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podkovovité ledviny.

Prezentujeme kazuistiku objemného recidivuijici-
ho angiomyolipomu podkovovité ledviny u mladé
pacientky s podezfenim na syndrom tuberdzni skle-
rézy. Stav byl feSen opakovanou cytoredukéni operaci
v kombinaci se systémovou lé¢bou mTOR inhibitory.
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SUMMARY

Hulova M, Stanik M, Macik D, Dolezel J. Case
report of a gigantic recurrent angiomyolipoma in
a horseshoe kidney.

We present a case report of gigantic recur-
rent angiomyolipoma of the horseshoe kidney
in a young patient with suspected tuberous
sclerosis syndrome. The condition was solved
by repeated cytoreductive surgery in combina-
tion of systemic treatment with mTOR inhibitors.
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UvoD

Angiomyolipom (AML) je nejcastéjsi nezhoubny
mesenchymalni nador ledviny.V 80 % se jedna o spora-
dické onemocnéni, které je nejcasteji asymptomatické,
vykazuje pomaly rist a ma charakteristicky obraz pfi
ultrazvukovém vysetreni a pocitacové tomografii (CT)
(1, 2). Historicky je doporucovana operacni lécba pri
velikosti AML nad 4 cm, coZ byla arbitrarné stanovena
hranice, pfi které se uvadeélo vyssf riziko spontanni-
ho krvaceni AML (3, 4). V soucasnosti je hranice 4cm
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zpochybriovéna, veétsinu pacientd lze bezpecné sledo-
vat, jelikoz riziko spontanniho krvacent je podle studif
s aktivnim sledovanim (AS) velmi nizké (2, 3). Pokud je
indikovano odstranéni nadoru, Ize ho osetfit parcialni
nefrektomif, radiofrekvencnf ablaci (RFA), kryoterapif
nebo selektivni arteridini embolizaci (1, 2, 5).

Odlisny prébéh ma 20 % AML, které jsou aso-
ciovany se syndromem tuberdzni sklerézy (TS).
Casto jsou multifokalni, bilateralni a rostou rychleji
(1. U této skupiny nemocnych ma dilezZité misto
systémova terapie mTOR inhibitory v kombinaci
s lokdIni Ié¢bou (6).

Obr. 1. Predoperacni ndlez objiemného angiomyolipomu (oznacen hvézdickou) podkovovité ledviny s rozsdhlou
ventrdini hernii' v sagitdInim (a) a frontdinim (b) fezu pocitacové tomografie. Ndlez po cytoredukcnich operacich
v sagitdinim (c) a frontdInim (d) fezu. Hernie a podkovovitd ledvina oznaceny sipkou.

Fig. 1. Preoperative finding of a bulky angiomyolipoma (asterisk) of a horseshoe kidney with extensive ventral
hernia in sagittal (a) and frontal (b) sections on computer tomography. Postoperative finding after cytoreductive
surgery in sagittal (c) and frontal (d) sections. Hernia and kidney marked with an arrow.
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V této kazuistice je prezentovéna pacientka
s podkovovitou ledvinou, 43leta cizinka z Jeme-
nu, lé¢end pro recidivujici objemnou progredujici
bFigni angiomyolipomatézu vychazejici z ledviny.
V anamnéze méla pred rokem 2010 pouze exstirpaci
koznich lipomU na pfedni strané hrudniku v Jemenu
ve 23 letech, jinak nebyla nemocna. Od roku 2010
byla lécena v Ceské republice (CR) na nékolika pra-
covistich pro rozsahly tumor retroperitonea.

V roce 2010 podstoupila prvni cytoredukéni ope-
raci (1500 g), histologicky se jednalo o objemny AML.
Dalsi operace probéhla v Jemenu pro ileus v roce
2012. Pfi kontrole v CR v roce 2012 byla zjisténa pro-
grese onemocnéni a pacientka byla dosetfovana pro
podezieni na tuberdzni sklerdzu. Nalez na magnetické
rezonanci mozku nepodpofil stanoveni této diagndzy.
Od roku 2013 do roku 2015 podstoupila pacientka
imunosupresivni terapii Everolimem 3 mg ve snaze
o zpomaleni rlstu AML. Tato lécba viak nepfinesla
ocekavany efekt, dle kontrolnich zobrazovacich vy-
Setfeni doSlo k progresi onemocnéni, a proto byla
ukoncena a doporuceno pouze sledovani.

