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Souhrn
Hruška M, Klézl P, Nencka P, Klečka J, Kolom-

bo I, Jirásek T, Kujal P, Grill R. Liposarkom a gan-
glioneurom jako primární nádory retroperitonea.

V článku popisujeme kazuistiky dvou pacientů 
s maligním a benigním primárním tumorem retro
peritonea, které byly diagnostikovány na základě 
symptomatologie z progredujícího narůstaní ob-
jemu tumoru. U jednoho pacienta byla provedena 
punkční biopsie se suspekcí na low grade liposar-

kom. Pacient byl indikován k operační revizi. S od-
stupem sedmi měsíců od operace došlo k recidivě 
onemocnění a byla provedena exstirpace recidivy 
tumoru s adjuvantní chemoterapií. Po ukončení 
systémové léčby byl pacient pro druhou recidivu 
opět operován s neradikálním odstraněním tu-
moru a byl indikován k paliativní systémové léčbě. 
V druhém případě byla na základě zobrazovacích 
metod indikovaná adrenalektomie pro suspektní 
tumor nadledviny. Definitivní histologie vyloučila 
afekci nadledviny a popsala ganglioneurom ret
roperitonea.

Klíčová slova
Retroperitoneum, mezenchymální nádory, sarkom, 
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Summary
Hruška M, Klézl P, Nencka P, Klečka J, Kolombo I, 

Jirásek 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-
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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.

………

Úvod

Primární nádory retroperitonea jsou extrémně 
vzácné. Tvoří asi 0,01–0,3 % všech zhoubných novo-
tvarů u dospělých a 5 % všech zhoubných novotva-
rů u dětí. Představují heterogenní skupinu nádorů, 
jejímž společným znakem je místo vzniku. Zahrnu-
jí nádory, které mají původ v retroperitoneálním 
prostoru nezávisle na orgánech retroperitonea. 
Nezahrnují nádory vycházející z retroperitoneálně 
uložených orgánů (ledvina, nadledvina, močové 

cesty, pankreas, střevo) nebo lymfomy a metastá-
zy z jiné primární lokalizace. Vycházejí z tkání ret
roperitoneálního prostoru (tuková, svalová, cévní 
a nervová tkáň), pozůstatků embryonální tkáně, 
heterotopie jedné nebo vícerých zárodečných 
vrstev (ektoderm, mezoderm a entoderm) nebo 
z totipotentních zárodečných buněk. Heterogen-
ní původ nádorů odráží širokou škálu primárních 
nádorů retroperitonea (1).

Průměrný věk výskytu nádorů je kolem páté 
věkové dekády, ale mohou se vyskytovat v kterém-
koliv věku a vykazují výraznou věkovou predilekci 
v závislosti na histologickém typu nádoru. Větši-
na nádorů u dětí i dospělých je maligních (86 % 
u dětí, 62 % u dospělých). Histologická klasifikace 
primárních nádorů retroperitonea je uvedena v ta-
bulce 1 (1).

Retroperitoneální tumory díky svému ulože-
ní zůstávají dlouho asymptomatické a dosahují 
objemných rozměrů. Symptomy jsou nespecific-
ké. Dominují zažívací obtíže, bolesti zad a břicha, 
známky střevní obstrukce nebo symptomy z ob-
strukce močových cest. Progrese onemocnění je 
spojena s váhovým úbytkem, anémií a hmatnou 
rezistencí břicha (2).

Dostupné zobrazovací metody nemají patřič-
nou specificitu k odlišení různých druhů tkání. Vý-
početní tomografie (dále jen CT) břicha a magne-
tická rezonance hrají ale důležitou roli v posouzení 
charakteristiky retroperitoneálních lézí (velikost, 
tvar, tloušťka stěny, přítomnost sept, kalcifikací a pří-
tomnost tukové složky). Většinou umožní odlišení 
intraperitoneálních a extraperitoneálních nádorů, 

Tab. 1.  Histologická klasifikace primárních nádorů retroperitonea
Table 1.  Histological classification of primary retroperitoneal tumours 

