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AKUTNI RETROPERITONEALNI KRVACENT NASLEDKEM RUPTURY ANGIOMYOLIPOMU

Akutni retroperitonealni krvaceni nasledkem
ruptury angiomyolipomu
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Cilem mé prace je prezentace kazuistiky pacientky s jiz dfive diagnostikovanym angiomyolipomem levé ledviny, kterd pfichazi na
urologickou pohotovost pro akutné vzniklou bolest v oblasti levé ledviny pfi praci s teleskopickou pilou. Zjisténa ruptura tumoru
s retroperitonealnim krvacenim, jez fesena operacni revizi a nefrektomii.

Klicova slova: angiomyolipom, spontanni ruptura, WunderlichGv syndrom.

Spontaneous retroperitoneal haemorrhage caused by rupture of renal angiomyolipoma

The goal of my work is to present a case report of the pacient firstly diagnosed with angiomyolipoma of the left kidney in past,
who is now arriving to urological emergency due to acute made-pain in the left kidney, while was working with a telescopic saw.
We found the ruptura of tumour with retroperitoneal bleeding has been already solved by operated revision and nephrectomy.
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Uvod

Angiomyolipomy (AML) jsou nej¢astéjsim
nahodné verifikovanym mezenchymovym
benignim nadorem ledvin. Celkova preva-
lence angiomyolipomu je 0,44 %, s 0,60 %
u Zena 0,30% u muzd (1). Ve vétsiné pripada
se vyskytuji sporadicky, ale vzacné iv sou-
vislosti s tuberézni skler6zou (TSC) a plicni
lymfangioleiomyomatézou (LAM). TSC je
autosomalné dominantné dédi¢né multi-
systémové onemocnéni, charakterizované
tvorbou benignich tumor® (hamartom) po-
stihujici nej¢astéji mozek, kiizi, ledviny a srd-
ce. Postizeni ledvin u pacientu s tuberdzni
sklerézou je ¢astokrat oboustranné. LAM je
vzacné systémové onemocnéni vyznacujici
se abnormalni proliferaci bunék hladkého
svalstva plic (2).

Histologicky jsou AML slozeny z tukovych
bunék, silnosténnych cév a hladkého svalstva
v rlznych pomérech. Rozlisujeme dvé formy,
klasickou a epiteloidni variantu. Specialné

epiteloidni varianta AML muze byt lokalné
agresivni s metastatickym potencidlem (3).

Popis kazuistiky

Zena, 46 let, s jiz dtive diagnostikovanym
angiomyolipomem levé ledviny pfichdzi na
urologickou pohotovost pro narustajici bo-
lest levé poloviny zad s propagaci do bficha
alevého tfisla, bez nauzey, teploty, dysurie
a hematurie. Dle pacientky obtize zacaly po
manipulaci s teleskopickou pilou pfi ofezu
vétvi. Klinicky pacientka kardiopulmonalné
stabilni, bficho palpacné mékké, nebolestivé,
bez peritonealnich pfiznakd, tapottement vle-
vo pozitivni. Krevni obraz bez poklesu, pouze
leukocytdéza 13,75 x 10%/I. Ostatni laboratorni
vysledky v normé. Na sonografickém vyset-
feni vyraznd hypoechogenni kolekce vytla-
Cujici levou ledvinu. Vzhledem ke stabilnimu
klinickému a laboratornimu nélezu pfijata
na standardni urologické oddéleni. V ramci
hospitalizace doplnéno kontrastni CT bficha

(obr. 1, 2, 3 a4) s ndlezem angiomyolipomu,
ktery v sedmiletém srovnani progredoval
(nyni 84 x31x48 mm ve srovnani s pavodni
velikosti 15 x 35 mm), dale v okoli celé led-
viny hematom a obraz trvajiciho krvaceni
v horni ¢asti ledviny. Na zakladé postupné
se zhorsujici kliniky a po zhodnoceni vSech
vysetreni bylo rozhodnuto o akutni operaéni
revizi. Po klasické pfedoperacni pfipravé byla
provedena nefrektomie levé ledviny ze sub-
kostalniho fezu.

Pooperacni obdobi bylo bez komplikaci,
rdna se hojila per primam, histologicky po-
tvrzen angiomyolipom levé ledviny a 8. den
nemocna propusténa domu. Pacientka je za-
fazena do pravidelnych dispenzarnich kontrol

v nasi ambulanci.

Diskuze

Ve vétsiné pfipadl jsou angiomyolipomy
nahodné diagnostikované a klinicky chudé.
U méné nez poloviny pacientl se projevuji
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Obr. 1. Kontrastni CT - axidlni fez

klasickou trias pfiznak( - bolesti v boku, he-
maturii a u objemnéjsich nddort hmatnou
rezistenci. Hlavni a zivot ohrozujici kompli-
kaci je krvaceni do retroperitonea nasledkem
ruptury tumoru. Akutni krvaceni se projevu-
je jako Lenkova tridda — bolest bricha, boku
a hypovolemie. Tento stav oznacujeme jako
Wunderlichliv syndrom (3).

V diagnostice AML mizZeme v prvé fadé
pouzit levné a snadno dostupné ultrazvukové
vysetfeni. Na USG maji typicky vzhled hyper-
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Obr. 3. Kontrastni CT - sagi

tdini ez

echogenni léze. Uskali m(ize nastat zejména

u nadorl chudych na tukovou komponentu,
které jsou obtizné odlisitelné od RCC. Pro po-
tvrzeni diagndzy je mozné vyuzit kontrastni
CT vysetieni, kdy vysledek Ize povazovat za
spolehlivé definitivni, jelikoz CT obraz an-
giomyolipomu je natolik patognomicky, ze
podle néj Ize stanovit pfesnou diagnézu. U pa-
cient alergickych na kontrastni latku nebo
u nejasného nalezu Ize také pouzit MRI (4).
Zlatym standardem v [é¢bé angiomyo-
lipomu je sledovani v pravidelnych interva-
lech. Zména terapeutického postupu nastava
u angiomyolipom krvacejicich do retrope-
ritonea, pfi trvajici bolesti ¢i hematurii nebo
u objemnéjsich AML, u kterych hrozi vysoké
riziko ruptury. Mezi mozné intervence fadime
selektivni embolizaci renéini arterie, nefron
Settici operace, nefrektomii, kryoablaci a ra-
diofrekvenc¢ni ablaci. U pacientli s diagno-
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Obr. 4. Kontrastni CT — hematom

zou TSC je moznost systémové 1écby mTOR
inhibitory (everolimus, sirolimus), ktera vede
k redukci objemu tumor( a umozni potenci-

onalni resekéni vykon (5).

Zaver
Angiomyolipom je zpravidla benignim na-
dorem. Ve vétsiné pfipadi je doporu¢ovanym
postupem sonografické sledovani. Nej¢astéjsi
komplikaci je ruptura tumoru s krvacenim do
retroperitonea, jehoz prabéh, diagnostické
zavéry a stanoveny |écebny postup ilustruje
nase kazuistika. Taktika opera¢ni |é¢by an-
giomyolipomu se fidi nejen klinickym sta-
vem pacienta, ale také zavisi na zkusenostech
a technické vybavenosti pracovisté.
Autor prohlasuje, ze zpracovdni ¢ldnku
nebylo podporeno Zddnou spolecnosti.
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