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Souhrn

Uvod:Benigni cystické nadory predstavuji pouhd 2 % tumord pankreatu (pancreatic cancer - PC).
Na rozdil od malignich nadort se vyskytuji typicky u Zen mladého véku. Solidni pseudopapilarni
tumor je relativné vzacnou afekci predstavujici max. 4 % cystickych PC. Pres benigni potencial
byly popsany u cca 0,5-4 % nemocnych i metastézy tohoto nadoru, zejména ve sleziné. U 20 %
nemocnych byva zaznamenana vaskularni a perineurdlni invaze, kterd je pfic¢inou recidivy na-
doru az u tfetiny postizenych i pres RO resekci. Charakteristickym znakem onemocnéni jsou jeho
pozdni klinické projevy ve smyslu bolesti a poruch pasaze stievni. Diagnostika je postavena na
vysetieni MRI, event. v kombinaci s PET. Lécba je vyhradné chirurgickd. Pfipad: Autofi prezentuji
pfipad 20leté nemocné vysetfované pro bolesti v epigastriu na podkladé objemné nitrobfisni
expanze. Zpocatku bylo na zékladé ultrasonografického nalezu pomysleno na moznou fokalni
nodularni hyperplazii jater, podle MRI se vSak mélo jednat o nejspise maligni tumor podjaterni
krajiny. Pfi laparotomii byl nalezen a nasledné kompletné odstranén tumor vychézejici prekva-
pivé z hlavy slinivky bfisni. Histologicky se jednalo o solidni pseudopapilarni tumor pankreatu.
Mésic po nekomplikovaném poopera¢nim pribéhu byla nemocna reoperovana pro pankrea-
tickou pistél, kterou se pfi totalni parenteralni nutrici a podani sandostatinu podafilo zcela
zhojit. Nadéle je pacientka pravidelné sledovéna v jaterni poradné nasi kliniky a pfi posledni
kontrole byla zcela v pofadku. Zdvér: Solidni pseudopapilarni tumory pankreatu jsou vzacné,
prevazné benigni léze, na které je nutné myslet pii diferencialni diagnostice afekci v podjaterni
krajiné zejména u mladych zen. Jedinou v soucasnosti uznavanou lécbou je jejich chirurgické
odstranéni. Pacienty je nutné po operaci disledné sledovat vzhledem k pomérné vysoké frek-
venci recidivy onemocnéni i pres RO resekci, 5leté preziti pii chirurgickém odstranéni dosahuje
az 97 %.
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Summary

Introduction: Benign cystic tumors represent only 2% of all pancreatic tumors (pancreatic cancer — PC). In contrast to malignant cystic tumors,
these tumors occur typically in young women. A solid pseudopapillary tumor is a relatively rare affliction representing less than 4% of cystic PC.
Although the tumor is considered benign, metastasis, especially to the spleen, has been reported in approximately 0.5-4% patients. Despite
RO resection, vascular and perineural invasion is monitored in 20% of cases. Invasion is the cause of tumor relapse in up to one third of affected
patients. Characteristic features of the disease are latent clinical indicators such as signs of pain and malfunction of intestinal passage. The diag-
nostics is based on MR, sometimes in combination with positron emission tomography. Medical treatment is specifically surgical. Case history:
Authors present a case of a 20-year-old female patient who was examined due to pain in the epigastrium, further exasperated by a voluminous
expansion of the abdominal cavity. An initial ultra-sonographic examination was conducted to examine for possible nodular focal nodular hy-
perplasia of the liver; however, an MRI scan revealed the likelihood of a malignant tumor in the subhepatic region. During laparotomy, a tumor
protruding from the head of the pancreas was discovered and removed. Histological examination showed it was a solid pseudopapillary pan-
creatic tumor. After a month of good post-operative progress, the patient was re-operated because of the presence of pancreatic fistula. Com-
plete healing of the fistula was achieved after total parenteral nutrition and administration of sandostatin. At her last examination, the patient
was without any problems. Conclusion: Solid pseudopapillary pancreatic tumors are rare, mainly benign lesions. It is essential to consider them
in the differential diagnostics of afflictions of the subhepatic region, especially in young women. The only generally accepted cure nowadays is
surgical resection. It is necessary to monitor patients consistently considering the rather high frequency of relapse of disease despite RO resec-
tions. In the case of surgical removal, the 5-year survival rate is near 97%.
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Uvod

