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SHORT COMMUNICATION

Abdominal neuroblastoma of the retroperitoneum

Wechsler J, Capov I, Jedlicka V, Zak J

Neurogenni blastom z retroperitonea v dutiné biisni

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)

Neuroblastom vznika z tkan¢ sympatického nervového sys-
tému a moze se vyskytovat jako tumor krku, mediastina, dutiny
bfisni nebo malé panve. Bficho je mistem nejcastéjSich nalez
primarniho vyskytu neuroblastomu. V okamziku rozpoznani cho-
roby je nejméné v 50 % shledana jiz diseminace, zpusobujici
vSeobecné symptomy, jakymi jsou ubytek na vaze, neurcité dys-
peptické obtize, anemizace s trvalou napadnou bledosti, snadna
tvorba hematomu. Vzhledem k velmi fidkému vyskytu intraperi-
tonealni formy neuroblastomu popisujeme nasi klinickou zkuse-
nost.

Vseobecné znamou skutecnosti je, ze se nadory z nervovych
bunék vyskytuji pfevazné v détském veéku, nejednou jsou vroze-
né. Nadorové bujici nervova tkain muize zlstat v embryonalnim,
nediferencovaném stavu. V takovém piipad¢ je nador vysoce ma-
ligni — neuroblastoma, nebo se jevi rizny stupen uzravani az do
plné diferencovanych gangliovych bunék s nervovymi vlakny, pak
je jedna o ganglioneuroma.

Pokrocile diferencovany nador je benigni a celkem stacionar-
ni, mize se stat manifestnim az v dospélosti, zalozen je vSak ne-
pochybné jiz fetalné. V dospélosti je extrakranidlni neuroblastom
velmi fidkym onemocnénim, s mediannim vékem diagnozy 34 let.
Sporadické americké studie (Ohio, Pennsylvania) neshledaly sou-
vislost s koufenim, alkoholem, pitim kavy nebo expozici zafeni.
Pri¢iny vzniku neuroblastomu zlstavaji stale nezname. Obcas jsou
neuroblastomy uvadény v souvislosti s Recklinghausenovou neu-
rofibromat6zou nebo Hirschprungovou agangliézou.

I kdyZ je neuroblastom neurogenniho ptivodu, v centralnim
nervstvu se vyskytuje velmi vzacné. Ob¢ formy — neuroblastoma
i ganglioneuroma v pfevazné vétsiné piipadl vznikaji retroperito-
nealn¢ — v perifernim sympatickém nervstvu a dieni nadledvin.
Vychodiskem neuroblastomu je asi v 1/3 pifipadli nadledvinova
dren, ostatni ptipady se tykaji riznych sympatickych ganglii.

Abstrakt

Dv¢ statisticky nevyznamné kazuistiky bfisni diseminace ma-
ligniho neuroblastomu retroperitonea jsou potvrzenim pted-
nosti aktivniho chirurgického ptistupu i ve zdanlivé beznadéj-
nych malignich diseminacich nejasného ptivodu. Dosazenim
vydatné cytoredukce se ptipravi terén pro dalsi komplexni 1é¢-
bu s moznosti provedeni Sugarbakerovy operace (peritonekto-
mie s hypertermickou intraperitonealni intraoperativni chemo-
terapii).

Neuroblastona je vysoce maligni, obdobné jinym maligni-
tam tato nartista, ¢im je struktura méné zrala. Metastazovani v du-
tin€ bfisni se déje hlavné do peritonea a miznich uzlin, v druhém
sledu do jater. Metastaza v jatrech rychle narista, pisobi jejich
enormni zvétSovani, coz nakonec zcela ovladé klinicky obraz.
Z velmi sporadickych sdéleni je tento ikaz zndmy jako tzv. Pep-
periv syndrom. Nékdy neuroblastom metastazuje do schranky
lebni, tyto metastazy v kalvé jsou znamy jako Hutchinsonv syn-
drom.

O neuroblastomu bficha je literatura znaéné skromna, ozna-
¢uje prognodzu za infaustni béhem nékolika mésict. I kdyz v téch-
to ptipadech ma operativni léceni malou nad¢ji na Gspéch, pova-
zujeme je za opravnéné, nebot skytd jiskiicku nadéje na
dlouhodobé zlepseni. Tohoto pak mtize byt dosazeno komplexni
naslednou lé¢bou. Vsechny typy neuroblastomu a ganglioneu-
romu jsou medikamentozni 1éCbé zcela rezistentni. Nadéje se
vklada do studii cytogenetickych, kdy mohou byt ndpomocna
sledovani molekuldrné-genetickych a chromozomovych abnor-
malit. Historie neuroblastomu ma milniky pomérné vzdalené roz-
estavény — jednotliva zlepseni a publikace jsou v intervalech
dekad a vice.

Druh 1é¢by i jeji vysledky a s tim souvisejici prognéza nemoc-
ného je kromé histologické skladby déana klinickym stagingem.

Moznosti 1é€by jsou:

1. Chirurgicka lécha je zakladnim predpokladem u vSech posti-
zenych neuroblastomem. Timing a druh chirurgické interven-
ce zavisi na klinickém stadiu onemocnéni. K ziskani dokona-
1¢é predstavy by mély byt provedeny vSechny dostupné
zobrazovaci a scintigrafické studie.

