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Klinické údaje: 36 letá žena s letitou anamnézou zvětšujícího se tumoru levé ledviny,léčeného primárně parciální nefrektomií. Při pooperačním kontrolním zobrazovacím vyšetřeníbyla zjištěna recidiva tumoru s metastázami do jater, skeletu, lymfatických uzlinretroperitoneálních, břišních a pánevních a na peritoneu. Přes opakovaně provedenoucytoredukční chirurgii společně s hypertermickou intraperitoneální chemoterapií (HIPEC)doxorubicinem a cisplatinou a adjuvantní cílenou terapii everolimem však dochází k rekurencionemocnění.
Makroskopický popis: Multifokální prokrvácená, zčásti cysticky transformovaná ložiskaprůměru 7-75 mm v přilehlé perirenální tukové tkáni při dolním pólu levé ledviny a přiodstupu levého ureteru. Metastatický rozsev nádoru přítomen v oblasti bránice, tukové tkánimezenteria a omenta, stěny močového měchýře, dále na seróze tenkého střeva a doparaaortálních lymfatických uzlin.
Mikroskopický popis: Solidně konfigurovaný tumor tvořený velkými polygonálnímibuňkami s eozinofilní a převážně světlou cytoplazmou, výrazným stupněm jaderné pleomorfiea prominujícími nukleoly. Ložiskově jsou v tumoru přítomny hemoragie a nekrózy. Mitotickáaktivita je zřetelná, včetně výskytu atypických mitóz.
Imunohistochemické vyšetření: Vimentin pozitivní, SMA pozitivní, Melan A slaběpozitivní, HMB45 pozitivní. Proliferační index Ki-67 je 60%. Negativní je CD10, S100a AE1/AE3.
Diagnóza: Maligní epiteloidní angiomyolipom.
Diferenciální diagnóza: Adrenokortikální karcinom, onkocytom, maligní melanom,světlobuněčný renální karcinom, sarkomatoidní renální karcinom, primární renální sarkom.
Diskuze: Maligní epiteloidní angiomyolipom (EAML) je vzácná varianta angiomyolipomu(5 %), vycházející z perivaskulárních epiteloidních buněk (PECom) (1). Jeho výskyt bývápopisován u sporadických případů (50-70 %), s predominancí u ženského pohlavíči v souvislosti s tuberózní sklerózou, kde je podmíněn ztrátou heterozygozity v genuTSC1/TSC2 na chromozomu 9 (2). Metastázy do regionálních lymfatických uzlina vzdálených orgánů vznikají až u jedné třetiny nemocných (3). Predikce biologickéhochování u časných nádorů pomocí zobrazovacích metod je velmi obtížná (4). Stěžejní úlohuv diagnostice tudíž zaujímá histologické a imunohistochemické vyšetření. Oproti skupiněnádorů s benigním a nejistým maligním potenciálem je charakterizován větší velikostí nádoru(více než 50 mm v největším rozměru), infiltrativním způsobem růstu, přítomností hemoragiía nekróz uvnitř nádoru a výraznou jadernou pleomorfií s mitotickou aktivitou (více než 1mitóza na 50 HPF) (5). Doporučovaným postupem v terapii EAML stále zůstává nefrektomie,případně cytoredukční chirurgie s HIPEC, doplněná následně o podání inhibitorů mTOR,které jsou zapojeny do signálních drah regulace výše zmíněných genů (4). V literatuře sesetkáváme s variabilní odezvou na tuto léčebnou strategii (4, 6, 7). Prezentací našeho případu



bychom chtěli zdůraznit nezbytnost precizní jak klinické, tak histologické diagnostiky EAMLse stratifikací pacientů do jednotlivých prognostických skupin, která je podkladem pronastavení vhodného a efektivního terapeutického přístupu.
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