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Guzy wywodzace sie z aparatu przykiehuszkowego
nerek — rzadka przyczyna nadcisnienia

tetniczeqo

Juxtaglomerular cell tumor — a rare cause of hypertension

Summary

Juxtaglomerular cell tumor of the kidney is a rare benign
renal neoplasm. It is also a treatable cause of secondary
hypertension. Main clinical features of those tumors is hy-
pertension, which is usual severe and can be resistant to
treatment. The clinical feature, laboratory examination,
imaging examination and differential diagnosis are sum-
marized in the article.

key words: juxtaglomerular cell tumor of the kidney,
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Guzy wywodzace si¢ z aparatu przyklebuszkowego
nerek wydzielajace w nadmiarze rening stanowig rzadka
postaé wtérnego nadcisnienia z potencjalnie usuwalng
przyczyng. W 1967 roku Robertson 1 wsp. po raz pierw-
szy opisali przypadek guza nerki wydzielajacego rening
u 16-letniego pacjenta ze zlosliwym nadci$nieniem [1].

Kihara 1 wsp. zaproponowali dla tego typu guza
termin: guz wywodzacy si¢ z aparatu przykiebusz-
kowego nerki [2]. W 1972 roku Conn i wsp. okreslili
te postal nadciSnienia mianem pierwotnego renini-
zmu [3]. W piSmiennictwie Swiatowym opisano jak
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dotad 89 przypadkéw guzdéw wywodzgcych si¢ z apa-
ratu przyklebuszkowego nerek (inna nazwa to guz
z komorek aparatu przyklebuszkowego nerek [JCT,
Juxtagromerular cell tumorl).

Trzeba pamictal, ze podobne objawy kliniczne
moga by¢ spowodowane ekotopowym wydzielaniem
reniny przez zlo§liwe nowotwory trzustki, nerek, jaj-
nikéw, pluc czy tez guzy Wilma u dzieci [4]. Opisa-
no takze ekotopowe wydzielanie reniny przez zlosli-
wy guz o charakterze paraganglioma [5]. Podkresla
si¢, ze niektére z omawiany guzéw cechuje wzmo-
zone wydzielanie proreniny [6]. Warto w tym miej-
scu dodad, ze opisano jednostronny przerost komo-
rek aparatu przykiebuszkowego nerek [7].

Guzy utworzone przez komérki aparatu przykiebusz-
kowego majg charakter guzéw tagodnych, morfologicz-
nie wykazujac cechy hemangioperictoma. Wystgpuja naj-
czgsciej w mlodym wieku. Publikowane zestawienia
wskazuja, ze Sredni wiek pacjentéw wynosit 26,8 roku;
wahal si¢ od 6. roku zycia do 69. roku zycia [4, 8,9, 10].

W obrazie klinicznym dominuje nadci$nienie tet-
nicze najczesciej o cigzkim przebiegu, czesto oporne
na leczenie hipotensyjne [11-14]. W niektorych
przypadkach przybiera charakter nadcisnienia zlo-
sliwego [15]. Opisano tez sporadyczne przypadki prze-
biegajace z prawidlowym ciSnieniem tetniczym [16].
Poza nadci$nieniem tetniczym czgstymi objawami
s3: bole glowy, nudnosci, wielomocz — szczegdlnie
nocny, a takze wzmozone pragnienie. Stwierdza si¢
powiklania narzagdowe zwigzane z nadci$nieniem,
objawy nieraz zaawansowanej retinopatii, jak réw-
niez przerost lewej komory [8-16].
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Do gléwnych zaburzen biochemicznych nalezg
hipokaliemia, czesto wybitnie nasilona, zwigkszona
aktywno$¢ reniny oraz zwigkszone stezenie aldoste-
ronu w surowicy. W praktyce klinicznej zachodzi
konieczno$¢ réznicowania reninoma z innymi po-
staciami nadci$nienia t¢tniczego ze wzmozonym wy-
twarzaniem aldosteronu 1 hiperkaliemig [8-16].