Benigni cystické nadory predstavuji
pouhd 2 % ze vsech tumorl pankreatu
(pancreatic cancer — PC) [1]. Na rozdil od
malignich nadord se vyskytuji typicky
u Zen mladého véku. Nejcastéjsimi jsou
cystadenomy, cystické mucinézni neopla-
zie a intrapapildrni cystické acinézni na-
dory. Solidni pseudopapilarni tumor je re-
lativné vzacnou afekci predstavujici max.
4 % cystickych PC [2]. V literatufe od roku
1933 nebylo popsano vice nez 1 000 pfi-
padl tohoto typu nadoru. Jeho vyskyt
u Zen prevazuje v poméru cca 8 : 1 nad

vyskytem u muzl [3]. Tento pomér napo-
vida, Ze by se mohlo jednat o hormonalné
dependentni néddor, hypotéza viak zatim
nebyla definitivné prokazana (ne kazdy
nador obsahuje estrogenové ¢i progeste-
ronové receptory). Primérny vék nemoc-
nych je 26 let, vyssi pak u muz(. Pres be-
nigni potencial byly popsany u cca 0,5-4 %
nemocnych i metastazy tohoto nadoru,
zejména ve sleziné. U 20 % nemocnych
byva zaznamenéna vaskularni a perineu-
ralni invaze, kterd je pficinou recidivy na-
doru az u tietiny postizenych i pres RO re-
sekci [4]. Dal3im charakteristickym znakem
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Obr. 1. Ultrasonograficky obraz nitrobfisni expanze.

onemocnéni jsou jeho pozdni klinické pro-
jevy — mirné bolesti v misté nadoru a poru-
chy stfevni pasaze z Utlaku travici trubice.
Prdmérna velikost nadoru pfi stanoveni
diagnozy je kolem 5,5cm, v détském véku
je prekvapivé primér afekci v dobé dia-
gnostiky vétsi, a to az 8cm [5]. Lé¢bou je
chirurgicka resekce ¢i enukleace, jina 1é-
¢ebnd modalita ve smyslu napt. chemote-
rapie ¢i radioterapie neni v soucasnosti do-
poru¢ovéna. Pfi chirurgickém odstranéni
dosahuje 5leté preziti az 97 %.

Kazuistika

Dvacetiletd pacientka, plvodné vyse-
tfovana pro bfisni dyskomfort, byla
odeslana do jaterni poradny nasi kli-
niky praktickym lékafem s ultrasono-
grafickym nalezem objemné expanze
(90 x 70 x 112mm) charakteru nejspise
fokalni nodularni hyperplazie vychaze-
jici patrné ze 4. segmentu jater (obr. 1).
Klinicky byla zjisténa tuhd rezistence
v epigastriu, vzhledem ke konstituci ne-
mocné (body mass index 21,2) viditelnd
jiz pti ulehnuti na lizko. Nasledné prove-
dend MRI odhalila pomérné piekvapivé
objemny tumor podjaterni krajiny s re-
strikci difuze spise maligniho charakteru
(obr. 2). Nemocnd byla indikovana k ope-
racni revizi. Cestou subkostélniho fezu,
rozsiteného ve smyslu stfedni laparoto-
mie k meciku, byla provedena explora-
tivni laparotomie s ndlezem 15cm vel-
kého PC vychazejiciho z hlavy pankreatu.
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Nador byl velmi silné prokrveny, se vzta-
hem k dolni duté a portalni zile, pfesto
se jej podafilo bez vétsich problému
in toto exstirpovat. Poopera¢ni prl-
béh byl nekomplikovany, nemocna byla
10. pooperacni den propusténa do do-
mdaciho o3etfovani. Histologicky se jed-
nalo o papilarné uspofadany PC, ktery
byl tvofen jak solidnimi, tak z vétsi ¢asti
papildrnimi low-grade epitelidlnimi bun-
kami. Difuzné pozitivné reagoval s pro-
gesteronovymi receptory, dalsi pozitivni
reakce byly prokazany s CD10, E-cadheri-
nem, synaptofyzinem, CD56 a ojedinéle
i s cytokeratinem. Imunohistochemické
vysetieni tak definitivné potvrdilo dia-
gnozu solidniho pseudopapilarniho tu-
moru pankreatu (obr. 3) s vysokou prav-
dépodobnosti pfiznivého biologického
chovani. Onkolog proto doporucil jen
dalsi dispenzarizaci nemocné. Pfi opako-
vanych kontrolach byla pacientka 2, resp.
4 tydny po operaci zcela bez obtizi s klid-
nym nélezem na bfise, na plné perordlni
stravé. V pooperacnim obdobi tedy nic
nenaznacovalo, ze by se mohly objevit
pozdni komplikace.