2. Chemoterapie je doporucovana po chirurgické 1écbé spolu
s ozafovanim u vSech stadii choroby. M4 Sanci zvyseni poo-
peracni délky i kvality zivota.
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3. Zareni ma byt aplikovano pouze k 1é¢bé nemocnych se stied-
nim nebo vysokym rizikem onemocnéni. Aplikace je jednak
celkova, jednak mistni.

4. Sugarbakerova operace je razantni kombinovany chirurgic-
ky vykon, naprosty opak vyckavaci alibistické 1écby. Byla
navrzena a provedena zprvu u pseudomyxoma peritonei,
postupné se indikace rozsifuji. Jedna se o velkorysou cyto-
reduktivni operaci s extensivni peritonektomii kombinova-
nou s hypertermickou intraperitonedlni intraoperativni che-
moterapii (HIIC).

5. Bioterapie vyuziva imunologickych a biologickych vlast-
nosti neuroblastomu. Byl aplikovan interleukin 2, stimulu-
jici,lymphokine-activated killer” (LAK), dale byly jiz tes-
tovany monoklonalni protilatky antiGD,. Principem je
aktivni imunizace pacienta pokusem o indukci imunitni od-
poveédi cytotoxickych T-lymfocytl a jejich protinadorové-
ho ucinku.

Kazuistika 1

67lety nemocny s jinak bezvyznamnou anamnézou, posled-
ni 3/4 roku dyspeptické obtize, stfidani zacpy a prijmu, mirny
ubytek na vaze, pocit tlaku v levém podzebiti, kde si vyhmatal
rezistenci. Pfedopera¢ni vysetteni (UZV, CT atd.) prokazala tu-
morozni masy intraperitonealné s maximem v levém mezogas-
triu.

Operace 15.3.1996 omentectomia omenti maioris, resectio
caudae pancreatis, splenectomia, extirpatio tumoris. Jiz tehdy bylo
celé tenké stfevo poseto metastatickymi nalety. Dalsi operaci bylo
nutno provést dne 30.5.1996, kdy z malé panve byl vyjmut retro-
vezikalné ulozeny tumorozni titvar 14x10x7 cm neléhajici na ver-
tex mocového méchyte. Shledan rozvoj stfevnich metastaz, ob-
rovska infiltrace mesenteria, klicky deliberovany. Dne 16.10.1996
bylo nutno operovat pro rychle narGstajici tumorozni infiltraci

vy

nadbfisku, vice vlevo, s bolestmi a ileoznim stavem. Provedena
resekce levé stény bfisni, debulking tumorozni nitrobfisni tkané,
tentokrat je jiz znacné postizeni jater, pfipominajici Pepperav syn-
drom. Derivaci stfeva jsme se vyhnuli.

Po vsech operacich pacient zhojen p.p.i., podroben intenzivni
chemoterapii, vzdy znovu nastoupil do zaméstnani jako vysoko-
Skolsky ucitel. V lednu 1997 umftel za znamek generalizace pro-

cesu a extrémni tumorozni kachexie.

Kazuistika 2

43lety muz, na jiném pracovisti opakované hospitalizovan pri
krvaceni do GIT, opakované melény a enteroragie, v§echny néle-
zy negativni az na kolonoskopické podezieni na benigni tumor
levé ¢asti traéniku. Pti operaci dne 8.6.1999 nalezeny mnohocet-
né nalety na serose tenkého i tlustého stieva zfetelné metastatic-
kého charakteru od velikosti visnové pecky po velikost téesné.
V malé panvi tumor vetsi nez muzska pést, k nému neoddelitelné
adheruje klicka ilea. K tumoru adheruje i esovita klicka, perope-

ra¢ni kolonoskopie prokazuje vzdalenost 50 cm. Identifikace dila-
tovaného ureteru (kalibr 10 mm), resekce 25 cm ilea, anastomoza
end-to-end Valtract 25/1,5. Odstranéni extrémné vaskularizova-
ného tumoru, v malé panvi nalezen dalsi, sahajici az do cavum
Douglasi. Po jeho enukleaci zna¢né krvaceni, stavime je vSemi
dostupnymi prostiedky a jako ultimum refugium se uchylujeme
k tamponad¢ 4 polorouskami, tyto po 48 h vyjmuty, jiz bez krva-
ceni. Pooperacni obdobi na klinice ARO do 23.6., poté na nasi
klinice do 1.7.1999. Kontrola levého ureteru prokazuje jiz nor-
malni prisvit. Dalsi komplexni 1é¢ba na onkologickém oddélent,
pacient t.¢. zcela bez obtizi, pIn¢ zapojen jako osoba samostatné
vydélecna ¢inna a prozatim se t&€si plnému zdravi. Je pln¢ infor-
movan o charakteru a povaze onemocnéni, témto udajim vsak
neveri. Histologie — zavér: neuroblastom (retro)peritonea s dise-
minaci v dutin€ bfisni.

Nase dvé statisticky nevyznamné kazuistiky btisni disemi-
nace maligniho neuroblastomu retroperitonea jsou potvrzenim
prednosti aktivniho chirurgického pfistupu i ve zdanlivé bez-
nadéjnych malignich diseminacich nejasného ptivodu. Dosaze-
nim vydatné cytoredukce se pfipravi terén pro dalsi komplexni
1é¢bu s moznosti provedeni Sugarbakerovy operace (peritonek-
tomie s hypertermickou intraperitonealni intraoperativni che-
moterapif).”

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