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Synoviální sarkom je morfologicky, klinicky i molekulárně
patologicky definovaný maligní mesenchymální vřetenobu-
něčný nádor s variabilní epiteliální diferenciací. Může se
vyskytovat v kterékoliv lokalizaci, asi v 80 % případů jsou však
postiženy hluboké měkké tkáně končetin, zejména v okolí
kolenního kloubu, nejčastěji u dospělých mezi 20.–50. rokem
věku.

Molekulárně patologicky je synoviální sarkom charakterizo-
vaný specifickou chromozomální translokací t(X;18) (p11.2 ; q
11.2), která vede k fúzi dvou genů: SYT na chromozomu 18
a SSX na chromozomu X. Detekce SYT – SSX fúzních tran-
skriptů je spolehlivý nástroj v diagnostice synoviálních sarko-
mů (3, 7, 17, 18).

Primární synoviální sarkom ledviny je extrémně vzácný
nádor, jehož správné diagnostické zařazení je při neobvy-
klé lokalizaci obtížné, a to i v případech s bifázickou úpra-
vou. Většina dosud popsaných primárních synoviálních
sarkomů ledviny však měla úpravu monofázickou, tvořenou
vřetenobuněčnou sarkomovou komponentou (2, 5). Prezen-
tujeme zde 2 případy primárního synoviálního sarkomu led-
viny, jejichž diagnóza byla ověřená molekulárně patologic-
kou detekcí fúzního transkriptu  SYT – SSX 1, metodou
reverzní transkripční polymerázové  řetězové reakce (RT-
PCR).

PREZENTACE PŘÍPADŮ

Případ 1

33letý muž s nádorem pravé ledviny prorůstajícím do dol-
ní duté žíly a do pravé síně , léčený pravostrannou nefrekto-
mií, adrenalektomií a retrakcí nádoru z dolní duté žíly a pra-
vé síně. Pacient byl dále léčen adjuvantní chemoterapií; za
půl roku zemřel na nádorovou generalizaci  s mnohočetnými
metastázami v játrech a plicích a s recidivou nádoru v místě
operace.

Makroskopicky byla pravá ledvina velikosti 170 x 130 x
120 mm. Na řezu byla zcela prostoupená nádorem šedorůžo-
vé barvy, lobulární úpravy, na periférii s drobnými cystami prů-
měru 3–7 mm, který v hilu prorůstal v podobě nádorových
trombů do lumen velkých cév.

Mikroskopicky se jednalo o nádor tvořený vřetenobuněčnou
mesenchymovou komponentou s relativně uniformními nádo-
rovými buňkami uspořádanými fascikulárně (obr. 1). Ložisko-
vě zastiženy cystické formace s epitelovou výstelkou (obr. 2).

Imunohistochemicky byly nádorové elementy vimentin
a ložiskově EMA pozitivní, negativní pak v reakci s protilátka-
mi proti keratinům, desminu, aktinu, S-100 proteinu a CD 34.

Molekulárně patologicky byla prokázána přítomnost fúzního
transkriptu SYT – SSX 1.

Souhrn

Autoři prezentují dva případy primárního synoviálního sarkomu ledviny. Oba nádory se nacházely v oblasti ledvin, v prvním případě
s extenzí nádoru do dolní duté žíly a do pravé síně, ve druhém případě s přítomností metastáz do plic a do retroperitoneálních
lymfatických uzlin. U obou pacientů byla provedena radikální nefrektomie. Histologicky měl nádor v prvním případě monofázickou
vřetenobuněčnou úpravu, ve druhém případě šlo rovněž o monofázickou vřetenobuněčnou variantu, avšak vysokého stupně
malignity. Imunohistochemicky byl difúzně pozitivní vimentin a fokálně epiteliální membránový antigen. Negativní byly nádorové
buňky v reakci k průkazu keratinů, S-100 proteinu, CD 34, hladkosvalového aktinu a desminu. V obou případech  byl reverzní
transkripční polymerázovou řetězovou reakcí používající ribonukleovou kyselinu extrahovanou z formalínem fixovaných a do
parafínu zalitých tkání, detekován SYT-SSX 1 fúzní genový transkript, který je charakteristickým molekulárním nálezem
u synoviálního sarkomu. 
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Summary

