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SOUHRN

Hruska M, Klézl P, Nencka P, Klecka J, Kolom-
bo |, Jirdsek T, Kujal P, Grill R. Liposarkom a gan-
glioneurom jako primarni nadory retroperitonea.

V ¢&lanku popisujeme kazuistiky dvou pacientd
s malignim a benignim primarnim tumorem retro-
peritonea, které byly diagnostikovany na zakladé
symptomatologie z progredujiciho narlistani ob-
jemu tumoru. U jednoho pacienta byla provedena
punkeni biopsie se suspekci na low grade liposar-

kom. Pacient byl indikovan k operacni revizi. S od-
stupem sedmi meésict od operace doslo k recidivé
onemocnénia byla provedena exstirpace recidivy
tumoru s adjuvantni chemoterapii. Po ukonceni
systémové |écby byl pacient pro druhou recidivu
opét operovan s neradikalnim odstranénim tu-
moru a byl indikovan k paliativni systémové |é¢bé.
V druhém pfipadé byla na zékladé zobrazovacich
metod indikovana adrenalektomie pro suspektni
tumor nadledviny. Definitivni histologie vyloucila
afekci nadledviny a popsala ganglioneurom ret-
roperitonea.

KLiICOVA SLOVA
Retroperitoneum, mezenchymalni nadory, sarkom,
ganglioneurom.

SUMMARY

Hruska M, Klézl P. Nencka P, Klec¢ka J, Kolombo |,
Jirdsek T, Kujal P, Grill R. Liposarcoma and gangli-
oneuroma as primary retroperitoneal tumours.

We decribe a case reports of two patients with
benign and malignant primary retroperitoneal tu-
mors that presented with symptoms due to of
the progressive tumor growth. One patient un-

Ces Urol 2015; 19(2): 149-156




KAZUISTIKA

derwent percutaneous biopsy with a suspicion of
low grade liposarcoma. The patient was designated
for surgical intervention. The recurrence of the
tumor occurs in seventh months post-surgery, at
which point the tumor was excised and followed
by postoperative chemotherapy. Upon comple-
tion the patient underwent an additional surgery
for a second recurrence. Incomplete removal of
the tumor was performed, and palliative systemic
therapy followed. In the second case, a patient was
indicated to adrenalectomy for suspicion of adrenal
tumor based on finding from imaging methods.
The final histology excluded adrenal pathology and
instead described retroperitoneal ganglioneuroma.

KEY WORDS
Retroperitoneum, mesenchymal tumors, sarcoma,
ganglioneuroma.

UvoD

Primarnf nadory retroperitonea jsou extrémneé
vzacné. Tvofi asi 0,01-0,3 % viech zhoubnych novo-
tvar( u dospélych a 5% vsech zhoubnych novotva-
rd u détf. Pfedstavuji heterogenni skupinu nadord,
jejimz spolec¢nym znakem je misto vzniku. Zahrnu-
ji nadory, které maji plvod v retroperitonealnim
prostoru nezavisle na organech retroperitonea.
Nezahrnuji nddory vychazejici z retroperitonediné
uloZenych orgdnt (ledvina, nadledvina, mocové

cesty, pankreas, stfevo) nebo lymfomy a metasta-
zy z jiné primarni lokalizace. Vychazeji z tkani ret-
roperitonedlniho prostoru (tukova, svalova, cévni
a nervova tkan), pozdstatkll embryonalni tkane,
heterotopie jedné nebo vicerych zarodecnych
vrstev (ektoderm, mezoderm a entoderm) nebo
7 totipotentnich zarode¢nych bunék. Heterogen-
ni pdvod nador odrazi Sirokou skalu primarnich
nadorl retroperitonea (1).

