KAZUISTIKY

skytuje vicecetné. TSC je autozomalné dominantné
dédi¢né onemocnéni zplsobené mutaci tumor
supresorovych gent TSCT a TSC2, vedouci k po-
ruse syntézy hamartinu a tuberinu, které pUsobi
jako inhibitory signalni drahy mTOR (mammalian
target of rapamycin). Vysledkem je dysregulace
bunécného rdstu a proliferace. Klinicky se projevuje
gliomy mozku spojenymi Casto s epilepsii a mental-
ni retardaci, vznikem AML ledvin, charakteristickymi
koznimi zménami (angiofibromy, fibrézni plaky,
hypomelanotické makuly), pfipadné lymfangiole-
iomyomatozou plic.

Histologicky byl v minulosti AML povaZovan za
hamartom, v soucasnosti se povazuje za benigni
tumor plvodem z perivaskularnich epiteloidnich
bunék. Velmi vzacna a relativné nove popsana
epiteloidni varianta AML ma vlastnosti maligniho
tumoru a nepfiznivou prognézu (2).

V naprosté vétsiné pfipadd jsou, zejména mensi
AML, asymptomatické a ¢asto ndhodnym nélezem
na zobrazovacich metodéach. Rizikem pro paci-
enty je ruptura a nasledné krvaceni. Toto riziko
vzrista s velikostl [éze. AML je vibec nejcastéjsi
pficinou spontanniho netraumatického krvaceni
do retroperitonea (Wunderlichova syndromu) (3).
Riziko ruptury je u tumord mensich nez 4 cm pfi-
blizné 13 %, u vétsich nez4 cm vzrdsta na 51 % (1).

Obr. 1. Nejvétsi AML levé ledviny pfed zahdjenim
systémové Iécby. Zde doslo k zakrvdceni, patrny peri-
rendIni hematom

Fig. 1. Thelargest AML of the left kidney, presenting
with bleeding. Perirenal hematoma of the left kidney
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Symptomatologie (véetné mirnéjsich chronickych
bolesti a mirné hematurie) je u tumord vétsich
nez 4 cm vyjadiena dokonce az v 94 % (1). Dle
novych poznatkd je viak pfi posuzovani rizika kr-
vaceni nutno pfihlédnout k dalsim radiologickym
charakteristikdm tumoru, a to jeho vaskularizaci,
pfitomnosti intrarenalnich aneuryzmat a nizkému
podilu tukové tkané (1).

Zakladnim postupem pfi ndlezu AML je dispenza-
rizace. V pfipadé AML mensiho nez 4 cm provadime
ultrazvukové vysetfeni jednou ro¢né, pokud je takovy
AML symptomaticky, lze zvazit lé¢bu. U asymptoma-
tického AML vétsiho nez 4 cm provadime ultrazvuk
ledvin po 6 mésicich, pokud je AML vétsi nez 4cm
symptomaticky, je indikovana lécba (1). V pifpadech
mnohocetného oboustranného postizeni je rozhod-
nuti o elektivni intervenci komplikované pro riziko
nasledného rozvoje rendinf insuficience.
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Prezentujeme kazuistiku nynf 37leté pacientky, kte-
rou sledujeme od roku 2006 pro oboustranné AML
ledvin gigantické velikosti (nejvétsi AML velikosti
12 cm). Pro mnohocetné bilaterdlni postizeni a pode-
zfeni na onemocnéni TSC bylo doplnéno CT mozku
bez prokdzané patologie, jinak byla pacientka bez
neurologické ¢i dermatologické symptomatologie.
Genetické vysetfeni nebylo provedeno.

Obr. 2. Regrese loZisek po lécbé
Fig. 2. Regression of the lesions after treatment