Primary Synovial Sarcoma of the Kidney

The authors present two cases of primary synovial sarcoma of the kidney. Both patients had a tumor mass in the kidney with vascular
invasion of the inferior vena cava and right atrium of the heart in case no. 1. In case no. 2  retroperitoneal lymph node metastasis and
multiple metastases to both lungs were observed. Radical nephrectomies were performed in both patients. Histologically, the tumor in
case no. 1 was monophasic  and in case no. 2 poorly differentiated. Immunohistochemically, vimentin was diffusely positive and a few
tumor cells were positive for epithelial membrane antigen. The tumor cells were negative for keratins, S- 100 protein, CD 34, smooth
muscle actin, and desmin. In both cases, reverse transcription-polymerase chain reaction using ribonucleic acid extracted from
formalin-fixed, paraffin-embedded tissues detected SYT-SSX 1 fusion gene transcripts, which are characteristic molecular findings of
synovial sarcoma. 
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Případ 2 

57letá žena  s měsíční anamnézou velkého nádoru levé led-
viny, klinicky s metastázami v regionálních lymfatických uzli-
nách a v plicích.

Makroskopicky nádor zaujímal dvě třetiny parenchymu led-
viny a jeho velikost byla 90 x 65 x 60 mm, na řezu byl bělavé
barvy, tužší konzistence, ložiskově nekrotický. Nádor prorůstal
do pouzdra ledviny a do tukové tkáně v hilu.

Mikroskopicky  nádor sestával z buněk vřetenitého tvaru
s výraznými cytonukleárními atypiemi (obr. 3) a s přítomností
četných atypických mitóz (obr. 4). Na periférii nádoru byly
zastiženy tubulární struktury a cystické formace mající prav-
děpodobně původ v atrofické ledvinné tkáni. V perirenální
tukové tkáni jsme prokázali šíření nádoru krevními a lymfatic-
kými cévami.

Imunohistochemicky byly nádorové buňky vimentin a ložis-
kově EMA pozitivní, negativní pak v reakci s protilátkami proti
keratinům, desminu, aktinu, S-100 proteinu a CD 34.

Molekulárně patologickou metodou RT-PCR byla prokázá-
na přítomnost fúzního transkriptu SYT-SSX 1.

MATERIÁL A METODY

Operačně získaný materiál byl fixován v 10% formalinu.
Kromě klasického barvení hematoxylinem-eozinem bylo pro-
vedeno vyšetření imunohistologické a molekulárně patologic-
ké. Pro imunohistologické vyšetření jsme použili panel násle-
dujících protilátek proti: vimentinu, EMA, desminu, aktinu
hladké svaloviny, S 100 proteinu, CD 34 a cytokeratinům CK
AE1-AE3 a CAM 5.2. Vyšetření bylo provedeno metodou
ABC. Jako chromogen jsme použili 3,3-diaminobenzidin. 

Při molekulárně patologickém vyšetření jsme postupovali
podle postupu používaného na našem pracovišti, popsaného
již dříve (18).

DISKUSE

Přestože je synoviální sarkom vzácný nádor, jde o klinicky
i patomorfologicky dobře definovanou jednotku. V minulosti byl
tento nádor často diagnostikován jako embryonální sarkom led-
viny (1). Makroskopicky  jde v době diagnózy o velké, většinou
částečně nekrotické nádory, obvykle s přítomností tenko-
stěnných cyst (1, 2, 5). Podle histologické struktury je subklasi-
fikován na bifázický a monofázický typ a špatně diferencovanou
variantu (high-grade vřetenobuněčnou, malobuněčnou a velko-
buněčnou epiteloidní) (5). Histologicky spadá první případ do
rámce dobře diferencovaného monofázického vřetenobuněčné-

Obr. 1.

Obr. 2.

Obr. 3.

