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Souhrn

Nador z juxtaglomerularnich bunék (reninom) je vzacny renalni tumor. K jeho diagnostice pfispiva imunohistochemicky prikaz tvorby reninu
a elektronmikroskopicky prokazatelna pritomnost romboidnich krystalt (granuli) v cytoplazmé. Nedavno popsana exprese antigent CD34
a CD117 je vyhodnym znakem usnadnujicim diagn6zu tohoto tumoru v rutinni praxi.
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Summary

Expression of CD34 and CD117 in Juxtaglomerular Cell Tumor of Kidney

Juxtaglomerular cell tumor (JGCT) is an uncommon tumor of the kidney, typically found in young adults. Patients with this tumor suffer from
hypertension, hyperaldosteronism and hypokalaemia. Expression of renin and intracytoplasmatic rhomboid crystals or granules in electron
microscopic picture are diagnostic features of this tumor. CD34 and CD117 immunoreactivity have recently been reported as helpful markers

of JGCT.
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Nador z juxtaglomerularnich bunék (reninom) je vzacny
benigni tumor, popsany poprvé Robertsonem v roce 1967
(9). Vyskytuje se predevSim u mladych dospélych, s vrcho-
lem vyskytu mezi 20. a 30. rokem Zivota. Pacienti s timto
tumorem jsou stizeni hypertenzi, hyperaldosteronismem
a hypokalémii, zplsobenymi sekreci reninu nadorovymi
bunkami. Tumor je pfiblizné dvakrat CastéjSi u Zen nez
u muzt. Dosud byl popsan vyskyt asi 70 pfipadd tohoto
tumoru. Po resekci nadoru hypertenze u vétSiny pacientl
ustupuje (1, 2, 7).

VLASTNI POZOROVANI

Pacientkou byla 17leta divka s anamnézou 1 mésic trvajici
hypertenze, kterda dosahovala hodnot az 230/120 mm Hg. Na
CT byl zjistén tumor levé ledviny velikosti 33 mm. Byla prove-
dena heminefrektomie.

K vySetfeni byl dodan ¢asteény resekat ledviny, ve kterém
byl zachycen tumor velikosti 34x28x18 mm kryty hladkym pri-
svitnym pouzdrem. Na fezu byl nador bélavé okrovy, homo-
genni, elasticky, misty narGzovély.

Mikroskopicky byl tumor v celém rozsahu ohrani¢en vazivo-
vou pseudokapsulou (obr. 1). Byl tvofen monomorfni populaci
kulatych az polygonalnich bunék s objemnou eozinofilni cyto-
plazmou. Jadra nadorovych bunék byla pravidelnd, kulata
nebo mirné ovoidni, centralné prosvétlena, bez jadérek. Vyji-
mecné byla pfitomna mirna jaderna polymorfie. Mitdzy nebyly
nalezeny. Nadorové buriky tvofily solidnéjsi loziska (obr. 2)
nebo pruhy a pfi periferii pfechazely do trabekularnich forma-
ci, misty byl tumor myxoidné zménén a bunky vytvarely reti-
kulizujici struktury (obr. 3).

Disperzné, predevSim okrajové byly v tumoru zachyceny
lymfocytarni infiltraty. PFi periferii tumoru byly pfitomny cetné
sinusoidni kapilary (obr. 4).

Imunoprofil:

Pozitivni

Negativni

CK AE1/AE3
S-100

Vimentin
SMA (fokalné)
MSA (fokalné)
Ki-67(do 1%)

Desmin
CD31
CD99

bcl-2

Elektronova mikroskopie prokazala v cytoplazmé nadoro-
vych bunék romboidni granula opouzdifend membranou (obr.
5), i kdyz byl material dodan fixovany formolem, ktery z néj byl
nasledné vypiran.

Vysledky imunohistochemie a elektronové mikroskopie byly
dostate¢né ke stanoveni kone¢né diagndzy nadoru z juxtaglo-
merularnich bunék.