Primérny vék vyskytu nadort je kolem paté
veékové dekady, ale mohou se vyskytovat v kterém-
koliv véku a vykazuji vyraznou vékovou predilekci
v zavislosti na histologickém typu nadoru. Vétsi-
na nador0 u déti i dospélych je malignich (86%
u déti, 62 % u dospélych). Histologicka klasifikace
primarnich nadord retroperitonea je uvedena v ta-
bulce 1 (1).

Retroperitonealni tumory diky svému uloze-
ni zGstavaji dlouho asymptomatické a dosahuji
objemnych rozmérd. Symptomy jsou nespecific-
ké. Dominuji zazivaci obtize, bolesti zad a bficha,
znamky stfevni obstrukce nebo symptomy z ob-
strukce mocovych cest. Progrese onemocnént je
spojena s vahovym Ubytkem, anémii a hmatnou
rezistenci bricha (2).

Dostupné zobrazovaci metody nemaji patfic-
nou specificitu k odliseni rliznych druht tkani. Vy-
pocetni tomografie (déle jen CT) bricha a magne-
tickd rezonance hraji ale ddlezitou roli v posouzeni
charakteristiky retroperitonealnich lézf (velikost,
tvar, tloustka stény, piftomnost sept, kalcifikacf a pfi-
tomnost tukové slozky). VétsSinou umozni odliseni
intraperitonedlnich a extraperitoneélnich nadord,

Tab. 1. Histologickd klasifikace primdrnich nddord retroperitonea
Table 1. Histological classification of primary retroperitoneal tumours

Vychozi tkan Nadory

Pojivova tkan

Fibrom, fibrosarkom, maligni fibrézni histiocytom

Tukova tkan Lipom, liposarkom

Hladka svalovina Leiomyom, leiomyosarkom

Pfi¢né pruhovana svalovina | Rhabdomyosarkom

Krevni a lymfatické cévy

Lymfangiom, lymfangiosarkom, hemangiom, angiosarkom, hemangiopericytom

Nervova tkan

Neurofibrom, neurofibrosarkom, neurilemom, maligni schwanom, ganglioneurom, ganglio-
neuroblastom, neuroblastom, paragangliom, feochromocytom

Nadory nejisté diferenciace

Primitivni neuroektodermalni tumor, Ewinglv sarkom, synovilni sarkom

Jiné Castlemanova choroba
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mUZou vyloucit primarnf postizeni retroperitonedl-
nich organd a urcit rozsah postizeni. CT angiografie
se pouziva k posouzeni vaskularniho postizeni.
Magnetickd rezonance umoznuje velmi kvalitni
zobrazeni mékkotkanovych struktur, co? je dUlezité
pro uréeni rozsahu onemocnéni a posouzeni vas-
kuldrni invaze, jakoz i pro hodnoceni obsahu tuku
v 1ézich. Klinicky uZite¢né pro hodnoceni agresivity
nadort a odhad progndézy naddorl miZe byt i vyu-
Zitf 2deoxy-2- [18F] -fluoro-D-glukdza pozitronové
emisni tomografie s kombinaci s CT vysetifenim
(dale jen PET/CT). PET/CT je také vhodnym vysetfe-
nim vcasné detekce recidivy nadoru pfi sledovani
pacienta po exstirpaci tumoru. Definitivni diagndzu
obvykle potvrdi a7 histologické vysetfeni (3, 4, 5, 6).