Obr. 4.
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ho synoviálního sarkomu. Ve druhém případě se jedná rovněž
o vřetenobuněčnou variantu, avšak vysokého stupně malignity.
U cystických formací s epitelovou výstelkou, místy tvořenou
buňkami cvočkovitého vzhledu, imunohistochemicky pozitivními
v reakci s cytokeratiny a EMA, jde pravděpodobně o dilatované
sběrné kanálky reziduální tkáně ledviny (2, 5).  

Diferenciálně diagnosticky jsou imunohistochemické nálezy
u synoviálního sarkomu odlišné od hemangiopericytomu
a solitárního fibrózního tumoru, které jsou CD 34 pozitivní
a negativní v reakci s epitelovými markery. Pro hemangioperi-
cytom je také charakteristický minimální buněčný pleomorfis-
mus a mitotická aktivita (16).

Maligní periferní neuroektodermové nádory jsou S-100 pro-
tein pozitivní a mohou také vykazovat pozitivitu v reakci s EMA
a CD 56, jsou však negativní v reakci s cytokeratiny a CD 99. 

Sarkomatoidní renální karcinom může být pozitivní v reakci
s protilátkami proti cytokeratinům, CD 10,  vimentinu a S 100
proteinu. Maligní epiteliální komponentu se ani rozsáhlým
vyšetřením při přerůstání sarkomatoidní složky často nepoda-
ří prokázat (13). 

Maligní smíšený epiteliální a stromální tumor ledviny je mik-
roskopicky charakterizovaný proliferací epiteliální a stromální
komponenty. K maligní transformaci dochází výhradně ve stro-
mální složce, která je imunohistochemicky pozitivní v reakci
s protilátkami proti hladkosvalovému aktinu, desminu a vimen-
tinu. Často jsou také pozitivní estrogenové a progesteronové
receptory. Epiteliální komponenta je podobně jako u primární-
ho synoviálního sarkomu tvořená tubuly a cystami (9, 14).

Dále je diferenciálně diagnosticky nutné vyloučit možnost
metastatického sarkomu a primárního retroperitoneálního sar-
komu.

Charakteristická translokace t(X;18) byla objevena  roku
1987. Tento typ translokace je specifický pro synoviální sar-
kom a bývá u něj prokazována až v 90 % (17). Translokace
t(X;18)(p11.2; q11.2) vede k fúzi genu SYT na chromozomu
18 a jednoho z členů SSX 1 – SSX 4 genové rodiny na chro-
mozomu X. U monofázických synoviálních sarkomů jsou popi-
sovány fúzní transkripty SYT-SSX 1 i SYT-SSX 2. Pro bifázic-
ký synoviální sarkom je typický fúzní transkript SYT-SSX 1.
Tyto charakteristické chimérické proteiny SYT- SSX 1/2 prav-
děpodobně deregulují transkripci dalších genů, jejichž identita
nebyla zatím objasněná (3, 7, 17, 18).  Tato translokace se
nachází u synoviálních sarkomů všech typů, včetně špatně
diferencované varianty a bývá přítomná v epitelové/žlázové
i ve vřetenobuněčné komponentě. Jedná se o primární  krok
v mnohostupňovém procesu kancerogeneze.

ZÁVĚR

Primární synoviální sarkom ledviny je extrémně vzácný
nádor, jehož diagnóza může být stanovena až po vyloučení
sarkomatoidního karcinomu ledviny, primárního retroperitone-
álního sarkomu, metastatického sarkomu, solitárního fibrózní-
ho tumoru, hemangiopericytomu a maligního smíšeného epi-
teliálního a stromálního nádoru ledviny.

Na synoviální sarkom je nutné myslet u maligních vřeteno-
buněčných nádorů ledvin, tvořených primitivními nádorovými
buňkami, s jádry doutníkovitého tvaru, někdy embryonálního
vzhledu.

Diagnózu primárního synoviálního sarkomu umožnila meto-
da RT-PCR aplikovatelná na formalínem fixované a do parafí-
nu zalité tkáně, detekující přítomnost fúzního transkriptu SYT-
SSX vznikajícího v důsledku translokace t(X,18), která je
definujícím molekulárně patologickým znakem synoviálního
sarkomu.
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