Istotnym elementem w réznicowaniu z pierwot-
nym hiperaldosteronizmem jest stwierdzenie pod-
wyzszonej aktywnosci reninowej osocza. W przebie-
gu pierwotnego hiperaldosteronizmu aktywnos¢ re-
ninowa jest niska lub bardzo niska, podwyzszone
stezenie aldosteronu nie ulega tez zmniejszeniu
w odpowiedzi na bodZce fizjologiczne. Zwickszone
stezenie aldosteronu i hipokaliemia moga towarzy-
szy¢ nadci$nieniu tetniczemu w przebiegu zwezenia
tetnicy nerkowej. Pomocne w ustaleniu rozpoznania
jest wykazanie prawidlowych tetnic nerkowych za
pomocg odpowiednich metod wizualizacyjnych.
Guzy utworzone z komoérek aparatu przyklebusz-
kowego nerek sa najczeSciej male 1 skapo unaczy-
nione [17]. Do najbardziej wiarygodnych metod po-
zwalajacych na ustalenie lokalizacji guza naleza: to-
mografia komputerowa i rezonans magnetyczny. Ce-
chuje je duza swoisto$¢ i czulo$¢ [17-20]. Pewne
znaczenie diagnostyczne moze mie¢ wybidrcza arte-
riografia nerek. Czulo$¢ tego badania jest mata [21].
W badaniu guz ujawnia si¢ jako awaskularne ogni-
sko w obrebie nerki. Wyrazany jest poglad, ze wy-
twarzana w obrebie guza renina moze powodowacé
miejscowy skurcz naczyn [17-21].

Pomocne w ustaleniu rozpoznania hormonalnie
czynnego guza jest cewnikowanie zyl nerkowych
1 okreslenie aktywnosci reninowej w pobranych préb-
kach krwi [22-24]. Podkresla si¢ przydatno$é cewni-
kowania segmentalnych zyl nerkowych. Zwigksze-
nie aktywnos$ci reninowej po jednej stronie moze
wskazywaé na to, ze w nerce znajduje si¢ guz wy-
twarzajacy renin¢. Metoda ta mimo swoich zalet ma
jednak pewne ograniczenia. Niektore obserwacje kli-
niczne wskazuja, ze ze wzgledu na najczestszg loka-
lizacj¢ guza podtorebkowa nie zawsze dochodzi do
znaczgcego zwigkszenia aktywnosci reninowej w po-
branej probce krwi zylnej. Albowiem krew z tego
obszaru splywa przede wszystkim przez zyly podto-
rebkowe, omijajac gléwna zyle nerkows.

Na uwage zasluguja opublikowane ostatnio duze
prace autoréw amerykanskich 1 chinskich 25, 26].
Zawierajg one poza opisem kilku przypadkéw reni-
noma szeroki przeglad Swiatowego piSmiennictwa
dotyczgcego omawianej postaci nadciSnienia tetni-
czego. Dong 1 wsp. obserwowali w latach 2005-2008
w oSrodku akademickim w Pekinie 4 przypadki gu-
z6w zbudowanych z komoérek aparatu przyklebusz-

kowego. Przedstawili réznice w obrazie klinicznym
tych chorych. U 2 z nich obraz kliniczny byt charak-
terystyczny dla reninoma. U 2 pacjentéw guz nerki
byt wykryty przypadkowo w czasie rutynowych ba-
daf. U jednego z tych pacjentéw ci$nienie tetnicze
byto prawidlowe, wykryty guz nerki wywodzacy si¢
z aparatu przyklebuszkowego byl hormonalnie nie-
czynny. Byt to drugi w literaturze pacjent z nieak-
tywnym guzem aparatu przyklebuszkowego [27].
Chory mial 72 lata, wedtug autoréw jest pod wzgle-
dem wieku najstarszym opisanym pacjentem z reni-
noma w piSmiennictwie Swiatowym. W pracy przed-
stawiono algorytm post¢powania diagnostycznego,
wyrézniono pacjentéw z opornym nadci$nieniem
1 chorych, u ktérych wykryto guz nerki. Akcentuje to
znaczenie powzigcia podejrzenia reninoma u pa-
¢jentow, u ktdrych rozpoznano guz nerki.

Druga praca pochodzi z Kliniki Endokrynologii
Uniwersytetu Stanford w Stanach Zjednoczonych
[25]. Autorzy podali wnikliwy opis mlodej kobiety
z cigzkim nadci$nieniem tetniczym. Hipokaliemia
ujawnila si¢ u niej w koficowym okresie trwajacego
od wielu lat nadci$nienia tetniczego. Guz umiejsco-
wiono za pomocg rezonansu magnetycznego 1 tomo-
grafii komputerowej. Szerzej oméwiono przydatno$é
cewnikowania segmentalnych zyt nerkowych [25].

