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Souhrn: Predkladame ptipad 46leté Zeny s familidrni adenomatézni polypézou tlustého streva. Vznikly adenokarcinom rekta byl [é¢en za
poutziti véech onkologickych terapeutickych modalit. Pozdni komplikace v podobé postiradia¢nich zmén vedly k ile6znimu stavu s nutnosti
akutnf chirurgické revize a ke vzniku obtizné objektivizovatelné enterovezikalni pistéle zpisobujici recidivujici urosepse. Po netispéchu kon-
zervativniho Fedeni véetné enterdlni a ndsledné plné domaci parenteralni vyZivy byla pacientka tispé3né operovana s provedenou resekcf
postizenych klicek stfevnich, ¢asti mocového méchyre, evakuaci abscesu v malé panvi a vysitim terminalnf jejunostomie. Pacientka je nyni
diky tomuto zakroku schopna normélniho p¥jmu stravy per os bez infekénich komplikaci. Vznikly syndrom kratkého stieva je fesen apli-
kaci doplitkové parenterdlni vyZivy, s moznosti zafazeni pacientky k transplantaci stfeva.

Kli¢ova slova: familiarni adenomatézni polypdza - adenokarcinom kolorekta - komplikace radioterapie - enterovezikalni pistél -
dispenzarizace pacientl s FAP

The case of familial adenomatous polyposis and a proposal for the system of dispensarisation

Summary: We present a case of a 46 years old female with familial adenomatous polyposis of the colon. The adenocarcinoma had been
treated using all available oncology therapeutic modalities. Late post-radiation changes caused ileus that required acute surgical revision,
and formation of difficult-to-define enterovesical fistula that led to recurring urosepsis. When the conservative methods, including enteral
and, subsequently, home total parenteral nutrition, were unsuccessful, the patient underwent successful surgery with resection of the
affected intestinal loops, part of the bladder, evacuation of an abscess in the small pelvis and terminal jejunostomy. As a result of this
procedure, the patient is now able to take food per os without infectious complications. The resulting short bowel syndrome is managed
by administration of additional parenteral nutrition and registration of the patient for intestinal transplantation is being considered.
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Uvod

Familidrni adenomatézni polypdza
tlustého stieva (FAP) je autozomélné
dominantné dédicné onemocnéni
podminéné mutaci v genu APC (Ade-
nomatous Polyposis Coli) lokalizo-
vaném na dlouhém raménku 5. chro-
mozomu. Incidence choroby se udava
1:10 000, klinicky se vyznacuje rozvo-
jem mnohocetnych (dle definice cho-
roby vice nez 100) polypt kolorekta,
které se v zavislosti na tiZzi choroby za-
¢inaji objevovat mezi 10. a 25. rokem
Zivota postizeného jedince. P¥iblizné
ve 25% ptipadd FAP se jednd o mu-
taci vznikajici de novo bez pozitivni
rodinné anamnézy [1]. Riziko rozvoje
karcinomu kolorekta v prabéhu zivota
postizeného jedince je prakticky 100%
[2]. Jedinci z postizenych rodin jsou
proto koloskopovanijiz pted 20. rokem
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Zivota, vySetfeni geneticky a p¥i po-
tvrzeni diagndzy je indikovdno chirur-
gické fesenf - totalni proktokolektomie
s pouchem (IPAA) ¢i ileorektoanasto-
méza (IRA) [3-5]. Volba idealniho vy-
konu je stdle predmétem diskuzi. Vy-
hody a nevyhody obou metod jsou

shrnuty v tab. 1. S rozvojem metodiky
a zku3enostf je stdle ¢astéji za metodu
prvni volby oznacovana proktokolek-
tomie s konstrukci pouche. Dle nékte-
rych autor(i jiz ani funkéni vysledek pri-
marni IPAA nenf signifikantné horsi nez
funkéni vysledky IRA [6]. lleorektoana-

Vyhody IRA

* jednodussi vykon v jedné dobé
bez docasné odlehcovaci stomie

* mens$i negativni vliv na kontinenci,
sexudlni funkce a fertilitu

Nevyhody IRA

* nutnost doZivotnich endoskopickych
kontrol rekta Tkrat za 3-6 mésict

¢ kumulativni riziko kolorektélniho
karcinomu 5-50 %

* proktektomie v druhé dobé 21-74 %

Tab. 1. Porovnani vyhod a nevyhod IRA a IPAA.