Výchozí tkáň Nádory

Pojivová tkáň Fibrom, fibrosarkom, maligní fibrózní histiocytom

Tuková tkáň Lipom, liposarkom

Hladká svalovina Leiomyom, leiomyosarkom

Příčně pruhovaná svalovina Rhabdomyosarkom

Krevní a lymfatické cévy Lymfangiom, lymfangiosarkom, hemangiom, angiosarkom, hemangiopericytom

Nervová tkáň Neurofibrom, neurofibrosarkom, neurilemom, maligní schwanom, ganglioneurom, ganglio-
neuroblastom, neuroblastom, paragangliom, feochromocytom

Nádory nejisté diferenciace Primitivní neuroektodermální tumor, Ewingův sarkom, synoviální sarkom

Jiné Castlemanova choroba
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můžou vyloučit primární postižení retroperitoneál-
ních orgánů a určit rozsah postižení. CT angiografie 
se používá k posouzení vaskulárního postižení. 
Magnetická rezonance umožňuje velmi kvalitní 
zobrazení měkkotkáňových struktur, což je důležité 
pro určení rozsahu onemocnění a posouzení vas-
kulární invaze, jakož i pro hodnocení obsahu tuku 
v lézích. Klinicky užitečné pro hodnocení agresivity 
nádorů a odhad prognózy nádorů může být i vyu-
žití 2deoxy-2- [18F] -fluoro-D-glukóza pozitronové 
emisní tomografie s kombinací s CT vyšetřením 
(dále jen PET/CT). PET/CT je také vhodným vyšetře-
ním včasné detekce recidivy nádoru při sledování 
pacienta po exstirpaci tumoru. Definitivní diagnózu 
obvykle potvrdí až histologické vyšetření (3, 4, 5, 6).

Kazuistika 1

Pacient, 57 let, byl odeslán obvodním lékařem pro 
tři dny trvající febrilie a bolesti v pravé bederní ob-
lasti na interní ambulanci FNKV. V osobní anamnéze 
má pacient udávanou léčbu sarkoidózy od roku 
1992, dále je pacient po totální tyreoidektomii pro 
papilární karcinom štítné žlázy v roce 2002, bez 
dalších významnějších komorbidit. Pacient je ne-
kuřák a abstinent. Na příjmové interní ambulanci 
byla při provedeném fyzikálním vyšetření hmatná 
rezistence v oblasti pravého mezogastria, následně 
bylo provedeno ultrasonografické vyšetření břicha, 
kde byly popsány tři avaskulární nehomogenní 
expanze v pravé podjaterní krajině s volnou te-
kutinou v okolí. Vzhledem k suspekci na absces 
retroperitonea bylo provedeno CT vyšetření břicha 
s nálezem nehomogenní, sytící se expanze mezi 
horním pólem pravé ledviny a mediálním okrajem 
jater o velikosti 165 x 103 x 195 mm, s dislokací 
pravé ledviny a nadledviny ventrálně (obr. 1, 2). 
Nález nevylučoval primární afekci ledviny nebo 
nadledviny. Dále byly popsány drobné hypodenzi-
ty nejasné etiologie v S8 a S6 jater. Z provedeného 
laboratorního vyšetření byla patologická elevace 
CRP na 72 bez další patologie v krevním obrazu 
a biochemickém vyšetření. S nálezem CT vyšetření 
byl následně odeslán k urologickému vyšetření na 
urologickou ambulanci FNKV (Fakultní nemocnice 

