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Hlavni stanovisko prace
Neuroendokrinni tumory tenkého stfeva jsou

: vzacné, pomalu rostouci nddory, casto jsou ale

diagnostikovdny v pokrocilych stadiich, kdy

. SOUHRN

Masek J, Grim J, Kocova E. Expanze v prednim
mediastinu u pacienta s neuroendokrinnim

i tumorem stfeva

Neuroendokrinni tumory (NET) tenkého stfeva

i jsou vétSinou dobfe diferencované, pomalu

rostouci nadory, casto ale byvaji diagnostiko-

vany az v pokro€ilych stadiich. K diagnostice je
i vyuzivana kombinace morfologickych a funké-

nich zobrazovacich metod. Nadory s expresi

i somatostatinovych receptorti jsou zobrazi-
i telné scintigrafii nebo pozitronovou emisn{
i tomografif (PET). Kazuistika popisuje pfipad

pacienta s obtizemi charakteru karcinoidového

syndromu, u kterého byl nddor diagnostiko-
¢ vdn pfi vzniku komplikace v podobé ile6zniho
i stavu, v pfitomnosti rozsahlych jaternich

metastdz. Po resekci stfeva a transplantaci

jater doslo ke zlepSeni klinického stavu.
Tumor vSak pozdéji, navzdory farmakoterapii,

metastazoval do pfedniho mediastina a hrudni

stény. V diskusi se ddle vénujeme diferencidln{

diagnostice expanze v prednim mediastinu.
Kromé metastdzy se v tomto pripadé zvazovala

i komplikovana perikardidlni cysta.

Klicova slova: expanze, mediastinum, me-

i tastdza, neuroendokrinni, stfevo.

Major statement

Neuroendocrine tumours of the smallintestine
are rare, slow-growing neoplasms, however,
they are often diagnosed at late stages when
distant metastases are already present.

SUMMARY

Masek J, Grim J, Kocova E. An anterior medi-
astinal mass in a patient with an intestinal
neuroendocrine tumour

Neuroendocrine tumours (NET) of the small
intestine are usually well-differentiated, slow-
growing tumours, although they are often
diagnosed at late stages. A combination of
morphologic and functional imaging methods
is used in diagnosing. Tumours expressing
somatostatin receptors can be visualized by
scintigraphy or positron emission tomography
(PET) techniques. Our case report describes

a patient, presenting with symptoms of the
carcinoid syndrome, who was diagnosed with
a NET when a complication in the form of

a small bowel obstruction occurred. Extensive
liver metastases had already been present.
After a bowel resection and a liver transplant
had been performed, the patient’s condition
improved significantly. However, the tumour
later metastasized in the anterior mediastinum
and the thoracic wall despite the pharmaco-
logic treatment. In the discussion, we also
focus on the differential diagnosis of the
patient’s anterior mediastinal mass. Except the
metastasis, a complicated pericardial cyst was
also taken into consideration.

Key words: intestine, mediastinum, mass,
metastasis, neuroendocrine.



Tumor distalniho ilea zpisobujici
obstrukci (Sipka) s preobstrukéni
dilataci klicek tenkého streva a jaterni
metastazy (vstupni CT vySetieni bficha
s podanim kontrastni latkyi.v., 2011):
(a) frontdlni fez; (b) axidlni fez

A tumour of the smallintestine causing
an obstruction (arrow) with dilated
intestinal loops proximal to the point
of obstruction, and liver metastases
(initial abdominal CT scan with intrave-
nous contrast, 2011): (a) coronal plane;
(b) axial plane

uvoD

Neuroendokrinni tumory jsou hete-
rogenni skupinou nador( s rozdilnym
stupném malignity. Mohou vychazet

z tkdni neuroendokrinniho (NE) systé-
mu nebo z bunék difuzniho NE systému
rozptylenych v rliznych organech téla.
Jednd se o pomérné vzacné tumory,
jejichincidence ale v poslednich letech
stoupd (1).

Podle klasifikace WHO z roku 2010 se
NET déli na dobfe diferencované (grade
1agrade 2, dfive nazyvané jako karci-
noidy) a Spatné diferencované neuroen-
dokrinni karcinomy (NEC, grade 3) (2).
Toto déleni odrazi odliSnou prognézu
a terapeuticky pristup. Mezi nejcastéjsi
lokality NET patfi gastrointestindl-
ni (GI) trakt a plice, z GI traktu pak
predevsim distdlniileum a apendix (3).
Nejvice metastazuji NET tenkého stfeva,
nejcastéjsi lokalitou pro metastazy jsou
jatra (3).