* méné komplikaci a kratsi rekonvalescence

Vyhody IPAA

* vyssiradikalita vyrazné snizujici
riziko rozvoje malignity GIT

Nevyhody IPAA

* dvoudobd operace s doc¢asnou
axialni stomif

* vice pooperaénich komplikact

* deli rekonvalescence

* horsi funkéeni vysledky
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stoméza, jako vykon jednodussi, dle
vétdiny autor( stdle s ponékud ptiz-
nivéjsimi funkénimi vysledky, zdstava
mozZnosti pro pacienty, u kterych nenf
rektum vyrazné postizeno polypy, ktefi
jsou ochotni akceptovat celoZivotni
endoskopickou dispenzarizaci a po-
tencidlni nutnost sekundarni prote-
ktomie v pfipadé rozvoje nezvladatelné
polypézy ponechaného pahylu rekta
[7,8]. Novéji se v procesu rozhodo-
vani zac¢ind uplatriovat geneticka ana-
lyza tize mutace v genu APC, ktera dle
nékterych praci dobte koreluje s roz-
vojem polypdzy rekta a nutnosti jeho
nasledné resekce [9]. lleorektoana-
stomozu lze pak doporucit u pacient(
s lehé&f tzv. atenuovanou formou FAP,
jejiz definice se viak v jednotlivych pra-
cich lisi [7,10].

Ani provedeni proktokolektomie
s pouchem v8ak nelze povazovat za
bezrizikovou alternativu, vznik ade-
nom( pouche se v literatufe udava
mezi 22 a 57% [11,12].

Pokud je mutace v APC genu vznikla
de novo, bez pozitivni rodinné ana-
mnézy, je diagndza c¢asto stanovena
az ve stadiu kolorektalniho karcinomu
s nutnosti komplexni onkologické lécby
véetné chemo- a radioterapie [13,14].

PoufZiti radioterapie s sebou nese ri-
ziko vedlejsich Gcinkd, které mohou byt
¢asné (v GIT oblasti pfedevdim posti-
radiaénf enteritida s prijmy) a pozdnf
(vznik adhezi v dutiné b¥isni, stenoti-
zace, pistéle, fibrotizace ozdrenych or-
gant, zvyseni rizika rozvoje sekundar-
nich zhoubnych nadora) [15,16].

Popis ptipadu
V nasem sdéleni popisujeme ptipad
46leté pacientky s mnohocetnou po-
lypézou tlustého stieva. Anamnesticky
nebyla zjisténa rodinnd zatéz FAP (i
karcinomu tlustého stfeva. Prokdzana
mutace v exonu 6 genu APC tudiz u pa-
cientky vznikla pravdépodobné de novo.
Genetické vysetteni potvrdilo ptitom-
nost dané mutace u viech 3 déti ne-
mocné, rodice a sestra testovani odmitli.
U nemocné byl v roce 1997 diagnos-
tikovdn v 9 cm od anu cirkuldrni adeno-
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karcinom rekta (pT3NOMO). Diagnéze
predchdazela asi ro¢ni anamnéza pri-
jm s pfimési krve ve stolici, kterad byla
osettujicimi lékati vysvétlovana he-
moroidy (bez endoskopické objektivi-
zace). Po neoadjuvantni radioterapii
byla provedena resekce rekta s na-
slednou radioterapii a chemoterapii.

Od roku 2000 byla pacientka pravi-
delné koloskopovana, v roce 2004 byla
pro recidivujici mnohocetné polypy
s high-grade dysplaziemi a potiZe s kon-
tinenci provedena totdlni proktokolek-
tomie s termindln{ ileostomi.

V kvétnu roku 2006 byla pacientka
akutné operovéna pro obstrukénf ileus
s ndlezem dilatovanych vitdlnich sttev-
nich kli¢ek v ¢etnych adhezich, v lum-
bosakralni oblasti s tuhym infiltratem
uzavirajicim stfevni klicku asi 25cm
od stomie. Ndlez byl oznacen za ino-
perabilni a k zajisténi pasaze gastroin-
testindlnim traktem (GIT) byla vysita
axialni stomie pied infiltraci. Cetné
bioptické vzorky neprokazaly p¥itom-
nost malignich bunék, histologicky
hodnoceno jako vazivové stroma se za-
nétlivou infiltraci.