Obr. 1.  CT snímek tumoru
Fig. 1.  CT of tumor

Obr. 2.  CT snímek tumoru
Fig. 2.  CT of tumor

Královské Vinohrady). Pro nejasný nález CT vyšetře-
ní byla provedena biopsie suspektního ložiska nad 
pravou ledvinou pod ultrasonografickou kontrolou 
v lokální anestezii. Malý obsah bioptického materiá
lu neumožňoval jednoznačný diagnostický závěr. 
V rozvaze patologa po provedené sérii imunohisto-
chemických vyšetření připadal v úvahu pleomorfní 
lipom, ale vzhledem k vyšší proliferační aktivitě 
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i možnost low grade sarkomu. Pacient byl po pre-
zentaci výsledku onkologickému kolegiu indikován 
k otevřené revizi retroperitonea s exstirpací ložiska. 
Ze střední laparotomie byla provedena exstirpace 
objemného tumoru vážícího 3 740 g s nutností 
parciální resekce pravé ledivny při její infitraci tu-
morem (obr. 3). Dle operatéra byl tumor makrosko-
picky kompletně odstraněn. Definitivní histologie 
verifikovala high grade pleomorfní sarkom, místy 
vykazující rhabdoidní rysy (obr. 4) s dekapsulací 
horního pólu ledviny, kdy na některých místech 
nádor dosahoval do okraje resekátu. Výsledek 
definitivní histologie byl prezentován na onko-
logickém kolegiu s doporučením časné kontroly 
s PET/CT a v případě recidivy onemocnění byla 
doporučena reoperace eventuálně chemoterapie. 
Primární reoperace vzhledem ke stanovisku opera-
téra – peroperačně makroskopicky radikální výkon, 
extenzivní koagulace okrajů – nebyla indikována. 
Na doporučeném PET/CT vyšetření bylo popsáno 
nejednoznačné ložisko se zvýšenou metabolickou 
aktivitou v oblasti velké kurvatury žaludku, bez 
dalších jednoznačných ložisek zvýšené akumulace 
radiofarmaka. Vzhledem k popisovanému nálezu 
PET/CT bylo provedeno gastroskopické vyšetření 
s biopsií sliznice z oblasti popisované PET/CT vyšet-
řením. Histologicky byla v odebraných bioptických 
vzorcích popsána aktivní chronická gastritida, bez 
zastižení nádorových změn. Vzhledem k pozitivní-
mu chirurgickému okraji po provedené exstirpaci 
byl pacient dále dispenzarizován. Na kontrolním CT 
vyšetření provedeném tři měsíce od provedeného 
PET/CT byl popsán opět objemný, kulovitě tvarova-
ný tumorózní útvar o velikosti 148 x 135 x 150 mm. 
Denzita uvedeného útvaru byla nehomogenní 
v úrovni od 1 HU do 29 HU. Pacient byl indikován 
k operační revizi a exstirpaci recidivy. Z horní střed-
ní laparotomie byla provedena exstirpace tumo-
ru vážícího 3 500 g. Dle operatéra byla radikalita 
výkonu vzhledem k nemožnosti odlišení neostře 
ohraničeného ložiska od zdravé tkáně nejistá. De-
finitivní histologické vyšetření potvrdilo recidivu 
silně nediferencovaného pleomorfního sarkomu. 
Nádor na několika místech zasahoval do chirur-
gického okraje preparátu. Vzhledem k výsledku 
histologie a nemožnosti radikálního odstranění 

Obr. 3.  Řez tumorem
Fig. 3.  Cross section of the tumor

Obr. 4.  High grade sarkom, hematoxilin-eozin
Fig. 4.  High-grade sarcoma, haematoxylin-eosin 

nádoru byl pacient indikován k adjuvantní che-
moterapii. Na Onkologické klinice FNKV bylo poté 
aplikováno šest cyklů chemoterapie (Doxorubicin, 
Ifosfamid). Po ukončení chemoterapie bylo pro-
vedeno kontrolní CT vyšetření břicha. V oblasti 
kraniálního pólu pravé ledviny, kaudálně od okra-
je pravého laloku jaterního a mediálně od antra 
žaludku byl popsán hranolovitý útvar velikosti 35 
x 36 x 27 mm, suspektní z reziduálního tumoru. 
Pacient byl opět indikován k exstirpaci tumoru na 
Chirurgické klinice FNKV. Peroperační biopsie po-
tvrdila reziduální nádor. Vzhledem k inoperabilitě 
nádoru byla provedena pouze paliativní resekce 
tumoru. Definitivní histologie potvrdila nález silně 
nediferencovaného pleomorfního liposarkomu. 
Pro nemožnost radikálního chirurgického odstraně-
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ní tumoru a progresi onemocnění i po adjuvantní 
chemoterapii byl pacient po prezentaci výsledků 
onkologům indikován k paliativní systémové léčbě, 
která probíhá na Onkologické klinice FNKV. Dosa-
vadní sledování pacienta v době uveřejnění článku 
bylo 18 měsíců.