KAZUISTIKA

Muz, 37 let, do té doby s negativni
osobnianamnézou, byl v roce 2010
vysetfovan pro opakujici se flushe.
Vysledek byl, az na nalez nedostatec-
nosti mitrdlnf a trikuspiddlni chlopné,
negativni. 0 rok pozdé&ji se dostavil

na pohotovost pro bolest v pravém
podbfisku, prijem a zvraceni. Na vy-
Setfeni ultrazvukem (UZ) a pocitacovou
tomografif (CT) byl prokdzan ile6zni
stav zplsobeny invaginaci dosud
nediagnostikovaného tumoruilea (obr.
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1a). Dal$im nalezem byla mnohocetna
loZiska charakteru metastdz v jaternim
parenchymu (obr. 1a,b). Pacient pod-
stoupil pravostrannou hemikolektomii
s rozsitenou resekci termindlniho ilea
aileotransverzoanastomézou. Histo-
logicky byl diagnostikovan neuroen-
dokrinni tumor termindlniho ilea (NET,
grade 1).

Ndsledné byla zahdjena terapie
interferonem alfa a analogem soma-
tostatinu (lanreotid). Dle oktreoti-
dové scintigrafie nebyla mimojaterni
metastatickd loziska prokdzana, pacient
tak mohl byt na mezioborovém semi-
nari indikovan k transplantaci jater,
kterd Gspésné probéhla v roce 2012.

Po transplantaci doslo k vyznamnému
zlep3eni klinického stavu. Byla nasaze-
na imunosupresivni terapie a ukonceno
poddvaniinterferonu alfa a analogu
somatostatinu.

Kontrolnf scintigrafie o rok pozdéji
byla bez patologického ndlezu. Pri dalsi
kontrole v roce 2014 se vyskytla nové
patologickd akumulace radiofarmaka
a na soucasné provedeném CT trupu
byl ndlez nového loZiska v oblasti hlavy
pankreatu a v dolnim prednim medias-
tinu (obr. 2). Nédlez byl zhodnocen jako
perzistence onemocnéni a farmakolo-
gickd terapie byla znovu nasazena. Déle
probihaly kontrolni scintigrafie po pdl
roce, ndlez z(istaval beze zmén, pozdéji
loZiska zachytu radiofarmaka mirné
progredovala.

Dle kontrolniho CT trupu z roku 2018
expanze v mediastinu navzdory terapii
velikostné progredovala a zaroven
pribylo nové lozZisko parasternalné

a Expanze v dolnim prednim mediastinu (Sipka) (CT vySetfeni hrudniku s podanim kon-
trastni latkyi.v., 2014): (a) axidlni fez; (b) sagitdlni fez

A mass in the lower anterior mediastinum (arrow) (chest CT scan with intravenous con-
trast, 2014): (a) axial plane; (b) sagittal plane
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e Zvétseni expanze v prednim mediastinu (plna Sipka) a nové loZisko parasternalné vpravo
(preruSovana sipka) (CT vySetfeni hrudniku s poddnim kontrastnf latky i.v., 2018): (a) axi-

alni fez; (b) sagitdlni fez

Enlargement of the anterior mediastinal mass (solid arrow), and a new parasternal lesion
on the right side (dashed arrow) (chest CT scan with intravenous contrast, 2018): (a) axi-

al plane; (b) sagittal plane

vpravo (obr. 3). LoZiska korespondovala
s misty zvySené aktivity somatostati-
novych receptor( prokdzanych drive
scintigrafii. U pacienta doslo k recidivé
flushia v modi byly zjistény vysoké
odpady kyseliny 5-hydroxyindoloctové
(produkt metabolismu serotoninu). Pro
progredujici bolesti hrudniku byl pfipad
prezentovan na pneumochirurgickém
semindFi (s Gcasti hrudniho chirurga,
radiologa, pneumologa, pneumoonko-
loga, onkologa, anesteziologa a pato-
loga), kde byla indikovana exstirpace
loZisek z predniho mediastina a hrudni
stény. Vykon probéhl cestou videoasis-
tované torakoskopie (VATS). Resekat byl
histologicky vySetfen a zhodnocen jako
NET, grade 2. Jednalo se o metastdzy
plvodniho neuroendokrinniho tumoru
ilea.

Pacient pokracuje v zavedené
farmakologické terapii, doslo k zamé-
né analoga somatostatinu (lanreotid
za oktreotid).