Na nase pracovisté byla nemocna
prevzata v &ervenci roku 2006 (pri-
mérné k nutri¢ni intervenci) klinicky
i laboratorné vyrazné malnutri¢ni, vé-
hovy propad asi 10 kg oproti stavu
pred operaci, opakované febrilni s kul-
tivaénim zdchytem patogena (Esche-
richia coli) v. mo¢i i v hemokulture. PFi
zavedené antibiotické terapii dle cit-
livosti (cefazolin) doslo k poklesu za-
nétlivych parametr(i, Gstupu febrilif
a vytoku z mocové trubice. Byla pro-
vedena Fada vySetteni k objektivizaci
anatomickych pomérd a vylouceni dal-
Siho fokusu zanétlivé aktivity. VySetien{
pocitadovou tomografii zhodnotilo
nélez jako fibrézni zmény po prodéla-
nych operacich a radioterapii, aviak
bez moznosti jednoznacné vyloudit
recidivu tumoru ¢i absces. Recidivu
tumoru jsme vzhledem k dlouhému in-
tervalu (9 let) a negativnim onkomar-
kerdm nepovazovali v diferencidlné
diagnostické rozvaze za prvni mozZnost.
Klinicky predpokladany absces ¢i fistu-

laci se nepodarilo prokazat opakova-
nymi sonografickymi vySettenimi or-
gand dutiny b¥idni ani enteroklyzou,
dle které bylo ponechano 1-1,5m ten-
kého stfeva se 2 stenotickymi useky
v ramci adhezivnich zmén. Po ukondent
antibiotické terapie nedoslo k navratu
febrilif, pfitomnost zdnétlivého fokusu
v dutiné bFisni proto byla hodnocena
jako nepravdépodobnd a pacientku
jsme propustili do ambulantni péce na
zavedené plné enteralni vyZivé cestou
nazojejunalnf sondy.

K rehospitalizaci za tG¢elem zhodno-
ceni efektu enterdlnf vyZivy a k rozvaze
dalsiho postupu se pacientka dosta-
vila v #jnu roku 2006. V mezidobi uda-
vala dobrou toleranci enteralni vyZivy
a mirné zlep3eni celkového stavu s va-
hovym ptirGstkem asi 1 kg. Opakované
viak byly pfitomny mocové infekty, feb-
rilie, pozitivni kultivace z mo¢i (opako-
vané Klebsiella pneumoniae) s nutnostf
poddvani antibiotik dle citlivosti. La-
boratorné doslo k mirnému zlepsent
nutriénich parametr(, efekt nutri¢ni
intervence vsak byl vyrazné limito-
van v podstaté chronicky p¥itomnym
uroinfektem se systémovou zanétlivou
odpovédi. Klinicky suspektni enterove-
zikalni pistél nebyla identifikovdna ani
cystoskopicky, vySetfeni viak prokazalo
papilarné prominujici lozisko (histo-
logicky urotelidlni neoplazie s nizkym
malignim potencidlem, dle starsi klasi-
fikace papilom) vhodné k endoresekci
v druhé dobé.

Po celkové analyze stavu bylo na
mezioborové urovni rozhodnuto o chi-
rurgickém fesen{ stavu. Operace pro-
béhla v listopadu roku 2006, perope-
ra¢ni ndlez tuhého fibrézniho infiltratu
v dutiné b¥isni i malé pdnvi se spotie-
bovanym mezenteriem byl véak hodno-
cen jako inoperabilni.

V pooperaénim obdobf klinickému
stavu opét dominovaly opakujici se
mocové a vagindlni infekce, opako-
vané i pozitivita hemokultur, etiolo-
gickd agens c¢asto odpovidajici stievnf
fléfe. Ve snaze prokdzat komunikaci
mezi mocovymi cestami a gastrointes-
tindlnim traktem jsme postupné pro-
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vedli cystouretrografii, intravendzni vy-
lu¢ovaci urografii, fazovou scintigrafii
ledvin - v3e bez zavazné patologického
nalezu, bez objektivizace fistulace. P¥i
kontrolni cystoskopii bylo sneseno lo-
zisko v moc¢ovém méchyti - histolo-
gicky bez prikazu malignity.

