Leiomyosarkom dolni duté zily -
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V ¢lanku prezentujeme pfipad 46leté pacientky s diagnézou tumoru pravé ledviny, ktera byla indikovéna k laparoskopické pra-
vostranné nefrektomii. Konecné histologické vysetieni pfineslo zajimavy nalez — primarni leiomyosarkom dolni duté Zily sahajici
k dolnimu pdlu pravé ledviny. Mezi lety 1961 az 2008 bylo nahlaseno 1210 tumorG dolni duté zily, z toho 85 piipadl bylo dia-
gnostikovano jako primarni leiomyosarkom.
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Leiomyosarcoma of the inferior vena cava - per surgery finding

Herein we present a case report of a 46 year — old female patient diagnosed with tumor of right kidney. Pacient underwent lapa-
roscopic nephrectomy. Final histology report determinated suprising result — primary leiomyosarcoma of the inferior vena cava.
Between years 1961-2008 were reported 1210 tumors of the inferior vena cava. 85 cases were diagnosed as primary leiomyosarcoma.
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Uvod

Leiomyosarkom dolni duté Zily je pomalu
rostouci agresivni tumor pochdzejici z bunék
hladké svaloviny cévni stény. Pfiznaky jsou Casto
nespecifické.

Radikalni chirurgicka resekce se ziskanim ne-
gativnich okrajl zvysuje dlouhodobé preziti (1).

Primdrni leimyosarkom dolni duté zily je
vZacny tumor spojovany se $patnou progno-
zou (2). Prezentujeme pfipad 46leté pacientky
s leiomyosarkomem vychézejici z dolnf duté Zily
k doInimu pdlu pravé ledviny. V dobé diagndzy
nebyly zastizeny vzdalené metastazy.

Kazuistika
Pacientka, 46 let, navstivila urologickou am-
bulanci k vysetfeni obcasnych bolesti pravého

podbfisku a zad, kam byla odeslana praktickym
|ékatem. Bolesti byly kiecovitého charakteru,
pocinajici v pravém podbfisku s iradiaci do bfi-
cha. Bolesti zad pouze v noci, rdno ustoupf. Pro
sonograficky nalez suspektniho tumoru doIniho
polu pravé ledviny se sekundarni hydronefrézou
bylo provedeno vysetfeni pomoci pocitacové
tomografie (CT) se zaméfenim na urotrakt s vy-
lucovaci fazi.

Dle CT nélezu potvrzeni tumoru dolniho
poélu pravé ledviny: 46 x 40 X 51 mm s elevaci
ureteropanvi¢kového prechodu a naslednou
hydronefrézou, mozné prordstani tumoru do
dolni duté zily nebylo radiologem popsano. Byla
indikovéana laparoskopicka nefrektomie vpravo.

Pfi pfijmu v anamnéze Leidenskd mutace,
Hagemanova choroba — deficit faktoru Xll, jiz bez

hematologické dispenzarizace. Ve farmakologic-
ké anamnéze homeopatika, kalium iodatum.
V gynekologické anamnéze pravidelné gyneko-
logické kontroly. Alergie na mesocain. Rodinna
anamnéza bez pozoruhodnosti. Pacientka za-
méstnand jako vedouci posty, kufacka — 3 ciga-
rety/den.V odbérech prodlouzené APTT (41,2s),
ostatni hodnoty v normé (Na 140 mmol/I, K4
mmol/I, Cl 102,5 mmol/|, urea 2,7 mmol/I, krea-
tinin 74 mmol/I, CRP 3 mg/I, KO v normé, moc¢
kultivacné negativni). Pfi pfijmu fyziologické
fyzikdIni vysetreni, TK 130/80 mmHg, TF 74/min,
vaha 65 kg, vyska 162 cm.