KAZUISTIKA 1

Pacient, 57 let, byl odeslan obvodnim Iékafem pro
tfi dny trvajici febrilie a bolesti v pravé bederni ob-
lasti na internf ambulanci FNKV. V osobni anamnéze
ma pacient udavanou lé¢bu sarkoiddzy od roku
1992, déle je pacient po totalni tyreoidektomii pro
papildrni karcinom $titné Zlazy v roce 2002, bez
dalsich vyznamnéjsich komorbidit. Pacient je ne-
kurdk a abstinent. Na pfijmové interni ambulanci
byla pfi provedeném fyzikalnim vysetfeni hmatna
rezistence v oblasti pravého mezogastria, nasledné
bylo provedeno ultrasonografické vysetieni bricha,
kde byly popsany tfi avaskuldrni nehomogenni
expanze v pravé podjaterni krajiné s volnou te-
kutinou v okoli. Vzhledem k suspekci na absces
retroperitonea bylo provedeno CT vysetfeni bficha
s ndlezem nehomogenni, sytici se expanze mezi
hornim pdlem pravé ledviny a medialnim okrajem
jater o velikosti 165 x 103 x 195 mm, s dislokaci
pravé ledviny a nadledviny ventralné (obr. 1, 2).
Nalez nevylucoval primarni afekci ledviny nebo
nadledviny. Dale byly popsany drobné hypodenzi-
ty nejasné etiologie v S8 a S6 jater. Z provedeného
laboratorniho vysetfeni byla patologicka elevace
CRP na 72 bez daldi patologie v krevnim obrazu
a biochemickém vysetfeni. S ndlezem CT vySetfeni
byl nésledné odeslan k urologickému vysetfeni na
urologickou ambulanci FNKV (Fakultni nemocnice

KAZUISTIKA

Obr. 1. CT snimek tumoru
Fig. 1. CTof tumor

Obr. 2. CTsnimek tumoru
Fig. 2. CToftumor

Kralovské Vinohrady). Pro nejasny nélez CT vysetfe-
ni byla provedena biopsie suspektniho loziska nad
pravou ledvinou pod ultrasonografickou kontrolou
v lokalni anestezii. Maly obsah bioptického materia-
lu neumoznoval jednoznacny diagnosticky zavér.
V rozvaze patologa po provedené sérii imunohisto-
chemickych vysetfeni pfipadal v Uvahu pleomorfni
lipom, ale vzhledem k vyssi proliferacni aktivité
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i mozZnost low grade sarkomu. Pacient byl po pre-
zentaci vysledku onkologickému kolegiu indikovan
k oteviené revizi retroperitonea s exstirpaci loziska.
Ze stfedni laparotomie byla provedena exstirpace
objemného tumoru vaziciho 3740 g s nutnostf
parcidlni resekce pravé ledivny pfi jeji infitraci tu-
morem (obr. 3). Dle operatéra byl tumor makrosko-
picky kompletné odstranén. Definitivni histologie
verifikovala high grade pleomorfni sarkom, misty
vykazujici rhabdoidni rysy (obr. 4) s dekapsulaci
horniho pdlu ledviny, kdy na nékterych mistech
nador dosahoval do okraje resekatu. Vysledek
definitivni histologie byl prezentovan na onko-
logickém kolegiu s doporucenim ¢asné kontroly
s PET/CT a v pfipadé recidivy onemocnéni byla
doporucena reoperace eventualné chemoterapie.
Primarni reoperace vzhledem ke stanovisku opera-
téra — peroperacné makroskopicky radikalni vykon,
extenzivni koagulace okrajd — nebyla indikovana.
Na doporuceném PET/CT vysetieni bylo popsano
nejednoznacné loZisko se zvysenou metabolickou
aktivitou v oblasti velké kurvatury Zaludku, bez
dalsich jednoznacnych loZisek zvysené akumulace
radiofarmaka. Vzhledem k popisovanému nélezu
PET/CT bylo provedeno gastroskopické vysetieni
s biopsii sliznice z oblasti popisované PET/CT vyset-
fenim. Histologicky byla v odebranych bioptickych
vzorcich popsana aktivni chronicka gastritida, bez
zastizeni nadorovych zmeén. Vzhledem k pozitivni-
mu chirurgickému okraji po provedené exstirpaci
byl pacient déle dispenzarizovan. Na kontrolnim CT
vysetfeni provedeném tfi mésice od provedeného
PET/CT byl popsan opét objemny, kulovité tvarova-
ny tumordzni Utvar o velikosti 148 x135x 150 mm.
Denzita uvedeného utvaru byla nehomogenni
v Urovni od 1 HU do 29 HU. Pacient byl indikovan
k operacni revizi a exstirpaci recidivy. Z horni stfed-
ni laparotomie byla provedena exstirpace tumo-
ru vaziciho 3500 g. Dle operatéra byla radikalita
vykonu vzhledem k nemoznosti odliseni neostfe
ohrani¢eného loziska od zdravé tkané nejistd. De-
finitivni histologické vysetteni potvrdilo recidivu
silné nediferencovaného pleomorfniho sarkomui.
Nador na nékolika mistech zasahoval do chirur-
gického okraje prepardtu. Vzhledem k vysledku
histologie a nemoznosti radikdlniho odstranéni
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Obr. 3. Rez tumorem