Jako pokus o zhojeni p¥ipadné drobné
fistulace konzervativni cestou jsme zvo-
lili domdci parenteralni vyzivu. Navzdory
této zvolené strategii jsme v rozmezi
ledna az fijna roku 2007 celkem 8krat
kultiva¢né zachytili patogenni Gramne-
gativni mikroorganizmy v moc¢i, 2krat
byla pacientka hospitalizovana s projevy
urosepse, ve zbylych pfipadech byl stav
feSen ambulantni antibiotickou terapif
dle citlivosti. Ve stejném c¢asovém inter-
valu byla pacientka dvakrat cystoskopo-
vdna s opakovanym ndlezem a resekci
polypu v misté predchozi endoresekce,
histologicky bez priikazu malignity.

PFi kontrolni cystoskopii v pro-
sinci roku 2007 imponoval cystosko-
picky obraz i histologicky nélez polypu
jako mozZné usti enterovezikdlni pistéle
s granulacemi v okoli. Doplnéna byla
téz kontrolni enteroklyza, dle které
byla délka stteva pFed prvni (axialni)
stomif stanovena na asi 1 metr. En-
teroklyzou provedenou cestou prvn{
(axidlnf) stomie se zobrazilo asi 40cm
stievnich kli¢ek mezi obéma stomiemi,
zaujatych v ¢etnych adhezich, tvoficich
obraz pseudotumoru. Pres provedenf
téchto vysSetteni se nepodafilo objek-
tivizovat predpoklddanou enterovezi-
kalnf fistulaci.

Vzhledem k popsanym néleziim a opa-
kujicim se potencidlné fatdlnim uroin-
fektdm byla znovu zvazovdna moznost
radikdIniho chirurgického fesent, ktery
by vedl k sanaci loZiska zanétu a umoz-
nil nemocné peroralni pfijem stravy
s ptipadnou doplrikovou parenteralni
podporou.

PFi opétovné hospitalizaci pro sym-
ptomatickou urosepsi v lednu roku
2008 byla, po konzultaci pracovisté
IKEM v Praze, indikovdna laparotomie
s resekci postizeného useku stfeva
a ptipadné s ¢astecnou resekci moco-
vého méchyre.
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V prabéhu chirurgické intervence
byla nalezena témér zasla dutina b¥isnf
s mnohodetnymi sristy, stfevnimi kli¢-
kami zavzatymi do konvolutu a zapé-
chajicim abscesem v malé panvi. Dale
byla identifikovdna sitka pevné srostld
s ¢asti mocového méchyre, kterd byla
aplikovana nejspiSe pfi druhé operaci
jako prevence postiradia¢niho posti-
Zenf klicek v malé panvi. Postizené ¢asti
stfeva a zanétlivy pseudotumor byly
resekovany, dutina b¥isni sanovadna
a drénovdna, zachované zbylé strevo
(35cm proximalniho jejuna) vyvedeno
jako termindlni stomie.

Pacientku jsme po operaci prevzali
zpét k rehabilitaci, zatiZeni stravou,
kterou toleruje bez obtizi, bez recidivy
uroinfektu, pfi doplrikové parenterdlni
vyzivé a hydrataci pro vysoké ztréty te-
kutin do stomie je v nutri¢né stabilizo-
vaném stavu.

Do budoucna planujeme nékolikamé-
si¢ni vyckani p¥ipadné adaptace stieva,
dle vyvoje pak existuje moZnost zafazenf
pacientky k transplantaci stieva.

Diskuze
Jediné ¢asnd diagnéza FAP umoziuje
terapeuticky chirurgicky zasah jak u po-
stizeného jedince, tak u jeho pfibuz-
nych. Publikovana kazuistickd sdélenf
(v€etné naseho pripadu) viak pouka-
zuji na fake, Ze diagnostika této nemoci
je casto spojena se znacnymi nesna-
zemi [17]. Nestandardni postup vy3et-
fovani a dispenzarizace ved| v pfipadé
nasi pacientky nejen k rozvoji lé¢eného
karcinomu, ale vzhledem k neprove-
denfi v¢asné kolektomie téz k ohrozeni
pacientky rizikem malignizace nékte-
rého z daldich polypt. Na diagnézu
FAP nebylo ve spadovém zdravotnic-
kém zafizeni nejspiSe vilbec pomysleno.
Pfipad nasi pacientky téz ukazuje na
nutnost nepodcenéni symptomu jako
enteroragie a zména charakteru sto-
lice i u pacient( v relativné mladém
véku. U pacient(i s FAP jsou tyto ne-
specifické obtize nej¢astéjsimi inicidl-
nimi ptiznaky, se kterymi se pacient
dostavi k |ékaFi [18]. Nenil mozné je
vysvétlovat napt. krvdcenim z hemo-
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roidC bez detailntho vySetteni véetné
pankoloskopie.