Avsak 42. den po primarni operaci byla
nemocna znovu pfijata na nasi kliniku
pro silné bolesti bficha, laboratorni ele-
vaci sérové amyldzy (6,32 pkat/l) a leuko-
cytozu (16 x 10%/1). Pi klinickém vy3etfeni
byly zjistény zndmky peritonealniho draz-
déni, nasledné provedena vicefazova CT
bficha vyslovila podezfeni na extravazaci
kontrastni latky z vétve vena colica media
a volnou tekutinu mezi jatry, duodenem
a hepatalni flexurou tra¢niku. Pro vyse
uvedené bylo pfistoupeno k neodkladné
operacni revizi, béhem niz bylo nalezeno
v dutiné bfisni jen minimalni mnozstvi
mirné zakaleného vypotku a prosaknuti
v oblasti hlavy pankreatu. Byla prove-
dena pouze drenaz dutiny bfisni a zaha-
jena antibioticka lécba (i pres negativni
vysledek mikrobiologického vysetfeni
stéru bfisni dutiny). V poopera¢nim prd-
béhu doslo k dalsi elevaci zanétlivych pa-
rametrl a v sekretu z drénl byla zjisténa
vysokd hladina amylaz. V reakci na tento
vyvoj byla nemocna pfevedena na totalni
parenterdlni nutrici a zahajena lé¢ba san-
dostatinem (Sandostatin®, Novartis Inter-
national AG, Basilej, Svycarsko). Poté se
jiz postupné zacal snizovat odvod drény
anormalizovaly se laboratorni parametry,

s 78 P P S Le-AT s
y RN Sl
L] -

o *
o .r.‘-_

(o \?d'
el -

b
-

o ) 1%

o oue'ly

T

.
AALTY

Y 14

Obr. 3. Histologicky nalez - barveni hematoxylin-eozin.
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16. den po operacni revizi byla nemocnd
propusténa bez potizi na pIné peroralni
stravé do domaci péce. Dlivod ¢i pficina
vzniku pozdni pankreatické pistéle zG-
stala nejasna. Nadale je pacientka pravi-
delné sledovana v jaterni poradné nasi
kliniky a pfi posledni kontrole 1,5 roku od
2. operace byla zcela v poradku.

