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Autofi popisuji pfipad pacienta s oboustranné diagnostikovanymi tumory varlat. Jednalo se o muze s vrozenou nedostatec¢nosti
nadledvin, ktery dlouhodobé uzival substitu¢ni terapii. | pfes podezfeni na nadorové onemocnéni vedlo spravné stanoveni
diagndzy u tohoto pacienta k zachovani varlat.
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Our experience with testicular adrenal rest tumours in a patient with congenital adrenal hyperplasia

The authors describe a case of a patient diagnosed with bilaterally testicular tumors. This was a patient with congenital adrenal
insufficiency and long-term substitution treatment. The correct premise of the patient’s disease led to the preservation of his

testicles despite a suspected tumor.
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Kazuistika

V dubnu 2014 se do nasi ambulance dostavil
42lety neplodny pacient s diagnostikovanou
azoospermii ve spermiogramu. Pfi dosetfovani
ve spadu bylo pfi ultrazvukovém vysetfeni zjis-
téno podezfeni na nadorovy proces obou varlat.

Anamnesticky se jednalo o pacienta s hy-
pofunkci nadledvin a stitné zl4zy, dlouhodobé
na terapii hydrokortizonem, fludrokortizonem
a levothyroxinem.

Pri fyzikdInim vysetfeni byla palpacné varlata
uloZena v Sourku s hrbolatym povrchem a tuhé
konzistence. Per rektum vysetfeni prostaty bylo
bez pozoruhodnosti. Tumor markery byly v nor-
mé: AFP 1,7 ug/l a HCG 0,2 pg/I.

PFi ultrazvukovém vysetfeni byla
zjisténa zmeéna architektoniky obou varlat,

jejich parenchym byl lalo¢naté zménény,
nehomogenni, s nepravidelnou hypoechogenni
a pravdépodobné i cystickou slozkou. Bylo
vysloveno podezieni na tumordzni proces.
Nadvarlata nebyla diferencovatelna (obr. 1-3).

| pfes nalez tumoru obou varlat byl pacient
indikovan nejdfive k biopsii z varlete s provedenim
peroperac¢niho histologického vysetreni. V rdmci
diferencidlni diagnostiky byl zvazovan i tzv. TART
syndrom, tedy zmény varlat vznikajici v dsledku
nadledvinné nedostatecnosti, charakterizované
pfitomnosti nezhoubnych tumord varlat ze
zbytkd tkadné nadledvin.

V dubnu 2014 pacient podstoupil vykon
v celkové anestezii s odebranim vzorkd
7 pravého varlete. Peropera¢ni ndlez ukazal zcela
zménénou tkan varlete (obr. 4, 5).

Peroperacni histologie potvrdila benignf
tumor z adrendlnich zbytkd ve varleti. Definitivni
histologie nésledné potvrdila podezieni
na tumoriformni|ézi typu TART. Jednalo se tedy
o tumor ze zbytk( bunék kiry nadledvin (obr. 6,
7).V diferencialni diagnostice by se jesté mohlo
jednat o tumor z Leydigovych bunék. Vzhledem
k vicecetnému vyskytu lézi, histologickému
vzhledu a imunoprofilu byla tato moznost
vyloucena.

Poopera¢né byl pacient bez zndmek
komplikaci a po stabilizaci stavu byl propustén
do domaci péce. Vzhledem k definitivni diagndze
s dobrou prognézou mu byla ponechana obé
varlata. Pacient byl informovan o nefesitelnosti
jeho neplodnosti vzhledem k absenci normalni
testikuldrni tkdné a spermif.
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Obr. 1. UZ ndlez na pravém varleti — lalo¢naté,
nehomogenni

Obr. 2. UZndlez na varleti— ztrdta architektoniky
parenchymu

Obr. 3. UZndlez na varleti - cystickd slozka

Obr. 4. Peroperacni obraz varlete
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Diskuze
Vrozend nedostatecnost nadledvin je

autozomalné recesivni dédi¢nou poruchou.
Projevuje se jiz v neonatalnim obdobi (1).
Vede nejdfive k nedostatku kortizolu
u postizeného jedince, nasledné k nadprodukci
adrenokortikotropniho hormonu (ACTH).
To ma za nasledek hyperplazii nadledvin
s nadprodukci androgent. Dasledkem toho
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dochdzi k prenatalni virilizaci Zenského genitalu.
U muzskych jedinct vede onemocnéni ke vzniku
tumorl varlat, které byly poprvé popsany v roce
1940 dr. Wilkinsem.

TART (testicular adrenal rest tumor) tumo-
ry varlat ze zbytkd nadledvinné tkédné — jsou
tumory benigni etiologie, uloZeny v rete testis
a nej¢astéji oboustranné. Histologickym vy-
Setfenf patolog diagnostikuje pfitomnost ne-
opouzdfenych tumord se splavem obrovskych
polygonalnich bunék s abundantni eozinofilni
cytoplazmou. Nékdy mze byt svizelné histolo-
gicky odlisit TART od maligniho tumoru varlat
z Leydigovych bunék. BilateraIni vyskyt tumord
u TART se vyskytuje v 80%, kdeZto u tumoru
z Leydigovych bunék jen v 30%. Na druhé strané
Reinkeho krystaly, které mohou byt pfitomny az
u409% tumort z Leydigovych bunék, se u TART
vlbec nevyskytuji. Také maligni degenerace se
u TART nenachazi, na rozdil od 10% mozného
zvrhnuti u tumord z Leydigovych bunék (2).

