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Harva esinev neeruvahivorm -
kogumistorukestest lahtunud
neeruvahk ehk Bellini tuumor

Margus Krabi?*, Kersti Oselin?

Neeruvdhk on sagedasim surmaga loppev uroloogiline kasvaja. Neeruvidhk ei allu
keemia- ega Kiiritusravile, mistdttu peamine raviviis on operatsioon. Kasvaja leviku
korral naaberelunditesse soltub operatsioonile jairgneva siisteemravi valik kasvaja
histoloogilisest alatiiiibist. Seoses piiride avardumise ja inimeste vaba liikumisega
muutub iiha olulisemaks haiguste epidemioloogia tundmine erineva geneetilise tausta
jarassiga patisentide populatsioonides. Artiklis kirjeldatud neeruvihivormi — kogumis-
torukestest lahtunud neeruvdhki ehk Bellini tuumorit - esineb valgetel viaga harva,
kuid see on mustanahalistel suhteliselt sageli esinev neeruvahi alatiiiip.

Neeruvdhk moodustab 2-3% kdikidest
tiiskasvanuea pahaloomulistest kasvajatest
ja esineb uroloogilistest kasvajatest koige
sagedamini. Letaalsus on neeruvéhi korral
30-40%. Haigestumus on ligikaudu 12 uut
juhtu 100 000 inimese kohta aastas, meeste
ja naiste haigestumuse suhe on 3 : 2 ().
Enamik neeruvidhijuhtudest on sporaadi-
lised. 2-3%-1 juhtudest on haigus geneetilise
taustaga, see kaasneb mitmete autosoom-
dominantsete stindroomidega, millest
sagedasem on Hippeli-Lindau tobi. Neeru-
vahi etioloogiliste pohjustena on mainitud
suitsetamist, tilekaalu ja hiipertensiooni.
Neeru asukoha tottu retroperitoneaal-
ruumis jadb suurem osa kasvajatest asimp-
tomaatiliseks ja 50%-1 juhtudest avastatakse
haigus juhuleiuna muudel p&hjustel tehtud
radioloogilisel uuringul (2). Viimasel aasta-
kiimnel on kliinilisse kasutusse joudnud
mitmed neeruvahi siisteemravi preparaadid.
Siiski peetakse neeruviahki kemorefrak-
taarsuse tottu peamiselt kirurgiliseks
haiguseks.

Pahaloomulisteks muutusteks neerus
voivad olla neerurakkvihk, neeruvaagna
uroteelist lihtunud viahk, mesenhiimaalsed
tuumorid (erinevad lapse- ja tdiskasvanuea
sarkoomid ja healoomulised kasvajad),
Wilmsi tuumor (nefroblastoom), neuroen-
dokriinsed tuumorid (kartsinoid, neuro-
endokriinne kartsinoom, neuroblastoom),
hematoloogilised ja limfoidkoe kasvajad

(limfoom, leukeemia, plasmatsiitoom) ning
metastaatiline kasvaja. Ule 90%-1 juhtudest
on tegemist neerurakkvihiga, millest
70-80% moodustab helerakkvihk, 10-15%
papillaarne vahk, 3-5% kromofoobne vihk
ja alla 1% kogumistorukestest ldhtunud
vahk (Bellini tuumor).

HAIGUSJUHU KIRJELDUS

35aastane naine Nigeeriast, kes oli Eestis
vahetusiiliopilasena, poordus haiglasse
makrohematuuria, diisuuria ja palavikuga
38 °C. Poletikunditajad vere analiiiisides olid
normis. Uriini kiilvis kasvas E. coli. Patsient
hospitaliseeriti sisehaiguste osakonda
uroinfektsiooni diagnoosiga ja alustati
antibakteriaalset ravi.

Makrohematuuria téttu tehti KT-uuring,
kus ilmestus parema neeru ala- ja kesk-
poolusest lahtunud kuni 6 cm tuumor,
paraaortaalsete ja v. cava imbruse liimfisol-
mede limfadenopaatia (keskosa lagunenud
limfisdlmed 1dbiméoduga kuni 1,5 cm)
(vt pilt 1). Ka oli parem munasari mootmetelt
suurenenud (4,5 x 4,8 x 3,3 cm) ja liilikehas
L1 ilmestus luttilis-sklerootiline ala. Mujal
kohukoopas ega rindkeres metastaase ei
esinenud. Liilikeha L1 biopsial voetud mater-
jalis pahaloomulisuse tunnuseid ei olnud.