Diskuze
Solidni pseudopapildrni tumory pan-
kreatu v soucasné dobé sdruzuji vel-
kou skupinu vzacnych tumortd dfive
znadmych pod jinymi nazvy jako napf.
papilarni epitelidlni neoplazie, cystické
tumory, adenokarcinomy pankreatu
détského véku, solidni a papilarni epi-
telové tumory pankreatu atd. Poprvé
byly popséany Frantzem v roce 1959, jako
prvni jejich vlastnosti specifikoval Ha-
moudi [6]. V literatufe je tak Ize najit téz
pod oznac¢enim Hamoudiho-Frantzovy
nadory. PfestoZe se vyskytuji nejcastéji
u zen ve véku 24-36 let, mohou se vysky-
tovat v kterémkoli obdobi Zivota ve véku
5-85 let, pficemz 20-25 % z nich pfichazi
v détském véku. U muzu je jejich vyskyt
velmi vzacny a nachdzime je pfiblizné
0 10 let véku pozdéji nez u Zen. Pfitom-
nost progesteronovych receptord svédci
spise pro hormonalné dependentni na-
dory, a naopak jejich nepfitomnost pro
variety s potencialné malignim pribé-
hem [7]. Nicméné jednoznac¢ny hormo-
nalni vliv nebyl dosud prokazan. Nadory
tohoto typu se dle velkych multicentric-
kych studii nevyskytuji predilekéné v ur-
¢ité ¢asti slinivky bfisni, nékteré publi-
kované soubory viak udavaiji jejich vyssi
vyskyt v oblasti kaudy pankreatu [8].
Priznaky solidnich papilarnich tumord
jsou nespecifické, pohybuji se od mir-
nych bolesti v epigastriu az po znamky
obstrukce traviciho traktu narlstem ve-
likosti nddoru. Presto vétsina téchto
nadord zdstavad dlouho zcela asymp-
tomatickd, dokud si nemocny rezistenci
sam nevyhmata, coz jej privede k Ié-
kafi. | pfi jejich uloZeni v oblasti hlavy

pankreatu je ikterus velmi vzacnym pfi-
znakem a je popsan u méné nez 1 %
nemocnych. Tumory nezpusobuji cha-
rakteristické odchylky pfi paraklinic-
kych vysetienich, a to v¢. nadorovych
marker(, které zUstavaji negativni. Ze
zobrazovacich metod je idedlni vy3set-
feni MRI (3T) [9]. Vicefazové vysetieni
CT, které je dnes na mnoha pracovis-
tich rutinné vyuzivano pro afekce v ob-
lasti jater ¢i pankreatu, by nemélo byt,
s ohledem na mlady vék nemocnych
a vyssi radiacni zatéz, preferovano. Tu-
mory vétsinou i akumuluji fluorodeoxy-
glukézu, proto se v soucasné dobé zda
pro jejich diagnostiku idedlni hybridni
vysetieni pozitronovou emisni tomogra-
fii (PET)/MRI.

Metodou volby v [é¢bé téchto nadord
je jejich chirurgické odstranéni. Nejsou
prokazany statisticky vyznamné roz-
dily mezi extenzivnimi resekcemi ¢i jen
enukleacemi, pokud je dosazeno RO re-
sekce. Nezd4 se tedy, Ze by extenzivnéjsi
vykony vedly k lepsi progndéze pacient(,
a to dokonce ani u nemocnych se solid-
nimi pseudopapildrnimi lézemi, které
vykazuji znamky lymfangioinvaze. Pres-
toze se tyto nadory mohou chovat ma-
ligné, v¢. zakladani vzdalenych metastaz,
je preziti nemocnych nesrovnatelné
del3i v porovnani s nemocnymi posti-
zenymi adenokarcinomem pankreatu.
V literature se téZ objevuji zminky o la-
paroskopickych operacich téchto na-
dord, zejména pokud jsou ulozeny v ob-
lasti kaudy pankreatu [10]. Vysledky jsou
stejné jako pfi otevienych vykonech pfi
nesrovnatelné delsim opera¢nim casu.
Adjuvantni lé¢ba potencidlné malig-
nich forem pomoci chemoterapie ¢i bio-
logické 1é¢by se v literature zminuje jen
ojedinéle, a nejsou tak zndmy dlouho-
dobé vysledky a mozny profit nemoc-
nych. Zpravidla se pouziva pfednostné
gemcitabin (Gemzar®, Eli Lilly and Com-
pany, Indianapolis, IN, USA), spise ale
v rdmci neoadjuvantni lécby u déti s pri-
marné inoperabilnimi tumory [11].

Zaveér

Solidni pseudopapilarni tumory pan-
kreatu jsou vzacné, prevazné benigni
léze, na které je nutné myslet pfi dife-
rencialni diagnostice afekci v podja-
terni krajiné zejména u mladych zen.
Jedinou v soucasnosti uznavanou lé¢-
bou je jejich chirurgické odstranéni.
Pacienty je po operaci nutné dusledné
sledovat vzhledem k pomérné vysoké
frekvenci recidivy onemocnéni i pres
RO resekci.
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