Fig. 3. Cross section of the tumor
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Obr. 4. High grade sarkom, hematOX///n—eozm
Fig. 4. High-grade sarcoma, haematoxylin-eosin

nadoru byl pacient indikovan k adjuvantni che-
moterapii. Na Onkologické klinice FNKV bylo poté
aplikovano sest cykll chemoterapie (Doxorubicin,
[fosfamid). Po ukonceni chemoterapie bylo pro-
vedeno kontrolnf CT vysetfeni bficha. V oblasti
kranialniho polu pravé ledviny, kaudalné od okra-
je pravého laloku jaterniho a medidlné od antra
zaludku byl popsan hranolovity Utvar velikosti 35
X 36 x 27 mm, suspektni z reziduadiniho tumoru.
Pacient byl opét indikovan k exstirpaci tumoru na
Chirurgické klinice FNKV. Peropera¢ni biopsie po-
tvrdila rezidualni nador. Vzhledem k inoperabilité
nadoru byla provedena pouze paliativni resekce
tumoru. Definitivni histologie potvrdila nélez silné
nediferencovaného pleomorfniho liposarkomu.
Pro nemoznost radikalniho chirurgického odstrané-



ni tumoru a progresi onemocnént i po adjuvantnf
chemoterapii byl pacient po prezentaci vysledkd
onkologlim indikovan k paliativni systémové 1éché,
kterd probiha na Onkologické klinice FNKV. Dosa-
vadni sledovani pacienta v dobé uvefejnéni clanku
bylo 18 mésicd.

KAZUISTIKA 2

Pacientka, 59 let, byla oSetfena ambulantnim uro-
logem pro nékolik mésicd trvajici bolesti pravé-
ho bedra. Z osobni anamnézy je pacientka po
hysterektomii pro uterus myomatosus v roce 2009,
dale se |é¢i s tyreopatii bez dalsich komorbidit.
Pacientka je nekuracka a abstinentka. Pri fyzikal-
nim vysetfeni byla hmatna nebolestiva rezistence
v oblasti pravého mezogastria. Na provedeném
ultrasonografickém vysetfeni bficha byla popsana
objemna expanze nad hornim pdlem pravé ledvi-
ny nejistého plvodu v nejvétsim primeru 12 cm
s normalnim nalezem na nitrobfisnich organech.
Na nasledné realizovaném CT vysetieni bficha byla
popsana objemna expanze intimné naléhajici na
horni pdl a ¢astecné medidlni stranu pravé ledviny,
dobfe ohranicena, suspektni z tumoru nadledviny,
bez dal3f popisované patologie (obr. 5). Provedené
endokrinologické vysetfeni bylo negativni. Pacient-
ka byla indikovéna k opera¢ni revizi a adrenalekto-

Obr. 5. CTsnimek tumoru
Fig. 5. CTof tumour

KAZUISTIKA

Obr. 6. Rez tumorem
Fig. 6. Cross section of the tumor
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Obr. 7. Detail gangliové buriky ganglioneuromu,
v cytoplazmé buriky zachycen PAS pozitivni hnédy
granuldrni pigment charakteru lipopigmentu, he-
matoxylin-eosin