Operatsioonil tehti tilemine ja keskmine
laparotoomia. Parema neeru keskalapooluses
ilmnes liigutatav tuumor, paraaortaalselt
ja v. cava imbruses suurenenud limfi-
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sdlmede konglomeraat. Parem munasari oli
mootmetelt suurenenud. Tehti parempoolne
tuumornefrektoomia - eemaldati neer koos
rasvkapsliga ning paraaortaalsed ja v. cava
tmbruse limfisdlmed. Eemaldati ka parem
munasari.

Operatsioonil voetud preparaadi kaal
oli 224 g ja diameeter 5,5 cm ning neeru
alumises keskmises osas neeru sligavuses
(sdsis ja koores) leidus kapslis kasvaja
valkjasroosa ldikepinnaga, keskosas vere-
valandustega.

Histoloogiliselt sarnanes kasvaja
adenokartsinoomiga: koosnes korrapira-
tult hargnevatest tuubulitest, vditidest,
irregulaarsetest mikrotstistidest voi pseudo-
papillidest kasvajalises desmoplastilises
stroomas, milles leidus sageli leukotsi-
taarset limfotsiitaarset infiltratsiooni.
Rakud olid suured, pleumorfse voi poli-
gonaalse tuumaga halvasti erituva vihese
tsiitoplasmaga ja rohkete mitoosidega.
Palju leidus kasvaja nekroosi ja vereteedes
kasvajalisi emboleid (vt pilt 2).

Jarelikult oli tegu neeru kogumisto-
rukesest lahtunud kérgmaliigse neeru-
rakk-vdahiga. (Carcinoma renocellulare -
ductus colligentis). Limfisdlmedes esinesid
metastaasid. Patoloogi 16plik diagnoos oli
jargmine: neeruvahi Il staadium pT3a pN1
cMO, resktsioonipiirid puhtad; eemaldatud
munasari pahaloomuliste muutuste tunnus-
teta; morfoloogiliselt cysta follicularis ovarii,
corpus haemorrhagicus ovarii.

Operatsiooni jdrel jdi patsient jalgimisele.
5 kuud hiljem po66rdus ta seljavalude téttu
EMOsse, kus KT-uuringul oli ndhtav paremas
neeruloozis lisamass ning metastaasid
maksas, kopsus ja paraaortaalsetes limfisol-
medes. Alustati palliatiivset keemiaravi
tsisplatiini ja gemtsitabiiniga. Pdrast
4. ravikuuri tehtud KT-uuringul ilmnes
oluline positiivne diinaamika nii parema
neeruloozi lisamassi kui ka maksa, kopsu
ja limfisdlmede metastaaside taandumises.

ARUTELU

Koige sagedamini esinev neeruvdahivorm on
helerakkvidhk, mida umbes 60%-1 juhtudest
diagnoositakse I staadiumis. Kliiniliselt
koige agressiivsem on kogumistorukestest
lahtunud neeruvahk, mida tile 50%-1 juhtu-
dest diagnoositakse IV staadiumis. Arstide
poole poordumisel kurdab enamik patsiente
valu ja makrohematuuriat. Teaduskirjan-
duses on kirjeldatud umbes 400 haigusjuhtu.

HAIGUSJUHT

Pilt 1. KT-uuring kdhukoopast koronaarses ja transversaalses
projektsioonis. Nool osutab tuumorile paremas neerus.

Pilt 2. Carcinoma renocellubre - ductus colligentis. Primitiivsed
torujad voi tsiistjad moodustised.

Valge rassi esindajatel esineb kogumisto-
rukestest lahtunud neeruvihki vaga harva
(alla 1%). Esinemissagedus on suurem musta-
nahalistel (3). USA riikliku vahiinstituudi
andmebaasi pdhjal olid aastatel 2001-2005
kogumistorukestest ldhtunud neeruvihiga
patsientidest 23% mustanahalised, helerakk-
vidhiga patsientidest oli mustanahalisi 9%.
Helerakkvahiga patsientide keskmine vanus
haigestumisel on 65 aastat (4). Kogumis-
torukestest ldhtunud vahiga patsientide
keskmine vanus oli 43 aastat.