V listopadu 2015 byla pacientka pfevzata
do péce onkologie Masarykova onkologického
ustavu (MOU) pro klinickou progresi s bolestmi
bficha a zvétSenim expanze v retroperitoneu.
Druhym ¢tenim byla potvrzena histologicka dia-
gnodza, imunohistochemicky byly negativni c-kit,
EGFR, ALK, PDGFR-A. V ¢ervnu 2016 byla zahdjena
paliativni 1é¢ba mTOR inhibitorem sirolimem
opét ve snaze zpomalit rlst AML.

Na uroonkologii MOU byla pacientka odeslana
v Unoru 2018 pro zhorsujici se bolesti v dutiné bfisni.
Dle CT byly AML podkovovité ledviny narostlé do
gigantickych objemt (Obr. 1a-b). Diky rozsahlému
defektu stény bfisni po predchozich operacich zatim
nezpUsobily syndrom utlacenf organt dutiny bfisni.
Pacientka byla ohrozena rizikem spontanniho krvace-
niz nadoru a pfi dalsf progresi také rendlnim selhanim
z Utlaku parenchymu ledviny. Pacientce byla navrzena
nefrektomie na jedné strané s naslednou transplanta-
cf ledviny ipsilateralné a nasledna nefrektomie zbylé
¢asti podkovovité ledviny. Jako alternativa pak pokus
0 opétovny debulking tumoru s Upravou bfisni kyly.
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Obr. 2. Obsahem ventrdini kyly byly stfevni klicky,
dutina brisni vyplnéna tumorem (oznacen Sipkou)
(a). Odstranény prepardt angiomyolipomu pfi jedné
z cytoredukénich operaci (b).

Fig. 2. Small intestine was packed in ventral her-
nia as abdominal cavity was completely filled with
kidney tumour (arrow) (a). Angiomyolipoma mass
removed during one of cytoreductive surgeries (b).

Byla poucena o riziku komplikacf obou variant a zvolila
druhou moznost.

V dubnu 2018 byla provedena parcidlni nefrekto-
mie a debulking angiomyolipomd levé ¢asti podkovo-
vité ledviny. Operace byla provedena bez ischemizace
ledviny, Cetné resekeni plochy byly pribézné osetio-
vany suturou s klipy, coz mélo za nasledek vétsi krevni
ztratu 3000 ml. Pro iatrogenni 1ézi levého proximalni-
ho ureteru pfi uvolfiovani tumordzni masy byla pro-
vedena lalokova pyeloplastika pyeloureteralni junkce
se zavedenim JJ stentu a navic plastika ventralni kyly.
Odstranéna masa tumoru vazila 1700 g (Obr. 2a-b).
Dalsf operace nasledovala po rekonvalescenci v srpnu
2018, kdy byl proveden debulking nadorové masy
pravé ¢asti podkovovité ledviny s malou resekci pa-
renchymu, opét bez ischemizace parenchymu. Krevni
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Obr. 3. Histologicky ndlez angiomyolipom v barveni
hematoxylin-eosin (a) a pozitivita HMB45 v perivasku-
ldrnich epiteloidnich burikdch (b).

Fig. 3. Histological finding of angiomyolipoma in
hematoxylin-eosin staining (a) and HMB45 positivity
in perivascular epithelioid cells (b).

ztraty byly kolem 2300 ml a odstranénd masa nadoru
vézila 1800 g.

Patologem byl nalez uzavien jako AML (lipoma-
-like varianta) ledviny. Nador vykazoval trifazicky
histomorfologicky obraz, tvofeny smésici vyzralé
tukové tkané, hladké svaloviny a nepravidelnych
silnosténnych cév, misty s hyalinizovanou vnitf-
ni ¢asti stény (Obr. 3a). Imunohistochemicky byla
prokdzana pozitivita SMA (Smooth Muscle Actin)
v hladkosvalové komponenté a pozitivita HMB45
v perivaskularnich epiteloidnich bunkach (Obr. 3b).
Cytokeratiny byly negativni (CK AE1/3).

S odstupem 16 mésicl je pacientka bez po-
tizl, ledvinné funkce jsou v normé. Po operaci
byla znovu nasazena terapie mTOR inhibitorem
sirolimem pro klinicky suspektni syndrom tube-
rozni sklerdzy, s cilem snizit dalsi rdst AML. Kont-
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rolni CT bficha bylo hodnoceno jako stabilizace
onemocnéni, bez novych lozisek (Obr. 1c-d).
U pacientky je planovano genetické vysetfen.