DISKUSE

NET tenkého stfeva vychdzeji z ente-
rochromafinnich bunék produkujicich
serotonin. Ve vétsiné piipadd se

jednd o tumory grade 1 a 2, které se
vyznacuji pomalym rlstem, ¢asto ale
byvaji diagnostikovany az v pokrocilych
stadiich (4). Klinické projevy k podobé
karcinoidového syndromu, kam patfi
flushe (zachvatovité zrudnuti obliceje),
prdjem a postizenf srde¢nich chlopni,
se dostavuji az v pritomnosti rozséh-
lych metastdz u 20-30% pacientd (5).
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Pétileté preziti je pfi metastatickém
postizeni 43 % (4).

K diagnostice je vyuzivdna kom-
binace morfologickych a funkénich
zobrazovacich metod. Nadory s expresi
somatostatinovych receptord lze zobra-
zit scintigrafii 'In znacenym analogem
somatostatinu (oktreotidem), pfipadné
nové&jsi metodou pomoci %Ga PET, kterd
je pro vyssi senzitivitu doporucovana
(6). Primdrni NET tenkého stfeva jsou
pro svoji malou velikost obtizné zobrazi-
telné na CT. Na vysetfeni's poddnim kon-
trastni latky intravenézné (i.v.) a per
o0s maji obvykle podobu vyrazné a casné
se sytici polypoidni nebo plakovité
masy, velikostné do 2cm (7). Metasta-
zy jsou u NET tenkého stfeva zjistény
ve 41% pripad, ztoho se v 55 % jedna
o solitdrnf postizenijater, ve 33% jsou
metastatickd loZiska pFitomna v jatrech
av mimojaternim organu (3). Casté jsou
metastdzy v mezenteridlnich lymfatic-
kych uzlindch, mohou byt postizeny
iuzliny v dolni éasti hrudniku. Mediasti-
num a pleura jsou zasazeny ve 3,3 % ze
vSech pfipadd zjisténych metastdz (3).

Na kontrolnim CT u pacienta do-
minoval ndlez v prednim mediastinu.

V nasledujicim textu se zamérime blize
na jeho diferencidlni diagnostiku.
Sjednocujici pristup k mediastinalnim
lézim, vCetné definice kompartment(

na zakladé CT obrazu, byl vypracovdn
spolecnosti ITMIG (International Thymic
Malignancy Interest Group) v roce

2017 (8). Do diferencidlni diagnostiky
expanzi predniho mediastina (pre-
vaskuldrniho kompartmentu) patfi
patologické procesy thymu, stitné zlazy,

perikardu, germinalni nadory, lymfomy
a metastdzy. U mladych pacientd jsou
to nejcastéji lymfomy a germindlni
tumory, u starsich prevazuji thymomy
a onemocnéni stitné zlazy (9).

Urcité znaky ukazujici na povahu
expanze lze hodnotit na CT vySetfeni
s podanim kontrastnf latky i.v., které
je doporucéovano jako metoda volby
v hodnoceni mediastindlnich proces(
(8). Ve vétsiné pripad je vak nutné
stanovit konecnou diagnézu odbérem
bioptického vzorku a histologickym
vySetfenim.

U naseho pacienta méla léze cha-
rakter dobfe ohranicené mékkotkariové
expanze s hypodenznimi okrsky. Takovy
obraz mdze v pfednim mediastinu svéd-
¢it pro thymom, lymfom, neteratomovy
germinalni tumor ¢i metastdzu. Lokalita
ovsem neni pro tyto nddory typickd, na-
chdzeji se obvykle v horni ¢asti medias-
tina. Oblast dolniho predniho mediasti-
na, zejména pravy kardiofrenicky dhel,
jako to bylo v tomto pfipadé, je naopak
typickd pro perikardidlni cystu, ta by
ovsem méla charakter homogenni ex-
panze s denzitou tekutiny, ohranicené
tenkou sténou. Mohlo by se ale jednat
o sekunddrné zménénou, komplikova-
nou perikardidlni cystu. Ndlez na ok-
treotidové scintigrafii nicméné prokazal
aktivitu somatostatinovych receptort
v misté mediastindlni expanze, zaroven
ivoblasti loZiska parasterndlné a u hla-
vy pankreatu. Jako nejpravdépodob-
né&jsi moznost tedy zlistala metastaza
plvodniho neuroendokrinniho tumoru
ilea, kterd byla histologicky potvrzena.

ZAVER

Cilem kazuistiky bylo prezentovat pfi-
pad méné obvyklé metastdzy neuroen-
dokrinniho tumoru a poukazat na dife-

rencidlni diagnostiku expanzi predniho
mediastina. ®
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