Viykon byl proveden v poloze na levém bo-
ku. Po zalozenf kapnoperitonea snaha o uvol-
néni peritonea a otevien retroperitonedlniho
prostoru. Stfevo vsak Ipélo tésné na tumor. Po
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Obr. 1. Sarkom, HE, 200X

uvolnéni dolniho pélu ledviny byl nalezen mo-
¢ovod, ktery byl prerusen. Pfi dalSim kranidlnim
postupu byla situace nepfehlednd, dolni duta
Zila byla fixovana k tumoru, dalo se predpokladat
prordstani rendlniho tumoru do dolni duté Zily.
Bylo rozhodnuto o konverzi.

Byl proveden fez subkostalné vpravo,
oteviena dutina bfisni a ndsledné uvolnéna
ledvina v hornim pdlu, dorzalné a medidlné.
Byla nalezena arterie, kterd byla 2x central-
né a 1x periferné osetrena vicrylem No. 4.
Nésledné byla arterie pferusena a postup byl
zopakovan na Zile. Rendlni Zila nebyla tumo-
rem postizena. Po uvolnéni ledviny bylo po-
stoupeno k tumoru, ktery pevné adheroval
na dolni dutou Zilu.

K vykonu byl pfivolan chirurg. V misté adhe-
ze tumoru byla provedena parcidlni resekce dol-
ni duté Zily cévnim staplerem. Perifern{ ¢ast fezu
staplerem byla osetfena na pednu opichovou
ligaturou. Adrenalektomie ani lymfadenektomie
nebyla indikovana.

Poté zalozen drén do dutiny bfisni a vy-
veden jednim z port0. Sutura svaloviny byla
provedena v jedné vrstvé vicrylovym loopem
No. 5. Do podkoZi vioZzen drén, nasledné sutura
podkozi — vicryl No. 3. Kize byla svorkovana.
Vykon bez komplikacf. Krevni ztraty 200 ml, bez
substituce.

Dle pozadavku patologt byl ponechan ode-
brany materidl vcelku, aby se predeslo vzniku ar-
tefaktd a zajistilo se co nejpresnéjsi patologické
hodnoceni. Dalsi makroskopicky rozbor proved|
po fixaci patolog.

Pacientka pooperacné sledovana chirur-
gem, ktery proved! vysetfeni zilniho navratu.
Pooperacné bez otokl dolnich koncetin.

Histologicky ndlez byl necekany.
Makroskopicky se samotnd ledvina jevila bez
rezistence.

PYi dolnfm pdlu naléhal ohraniceny kulovity
tumor, ktery byl tupou preparaci od povrchu
ledviny snadno oddélitelny — bez infiltrace
pfiléhajici tkdné. Mikroskopicky: parenchym
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ledviny s mirnou benigni nefrosklerézou,

stfedné invazivni nespecifickou chronickou
tubulointersticidlni nefritidou, bez neoplazie. Ve
viech blocich fezu tumorem byl zachycen obraz
odpovidajici leiomyosarkomu G2, vychézejici
z dolIni duté Zily. Leiomyosarkom byl od paren-
chymu ledviny oddélen vazivovym pouzdrem.
Pomoci imunofenotypizace byl vzorek tumoru
pro estrogenovy a progesteronovy receptor
negativni. Bylo potvrzeno, Ze se nejednd o me-
tastazu z oblasti délohy.

Pomoci CT vysetfeni byly s odstupem casu
vylouceny metastazy.

Rok a pll od operac¢niho vykonu byla paci-

entka bez recidivy onemocnéni.

Diskuze

Primarn{ leiomyosarkom dolni duté Zily je
pomalu rostouci nddor, pochazejici z bunék
hladké svaloviny cévni stény, rostouci intralu-
minalné i extraluminélné s invazi do okolnich
struktur (3).
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Obr. 5. Leiomyosarkom2_S005_10019

Maligni nddory mekkych tkanf tvoff < 1%
maligni tumorl dospélych. Leiomyosarkomy
¢itaji pouze < 5% téchto vzacnych tumord.
PFiblizné 75 % vyrUsta retroperitonedlnim smé-
rem z vena cava inferior (4).

