG), výplachové cytologii a v druhé 

době k ureterorenoskopii, studené biopsii z pán-

vičky a inzerci double pigtail stentu (dp-stent) 

pravé ledviny. Vyšetření ukázalo nehomogenní 

náplň pánvičky s výpadky kontrastní látky a do 

místa pyeloureterální junkce prominující hmoty, 

vzhledu nekrózy papil (obrázek 2). Histologický 

obraz odebrané tkáně odpovídal nekróze s repa-

rativními změnami, cytologie prokázala kategorii 

PAP I – žádné jaderné atypie.

Začátkem února 2017 během ambulantních 

kontrol pacientka stále udávala intermitentní 

tupé bolesti pravého bedra, ale bez dalších 

symptomů. V sonografickém nálezu byla pravá 

ledvina přiměřené velikosti a uložení, ale byla 

patrna dilatace ledvinné pánvičky vpravo II. st. 

s nehomogenním obsahem. Ambulantně do-

plněno CT s urografií po antialergické přípravě, 

které odhalilo významnou progresi objemných 

hmot oproti původnímu nálezu (obrázky 3, 4). 

Laboratorní hodnoty byly v normě. Pacientka 

přijata opět k hospitalizaci.

Uroonkologickým multidisciplinárním tý-

mem bylo indikováno doplnění CT hrudníku 

a krku, gynekologické, ortopedické vyšetření 

a biopsie ložiska pod CT. Biopsie byla provede-

na v zadní axiální čáře vpravo v lokální anestezii. 

Odebráno bylo několik vzorků, použito jehlové 

instrumentárium. Stran biopsie bylo vyžádáno 

akutní odečtení histologických vzorků. CT hrud-

níku a krku ukázalo nehomogenní struktury ske-

letu páteře v oblasti Th11, dále okrsek projasnění 

v Th11 o velikosti 13 × 11 × 9 mm a se skeletem 

téměř izodenzní ložisko o velikosti 23 × 17 mm. 

Tělo obratle Th11 i ostatní hrudní páteř byla celko-

vě nehomogenní. Vyšetření prokázalo suspektní 

metastázy. Byla doplněna i scintigrafie skeletu, 

která byla bez průkazu metastáz. S odstupem dnů 

došlo k elevaci zánětlivých parametrů. Pacientka 

začala být subfebrilní až febrilní. Průběžně by-

ly odesílány vzorky na bakteriální hemokultury 

a moč na bakteriologické kultivační vyšetření. 

Po nálezu Staphylococus aureus v hemokultuře 

a konsultaci s mikrobiologickým centrem byla in-

dikována terapie. Dále bylo doplněno MRI a neu-

rologické konsilium pro další bolestivé obtíže 

pacientky v paravertebrální oblasti vpravo s bo-

lestmi pravé dolní končetiny a dále k vyloučení 

spondylodiscitidy a metastáz skeletu.

Po doplnění MRI páteře a hrudníku byly po-

tvrzeny metastázy obratlů, vícečetná drobnější 

ložiska v tělech obratlů hrudních Th2–11, ale 

i lumbálních L1–3. Největší ložisko mělo velikost 

22 mm. V retroperitoneu vpravo byl popisován 

rozsáhlý nehomogenní tumorózní proces posti-

hující celou pravou ledvinu a dále kaudálně pro-

růstal retroperitioneem vpravo podél musculus 

psoas až téměř nad tříslo s okrsky prokrvácení. 

Tumor odtlačoval a výrazně zužoval dolní du-

tou žílu (obrázky 5, 6). Rozvinula se symptoma-

tika již odpovídající radikulárnímu syndromu. 

Obr. 1.  CT břicha a malé pánve – rozšíření dutého 
systému, prominence parenchymu ledviny, progre-
se v malé pánvi

Obr. 2.  APG vpravo – nehomogenní náplň pán-
vičky s výpadky kontrastní látky a do místa pyelou-
reterální junkce prominující hmoty

Obr. 3, 4.  CT s urografií břicha a malé pánve – tu-
morózní hmoty vyplňující pánvičku, centrální sinus 
pravé ledviny, hmoty prorůstající do ureteru a ret-
roperitonea rozměrů 110 × 70 × 46 mm. Komplexní 
útvar za dělohou dorzálně velikosti 65 × 55 × 71 mm

Obr. 5, 6.  MRI páteře a hrudníku – vícečetné drob-
nější metastázy v tělech obratlů hrudních Th2–11 a 
lumbálních L1–3. Největší ložisko velikosti 22 mm. 
Rozsáhlý nehomogenní tumorózní proces retrope-
ritonea postihující celou pravou ledvinu a podél 
musculus pepas 
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Histologické výsledky z biopsie tkáně prokázaly 

maligní tumor infiltrující retroperitoneum, je-

hož morfologie i výše popsaný imunofenotyp 

nasvědčovaly diagnóze a později přechodně 

režimu a léčení Ewingova sarkomu, pravděpo-

dobně extraskeletálního původu, který infiltroval 

retroperitoneální tukové pojivo.