DISKUZE

Po stanoveni diagndzy AML je dllezité rozlisit,
jestli se jedna o sporadickou formu, nebo AML vézany
na syndrom TS (1). U men3ich sporadickych nador{
dle neddvné systematické review Fvropské urologické
spolecnosti staci aktivni sledovani (AS), jelikoz rostou
vétsinou pomalu a ve studiich s AS bylo popséno rizi-
ko krvaceni pouze u 2 % (3). Arbitrarné stanovena veli-
kost AML 4 cm, kdy byla doporucena abla¢ni1écba, je
nynizpochybrovana a rezim AS se zda byt bezpecny
i pro vétsinadory (2,3, 7). LéCebny postup je ale nutné
individualné upravit nejenom podle velikosti nadoru,
ale také s ohledem na jejich cetnost, postizeni jedné
nebo obou ledvin, pfiftomnost syndromu TS, sympto-
my, vék pacienta a jeho komorbidity, je nutno brat
v Uvahu i socioekonomické prostfedi pacienta, jako
tomu bylo v tomto pfipadé. U vétsich nador nebo
pfi nejasném nalezu na zobrazovacich vysetfenich
je nutné myslet také na moznost epiteloidni varianty
AML, kterd ma agresivnéjsi chovani a metastaticky
potencial (1). Z lé¢ebnych moznosti u sporadického
AML je doporucovan vzdy, pokud je to technicky
mozné, ledvinu-zachovny postup (1, 2). Na prvnim
misté je parcidlni nefrektomie, jako alternativy Ize
vyuzit selektivni arteriaini embolizaci a perkutanni
nebo laparoskopickou termalni ablaci (radiofrekvencni
ablace nebo kryoablace) (1, 5). Vzhledem k charakteru
cévniho zasobeni podkovovité ledviny, celkovému
objemu tumordzni masy, mnohocetnosti a obou-
strannosti tumoru nebylo moZno uplatnit principy
standardné aplikované pri parcialni nefrektomii. Obé
faze parcidlni nefrektomie byly provedeny bez ische-
mizace parenchymu s cilem maximalniho zachovani
renalnich funkci. Tomu odpovidaly i pooperacni krevni
Ztraty.

Syndrom tuberdzni sklerdzy je autosomalné do-
minantni onemocnéni, které je zplsobeno mutaci
genu TSCI nebo TSC2, s naslednou zvysenou akti-
vitou mTOR signainf drahy. AML u syndromu TS je
¢asto multifokalni, bilateralni, s rychlejsim rastem (7).



U dospélych pacientd s asymptomatickym AML
nad 3cm je na prvnim misté doporucovana lécba
mTOR inhibitorem everolimem a v druhé linii ledvinu-
zachovné postupy, jako jsou parcidlni nefrektomie
nebo selektivni arteriaini embolizace 6, 8). Ve studii
EXIST-2 byl srovndvan everolimus s placebem u ne-
mocnych s AML u syndromu TS a prokézal vyssi od-
povéd na lécbu a delsi ¢as do progrese. Pii hodnoceni
dlouhodobé ucinnosti popsali Bissler et al. vysledky
u 102 pacientt s medianem objemu AML 92 cm?.
Odpovéd na lécbu everolimem definovanou jako re-
dukce objemu nédoru o > 50 % byla dosazena u 58 %
a>30% u vice neZ 75 % nemocnych (9). Everolimus je
tedy dlouhodobé ucinnym a bezpecnym postupem
lé¢by. NejcastéjsSimi nezadoucimi Ucinky jsou infekce
(imunosupresivum), hypercholesterolemie, hypertri-
glyceridemie a hyperglykemie.

Pro Ié¢bu objemnych AML nad 15-20 cm ne-
existujf jasna doporuceni. Pokud je to technic-
ky mozné, tak na prvnim misté je cytoredukce
s ledvinu-zachovnym vykonem, alternativou je
nefrektomie. Efekt systémové 1écby pri této veli-
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kosti AML je mensi nez ve studiich s AML < 10 cm.
Toriu et al. popsali zkusenost s lé¢bou everolimem
u tfech AML s prdmérem nad 20 cm a po tfech
letech Ié¢by dosahli redukci objemu o 9-23 %
(10). Kombinace systémové [é¢by mTOR inhibito-
ry s konsolida¢ni chirurgickou lé¢bou se jevi byt
optimalnim postupem u této skupiny nemocnych.

ZAVER

AML ma nejcastéji sporadicky vyskyt s po-
malym rlstem, u vétsiny pacientl s mensim na-
dorem postacuje sledovani a v pfipadé nutnosti
lécby je preferovan ledvinu-zéchovny postup.
V pfipadech vazby AML na syndrom TS mUze
mit onemocnéni odlisny pribéh s multifokalnim
vyskytem a rychlou progresi. U téchto pfipadl je
kromé chirurgické lé¢by na zvaZeni kombinace
se systémovou lé¢bou mTOR inhibitory.
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