Kazuistika 2

Pacientka, 59 let, byla ošetřena ambulantním uro-
logem pro několik měsíců trvající bolesti pravé-
ho bedra. Z osobní anamnézy je pacientka po 
hysterektomii pro uterus myomatosus v roce 2009, 
dále se léčí s tyreopatií bez dalších komorbidit. 
Pacientka je nekuřačka a abstinentka. Při fyzikál-
ním vyšetření byla hmatná nebolestivá rezistence 
v oblasti pravého mezogastria. Na provedeném 
ultrasonografickém vyšetření břicha byla popsána 
objemná expanze nad horním pólem pravé ledvi-
ny nejistého původu v největším průměru 12 cm 
s normálním nálezem na nitrobřišních orgánech. 
Na následně realizovaném CT vyšetření břicha byla 
popsána objemná expanze intimně naléhající na 
horní pól a částečně mediální stranu pravé ledviny, 
dobře ohraničená, suspektní z tumoru nadledviny, 
bez další popisované patologie (obr. 5). Provedené 
endokrinologické vyšetření bylo negativní. Pacient-
ka byla indikována k operační revizi a adrenalekto-

Obr. 6.  Řez tumorem
Fig. 6.  Cross section of the tumor

Obr. 7.  Detail gangliové buňky ganglioneuromu, 
v cytoplazmě buňky zachycen PAS pozitivní hnědý 
granulární 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

Obr. 5.  CT snímek tumoru
Fig. 5.  CT of tumour

mii vpravo. Byla provedena kompletní exstirpace 
tumoru s ponecháním části nadledviny, která byla 
dle operatéra bez reziduálního tumoru (obr. 6). 
V definitivní histologii preparátu byl popsán gangli-
oneurom bez přítomnosti změn, které by svědčily 
pro možnost maligního tumoru a bez infiltrace 
exstirpované části nadledviny (obr. 7). Radikalitu 
výkonu nebylo možné vzhledem k těsnému za-
sahování tumoru do okraje preparátu a termic-
kým změnám podle popisu patologa spolehlivě 
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zhodnotit. Pacientka je vzhledem k benigní povaze 
nádoru, ale nejisté radikalitě výkonu, nadále přísně 
dispenzarizována. Po dvou letech od operace je 
bez známek lokální recidivy tumoru.

Diskuze

Retroperitoneální sarkomy jsou relativně vzácné 
léze, které tvoří téměř 15 % sarkomů měkkých 
tkání. Liposarkomy patří mezi nejčastější primární 
retroperitoneální nádory. Vyznačují se často ob-
jemnými rozměry a škálou subtypů. Tyto nádory 
mají vrchol výskytu mezi 4.–6. dekádou života. 
Představují 10–15 % sarkomů a přibližně 20 % z nich 
má původ v retroperitoneu (7).

Liposarkomy jsou maligní mezenchymové nádo-
ry vycházející z mezenchymové tkáně a mohou se 
vyskytovat v kterékoliv tkáni těla obsahující tukové 
buňky (3). Na základě morfologických rysů a cytoge-
netických aberací je popisováno pět histologických 
subtypů (tab. 2). Metastazují hematogenní cestou 
a riziko metastáz je ovlivněno stupněm dediferen-
ciace nádoru. Na CT jsou patrné heterogenní masy, 
nerovnoměrné rozložení tukové tkáně a měkkých 
tkání, mnohočetná septa a zvýraznění měkkotkáňo-
vých komponent. Primární léčbou je operační ex-
stirpace tumoru. Lokální recidiva je častá a objevuje 
se u 2/3 pacientů, obvykle jako známka inkompletní 
exstirpace tumoru, vzhledem k obtížnému odlišení 
liposarkomu od normální retroperitoneální tukové 
tkáně (8, 9). Postavení radioterapie (dále jen RT) v léč-
bě retroperitoneálních sarkomů je stále předmětem 
diskuze. Podle dostupných údajů RT pravděpodob-
ně zlepšuje lokální kontrolu onemocnění a může mít 
v některých případech příznivý vliv na resekabilitu 