Fig. 7. Detail of a ganglion cell in a ganglioneuroma,
with a PAS-positive brown granular pigment with
the character of a lipopigment detected in the cell
cytoplasm. Haematoxylin-eosin stain

mii vpravo. Byla provedena kompletni exstirpace
tumoru s ponechanim ¢asti nadledviny, ktera byla
dle operatéra bez rezidudlniho tumoru (obr. 6).
V definitivni histologii preparatu byl popsan gangli-
oneurom bez pfftomnosti zmén, které by svedcily
pro moznost maligniho tumoru a bez infiltrace
exstirpované &asti nadledviny (obr. 7). Radikalitu
vykonu nebylo mozné vzhledem k tésnému za-
sahovani tumoru do okraje preparatu a termic-
kym zménam podle popisu patologa spolehliveé
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zhodnotit. Pacientka je vzhledem k benigni povaze
nadoru, ale nejisté radikalité vykonu, nadale pfisné
dispenzarizovana. Po dvou letech od operace je
bez zndmek lokalni recidivy tumoru.

DISKUZE

Retroperitonedinf sarkomy jsou relativné vzacné
|éze, které tvofi témér 15% sarkom’ mékkych
tkani. Liposarkomy patfi mezi nejcastejsi primarni
retroperitonealni nadory. Vyznacuji se ¢asto ob-
jemnymi rozméry a Skalou subtypU. Tyto nadory
maji vrchol vyskytu mezi 4.-6. dekddou Zivota.
Predstavuji 10-15% sarkomU a pfiblizné 20 % z nich
ma plvod v retroperitoneu (7).

Liposarkomy jsou maligni mezenchymové nado-
ry vychazejici z mezenchymové tkdné a mohou se
vyskytovat v kterékoliv tkani téla obsahujicl tukové
bunky (3). Na zakladé morfologickych rysti a cytoge-
netickych aberaci je popisovano pét histologickych
subtypl (tab. 2). Metastazuji hematogenni cestou
a riziko metastdz je ovlivnéno stupném dediferen-
ciace nadoru. Na CT jsou patrné heterogenni masy,
nerovnomeérné rozlozenf tukové tkané a mekkych
tkani, mnohocetna septa a zvyraznéni mékkotkano-
vych komponent. Primarni |é¢bou je operacni ex-
stirpace tumoru. LokaIni recidiva je ¢asta a objevuje
se U 2/3 pacientd, obvykle jako zndmka inkompletni
exstirpace tumoru, vzhledem k obtiznému odliseni
liposarkomu od normalni retroperitonedlni tukové
tkané (8, 9). Postaveni radioterapie (dale jen RT) v 1é¢-
bé retroperitoneélnich sarkomU je stéle pfedmétem
diskuze. Podle dostupnych udajd RT pravdépodob-
né zlepsuje lokaIni kontrolu onemocnéni a mdze mit
v nékterych pfipadech pfiznivy vliv na resekabilitu