K definitivnímu potvrzení diagnózy bylo 

vyžádáno podrobnější molekulárně gene-

tické vyšetření a druhé čtení histologického 

materiálu. Vyšetření diagnostikovala kula-

tobuněčnou variantu nediferencovaného 

sarkomu. Po doporučení urologicko-onkolo-

gického multidisciplinárního týmu a konuzul-

taci s onkologickou klinikou 2. LF UK v Praze 

a FN Motol byla pacientka přeložena na toto 

pracoviště k další péči, kde jsou na podobné 

diagnózy specializováni. Radikální chirurgické 

řešení nebylo pro pokročilé a generalizované 

onemocnění možné. Pacientka byla léčena 

chemoterapií. Po jednom cyklu Vinkristin, 

Ifosfamid, Adriamycin, Etoposid (VIDE) a dvou 

cyklech Mesna, Doxorubicin, Ifosfamid (MAI), 

provedeno kontrolní CT a scintigrafie skeletu. 

Vyšetření prokázala nepatrné zvětšení tumo-

rózních hmot v retroperitoneu, v malé pán-

vi a progresi metastáz ve skeletu. Následně 

byl indikován paliativní cyklus chemoterapie 

Docetaxel, Gemcitabin a později jen sympto-

matická péče.

Diskuze
Nádory retroperitonea jsou velmi hetero-

genní skupina. Zahrnují primární lymfoprolife-

rativní nádory (Hodgkinův a non-Hodgkinův 

lymfom) a epiteliální nádory (renální, pankre-

atu) nebo mohou představovat metastatické 

onemocnění ze známých nebo neznámých 

primárních míst (2). Třetinu retroperitoneálních 

nádorů zahrnují různé typy sarkomů, např. fi-

brosarkom nebo angiosarkom. Převládají ale 

dva histologické subtypy, liposarkom (70 %) 

a leiomyosarkom (15 %). Mezi sarkomy ledvin je 

nejčastějším typem leiomyosarkom, zahrnující 

40–60 %, následovaným rhabdomyosarkomem, 

chondrosarkomem, liposarkomem, angiosar-

komem, hemangiopericytomem a osteosarko-

mem (9). Sarkomy měkkých tkání jsou vzácné 

mesenchymální nádory s výskytem 50/1 000 

000 populace. Nově vydaná klasifikace WHO 

zahrnuje více než 60 podtypů sarkomů měkkých 

tkání a okolo 60 % sarkomů měkkých tkání se 

vyskytuje v končetinách a až 10 % v retroperi-

toneu a trupu (10, 11).

U sarkomů existuje mnoho subtypů, které 

označují odlišné entity bez známé tkáně nebo 

buňky původu a tyto subtypy sarkomu nezná-

mého původu mohou představovat až jednu 

třetinu všech pacientů se sarkomem. Z klasifika-

ce WHO pro nádory měkkých tkání z roku 2002 

vyplívá rostoucí uvědomění, že nejenže nevíme, 

z jakého typu buněk pochází většina nádorů 

měkkých tkání (histogeneze), ale u mnohých 

z nich nerozpoznáváme rozlišovací linii. Je tedy 

rostoucí počet nádorů zařazených do kategorie 

„nejisté diferenciace“ (12, 13, 14).

Liposarkomy patří mezi nejčastější primární 

retroperitoneální nádory, které se zde dobře di-

ferencované nebo dediferencované nacházejí. 

Mají vrchol výskytu mezi 4.–6. dekádou života (15, 

16, 17). Do skupiny retroperitoneálních tumorů 

patří i vzácný primární synoviální sarkom nebo 

Ewingův sarkom (EWS), který se vyskytuje pře-

vážně u dětské věkové skupiny a je méně častý 

u dospělých starších 30 let a často má agresiv-

ní průběh s vysokým rizikem metastatického 

onemocnění. Obvykle se vyskytuje v kostech 

a měkkých tkáních. Z jiných struktur než kost se 

označuje jako mimoskeletální EWS (ES-EWS), je 

vzácnou entitou a prezentuje se jako měkká tká-

ňová masa. Dostupná literatura týkající se EWS 

u dospělých je omezena na případové zprávy 

nebo krátké případy a nebyla definována žádná 

konkrétní doporučení týkající se optimální léčby 

(18–24). Velmi významné zjištění bylo publikováno 

z centra Royal Marsden Hospital. Retrospektivní 

multicentrická studie, ve které bylo identifiko-

váno sedm dospělých pacientů s primárním 

renálním Ewingovým sarkomem. Čtyři pacienti 

s nemetastatickým onemocněním měli radikální 

nefrektomii a adjuvantní chemoterapii a radiote-

rapii. Během chemoterapie se u dvou pacientů 

vyvinulo metastatické onemocnění. Ostatní tři 

pacienti s metastatickým onemocněním byli lé-

čení chemoterapií se slabými výsledky a progresí 

onemocnění. V době zveřejnění studie byl naživu 

jen jeden pacient z uvedených sedmi (25). Dále se 

v retroperitoneu mohou vyskytovat tumory na-

dledvin, extragonadální germinální nádory a tře-

ba i raritní maligní tumor vycházející z neuronů 

(např. maligní tumor pochvy periferního nervu, 

historicky označovaný jako maligní Schwanom), 

které byly v českém písemnictví v této anatomic-

ké lokalitě publikovány.

