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Klinické udaje: 36 letd Zena s letitou anamnézou zvétSujiciho se tumoru levé ledviny,
léceného primarné parcialni nefrektomii. Pfi poopera¢nim kontrolnim zobrazovacim vySetieni
byla zjiSténa recidiva tumoru s metastizami do jater, skeletu, lymfatickych uzlin
retroperitonedlnich, bfiSnich a panevnich a na peritoneu. Pfes opakované provedenou
cytoredukéni chirurgii spole¢n€ s hypertermickou intraperitonedlni chemoterapii (HIPEC)
doxorubicinem a cisplatinou a adjuvantni cilenou terapii everolimem vsak dochézi k rekurenci
onemocnénti.

Makroskopicky popis: Multifokalni prokrvacena, zcasti cysticky transformovand loziska
pruméru 7-75 mm v pfilehlé perirenalni tukové tkani pti dolnim pdlu levé ledviny a pfi
odstupu levého ureteru. Metastaticky rozsev nadoru pfitomen v oblasti branice, tukové tkani
mezenteria a omenta, stény mocového méchyfe, dale na ser6ze tenkého stieva a do
paraaortalnich lymfatickych uzlin.

Mikroskopicky popis: Solidné¢ konfigurovany tumor tvofeny velkymi polygonalnimi
bunkami s eozinofilni a pfevazné svétlou cytoplazmou, vyraznym stupném jaderné pleomorfie
a prominujicimi nukleoly. LoZiskov€ jsou v tumoru pfitomny hemoragie a nekrozy. Mitoticka
aktivita je zfetelnd, véetné vyskytu atypickych mitdz.

Imunohistochemické vySetfeni: Vimentin pozitivni, SMA pozitivni, Melan A slabé
pozitivni, HMB45 pozitivni. Proliferacni index Ki-67 je 60%. Negativni je CD10, S100
a AEI/AE3.

Diagnéza: Maligni epiteloidni angiomyolipom.

Diferencidlni diagnéza: Adrenokortikdlni karcinom, onkocytom, maligni melanom,
svétlobunéény rendlni karcinom, sarkomatoidni rendlni karcinom, primdrni renélni sarkom.

Diskuze: Maligni epiteloidni angiomyolipom (EAML) je vzacna varianta angiomyolipomu
(5 %), vychazejici z perivaskularnich epiteloidnich bunék (PECom) (1). Jeho vyskyt byva
popisovan u sporadickych piipadd (50-70 %), spredominanci u Zenského pohlavi
¢1 vsouvislosti s tuberdzni skler6zou, kde je podminén ztratou heterozygozity v genu
ISCI/TSC2 na chromozomu 9 (2). Metastdzy do regiondlnich lymfatickych uzlin
a vzdalenych organli vznikaji az u jedné tfetiny nemocnych (3). Predikce biologického
chovani u ¢asnych nddori pomoci zobrazovacich metod je velmi obtizna (4). Stézejni ulohu
v diagnostice tudiz zaujima histologické a imunohistochemické vySetieni. Oproti skupiné
nadort s benignim a nejistym malignim potencidlem je charakterizovan vétsi velikosti nadoru
(vice nez 50 mm v nejvetsSim rozmeru), infiltrativnim zptsobem ristu, ptitomnosti hemoragii
a nekrdz uvnitf nddoru a vyraznou jadernou pleomorfii s mitotickou aktivitou (vice nez 1
mitdza na 50 HPF) (5). Doporucovanym postupem v terapii EAML stale ziistava nefrektomie,
pfipadné cytoredukéni chirurgie s HIPEC, doplnénd nésledné o podani inhibitori mTOR,
které jsou zapojeny do signalnich drah regulace vySe zminénych gent (4). V literatufe se
setkavame s variabilni odezvou na tuto 1écebnou strategii (4, 6, 7). Prezentaci naseho ptipadu



bychom chtéli zdlraznit nezbytnost precizni jak klinické, tak histologické diagnostiky EAML
se stratifikaci pacientli do jednotlivych prognostickych skupin, kterd je podkladem pro
nastaveni vhodného a efektivniho terapeutického ptistupu.
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