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¢ Hlavni stanovisko prace

i Cilem prace je predstavit kazuistiku pacienta
i s celuldrnvariantou kongenitalnho mezo-

: blastického nefromu a pfibliZit problematiku
i tumord ledvin u novorozenc( a kojencd.

. SOUHRN

Jendrisakova K, Racilova Z, Cervinkova L.
i Kongenitalni mezoblasticky nefrom - celu-
¢ larnivarianta

i Mezoblasticky nefrom je nejcastéjsi tumor led-
i vin u novorozencl a kojenct do 3 mésich véku.

Existuji tfi subtypy mezoblastického nefromu:

klasicky, celuldrni a smiseny. Jednd se o vét-

i inou benigni tumor, avsak celuldrnf subtyp

¢ muze vykazovat zndmky agresivniho chovdni.

i Tato kazuistika popisuje pFipad pacienta

s celuldrnim subtypem tumoru s patrnou hete-
: rogennf strukturou, cystickymi okrsky a podle
histologie s infiltraci okolni tukové tkané

i aperineurdlni propagaci. U pacienta byla pfi

i cytogenetickém vysetfeni také prokazana fiize
i gen(i ETV6-NTRK3, kterd je typicka pro celuldrni
: variantu a umoznuje jeji odliseni od varianty

i klasické. Lécha je chirurgicka, voli se radikalni
¢ nefrektomie, u vyssich stadif celuldrnivarianty
: je doporucena také adjuvantnf chemoterapie.

Diferencidlné diagnosticky je problematické

i odliseni od maligniho Wilmsova tumoru, exis-
tuji charakteristiky spise typické pro jednotlivé
¢ tumory, avSak spolehlivé odliseni bohuzel
neni pomoci zobrazovacich metod vzdy mozné
: adiagnézu lze stanovit az pomoci histologic-

i kého vysetfeni.

© Klicova slova: celuldrni mezoblasticky nefrom,
i kongenitdlni mezoblasticky nefrom, CMN,
i tumor novorozencd, tumor ledvin.

Major statement

The goal of this paper is to present a case
report of a patient with cellular variant of
congenital mesoblastic nephroma and to
present the topic of renal tumors in newborns
and infants.

SUMMARY

Jendrisakova K, Racilova Z, Cervinkova I.
Congenital mesoblastic nephroma - cellular
variant

Mesoblastic nephroma is the most common
renal tumor in the neonatal period and infants
less than three months old. There are three
subtypes of mesoblastic nephroma: clas-

sic, cellular and mixed. It is mostly a benign
tumor, although the cellular subtype may show
signs of aggressive behavior. This case report
describes a patient with a cellular subtype with
heterogeneous structure, cystic degeneration
and, according to histology, infiltration of the
surrounding adipose tissue and perineural
propagation. Cytogenetics also revealed the
ETV6-NTRK3 gene fusion, which is typical for
the cellular variant and allows its differentia-
tion from the classic variant. The treatment of
choice is surgical resection, adjuvant chemo-
therapy is advised for higher stages of cellular
variant. Differential diagnosis from Wilms
tumor is problematic, there are characteris-
tics relatively typical for individual tumors,
but absolute distinction is unfortunately not
always possible by diagnosticimaging and the
diagnosis can only be established by histologi-
cal examination.

Key words: cellular mesoblastic nephroma,

congenital mesoblastic nephroma, CMN, neo-
nate tumor, kidney tumor.
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Kongenitalni mezoblasticky nefrom je
vzdcny tumor, ktery predstavuje cca 5%
détskych nador(i ledvin (1, 2). Presto se
viakjednad o nejcastéjsi tumor ledvin u no-
vorozenc( a kojenc(l do 3 mésicl véku.
Vétsinou byva diagnostikovan do 6 mésicli
véku a vice nez 90% je diagnostikovano
pred 1. rokem véku. Byly vsak popsany
také pripady zjisténé u starsich vékowych
skupin a ojedinéleiv dospélosti (3).

