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Σπάνια Περίπτωση Αδενοκαρκινώματος με signet ring cell Ουροδόχου κύστης σε Νεαρή Γυναίκα.

Το πρωτοπαθές αδενοκαρκίνωμα ουροδόχου κύστης είναι σπάνιο, μόλις 0,5-2% όλων των νεοπλασμάτων. Επιπλέον το

πρωτοπαθές καρκίνωμα κύστης με signet ring cell (σφραγιτιδικού δακτυλίου κυττάρων) είναι ακόμη πιο σπάνιο 0.24%,

σύμφωνα με τη βιβλιογραφία. Διαγιγνώσκονται σε προχωρημένο στάδιο, με εξαιρετικά κακή πρόγνωση λόγω αυξημένης

επιθετικής συμπεριφοράς. Δεν υπάρχει καθιερωμένη συστηματική θεραπεία και η ριζική κυστεκτομή αποτελεί τοπική

μόνο θεραπεία για τον έλεγχο της νόσο. Σκοπός είναι η παρουσίαση εξαιρετικά σπάνιας περίπτωσης αδενοκαρκινώματος

ουροδόχου κύστης με signet ring cell ταυτόχρονα. Μέχρι στιγμής στη βιβλιογραφία έχουν περιγράφει 300 μόλις

περιστατικά αδενοκαρκινώματος ουροδόχου κύστης, μεταστατικά και πρωτοπαθή, συνολικά. Από αυτά 100 περίπου

αφορούν πρωτοπαθές αδενοκαρκίνωμα κύστης και λιγότερο από 42 περιπτώσεις πρωτοπαθές καρκίνωμα signet ring cell,

(SRCC) μεμονωμένα.

Γυναίκα 32 ετών καπνίστρια, χωρίς σημαντικό ιατρικό ιστορικό, παραπέμφθηκε από παθολογική κλινική, όπου

νοσηλεύονταν ως εμπύρετο, με άλγος ΔΕ νεφρικής και θετική κ/α ούρων (E.coli) για ουρολογική εκτίμηση λόγω διάτασης

ΔΕ ΠΛΚ συστήματος. Δεν αναφέρθηκε ποτέ επεισόδιο μακροσκοπικής αιματουρίας. Τοποθετήθηκε νεφροστομία έπειτα

από κυστεοσκόπηση και ανάδειξη μη θηλωματώδη όγκου, άμισχο μόρφωμα ΔΕ πλάγιου τοιχώματος ουροδόχου κύστης.

Η κυτταρολογική ούρων έθεσε υποψία κακοήθειας εξ αδενικού τύπου. Αποφασίστηκε η διενέργεια διουρηθρικής εκτομής

με το αποτέλεσμα της ιστολογικής να επιβεβαιώνει την παρουσία αδενοκαρκινώματος, παρουσία λιμνών βλέννής,

κυττάρων signet ring και διήθησης μυϊκού χιτώνα.Ιστοχημικός έλεγχος συνηγορεί υπέρ κυστικής

προέλευσης(CK7,CK20,CDX2,GATA-3,Uroplakin.θετικά).Ανοσολογικός έλεγχος PD-L1 αρνητικός TPS(%) 0.08% με

φυσιολογική έκφραση γονιδίων MLH1,PMS2,MSH2,MSH6 και γονιδίων επιδιόρθωσης DNA (MMR). Αρνητικός έλεγχος

για υπέρεκφραση γονιδίου HER2.Διενεργήθηκε απεικονιστικός έλεγχος C/Tθώρακος (χωρίς ευρήματα ή λεμφαδενική

νόσο), C/Tκοιλίας – πεπαχυσμένο τοίχωμα ΔΕ πλάγιο τοίχωμα ουροδόχου κύστης και σύστοιχού ουρητήρα στο ύψος της

ΚΟΣ και MRI κάτω κοιλίας- διάχυτη πάχυνση ΔΕ πλάγιο και οπίσθιο τοίχωμα με γραμμοειδή θολεροποίηση

περικυστικού λίπους, επέκταση πέραν του μυϊκού χιτώνα χωρίς λεμφαδενική νόσου και χωρίς οστικές

βλάβες.(T3,N0,M0).Εξετάσεις αίματος χωρίς αξιόλογα ευρήματα, καρκινικοί δείκτες εντός φυσιολ. ορίων και

μικροσκοπική ούρων παρουσία άφθονων ερυθρών. Στα πλαίσια διαφοροδιαγνωστικού ελέγχου από το σύνδρομο Lynch

(Σύνδρομο κληρονομικού μη πολυποδιακού καρκίνου παχέους εντέρου- HNPCC) έγινε γαστρο-κολονοσκόπηση με

τυχαίες βιοψίες χωρίς ανάδειξη κακοήθειας. Το σύνδρομο Lynch χαρακτηρίζεται από 80% κίνδυνο εμφάνισης Ca-παχέους

εντέρου,60% κίνδυνο εμφάνισης Ca-ενδομήτριου,20% καρκίνο ουροθηλίου και αυξημένο κίνδυνο εμφάνισης άλλων

καρκίνων όπως γαστρικού , ωοθηκών, λεπτού εντέρου, χοληφόρων, παγκρέατος, γλοιοβλάστωμα εγκεφάλου,

κερατοακάνθωμα και σμηγματογόνων αδένων)

Με βάση τα παραπάνω τέθηκε η διάγνωση πρωτοπαθούς αδενοκαρκινώματος ουροδόχου κύστης και αποφασίστηκε ριζική

κυστεκτομή και υστερεκτομή με τα των εξαρτημάτων, λεμφαδενικός καθαρισμός και εκτροπή ούρων κατά Bricker. Ιστολογική

εξέταση ανέδειξε αδενοκαρκίνωμα με παρουσία signet ring cell κακοήθειας ταυτόχρονα, με διήθηση μυϊκού χιτώνα και επέκταση

στο πρόσθιο τοίχωμα της μήτρας χωρίς λεμφαδενική νόσο. (T4,N0,M0)

Το πρωτοπαθές αδενοκαρκίνωμα ουροδόχου κύστης είναι σπάνια περίπτωση και ακόμη σπανιότερη σε ταυτόχρονη παρουσία

κυττάρων δίκην σφραγίστηρος δακτυλίου. Συστήνεται ριζική κυστεκτομή για τον έλεγχο της νόσου και συστηματικής θεραπείας με

συνδυασμό χημικοθεραπευτικών παραγόντων (gemcitabine,cisplatin, paclitaxel),αν και συμφωνημένα πρωτόκολλα

χημειοθεραπείας δεν υπάρχουν. Χαρακτηρίζεται από υψηλή επιθετική συμπεριφορά και εξαιρετικά κακή πρόγνωση, η διετής

επιβίωση σύμφωνα με τη βιβλιογραφία δεν ξεπερνά το 42%. Σε κάθε περίπτωση θα πρέπει να γίνεται διαφορική διάγνωση από

αδενοκαρκίνο ουραχού και από το σύνδρομο Lynch, κληρονομείται με αυτοσωμικό επικρατούντα τύπο και αποδίδεται σε

μετάλλαξη ενός από τα 4 γονίδια επιδιόρθωσης MLH1, MSH2,MSH6,PMS2 και μικροδορυφορική αστάθεια (MSI), βάση

ιστορικού, απεικονιστικού ελέγχου και ανοσοιστοχημιας.
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