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Abdominal neuroblastoma of the retroperitoneum

Wechsler J, Capov I, Jedlicka V, Zak J

Neurogenní blastom z retroperitonea v dutině břišní

Abstract
Two statistically irrelevant case histories of abdominal dis-
semination of malignant neuroblastoma with the retroperi-
toneum confirm the preference of an active surgical appro-
ach even in onstensible hopeless malignant disseminations
of unknown origin. Via the achievement of extensive cytore-
duction, the terrain become ready for subsequent complex
therapy, with the possibility of Sugarbaker�s operation (pe-
ritonectomia) with hypertermic intraperitoneal intraopera-
tive chemotherapy. (Short communication)

Abstrakt
Dvì statisticky nevýznamné kazuistiky bøi�ní diseminace ma-
ligního neuroblastomu retroperitonea jsou potvrzením pøed-
nosti aktivního chirurgického pøístupu i ve zdánlivì beznádìj-
ných maligních diseminacích nejasného pùvodu. Dosa�ením
vydatné cytoredukce se pøipraví terén pro dal�í komplexní léè-
bu s mo�ností provedení Sugarbakerovy operace (peritonekto-
mie s hypertermickou intraperitoneální intraoperativní chemo-
terapií).

Neuroblastom vzniká z tkánì sympatického nervového sys-
tému a mô�e se vyskytovat jako tumor krku, mediastína, dutiny
bøi�ní nebo malé pánve. Bøicho je místem nejèastìj�ích nálezù
primárního výskytu neuroblastomu. V okam�iku rozpoznání cho-
roby je nejménì v 50 % shledána ji� diseminace, zpùsobující
v�eobecné symptomy, jakými jsou úbytek na váze, neurèité dys-
peptické obtí�e, anemizace s trvalou nápadnou bledostí, snadná
tvorba hematomù. Vzhledem k velmi øídkému výskytu intraperi-
toneální formy neuroblastomu popisujeme na�í klinickou zku�e-
nost.

V�eobecnì známou skuteèností je, �e se nádory z nervových
bunìk vyskytují pøevá�nì v dìtském vìku, nejednou jsou vroze-
né. Nádorovì bující nervová tkáò mù�e zùstat v embryonálním,
nediferencovaném stavu. V takovém pøípadì je nádor vysoce ma-
ligní � neuroblastoma, nebo se jeví rùzný stupeò uzrávání a� do
plnì diferencovaných gangliových bunìk s nervovými vlákny, pak
je jedná o ganglioneuroma.

Pokroèile diferencovaný nádor je benigní a celkem stacionár-
ní, mù�e se stát manifestním a� v dospìlosti, zalo�en je v�ak ne-
pochybnì ji� fetálnì. V dospìlosti je extrakraniální neuroblastom
velmi øídkým onemocnìním, s mediánním vìkem diagnózy 34 let.
Sporadické americké studie (Ohio, Pennsylvania) neshledaly sou-
vislost s kouøením, alkoholem, pitím kávy nebo expozicí záøení.
Pøíèiny vzniku neuroblastomu zùstávají stále neznáme. Obèas jsou
neuroblastomy uvádìny v souvislosti s Recklinghausenovou neu-
rofibromatózou nebo Hirschprungovou agangliózou.

I kdy� je neuroblastom neurogenního pùvodu, v centrálním
nervstvu se vyskytuje velmi vzácnì. Obì formy � neuroblastoma
i ganglioneuroma v pøevá�né vìt�inì pøípadù vznikají retroperito-
neálnì � v periferním sympatickém nervstvu a døeni nadledvin.
Východiskem neuroblastomu je asi v 1/3 pøípadù nadledvinová
døeò, ostatní pøípady se týkají rùzných sympatických ganglií.

Neuroblastona je vysoce maligní, obdobnì jiným maligni-
tám tato narùstá, èím je struktura ménì zralá. Metastázovaní v du-
tinì bøi�ní se dìje hlavnì do peritonea a mízních uzlin, v druhém
sledu do jater. Metastáza v játrech rychle narùstá, pùsobí jejich
enormní zvìt�ování, co� nakonec zcela ovládá klinický obraz.
Z velmi sporadických sdìlení je tento úkaz známý jako tzv. Pep-
perùv syndrom. Nìkdy neuroblastom metastazuje do schránky
lební, tyto metastázy v kalvì jsou známy jako Hutchinsonv syn-
drom.

O neuroblastomu bøicha je literatura znaènì skromná, ozna-
èuje prognózu za infaustní bìhem nìkolika mìsícù. I kdy� v tìch-
to pøípadech má operativní léèení malou nadìji na úspìch, pova-
�ujeme je za oprávnìné, nebo� skýtá jiskøièku nadìje na
dlouhodobé zlep�ení. Tohoto pak mù�e být dosa�eno komplexní
následnou léèbou. V�echny typy neuroblastomu a ganglioneu-
romu jsou medikamentozní léèbì zcela rezistentní. Nadìje se
vkládá do studií cytogenetických, kdy mohou být nápomocná
sledování molekulárnì-genetických a chromozomových abnor-
malit. Historie neuroblastomu má milníky pomìrnì vzdálenì roz-
estavìny � jednotlivá zlep�ení a publikace jsou v intervalech
dekád a více.

Druh léèby i její výsledky a s tím související prognóza nemoc-
ného je kromì histologické skladby dána klinickým stagingem.

Mo�nosti léèby jsou:
1. Chirurgická léèba je základním pøedpokladem u v�ech posti-

�ených neuroblastomem. Timing a druh chirurgické interven-
ce závisí na klinickém stadiu onemocnìní. K získání dokona-
lé pøedstavy by mìly být provedeny v�echny dostupné
zobrazovací a scintigrafické studie.