K dspésnému komplexnimu Fe-
eni pacientl s FAP je nezbytné nutna
mezioborovd spoluprédce véetné di-
sledného sbéru dat s naslednym vy-
hodnocenim Uspésnosti lécby a sjed-
nocenim kritérii pro vyhledavani, é¢bu
a dispenzarizaci. Z tohoto dGvodu byla
v Ceské republice zahdjena ¢innost FAP
registru, ktery by do budoucna mél po-
moci nalézt odpovédi na dané otazky
[19].

Radioterapie, vedle svého terapeutic-
kého antiprolifera¢niho efektu, pf¥i-

v M

ndsi téz fadu klinicky vyznamnych ne-
Zadoucich acinkd. V oblasti dutiny
bFidni patfi mezi nejéastéjsi posti-
radia¢ni enteritida a fibrézni zmény
[15,16,20]. Nami popsana enterovezi-
kalnf pistél patii mezi méné casté, ale
klinicky vyznamné komplikace. Vzhle-
dem k obtizné diagnostice doporu-
¢ujeme pFi vazném klinickém pode-
zfenf a opakovaném priikazu stfevnich
bakterii v mo¢i povazovat komunikaci
mezi urogenitalnim a gastrointestinal-
nim traktem za p¥itomnou i pfes ne-
gativni vysledky zobrazovacich metod.
Obecné lze doporudit, aby u viech
pacientl s piStélemi, stenézami a vyra-
zenymi Useky stfeva byla, po nezbytné
interni, metabolické a antibiotické p¥i-
pravé, primdrné chirurgicky sanovdna
v8echna loZiska a obnovena paséz.
Pretrvdvajici fokusy, at zanétlivé, nebo
s vyfazenymi Useky stfeva, jsou trva-
lym, tézko ovlivnitelnym zdrojem reci-
divujicich sepsi a prekazkou navozeni
anabolické faze dlouhodobého hojend.

Navrh dispenzarizace

pacient s FAP

Pacienty s FAP je nutno dusledné dis-
penzarizovat i po Uspésném chirurgic-
kém zékroku. V pfipadé provedeni IRA
jsou naprosto nezbytné casté (Tkrdt
za 3-6 mésicl) endoskopické kontroly
ponechaného pahylu rekta [21].

Ale i po IPAA existuje riziko vzniku
maligniho bujeni. Ve vétsiné pripadd
popsanych v literatute se jednalo o kar-
cinomy vychdzejici z bunék mukdzy
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po IPAA [12].

Pocet a typ nalezenych

polypt pouche

vice nez 5, vilézni, téz3f dysplazie
tézkd dysplazie, velikost nad 1,5 cm

Tab. 2. Doporuéeny postup endoskopickych kontrol pouche u pacienti

méné nez 5, tubuldrni, Zddnd ¢i mirnd dysplazie

Intervaly pouchoskopii
po polypektomii

Tkrat za 1-3 roky

Tkrét za 6-12 mésict
Tkrét za 3 mésice

endoskopie pahylu rekta po IRA
pouchoskopie po IPAA
gastroduodenoskopie

enteroskopie (dvoubalénova ¢&i kapslovd)
sonografie Stitné zlazy

gynekologické prohlidky

Tab. 3. Doporuceni dispenzarizace pacient( s FAP.

Tkrat za 3-6 mésict

Tkrat 1-3 roky

Tkrdt za 2 roky

pfi nalezu polypl duodena ¢&i pouche
Tkrat ro¢né

Tkrat ro¢né, od 45 let véetné mamografie

rekta ponechanych v anastomdze. Dle
nékterych praci se zdd toto riziko vy3si
u anastomoz Sitych za pouZiti sta-
plerti nez Sitych ru¢né [12,22]. Rela-
tivné casty je vsak i vznik primarnich
adenom( pouche s potencidlni moz-
nosti rozvoje sekvence adenom-kar-
cinom. Adenomy se v pouche nacha-
zeji vyznamné castéji nez adenomy
v ileu pacientd po IRA, a pouch se tak
zdd byt rizikovym faktorem jejich roz-
voje [12]. Maligni potenciél adeno-
matdznich polypd pouche neni presné
zndm, za rizikové jsou viak oznaco-
vany pfipady s ¢etnymi, velkymi a vi-
[6znimi adenomy. Roli hraje téz tize
pfitomné dysplazie. Pouchoskopie
s polypektomif nalezenych polypt je
proto nezbytnou soudcasti dispenzari-
zace pacientl s FAP po IPAA. Inicidlni
pouchoskopie je doporucovana 3 mé-
sice po IPAA, ptFi negativnim nalezu
dale 1krdt ro¢né [11]. Doporuceny po-
stup dle poctu a typu nalezenych po-
lypG uvadi tab. 2.