nádoru a přežití. Na základě dostupných výsledků 
je preferována neoadjuvantní RT. Adjuvantní RT by 
měla být vyhrazena pro vysoce rizikové případy (10). 
Úloha chemoterapie při léčbě retroperitoneálních 
sarkomů zůstává spornou a kvalita dostupných dů-
kazů je nedostačující (11, 12, 13). Celkové přežití (dále 
jen OS) pacientů s retroperitoneálními sarkomy je 
nízké. Dokonce i po kompletním odstranění nádo-
ru jen polovina pacientů přežije pět let. Prognóza 
onemocnění závisí i na histologickém subtypu ná-
doru. Pacienti s dobře diferencovanými nádory po 
kompletním odstranění nádoru mají lepší prognózu 
onemocnění než pacienti se špatně diferencovaným 
tumorem (OS pět let 74 % versus 24 %) (9, 14).

Ganglioneurom je vzácný tumor vycházejí-
cí ze sympatického nervového systému. Jedná 
se o benigní tumor složený ze Schwannových 
buněk a buněk gangliových. Tumor je benig-
ní, zpravidla dobře opouzdřený. Jde většinou 
o spontánní nádor s rodinnou predispozicí nebo 
se může objevit v průběhu chemoterapie nebo 
radioterapie neuroblastomu. Výskyt byl hlášen 
u Turnerova syndromu a mnohočetné endokrinní 
neoplazie typ II. Nejčastější primární lokalizací je 
zadní mediastinum a retroperitoneum. Předsta-
vuje 0,72–1,6 % primárních retroperitoneálních 
tumorů. Incidence je 1 : 1 000 000 (15). Retroperi-
toneální ganglioneuromy jsou obvykle nefunkční 
a asymptomatické, dokud nedosáhnou velkých 
rozměrů, kdy způsobují symptomy v důsledku 
lokální expanze a komprese přilehlých struktur. 
Ganglioneurom může uvolňovat katecholami-
nergní peptidy, které mohou vést k hypertenzní 
krizi v průběhu operace (16, 17). Předoperační 
diagnostika retroperitoneálniho ganglioneuromu 
je často obtížná a je obvykle založena na histo-

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

Histologický typ Popis

Dobře diferencované tumory 54 % zahrnující lipomu podobné, zánětlivé a sklerozující varianty

Myxoidní typ 31 % všech liposarkomů, jsou většinou dobře diferencované až středně diferenco-
vané tumory

Pleomorfní typ méně častý typ, většinou jde o špatně diferencované tumory

Nádor tvořený kruhovými buňkami špatně diferencovaný typ

Dediferencované tumory vysoce maligní tumory
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patologickém nálezu po chirurgickém odstra-
nění nádoru. CT je základní zobrazovací metoda 
pro hodnocení, protože odhaluje rozsah nádoru, 
orgány původu, regionální invaze, cévní infiltra-
ci, adenopatie a kalcifikace. Zajímavé je, že gan-
glioneurom má tendenci částečně nebo úplně 
obklopovat velké cévy, s malým nebo žádným 
rizikem invaze do cévního lumen. Léčba spočívá 
v kompletním chirurgickém odstranění nádoru, 
pokud je to možné. Předoperační a pooperační 
chemoterapie nebo radioterapie nemá žádnou 
cenu, pokud není ganglioneurom spojen s gangli-
oneuroblastomem. Vzhledem k možnosti pomalé 
progrese, opožděné recidivy a vzácné maligní 
transformaci je dlouhodobé pravidelné radiolo-
gické sledování nutné (18).

Závěr

Primární retroperitoneální tumory jsou vzácné 
nádory, popisované převážně v kazuistikách. Mo-
hou pacienta ohrozit svým expanzivním růstem 
i v případě benigního charakteru tumoru. Zob-
razovací vyšetření ne vždy umožní jejich odlišení 
od primárního postižení retroperitoneálních or-
gánů, rovněž bioptické vyšetření nemusí stanovit 
jednoznačnou diagnózu. Nejefektivnější léčbou, 
spojenou s definitivním histologickým vyšetřením 
a stanovením diagnózy, je potenciálně kurativní, 
radikální chirurgická exstirpace tumoru. Postavení 
radioterapie a chemoterapie v léčbě primárních 
retroperitoneálních tumorů není jednoznačně de-
finováno a je předmětem studií.
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