Neeruvdhk metastaseerub eelkdige
limfisdlmedesse, kopsu, luudesse ja maksa.
Diferentsiaaldiagnostiliselt on kogumisto-
rukestest lahtunud vdhki sageli keeruline
eristada neeruvaagna uroteliaalsest vdhist,
eriti kui esineb invasioon neeruparenhiiiimi,
ka immunohistokeemilisel virvingul on
rakud sageli sarnased.

Helerakkvdhk on resistentne keemia-
ravi suhtes. Viimase 10 aasta jooksul on
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kliinilisse kasutusse tulnud tlirosiinkinaasi
inhibiitorid pasopaniib ja sunitiniib ning
bioloogiline ravim bevatsizumab kombi-
neeritud koos alfainterferooniga, mis on
oluliselt pikendanud kaugelearenenud hele-
rakkvéhiga patsientide keskmist elulemust.
Pasopaniib, sunitiniib véi bevatsizumab
kombinatsioonis alfainterferooniga on
valikravi metastaseerunud helerakkvihi
slisteemravis. Haiguse progresseerumisel
kirjeldatud ravi jarel on edasises ravis kasu-
tusel aksitiniib voi sorafeniib. Neeruvdhk
vOib reageerida keemiaravile, kui tegemist
on sarkomatoidse voi kogumistorukestest
lahtunud vdhi vormiga. Prospektiivne II faasi
uuring metastaatilise kogumistorukestest
lahtunud neeruvihiga patsientidel néitas,
et gemtsitabiin koos plaatinapreparaadiga
(tsisplatiin voi karboplatiin) on kasvaja-
vastase toimega. 26%-1 patsientidel esines
osaline voi tdielik ravivastus, 10 haigel
haigus stabiliseerus ja 7 patsiendil haigus
progresseerus, keskmine progressioonivaba
elulemus oli 7,1 kuud ja ildine elulemus
10,5 kuud (5). Gemtsitabiin koos plaatina-
preparaadiga on standardraviks ka levinud
uroteliaalse kusepdievahi ravis. Andmed
tlrosiinkinaasi inhibiitorite ja bioloogilise
ravi kasutamise efektiivsuse kohta kogu-
mistorukestest ldhtunud neeruvéhi ravis
puuduvad. Kuna haigus esineb harva, on ka
ravisoovituste tdoenduspohisus nérk. 2013.
aastal avaldatud metaanaliiiisi kaasati kolme
uuringu andmeid, milles osales kokku 72
patsienti kogumistorukestest lahtunud
neeruvdhiga (6). Hoolimata keemiaravi
kasutamisest on haigus vdga halva prog-
noosiga ja umbes 2/3 haigetest sureb kahe
aasta jooksul parast diagnoosimist.

Ravi ja prognoos soltuvad oluliselt
neeruvahi alatiitibist, mis toestab histo-
patoloogilise diagnoosi olulisust. Haiguse
harva esinemise tottu ei soovitata kogu-
mistorukestest ldhtunud neeruvédhki vaid
biopsiamaterjali alusel diagnoosida, vajalik
on tuumori eemaldamine.

Kokkuvotteks voib 6elda, et seoses piiride
avardumise ja inimeste vaba liikumisega
muutub tiha olulisemaks haiguste epidemio-

loogia tundmine erineva geneetilise tausta
ja rassiga patsientide populatsioonides.
Seda nditab ka iilal kirjeldatud haigusjuht,
kus diagnoositud neeruvdhi alatiiiip esineb
valgetel vdga harva ning mustanahalistel
suhteliselt sageli. Stisteemravi valik soltub
siiski iiksnes kasvaja histoloogilisest tiilibist,
patsiendi rass ravi valikut ei mojuta.

SUMMARY

Arare type of kidney cancer - a
kidney cancer originating from
the collecting ducts or the Bellini
tumour

Margus Krabi?, Kersti Oselin®

Kidney cancer is the most common fatal
urological tumour. As kidney cancer is
insensitive to chemotherapy and radiation,
it is primarily a surgical disease. Systemic
treatment of locally advanced or metastatic
cancer after surgical treatment depends
on the histological subtype of the tumour.
Because of the expansion of borders and
free movement of people, it becomes more
relevant to be aware of the epidemiology of
diseases in patients with different genetic
backgrounds and races. A case report of a
Black patient with collecting duct carci-
noma or Bellini tumour is described. Bellini
tumour is a very rare subtype of kidney
cancer in Caucasians but is more common
among the Black population.
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