Od zavedenf preventivni kolektomie
do lé¢by FAP jsou nejéastéjsi pfi-
¢inou umrti pacientd s FAP desmoidni
tumory a tumory proximélniho ten-
kého streva [23].

Desmoidni tumory a tvorba rozsdhlych
pooperaénich adhezi jsou u pacientd
s FAP projevem geneticky podmi-
néné zvysené fibroprodukce. Ve srov-
ndni s obecnou populaci se desmoidni
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tumory vyskytuji u pacientl s FAP vy-
znamné castéji a vyznacuji se invaziv-
néjsim rastem [24]. Dle literarnich
tdaji se desmoidy nachdzeji u asi
10-25% pacientli s FAP a jejich roz-
voj je vétdinou spojen s opera¢nim
traumatem, predstavovanym nejcas-
téji profylaktickou kolektomif [25-27].
Desmoidni tumory se nejéastéji vysky-
tuji intraabdomindlné v mezenteriu,
dale se mohou nalézat v bFidni sténé,
retroperitoneu a vyjimec¢né i jinde ex-
traabdomindalné. Klinicky se proje-
vuji bolestmi bficha, zvracenim, pra-
jmy &i enteroragii, ale ¢asto je prvnim
projevem az obstrukéni ileus, ischemie
stfeva Ci Gtlak ureter [28,29]. Moz-
nosti screeningu a prevence desmoid-
nich tumorl jsou omezené, v pFipadé
podezieni je diagndza stanovena po-
moci zobrazovacich metod (CT ¢ MRI)
s naslednou bioptickou verifikaci [28].

Objektivizace horntho GIT s néasled-
nymi pravidelnymi kontrolami musi byt
soucasti dispenzarizace pacient( s FAP
[30]. Castym nalezem p¥i horni endo-
skopii u FAP jsou polypy z fundickych
Zldzek Zzaludku. Nemaji maligni po-
tencidl, aviak jejich vyskyt méze pred-
chédzet rozvoji kolorektdlniho karci-
nomu u asymptomatického jedince
s dosud nezjisténou FAP. Pacienti s na-
lezem tohoto typu polypt Zaludku by
proto méli podstoupit i endoskopické
vysetieni kolorekta [31]. Podobné Ize

pro vyhledavani rodinnych pfislusnikd
v riziku vyuzit oftalmologické vysetteni.
U vyznamné &asti pacientl s FAP lze
takto objevit loZiska kongenitdlni hy-
pertrofie pigmentového epitelu retiny
(CHRPE), jejichz oboustranny ¢ mno-
hocetny vyskyt je pro FAP vysoce speci-
ficky [32].

Adenomatézni polypy duodena se
vyskytuji u asi 50 % pacientti s FAP, u asi
4% jsou diagnostikovany jiz ve stadiu
karcinomu. Riziko rozvoje adenom
duodena v pribéhu Zivota pacienta
s FAP je pak nékterymi pracemi uda-
vano dokonce jako témér 100% [33].
Doporucené postupy se lisi, nékteti
autoti davaji prednost endoskopické
polypektomii (i technikou mukoze-
ktomie) ihned po diagndze, jini dopo-
rucuji opakované kontroly a v p¥ipadé
progrese velikosti adenomu nasledné
chirurgické reseni hemipankreatodu-
odenektomii [34]. Lisi se téz doporu-
¢eni v pouziti klasického gastroskopu
nebo duodenoskopu s boéni optikou
(vhodnéjsi pro posouzeni oblasti pa-
pily) ¢i jejich kombinace.

P¥itomnost polypl v duodenu ¢i
v pouchu je prokazatelnym pozitivnim
prediktivnim faktorem polypdzy zbyvaji-
citho tenkého stieva. Proto je nékterymi
autory v takovém pfipadé doporuco-
véno dosetieni tenkého stfeva dvouba-
[6novym enteroskopem ¢i kapslovou
enteroskopii [11,33]. Obecné se udava
ptitomnost adenom v non-pouch ileu
u asi 4-5% pacient(i s FAP [12].