KAZUISTIKA

Na novorozeneckou JIP bylv srpnu
roku 2021 pfijat donoSeny novorozenec
s prenatdlné zjisténou tumorézni masou
na pravé ledving, klinicky stabilni, t.c.
s pfitomnou makroskopickou hematurif.
Dokumentace z prenatdlné zhotovenych
bohuzZel dostupné. Na naSem pracovi-
sti bylo provedeno ultrazvukové (UZ)
vySetfeni s ndlezem tumordzni expanze
velikosti cca 55 x 45 x 59 mm vychazejici
v.S. z pravé ledviny a prominujici ventro-
medidlné. Expanze byla popisovdna jako
naznacené uzlovitd, nehomogenni struk-
tury, prevazné solidni, pouze centrdlné
s okrskem vostinovité struktury velikosti
cca 20mm, bez patrnych kalcifikaci (obr.
1). TentyZ den bylo doplnéno vySetrent
magnetickou rezonanci (MR) s cilem po-
tvrzeni origa tumoru, stanoventi rozsahu
onemocnéni, stagingu a vylouceni meta-
statického ¢i viceloziskového postizeni.
Na provedeném MR vysetfent (obr. 2,
3) byla patrna masa tumoru, kterd byla
izosigndlni s kidrou ledvin, bez kalcifika-
cf, s patrnou restrikci difuze a postkon-
trastné s nevyraznym, lehce nehomo-
gennim sycenim. Centralné v lézi byl
patrny shluk cystoidd (T1 hyposignalni,
T2 hypersignalni, postkontrastné bez
sycenf). Rezidudlni parenchym horni-
ho pélu ledviny a dorzomedidlni okraj
ledviny byl normalniho MR obrazu.
Duty systém ledviny byl t.c. jen lehce

0 MRT1 VIBE FS (koronalni rovina) zobrazu-

je tumor pravé ledviny (bila Sipka). Na ob-
razku je viditelny zachovaly parenchym
pravé ledviny (Cerna Sipka). Duty systém
pravé ledviny je lehce prostornéjsi.
MRIT1 VIBE FS (coronal axis) shows
right renal tumor (white arrow). Re-
maining parenchyma of the right kidney
is visible on this image (black arrow).
Renal collecting system is slightly
enlarged.
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Ultrazvukové vysetieni zobrazujici expanzi vychazejici z pravé ledviny (bilé Sipky), neho-
mogenni struktury, centralné s cystickymi okrsky (cerna Sipka)

Ultrasound examination shows expansion arising from the right kidney (white arrows),
heterogeneous, centrally with multiple cystic areas (black arrow)
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o MR T2 BLADE (transverzalni rovina) zobrazuje tumor (bila Sipka) s cystickymi T2 hyperintenznimi okrsky centralné (cerna Sipka)

MRIT2 BLADE (transverse axis) shows tumor (white arrow) with cystic T2 hyperintense areas centrally (black arrow)

prostornéjsi. V diferencialni diagnéze
bylo vysloveno podezieni na mezoblas-
ticky nefrom ¢i rhabdoidni tumor. Stdle
trvala makroskopicka hematurie. Byla
doplnéna také vypocetni tomografie
(computed tomography - CT) plic k vy-
loucenf plicnich metastdz, ktera byla bez
priikazu loZiskovych zmén, a predoperac-
né také CT vySetieni bficha (obr. 4).

Déle byla provedena nefrektomie,
kterd probéhla bez komplikaci, v lizku
ledviny bez ndlezu lymfatickych uzlin.
Resekovana ledvina byla odesldna
na histologické vysetfeni, cytogenetic-
ké vy3etreni a FISH. Dle histologického
vySetfeni byla stanovena diagnéza

kongenitdlniho mezoblastického nefro-
mu - celuldrniho subtypu. V oblasti hilu
byly patrné znamky tumorézniinfiltrace
tukové tkané s perineuralni propagaci.
Nélez tedy odpovidal klinickému stadiu
IT a RO resekci. Molekuldarné genetické
vySetfeni poté prokdzalo fazi genll ETV6
a NTRK3, kterd je specificka pro celuldrni
variantu tumoru. Onkology byla také
doporucena pooperacni magnetickd
rezonance bticha, na které nebylo pro-
kazano reziduum i recidiva tumoru.
Pacient byl dale pravidelné sledovan
na onkologii a dispenzarizovan také
na nefrologii v misté bydlisté. Na opako-
vanych kontrolnich UZ vySetfenich byla

