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METASTAZUJICI/MULTICENTRICKY RENALNI EPITELOIDNI ANGIOMYOLIPOM

pro laparotomicky pfistup ze subkostalniho
fezu. Po pravostranné nefrektomii byla pro-
vedena také pravostranna adrenalektomie
s ohledem na perioperacni suspektni invazi
tumoru do nadledviny. Déle nasledovala lym-
fadenektomie parakavalné a interaortokaval-
né hmatnych a viditelnych uzlin. Materidl byl
odeslan na histologické vysetieni mistniho
patologického oddéleni. Vysetieni prokazalo
rysy odpovidajici nddoru ze skupiny PEComu —
angiomyolipom ledviny. Stejny histologicky
nalez se prokazal také v jedné z uzlin. Nase pa-
tologické oddéleni odeslalo materidl ke dru-
hému ¢teni na vyssi pracovisté. Definitivné
byl potvrzen PECom v oblasti ledviny a jedné
mizni uzliny. Nékteré histologické rysy tumoru
byly suspektni (napf. atypie, monohojaderné
bunky). Patolog uzavrel ndlez jako metastazu
¢i multicentricky vyskyt ReAML. Nador byl po-
zitivni na HMB-45 a melan-A, ale negativnina
pan-cytokeratin. Resekéni okraj byl negativni
na nadorové bunky a periopera¢ni obdobi
bylo bez obtizi.

V dobé psani tohoto ¢lanku je pacient-
ka zafazena do dispenzarni péce urologa.
Kontrolni CT vysetieni bficha planujeme za 6
mésicl od operace pro riziko recidivy a vzda-
lenych metastaz.

Diskuze

PEComy jsou mezenchymdlni nadory
slozené z histologicky a imunohistochemic-
ky odlisnych perivaskuldrnich epiteloidnich
bunék od bunék nenadorovych, které jsou
charakterizovany koexpresi svalovych a me-
lanogenetickych markerd. Byla prokazana
pritomnost katepsinu K u velkého poctu
PEComU (2). Katepsin K byl navrzen jako re-
lativné specificky marker pro odliseni téchto
proliferaci od vétsiny lidskych tumora (2).
Tato skupina lézi zahrnuje angiomyolipom,
plicni i mimoplicni sugar tumory, lymfangio-
leiomyomatdzu, myomelanocytarni tumor
z jasnych bunék ligamentum falciforme/liga-
mentum teres hepatis a vzacné tumory z jas-
nych bunék jinych anatomickych lokalizaci.
V urogenitalnim traktu byly PEComy popséany
v ledvindch, mocovém méchyfi, prostaté,
varlatech a mocové trubici (1). ReAML jsou
vzacné nadory (identifikovany u méné nez
100 jedincd z milionu) a predstavuji 8 % ope-
rovanych angiomyolipomu (AML) (3). Mohou
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Obr. 1. CTvysetieni — frontdIni rovina

H —

i Pl

Obr. 3. Mikroskopicky prepardt nddorem posti-
zené uzliny

se také vyskytovat jako soucdst komplexu
tuberdzni sklerézy, v tomto pfipadé jsou léze
castéji multicentrické (2). Ackoli jsou AML
témér univerzalné benigni povahy, byly zdo-
kumentovany maligni projevy AML s lokal-
né agresivnim i metastatickym chovanim.
Priblizné u 8% ReAML se prokézal zvyseny
stupen diferenciace epiteloid (3).

ReAML jsou povazovany za maligni, po-
kud jsou splnény tfi a vice z nasledujicich
¢tyf podminek: (a) jadernd atypie epitelu
>70%, (b) pocet mitéz =2 na 10 poli, (c)
pritomnost atypickych mitotickych figur
a (d) pritomnost nekrézy (4). ReAML se
vyskytuji v prlmérném véku pacienta pfi-
blizné 40 let a maji rovnomérnou distribuci
mezi pohlavimi. Naproti tomu sporadické
konven¢ni rendlni AML se vyskytuji ¢astéji
u zen a pramérny vék pacientl pfi vyskytu
je pfiblizné o dekadu vyssi nez u ReAML (2).
Charakteristické jsou mutace v genech
TSC1/TSC2 a translokace genu TFE3, které
vedou k hyperaktivaci komplexu mTOR.
Terapeutickou inhibici této aktivity mTOR
dochazi prokazatelné ke zmenseni a kon-
trole nddoru. Mezi tyto inhibitory fadime
rapamycin ¢i everolimus (5).
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Obr. 2. CTvysetfeni - transverzdini rovina

olymorfni buriky)

Typické AML obsahuji tukové slozky,

které se na ultrasonografii obvykle jevi jako
homogenni hyperechogenni léze, zatim-
co ReAML postradaji specifické znaky (6).
Klasickym charakteristickym znakem AML
na CT je pfitomnost denzity tuku, kterd se
projevuje jako hypodenzni léze s hodno-
tou < 10HU. Oproti tomu nalez na CT muze
vznést podezieni na ReAML, nebot jsou tyto
nadory na CT vysetieni chudé na tuk. Mohou
byt tak mylné diagnostikovany jako svétlobu-
nécny rendlni karcinom (3). Objem tumoru
u ReAML je obvykle vétsi (obvykle > 7 cm) ve
srovnani s AML (4).

Soucasné moznosti [é¢by zahrnuji chirur-
gické feseni a systémovou lécbu. Chirurgicka
resekce je zakladem lécby ReAML. U nadora
o velikosti >4 cm je za idedlni |é¢bu pova-
zovana radikalni nefrektomie. Naproti tomu
u nadortd <4cm se obvykle provadi parcidlni
nefrektomie. U pacientd, ktefi nemohou byt
|éceni chirurgicky, Ize pouzit jako l1é¢bu prvni
volby mTOR inhibitory (7).

Zavér
Zavérem Ize konstatovat, ze ReAML je neob-

vykly nddor, ktery mize byt zaménén s jinymi
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