Po operaci (jak IRA, tak IPAA) se do-
porucuje chemoprofylaktické poda-
van{ COX-2 inhibitor& (napt. celeco-
xib) ordlni cestou, ve formé cipkd i
v kombinaci. COX-2 inhibitory snizujf
riziko recidivy polypl a jejich progresi
do karcinomu [35-37]. Nékteré prace
prokdzaly dokonce vyraznou regresi
polypézy pouche po 6mési¢ni terapii
dto¢nou davkou COX-2 inhibitoru ve
formé ¢ipku [38]. V ramci kontrolova-
nych studii se dale zkouma mozny po-
zitivni efekt poddvéani ursodeoxycho-
lové kyseliny a dal3ich latek [39].

Dalsim organem, jehoZ vySetten(
nelze u pacientl s FAP opomenout, je

Vnit¥ Lék 2009; 55(6): 587-592




stitnd Zlaza. Riziko rozvoje karcinomu
Stitnice je u FAP zvySeno 100-160krat
oproti obecné populaci a tato ma-
lignita je v pribéhu Zivota diagnosti-
kovdna u 2-6% pacientl s FAP [40].
U 19-79% pacient s FAP jsou sono-
graficky detekovatelné uzlové zmény
Stitnice oproti 5% v obecné popu-
laci [41]. Pfesnd dispenzarni doporu-
¢eni chybi, navrhovanymi moznostmi
jsou palpaéni vySetteni zkuSenym en-
dokrinologem ¢i ultrazvukové vyset-
fenf, oboji v jednoletych intervalech
[40-42].

Tenkojehlova aspiraéni biopsie je
doporucovédna v p¥ipadé ndlezu uzld
vétdich nez 0,8cm a se suspektnim
vzhledem - nejasné okraje, zvysend
vaskularizace centrdlné, mikrokalci-
fikace [41]. V pFipadé pacientl s FAP
se ¢asto nachdzi kribriformné-moru-
l[arni varianta papildrniho karcinomu
Stitnice, kterd je v obecné populaci re-
lativné vzacnd. Diagndza tohoto typu
karcinomu Stitnice by dle nékterych
autordl méla vést k patrdni po proje-
vech FAP téz v jinych lokalizacich [43].

Dale je u pacientli s FAP 4krat vy3si
riziko rozvoje malignit pankreatu v po-
rovnan{ s obecnou populaci. Celkové
se viak nadory pankreatu v priibéhu
Zivota objevuji pouze u pfiblizné 2%
pacientll s FAP [44]. VySetieni pan-
kreatu proto neni soucasti standard-
niho dispenzarniho programu pacientd
s FAP. U pacientd s dal$imi rizikovymi
faktory (kouteni, chronicka pankreati-
tida, pozitivni rodinnd anamnéza) v p¥i-
padé nahle se objevujiciho diabetes
mellitus ¢i rozvoje klinickych p¥iznakd
(vahowy ubytek, bolesti bficha s vyzaro-
vanim do zad) je v8ak vySetfeni zobrazo-
vacimi metodami s preferenci endoso-
nografie nezbytné. Diagnostika se dale
zptestiuje pouzitim tenkojehlové aspi-
raéni biopsie provedené p¥i endosono-
grafickém vy3etieni [45,46].

U pacientek Zenského pohlavi jsou
nutné téZ pravidelné gynekologické
kontroly vcetné kontrol prsnich zlaz
(od 45. roku Zivota pravidelné mamo-
grafie) pro zvy3ené riziko rozvoje malig-
nity také v této oblasti [47].
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Zavér

Autofi predkladaji p¥ipad pacientky
s anamnézou onkologické 1é¢by ade-
nokarcinomu rekta vzniklého na pod-
kladé familidrni adenomatézni po-
lypézy tlustého stfeva. Komplikace
radioterapie v podobé adhezivnich
zmén a obtizné diagnostikovatelné en-
terovezikalni fistulace byly po selhdni
konzervativniho pfistupu FeSeny ope-
rac¢né. Pacientka je nynf ve stabilizova-
ném stavu p¥i perordlnim p¥jmu stravy
s doplrikovou parenterdlni podporou
cestou permanentniho centrdlniho
Zilntho katétru. V diskuzi sumarizu-
jeme terapeutické moznosti a vhodny
systém dispenzarizace pacientd s fa-
milidrni adenomatézni polypézou.
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