Koronalni CT rekonstrukce v portovenézni
fazi zobrazuje objemnou heterogenni
expanzi (bilé Sipky) vychazejici z pravé
ledviny a odtlacujici okolni struktury.
Expanze je solidni struktury, s nehomo-
gennim postkontrastnim sycenim a s cys-
tickymi okrsky centralné (cerna Sipka).
Coronal CT reconstruction in the portal
venous phase shows large heteroge-
neous mass (white arrows) arising
from the right kidney and displacing
surrounding structures. The mass is
solid, with inhomogeneous postcontrast
enhancement and cystic areas centrally
(black arrow).

popisovana pouze kompenzatorné hyper-
trofickd levd ledvina, bez patrné UZ patolo-
gie. DalejiZ do soucasnosti bez potizi.

DISKUSE

Kongenitdlni mezoblasticky nefrom (CMN)
byl jako samostatnd jednotka poprvé
popsan v roce 1967 Bolandem jako leio-
myomu podobny nador ledviny (3). Jednd
se 0 nejcastéjsi tumor ledvin u novorozen-
cli a kojencl do 3 mésicli véku a ve vice
nez 90% pripad( byvd diagnostikovan
do 1 roku véku pacienta (3, 4).

M0ze byt diagnostikovan prenatalné
i postnatalné. Prenatalné byva zjistén
pri pravidelné UZ kontrole, jelikoz se
tumor casto ve III. trimestru vyrazné
zvétsuje. Nejcastéjsi komplikaci v tomto
obdobf byva polyhydramnion, ktery se
vyskytuje u cca 15-36 % pacient( a zvy-
Suje riziko pred¢asného porodu (1).
Po narozeni se manifestuje jako hmatna
rezistence v oblasti bficha a mdze byt
pritomna také makroskopickd hematu-
rie ¢i hypertenze (5).
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Histologie

Histologicky mGzeme rozlisit tfi subtypy
mezoblastického nefromu: klasicky,
celuldrni (bunécny) a smiSeny. Klasicky typ
je charakterizovan vietenovitymi bunkami
usporddanymi do fascikld, nizkou mito-
tickou aktivitou a nepfitomnosti nekrézy,
jeho mikroskopicky i makroskopicky vzhled
je podobny déloznimu leiomyomu. Oproti
tomu celuldrnivarianta je charakterizova-
na hypercelularitou, vysokou mitotickou
aktivitou, nekrézami a atypickym rdstem
sinvazi do okolnich struktur (1, 6, 7).

Klasicky typ se vyskytuje cca ve 24 %
pripadd, celularnityp v 66 % a smiseny
cca v 10% pripadd (8).

Zobrazovaci metody

Na zobrazovacich metoddch (UZ, CT, MR)
se kongenitalni mezoblasticky nefrom
projevuje jako léze v parenchymu ledviny
nebo castéji vyklenujici se z parenchy-
mu ledviny. Pokud se jednd o klasickou
variantu, byva léze solidnia mohou byt
pritomny koncentrické echogennia hy-
poechogenni prstence (4, 9). Celuldrni
varianta mivd i na zobrazovacich meto-
dach vice heterogenni strukturu a mohou
byt patrné okrsky nekrézy, krvacent &
cystické okrsky (1, 3, 8).

Zatimco klasickd varianta ma benignf
charakter, bez zfetelné invaze do okolnich
struktur, smiSend a celuldrnivarianta
mohou byt agresivnéjsi (6). U celuldrni
varianty m{ze byt patrnd invaze do pe-
rirenalniho tuku & prilehlych organd,
lokdlni recidiva i vzdalené metastazy (4).

Cytogenetika

Klasicky a celuldrni subtyp mdzeme

od sebe odlisit pomoci cytogenetického
vysetreni. Klasicky subtyp mezoblastické-
ho nefromu nemd Zadny identifikovatelny

LITERATURA

geneticky marker, pro celuldrni subtyp je
vak typicka flze genl ETV6-NTRK3 spoje-
nd s translokaci t(12;15), (p13;q25). Faze
téchto genl(i je také typicka pro infantilni
fibrosarkom (6, 7).