2. Chemoterapie je doporuèována po chirurgické léèbì spolu
s ozaøováním u v�ech stadií choroby. Má �anci zvý�ení poo-
peraèní délky i kvality �ivota.
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3. Záøení má být aplikováno pouze k léèbì nemocných se støed-
ním nebo vysokým rizikem onemocnìní. Aplikace je jednak
celková, jednak místní.

4. Sugarbakerova operace je razantní kombinovaný chirurgic-
ký výkon, naprostý opak vyèkávací alibistické léèby. Byla
navr�ena a provedena zprvu u pseudomyxoma peritonei,
postupnì se indikace roz�iøují. Jedná se o velkorysou cyto-
reduktivní operaci s extensívní peritonektomií kombinova-
nou s hypertermickou intraperitoneální intraoperativní che-
moterapií (HIIC).

5. Bioterapie vyu�ívá imunologických a biologických vlast-
ností neuroblastomu. Byl aplikován interleukin 2, stimulu-
jící �lymphokine-activated killer� (LAK), dále byly ji� tes-
továny monoklonální protilátky antiGD2. Princípem je
aktivní imunizace pacienta pokusem o indukci imunitní od-
povìdi cytotoxických T-lymfocytù a jejich protinádorové-
ho úèinku.

Kazuistika 1
67letý nemocný s jinak bezvýznamnou anamnézou, posled-

ní 3/4 roku dyspeptické obtí�e, støídání zácpy a prùjmu, mírný
úbytek na váze, pocit tlaku v levém pod�ebøí, kde si vyhmatal
rezistenci. Pøedoperaèní vy�etøení (UZV, CT atd.) prokázala tu-
morozní masy intraperitoneálnì s maximem v levém mezogas-
triu.

Operace 15.3.1996 omentectomia omenti maioris, resectio
caudae pancreatis, splenectomia, extirpatio tumoris. Ji� tehdy bylo
celé tenké støevo poseto metastatickými nálety. Dal�í operaci bylo
nutno provést dne 30.5.1996, kdy z malé pánve byl vyjmut retro-
vezikálnì ulo�ený tumorozní útvar 14x10x7 cm neléhající na ver-
tex moèového mìchýøe. Shledán rozvoj støevních metastáz, ob-
rovská infiltrace mesenteria, klièky deliberovány. Dne 16.10.1996
bylo nutno operovat pro rychle narùstající tumorozní infiltraci
nadbøí�ku, více vlevo, s bolestmi a ileozním stavem. Provedena
resekce levé stìny bøi�ní, debulking tumorozní nitrobøi�ní tkánì,
tentokrát je ji� znaèné posti�ení jater, pøipomínající Pepperùv syn-
drom. Derivací støeva jsme se vyhnuli.

Po v�ech operacích pacient zhojen p.p.i., podroben intenzívní
chemoterapii, v�dy znovu nastoupil do zamìstnání jako vysoko-
�kolský uèitel. V lednu 1997 umøel za známek generalizace pro-
cesu a extrémní tumorozní kachexie.

Kazuistika 2
43letý mu�, na jiném pracovi�ti opakovanì hospitalizován pri

krvácení do GIT, opakované melény a enterorágie, v�echny nále-
zy negativní a� na kolonoskopické podezøení na benigní tumor
levé èásti traèníku. Pøi operaci dne 8.6.1999 nalezeny mnohoèet-
né nálety na serose tenkého i tlustého støeva zøetelnì metastatic-
kého charakteru od velikosti vi�òové pecky po velikost tøe�nì.
V malé pánvi tumor vìt�í ne� mu�ská pìst, k nìmu neoddelitelnì
adheruje klièka ilea. K tumoru adheruje i esovitá klièka, perope-

raèní kolonoskopie prokazuje vzdálenost 50 cm. Identifikace dila-
tovaného ureteru (kalibr 10 mm), resekce 25 cm ilea, anastomoza
end-to-end Valtract 25/1,5. Odstranìní extrémnì vaskularizova-
ného tumoru, v malé pánvi nalezen dal�í, sahající a� do cavum
Douglasi. Po jeho enukleaci znaèné krvácení, stavíme je v�emi
dostupnými prostøedky a jako ultimum refugium se uchylujeme
k tamponádì 4 polorou�kami, tyto po 48 h vyjmuty, ji� bez krvá-
cení. Pooperaèní období na klinice ARO do 23.6., poté na na�í
klinice do 1.7.1999. Kontrola levého ureteru prokazuje ji� nor-
mální prùsvit. Dal�í komplexní léèba na onkologickém oddìlení,
pacient t.è. zcela bez obtí�í, plnì zapojen jako osoba samostatnì
výdìleèná èinná a prozatím se tì�í plnému zdraví. Je plnì infor-
mován o charakteru a povaze onemocnìní, tìmto údajùm v�ak
nevìrí. Histologie � závìr: neuroblastom (retro)peritonea s dise-
minací v dutinì bøi�ní.

Na�e dvì statisticky nevýznamné kazuistiky bøi�ní disemi-
nace maligního neuroblastomu retroperitonea jsou potvrzením
pøednosti aktivního chirurgického pøístupu i ve zdánlivì bez-
nádìjných maligních diseminacích nejasného pùvodu. Dosa�e-
ním vydatné cytoredukce se pøipraví terén pro dal�í komplexní
léèbu s mo�ností provedení Sugarbakerovy operace (peritonek-
tomie s hypertermickou intraperitoneální intraoperativní che-
moterapií).*

*Prednesené na 53. chirurgickom dni Kostlivého v Bratislave 10.12.1999.
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