Tab. 2. Klasifikace liposarkomi
Table 2. Classification of liposarcomas

nadoru a preziti. Na zakladé dostupnych vysledkd
je preferovéna neoadjuvantni RT. Adjuvantni RT by
méla byt vyhrazena pro vysoce rizikové pifpady (10).
Uloha chemoterapie pfi lé¢bé retroperitonedinich
sarkom( zUstava spornou a kvalita dostupnych du-
kaz{ je nedostacuijici (11, 12, 13). Celkové preziti (dale
jen OS) pacientd s retroperitonedlinimi sarkomy je
nizké. Dokonce i po kompletnim odstranéni nado-
ru jen polovina pacientll preZije pét let. Progndza
onemocnéni zavisi i na histologickém subtypu na-
doru. Pacienti s dobfe diferencovanymi nadory po
kompletnim odstranéni nadoru maji lepsi progndzu
onemocnéni neZ pacienti se Spatné diferencovanym
tumorem (OS pét let 74 % versus 24%) (9, 14).
Ganglioneurom je vzacny tumor vychazeji-
ci ze sympatického nervového systému. Jedna
se o benigni tumor slozeny ze Schwannovych
bunék a bunék gangliovych. Tumor je benig-
ni, zpravidla dobfe opouzdfeny. Jde vétsSinou
o spontanni nador s rodinnou predispozici nebo
se mulze objevit v prabéhu chemoterapie nebo
radioterapie neuroblastomu. Vyskyt byl hlasen
u Turnerova syndromu a mnohocetné endokrinnf
neoplazie typ II. Nej¢astéjsi primarni lokalizaci je
zadni mediastinum a retroperitoneum. Predsta-
vuje 0,72-1,6 % primarnich retroperitonealnich
tumord. Incidence je 1:1000000 (15). Retroperi-
tonedlni ganglioneuromy jsou obvykle nefunkéni
a asymptomatické, dokud nedosdhnou velkych
rozmérd, kdy zpUsobuji symptomy v dUsledku
lokaIni expanze a komprese pfilehlych struktur.
Ganglioneurom muze uvolfovat katecholami-
nergni peptidy, které mohou vést k hypertenznf
krizi v prbéhu operace (16, 17). Pfedoperacni
diagnostika retroperitoneélniho ganglioneuromu
je ¢asto obtizna a je obvykle zaloZena na histo-

Histologicky typ Popis

Dobre diferencované tumory

54% zahrnujici lipomu podobné, zanétlivé a sklerozujicf varianty

Myxoidni typ
vaneé tumory

319% vsech liposarkomd, jsou vétsinou dobfe diferencované az stfedné diferenco-

Pleomorfni typ

méné casty typ, vétsinou jde o $patné diferencované tumory

Nador tvofeny kruhovymi burikami

Spatné diferencovany typ

Dediferencované tumory

vysoce maligni tumory
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patologickém ndlezu po chirurgickém odstra-
néni nadoru. CT je zakladni zobrazovaci metoda
pro hodnoceni, protoze odhaluje rozsah nadoru,
orgény plvodu, regiondlni invaze, cévni infiltra-
ci, adenopatie a kalcifikace. Zajimavé je, Ze gan-
glioneurom ma tendenci ¢astecné nebo Uplné
obklopovat velké cévy, s malym nebo zadnym
rizikem invaze do cévniho lumen. Léc¢ba spociva
v kompletnim chirurgickém odstranéni nadoru,
pokud je to mozné. Pfedoperacni a pooperacni
chemoterapie nebo radioterapie nema zadnou
cenu, pokud neni ganglioneurom spojen s gangli-
oneuroblastomem. Vzhledem k moznosti pomalé
progrese, opozdéné recidivy a vzacné maligni
transformaci je dlouhodobé pravidelné radiolo-
gické sledovani nutné (18).

KAZUISTIKA

ZAVER

Primarn{ retroperitonealni tumory jsou vzacné
nadory, popisované pfevazné v kazuistikach. Mo-
hou pacienta ohrozit svym expanzivnim rlstem
i v pfipadé benigniho charakteru tumoru. Zob-
razovaci vysetfeni ne vzdy umozni jejich odliseni
od primarniho postiZzeni retroperitonealnich or-
ganU, rovnéZ bioptické vysetfeni nemusi stanovit
jednoznac¢nou diagndzu. Nejefektivnejsi lé¢bou,
spojenou s definitivnim histologickym vysetfenim
a stanovenim diagndzy, je potencialné kurativni,
radikalni chirurgicka exstirpace tumoru. Postaveni
radioterapie a chemoterapie v |é¢bé primarnich
retroperitonedlnich tumord neni jednoznacné de-
finovano a je pfedmétem studif.
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