Lécba

Lécba je chirurgickd, metodou volby je
radikalni nefrektomie, kterd md vyborné
vysledky s celkovym preZitim okolo
95%. Lokalni recidiva ¢i metastdzy se
mohou objevit u pacientd s celuldrnim
subtypem nadoru, pficemz rizikovym
faktorem jsou pozitivni resekcni okraje,
proto je ve stadiu IIT u tohoto typu do-
porucend adjuvantni chemoterapie (5).

Diferencialni diagnéza

Diferencidlni diagnéza solidnich tumord
ledvin u novorozencd a kojenctl zahrnuje
kongenitalni mezoblasticky nefrom,
Wilmstv tumor a dale v tomto véku mno-
hem méné casté |éze, jako jsou rhabdoid-
ni tumor, svétlobunécny sarkom ledviny,
osifikujici rendlni tumor u déti, cysticky
nefrom & rendlni karcinom (6, 7).
Zejména dilezité je odliseni
od maligniho Wilmsova tumoru &ili
nefroblastomu. Wilmsdv tumor je
druhy nejcastéjsi tumor ledvin u no-
vorozenc( a zaroven nejcastéjsi tumor
ledvin u déti (6). Zatimco kongenitdlni
mezoblasticky nefrom je typicky pro
novorozence a kojence, Wilms(iv tumor
se objevuje nejcastéji u déti ve véku
1-8 let s maximem vyskytu mezi 3.
az 4. rokem véku. V 80 % se vyskytuje
ve véku do 5 let (10) a méné nez 2%
téchto tumord jsou diagnostikovdna
do 3 mésicli véku (7). Wilmsdv tumor
m(iZe byt asociovdn s vrozenymi anomd-
liemi a syndromy, jako jsou kryptorchi-
smus, hypospadie, sporadickd aniridie,
WAGR syndrom (WilmsQv nador, aniridie,

anomdlie genitdlu, mentdlni retardace),
Beckwith(v-Wiedemann(iv syndrom nebo
Denys(iv-Drashdv syndrom (5). Na zobra-
zovacich metoddch svédéi pro diagnézu
Wilmsova tumoru heterogenita léze (zde
je viak problematické odliSent od celuldrni
varianty kongenidlniho mezoblastického
neformu), pfitomnost pseudokapsuly, na-
dorovd trombdza dolnt duté Zily ¢i rendlni
Zily a pfitomnost plicnich metastdz. Spo-
lehlivé odliSent je vSéak mozné az pomoci
histologického vy3etfent (1, 6).

Maligni rhabdoidni tumor ledviny je
velmi vzdcny a agresivni tumor, vyskytuje
se zejména u novorozencli a détido 2 let
(5, 6). Na rozdil od ostatnich tumor(i ledvin
se vétSinou projevuje az ve I1I. nebo 1V.
stadiu onemocnént, a miZe se tedy projevit
az v dlisledku metastatického postiZent.
Objevuji se metastazy do plic, lymfatickych
uzlin, jater, skeletu, kiize & mozku. Na CT
vysetfeni mlizeme vidét kalcifikace a sub-
kapsularni kolekce, které jsou jen vzacné
pritomny u ostatnich tumord ledvin (6).

Svétlobunécny sarkom ledviny se
objevuje spiSe u starsich déti, na zob-
razovacich metoddch nenf odlisitelny
od Wilmsova tumoru a ¢asto metastazu-
je do skeletu (6, 10).

ZAVER

Ackoliv je mezoblasticky nefrom nejcas-
téjsim nadorem ledvin u novorozencd

a kojencl, mizZe se v tomto véku objevit
také maligni WilmsQv tumor. Zejména ce-
luldrni variantu kongenitdlniho mezob-
lastického nefromu s pritomnymi okrsky
hemoragie a nekrézy je tézké od Wilmso-
va tumoru pomoci zobrazovacich metod
odlisit. Pritomnost dobre ohrani¢eného
pouzdra, nadorovych tromb( ¢i metastaz
svédci spiSe pro Wilmsdv nador, spoleh-
livé odliSentje vSak mozné az pomoci
histologického vy3etfeni. ®
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