Recentné byla popsana u tohoto tumoru koexprese CD34
a CD117, ktera je pro diagnostiku velmi pfinosna (5).
| v naSem pfipadé byla v nadorovych burnkéch prokazana sil-
na cytoplazmaticka pozitivita s protilatkou CD34 (obr. 6)
a fokalni slaba cytoplazmaticka pozitivita s protilatkou CD117
(obr. 7).
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Obr. 1. Nador z juxtaglomerularnich bunék ledviny — pfehled, HE,
40krat

Obr. 2. Nador z juxtaglomerularnich Obr. 5. Romboidni granula opouzdiena membranou v cytoplaz-
oblast, HE, 400krat mé, elektronova mikroskopie, 40 000krat

Obr. 6. Nador z juxtaglomerularnich bunék ledviny — difuzni silna
oblast, HE, 400krat cytoplazmaticka pozitivita CD34, 200krat
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DISKUSE

Néador z juxtaglomerularnich bunék ledviny je neobvyklou
pfic¢inou sekundarni hypertenze u déti a mladistvych, ktera je
doprovazena vyrazné zvySenou hladinou reninu v séru.
Resekce tohoto tumoru je u vétsiny pacientd zcela kurabilni.
Svoji biologickou povahou je nador z juxtaglomerularnich
bunék ledviny benigni, dosud nebylo popsano metastazovani,
lokalni invaze nebo rekurence, stejné jako multifokalni ¢i bila-
teralni vyskyt (2).

Imunohistochemicky je nador z juxtaglomerularnich bunék
charakterizovan pozitivitou na vimentin, renin a loziskovou
pozitivitou na SMA. Protilatka proti reninu je komeréné dostup-
na, vzhledem k malé ¢etnosti vyskytu tohoto nadoru vSak nase
pracovisté touto protilatkou obvykle nedisponuji. Elektronova
mikroskopie je k priikazu sekrece reninu nejvhodnéjsi, materi-
al vSak musi byt odebran v nativnim stavu; to je mozné zajis-
tit pfi pfedem znamych klinickych udajich o pacientovi, resp.
pfi znamé klinické diferencialni diagnostice berouci v uvahu
tento typ tumoru, které vSak nebyvaji patologovi bézné znamé.
A nasledné vypirani formaldehydu z tkané nemusi byt vzdy
korunovano uspéchem, na rozdil od naseho pfipadu. Spise je
pravdépodobna Uplna devastace ultramikroskopickych struk-
tur a jen obtizné nebo zcela nemozné nalezeni romboidnich
granuli. Sekreci reninu nadorovymi burikami Ize také potvrdit
prikazem specifické mRNA pomoci in situ hybridizace (6).

Diferencialné diagnosticky se diky vyrazné vaskularizaci
a pozitivité s CD34 nabizi pfedev§im hemangiopericytom —
solitarni fibrézni tumor (SFT), ktery je tvofen polygondlnimi
a ovalnymi burikami s objemnou svétlou nebo eozinofilni cyto-
plazmou, obklopujimi paroznaté se vétvici tenkosténné cévy.
Buriky jsou vSak na rozdil od reninomu pozitivni s protilatkami
CD99 a bcl-2 a negativni s CD117 (3).

Vzhledem k tomu, ze nador z juxtaglomerularnich bunék
muze tvofit tubularni a cystické formace, nelze v diferencialni
diagnostice opomenout ani karcinomy z renalnich bunék (pfe-
devSim chromofobocelularni karcinom a onkocytom), které
mohou byt doprovazeny hypertenzi a imunohistochemickou
pozitivitou na renin a CD117 (4, 8, 11). Jsou v8ak na rozdil od
reninomu pozitivni s protilatkami proti cytokeratinim.

I Wilms(v tumor muze byt doprovazen hypertenzi a hyper-
reninismem, avSak epitelova komponenta tohoto tumoru, kte-
ra by mohla byt podobna nadoru z juxtaglomerularnich bunék,
exprimuje rovnéz cytokeratiny a WT-1 (10).

Prlikaz pozitivity tumoru z juxtaglomerularnich bunék s pro-
tilatkami CD34 a CD117 se tedy jevi jako velmi vhodny pro
béZnou bioptickou praxi (5), zvlasté pfi nemoznosti provést
elektronmikroskopické vysetieni ¢i imunohistochemicky pri-
kaz tvorby reninu v nadorovych burikach.
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Obr. 7. Nador z juxtaglomerularnich bunék ledviny — fokalni cyto-
plazmaticka pozitivita CD117, 400krat
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