RUst TART mUzeme podle histologického
nalezu a klinickych projevi rozdélit na 5 stadii.

1. stadium — pfitomnost adrenalni tkané
v rete testis, zatim nepfitomna na UZ vysetieni.
Jednd se o pIné reverzibilni stadium onemocné-
ni. U zdravych jedinct mize tkari sama regredo-
vat in utero nebo v prvnim roce Zivota.

2. stadium - hypotrofie a hyperplazie adrendl-
ni tkdné v ddsledku stimulacnich faktort (ACTH).
Jde také o reverzibilni stadium, ale jiz na podkladé
lé¢by optimalizaci glukokortikoidl v téle.

3. stadium - dalsf rGst adrendlnf tkdné
komprimuje rete testis. U pubertalnich jedin-
cl zpUsobuje oligospermii nebo azoosper-
mii. V krvi je detekovan vzestup hladiny FSH
a LH. Jedna se o ¢aste¢né reverzibilni pokud
dojde k optimalizaci hladiny télesnych glu-
kokortikoidd.

4. stadium - pokracujici hypertrofie a hy-
perplazie adrendini tkdné vede k obstrukci
rete testis, tkan fibrotizuje. Byvaji zde jiz pfi-
tomny fokalni lymfocytérni infiltraty. V pii-
padé chirurgické intervence je mozno stav
jesté zvratit.

5. stadium - chronickd obstrukce vede
k nezvratnym zménam varlat, k poskozenf je-
jich parenchymu. Cést tumor miize podléhat
tukové degeneraci.

Diagnostika je zaloZzend na sledovani
pacientd a kongenitalni adrendini hyperplazif,
u kterych Ize pfedpokladat vyskyt této nemoci.
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Obr. 5. Odbér histologického vzorku ze zménéné
tkdné varlete

Obr. 6. Histologicky zménénd tkdn varlete - splav
polygondlnich obrovskych bunék
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Obr. 7. Histologicky zménénd tkdr varlete — abun-
dantni eozinofilni cytoplazma
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Palpace naddorové tkané vzhledem k ulozeni

v rete testis je problematickd. Tumory jsou
hmatné az pfi velikosti nad 2cm. NejdUlezitéjsi
diagnostickou pomdckou je ultrazvukové
vysetteni, pfipadné i magnetickd rezonance.
Ultrazvuk je vak vice dostupnd metoda. Tumory
je mozno sledovat jiz od 2. stadia onemocnént,
kdy pfi vysetfeni mohou byt nalezeny
nekolikamilimetrové okrsky nadledvinné
tkdné. Na nekterych pracovistich se doporucuje
u téchto déti od 8. roku Zivota provadet
ultrazvukové vysetfenijednou rocné. S ndrlstem
citlivéjsich zobrazovacich technik vyvstava

Stav funkce gondd zahrnuje zejména
vysetfeni hladiny hormonu: FSH, LH, Inhibinu
B a testosteronu. Hladina ACTH zase vypovida
o hormonalInf kontrole (2).
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Obr. 8. Stadia

No

1. stadium

K stanoven( kvality zbytku tkéné varlat
napomaha provedeni testikularni biopsie, kterd je
indikovana pred eventudlni chirurgickou lé¢bou (3).

Lécba TART je zalozend na optimalizaci
hladiny glukokortikoidd v téle jedince.
Intenzivni glukokortikoidnf terapie mize vést
k redukci velikosti nddord varlat a zachovat
jejich funkénost. Je vsak Uc¢inné jen ve 2. a 3.
stadiu nemoci (4).

Ve stadiu 4 jiz zvyseni davky glukokortikoid{
nema dlouhodobéjsi vliv na zastaveni rlstu
tumoru. Avsak vcasnd chirurgickd intervence
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AKUTNI STAVY
V UROLOGII

AKUTNI STAVY V UROLOGII

Akutnistavy v urologii charakterizujeme jako situace vyzadujiciakutnidiagnostiku alécbu. Zbyte¢né odklddania nezajisténi
adekvatni péce mUZe totiz vést k vyraznému zhorseni stavu ¢i k trvalym nasledkdim, nebo dokonce k imrti nemocného.
V soucasnosti se s akutnimi situacemi urologického charakteru v rutinnf praxi setkdva témér kazdy klinik. DavodU je celd
fada. Mezi nejvyznamnéjsi patii jednak prodluzujici se vék a jednak rozsitujici se moznosti Iékafské péce, kterou je ¢asto
nutné vyuzit pravé u seniorl. Zrejmym divodem je rovnéz narUstajici incidence prakticky vsech jiz tak velmi ¢astych
urologickych onemocnéni, zejména urologickych malignit (karcinomu mocového méchyre, prostaty a ledviny).

U akutnich stavd v urologii je velmi dllezité, aby jiz od samého pocétku bylo posouzeni a zvlddnuti situace adekvatni,
coz klade ddraz na dobrou spolupraci praktického lékafe, Iékafe rychlé zachranné sluzby &i pohotovosti, internisty,
radiodiagnostika, chirurga a urologa.
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