Na CT jsou patrné heterogenní masy, nerov-

noměrné rozložení tukové tkáně a měkkých tká-

ní, mnohočetná septa a zvýraznění měkkotká-

ňových komponent. Stále dostupnějším vyšet-

řením se stává kombinace pozitronové emisní 

tomografie – počítačové tomografie (PET-CT) 

a pozitronové emisní tomografie – magnetické 

rezonance (PET-MRI), byť je lze považovat za 

stále nadstandardní a druholiniové, nicméně 

se jedná o suverénní diagnostickou metodu při 

diagnostickém postupu sarkomů.

Primární léčbou je operační exstirpace tumoru. 

Lokální recidiva je častá a objevuje se u 2/3 paci-

entů, obvykle jako známka inkompletní exstirpace 

tumoru, vzhledem k obtížnému odlišení sarkomu 

od normální retroperitoneální tukové tkáně (26). 

Postavení radioterapie (RT) v léčbě retroperitone-

álních sarkomů je stále předmětem diskuze. Podle 

dostupných údajů RT pravděpodobně zlepšuje 

lokální kontrolu onemocnění a může mít v někte-

rých případech příznivý vliv na resekabilitu nádoru 

a přežití. Na základě dostupných výsledků je prefe-

rována neoadjuvantní RT. Adjuvantní RT by měla 

být vyhrazena pro vysoce rizikové případy (27). 

Úloha chemoterapie při léčbě retroperitoneálních 

sarkomů zůstává spornou pro množství a kvali-

tu dostupných prací (28, 29, 30). Celkové přežití 

pacientů s retroperitoneálními sarkomy je nízké. 

Dokonce i po kompletním odstranění nádoru jen 

polovina pacientů přežije pět let. Prognóza one-

mocnění závisí i na histologickém subtypu nádoru. 

Pacienti s dobře diferencovanými nádory po kom-

pletním odstranění nádoru mají lepší prognózu 

onemocnění než pacienti se špatně diferencova-

ným tumorem (31). Většina pacientů nemá žádné 

příznaky, dokud tumor nezačne utlačovat okolní 

struktury, často životně důležité, a způsobovat bo-

lest či funkční poruchu. Z toho vyplývá i pozdní 

detekce, obrovské rozměry – obzvláště v oblasti 

retroperitonea – a tím i obtížná chirurgická léčba. 

Základním doporučeným léčebným postupem 

primárního nebo recidivujícího retroperitoneální-

ho sarkomu zatím stále zůstává chirurgická léčba. 

Takto léčení pacienti mají nejdelší dobu přežití. 

Prognóza je tudíž dána časností diagnózy a způ-

sobem léčby. Chemoterapie se používá jako ad-

juvantní léčba hlavně u recidiv nebo u pokročilých 

inoperabilních nálezů (32). I podle zkušeností na 

našem pracovišti je chirurgická léčba na prvním 

místě a následně účinná onkologická léčba. (33). 

Vzhledem k vysokému riziku lokální recidivy je 

důležité sledování pacientů (kontrolní CT nebo 
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MRI během 3–6 měsíců v prvních 2 letech po 

operaci a každých 6 měsíců po další 3 roky, dále 

individuálně) (34).

Závěr
Sarkom je mezenchymální nádor, někdy 

více či méně diferencovaný, který se může 

vyskytovat v retroperitoneu. Má metastatický 

potenciál a svým expanzivním růstem může pa-

cienta ohrozit. Bývá dlouho díky svému uložení 

asymptomatický. Diagnostika sarkomu retrope-

ritonea je založena převážně na zobrazovacích 

metodách jako je CT, MRI i v kombinaci s PET. 

Rozhodující pro stanovení diagnózy je biopsie 

postižené tkáně. Nejúspěšnější je stále léčba 

chirurgická. Dle našich zkušeností se sarkom 

retroperitonea nešíří centrálně (do páteře nebo 

ureteru) ale spíše ložiskovitě, čili lokálně. V námi 

uvedené kazuistice, vzhledem k rozsahu pokro-

čilého nálezu, kdy nebylo radikální chirurgické 

řešení možné, byla po konzultaci se specialisty 

onkologického centra volena primárně chemo-

terapie. I přes několik cyklů chemoterapie došlo 

u pacientky k progresi onemocnění a proto byla 

indikována symptomatická péče.

Autor prohlašuje, že zpracování článku 

nebylo podpořeno žádnou společností.
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