Tumor casto zUstava klinicky némy, coz prodlu-
Zuje dobu diagndzy a nasledné terapie. Pfiznaky
jsou obvykle nespecifické. Zahmuiji Ubytek vahy,
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nauzeu, zvraceni, bolesti bficha, hepatomegalii,
portalni hypertenzi, otok dolnich koncetin a hlu-
bokou Zilnf trombdzu (5, 6, 7). Pfiznaky se mohou
vyskytovat také izolované. V nasem pfipadé se
jednalo pouze o bolesti podbrisku. Tumor posti-
huje nejcastéji zeny v Sesté dekadé Zivota (1, 5, 8),
vzacné i mladsijedince. Leiomyosarkom je prova-
zen nepriznivou progndzou, avsak pfi agresivnim
chirurgickém pfistupu se ziskanim negativnich
okrajd a absenci metastaz, mizeme predpokladat
zvysenou $anci dlouhodobého preziti az kom-
pletniho uzdraveni. Velikost tumoru je jednim
z hlavnich prognostickych faktord. Pétileté preziti
se odhaduje na 50-53 % (1,9, 10).

Leiomyosarkom dolni duté Zily je charakteri-
zovan dle anatomickych vztahd pfilehlych struk-
tur na: horni, stfedni, dolni. K hornimu segmentu
patff leiomyosarkom doln{ duté zily pochazejici
z oblasti nad vena hepatica. Stfedni segment
je ohranic¢en kranidlné vena hepatica, kaudalné
vena renalis. K dolnimu segmentu fadime oblast
dolnf duté Zily pod vena renalis (11). V nasem
pfipadé se jednalo o dolni segment.

Primarni leiomyosarkom dolni duté Zily je
extrémné vzacny nador popsany ve velmi malo
pfipadech. Prvni pfipad popsaného leiomyo-
sarkomu dolni duté Zily byl uveden v némeckeé
literatufe Perlem a Virchowem v roce 1871 (7).
Resekce dolni duté Zily je zakladnim chirur-
gickym postupem, i kdyz je zavisla na rozsahu
tumoru (1, 6, 12, 13). Prvni chirurgickou resekci
proved| Mechior v roce 1928.

Podle ¢lanku R. L. Nascifa a kol., ktery cerpal
z databdze PubMed, bylo v letech 1961-2008
v literatufe popsano 1210 tumorC dolni duté
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Zily. Z toho 85 nadort bylo diagnostikovano jako
primarni leiomyosarkom (1).

V roce 1992 zalozili prof. Mingolia a kolektiv
The International Registry of Inferior Vena Cava.

Do roku 1996 zaclenili do studie 218 pacien-
td s diagndzou leiomyosarkom dolni duté Zily.

U 80 pacientl se jednalo o tumor z dolniho
segmentu, 94 pacientl mélo postizeni sttedniho
segmentu, u 41 se jednalo o hornf segment. 134
pacientdm (61,5 %) byla provedena radikalIni re-
sekce, paliativni resekci provedli ve 26 pfipadech
(11,9%). 58 tumord (26,6 %) bylo hodnoceno jako
inoperabilnf (6, 14).

Vaskularni leiomyosarkom je agresivné ros-
touci tumor s ¢asnym vznikem metastaz, nej-
Castgji plicnich. Mze metastazovat i do oblasti
jater, kosti a lymfatickych uzlin (15, 16). Nador
ma lokalné vysokeé riziko rekurence. Adjuvantn{
chemoterapie a radioterapie dle klinickych studif
nepfinasi uspokojivé vysledky (1, 6, 17, 18).

Zavér

Leiomyosarkom dolni duté Zily je vzacny
maligni tumor, na ktery bychom v diferencilni
diagnostice nadord v oblasti dolni duté Zily ne-
meéli zapominat. Pfiznaky jsou ¢asto nespecifické.
V nasem pfipadé se jednalo pouze o bolesti
bficha.

Hlavni [é¢ebnou metodou je radikéIni od-
stranéni tumoru (2, 17). Progndéza je nepfizniva.
Vzhledem k malému poctu pfipadd neni ten-
to tumor dostate¢né prostudovan, a proto by
kazdy pfipad mél byt publikovan.

Autorka prohlasuje, Ze zpracovdni ¢ldnku
nebylo podporieno Zddnou spolecnosti.
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