W celu zwigkszenia czulo$ci badania podano pa-
cjentce dozylnie inhibitor konwertazy angiotensyny
— enalapril. Postgpowanie to opierato si¢ na hipote-
zie postulujacej, ze guzy wytwarzajace rening za-
chowujg negatywna petle sprzezenia zwrotnego —
hamujacy wplyw angiotensyny II na wydzielanie re-
niny przez guz. Poczatkowo u pacjentki mimo cew-
nikowania zyl segmentalnych nie uzyskano laterali-
zacji aktywnosci reninowej. Po dozylnym podaniu
szybko dzialajgcego inhibitora konwertazy angioten-
syny (enalaprilu) uzyskano znaczacy wzrost aktyw-
nosci tego enzymu w probee krwi pochodzacej z ner-
ki, w ktérej obrebie znajdowal si¢ guz wydzielajacy
rening. Autorzy konkluduja, ze cewnikowanie zyl
nerkowych polaczone z podaniem inhibitora kon-
wertazy angiotensyny zwicksza czulo$¢ badania [25].

Nalezy odnotowaé, ze Dong 1 wsp. na podstawie
analizy 71 przypadkéw opublikowanych w pismien-
nictwie proponujg podzial guzéw z aparatu przykle-
buszkowego nerek na trzy typy (tab. I). Sposréd
przeanalizowanych przez nich przypadkéw 57 mia-
to charakter klasyczny, 12 atypowy, natomiast u 2 cho-
rych stwierdzono nieczynne guzy [24].

Kaplan w klasycznej juz dzi§ monografii po-
§wigconej nadci$nieniu tetniczemu krotki opis
guz6éw nerki wydzielajgcych rening uzasadnia
tym, ze ,opisywane przypadki zostaly tak dobrze
udokumentowane, ze nowe przypadki rzadziej
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Tabela I. Podziat guzéw z aparatu przykiebuszkowego nerek wydzielajacych rening
Table 1. Classification of juxtaglomerular cell tumors of the kidney

Typ Charakterystyka kliniczna Czestosé

Klasyczny Naqlcis’nienie tetnicze, hipokaliemia, hiperaldosteronizm, podwyzszona aktywnos¢ Najczestsze (80%)
reninowa 0socza

Atypowy Nadcisnienie tetnicze, prawidiowe stezenie potasu Rzadkie (17%)

Nieczynny hormonalnie Prawidtowe wartosci cisnienia tgtniczego i prawidtowe stezenie potasu Bardzo rzadkie (< 3%)

bedg uznawane za zastugujace na omoéwienie” [28].
Przeglad $wiatowej literatury dowodzi, ze uka-
zuja si¢ nowe opisy kazuistyczne, ktére posze-
rzajg wiedze o tej rzadkiej postaci nadciSnienia
tetniczego.

Leczeniem z wyboru jest operacyjne usunigcie
guza, ktore u wigkszosci chorych prowadzi do nor-
malizacji ci$nienia tetniczego 1 ustgpienia nieprawi-
dlowosci biochemicznych. Zalecana jest nefrektomia
oszczedzajaca (nephron sparing surgery), przeprowa-
dzana niekiedy metodg laparoskopowg [29-31].
U niektorych pacjentéw zachodzi konieczno$é wy-
konania nefrektomii. Wybor metody zalezy od loka-
lizacji guza w nerce. Guzy polozone podtorebkowo
kwalifikuja si¢ do oszczedzajacej nefrektomii. Guzy
potozone w glebszych warstwach nerki, umiejsco-
wione centralnie wymagajg przeprowadzenia nefrek-
tomii [25-31].

Na zakonczenie nalezy podkreslic, ze kazdy przy-
padek ci¢zkiego, opornego nadci$nienia t¢tniczego
powinien nasuwal podejrzenie reninoma. Rzadko
wystepujaca choroba wymaga zawsze zachowania
duzej czujnosci diagnostyczne;.

Streszczenie

Guzy wywodzgce si¢ z aparatu przyklebuszkowe-
go nerck wydzielajgce w nadmiarze rening stano-
wig rzadkg postal wtérnego nadci$nienia z poten-
¢jalnie usuwalng przyczyna. W obrazie klinicz-
nym dominuje nadci$nienie te¢tnicze najczescie)
o cigzkim przebiegu, czgsto oporne na leczenie
hipotensyjne. W artykule podsumowano przebieg
kliniczny, diagnostyke réznicowa, obrazowa i hor-
monalng oraz postgpowanie z chorymi z podej-
rzeniem guza wywodzacego si¢ z aparatu przykle-
buszkowego nerek.

stowa kluczowe: guz wywodzacy si¢ z aparatu
przyklebuszkowego nerek, renina, aldosteron,
hipokaliemia, cewnikowanie zyt nerkowych
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