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a seminar histologickych laborantii
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Klinicka data

3,5 lety chlapec.

Defigurace briska, pohmatem Tu masy v levém
hypogastriu.

Subjektivné bez potizi, bez hematurie, TK v
norme.

Anamnéza bez pozoruhodnosti.
Dle UZ a CT bricha nalez tumoru levée ledviny.



Stanovena rtg diagn6za Wilms tumor.

Nasledné neoadjuvantni |écba v délce 22 dni.

CT angio bricha po chemoterapii: stacionarni
viceuzlova expanze levé ledviny beze zmény
velikosti + zvétsené LU.

Nefrektomie po cca 1,5 meésice od stanoveni
diagnozy.



sagitalni rekonstrukce




axialni rez - nativ postkontrastni arterialni faze

postkontrastni portovendzni faze



&' " Makroskopicky nalez
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Resekat ledviny 160x95x80 mm s ostre
ohranicenym objemnym tumorem 130x85x85
mm vyrustajici z horniho polu.

e \ celém rozsahu je tumor kryty kapsulou, na
rezu homogenni, bélavobézoveé barvy, s
minimalnimi okrsky nekroz.
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Qﬁ(J'aka je Vage diagnéza?

R

e 1) Wilmsuv tumor (Nefroblastom)

e 2) Kongenitalni mesoblasticky nefrom

e 3) Svétlobunécny sarkom ledviny

* 4) Metanefricky stromalni tumor



Imunohistochemie

* Negativni protilatky:
AE1/3, CK7, SMA, DES, WT-1
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* Pozitivni protilatky:

pouze VIM
* Index proliferace dle Ki-67 cca 20%
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Svetlobunécny sarkom ledviny
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e Vzacny tumor se Spatnou prognozou, tvorici cca
3-4 % vsech deétskych renalnich neoplazii.

* Vrchol vyskytu mezi 2. a 3. rokem zivota.

* Velka tendence k tvorbé metastaz a rekurenci po
terapii — nador spada do kategorie s ,nepriznivou
histologii“ dle SIOP.

— Metastazy do LU casté v dobé stanoveni dg.
— Distribuce metastaz Siroka, casto do kosti.

— Prvni rekurence i po letech s velmi nenapadnym
histologickym vzhledem.



Cytogenetika

* Znadoroveé tkané byla prokazana , Interni
tandemova duplikace genu BCOR (BCL-6 co-
repressor)” vazana na X chromozom, ktera je v
soucasnosti povazovana za relativné
specifickou a senzitivni (cca 85% tumoru)
genetickou aberaci u CCSK.
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* Doplnén staging (MR mozku, CT bricha,
scintigrafie kosti) — bez nalezu vzdalenych

metastaz.

e Adjuvantni |écba chemoterapii v délce 34
tydnu, soucasné také radioterapie na ltuzko

ledviny.




~ ' Diferencialni diagn6za

e Wilmsuv tumor

— pritomnost alespon minimalniho mnozstvi blastému, ktery je vice
celularni, bazofilni, s prekryvajicimi se jadry
— prava epitelova komponenta — nikoliv ,,embryondlni metaplazie”

inkorporovanych nendadorovych sbéracich kanalk
— |HC: WT-1 +

* Kongenitalni mezoblasticky nefrom
— celuldrni typ muze pripominat vietenobunécnou variantu CCSK,
neni zde diverzita rlstovych vzorc(
— charakteristicka cytogenetika - t(12;15)



Metanefricky stromalni tumor

— muze pripominat storiformni i palisadujici variantu

— koncentrické ,,onionskin“ prstence kolem nenadorovych tubul(
Ci céy, jadra jsou tenka a tmava

— IHC: CD34 +

* Synovialni sarkom

— typicky vyskyt u mladych dospélych, vice celularni, bunky
obsahuji méné cytoplasmy
— I|HC: AE1/3 alesponi fokdlné + (bifazicka stavba)

— charakteristicka cytogenetika t(X;18)(p11;911)






