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% Klinika: 39 ron€y muz

geneticky potvrdeny Klinefertelov syndrom (47XXY)

exitus pre epilepsiu
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“» Makronalez: vyska 200cm s abnormalne dlhymi dolnymi koncatinami
alterované ochlpenie

hypoplazia vonkajsieho genitalu vratane oboch testis

(palpacne bez tumoréznych zmien)
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hyperplazia Leydigovych buniek

+ pseudohypl?zia rete testis
|

pri Klinefertelgom syndréme
[ |
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* Klinefertelov syndrom: nadpocetny chromozom X (47XXY)
incidencia: 1/650 az 1/1400 pérodov, 0,2% populacie
genetika: najcastejsSie rozne mozaiky: XY/XXY, XY/XXXY, XX/XXY, XXY/XX/XY,
XY/IXO/IXXY, XXIXXYIXXXY, XXXXY/XXXXY
klinika: eunuchoidny vzhlad a nekompletna virilizacia

zvySena vyska pre predizenie dolnych konéatin

atrofia testis s azoospermiou a T gonadotropinmi (LH)
mentalna retardacia

rézne pridruzené hormonalne poruchy

1 incidencia extratestikularnych germinalnych nadorov

(mediastinum, corpus pienale, CNS, retroperitoneum)

najcastejSie pric¢iny smrti: vrodené srdcové vady, epilepsia, pl'iucnha embdlia
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* Klinefertelov syndrom: 47XXY
morfolégia:
mozog - atrofia Sedej hmoty 'avého temporalneho laloka
testis — 30-40% pacientov vykazuje tumorézne zmeny testis na
zobrazovacich metédach
tubularna dysgenéza a hyalinizacia tubulov testis

(relativna?) hyperplazia Leydigovych buniek testis

atypické Leydigové bunky s denznym chromatinom, nuklearnymi

invaginaciami, vakuolizacia cytoplazmy, parakrystalické inkluzie bez

Reinkeho krystalov
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* (adenomatozna) hyperplazia rete testis (HRT):
zvyc€ajne nahodny nalez pri orchiektomii, resp. v nekropsii
kongenitalna HRT — kryptorchidizmus

- germinalne nadory testis

ziskana HRT — hormonalne poruchy (deficiencia androgénov, estrogénova

terapia, zlyhavanie pecene, chemoterapia)
- chemické agensy
- po traume, alebo chirurgickych zakrokoch
morfolégia — solidny/glandularny/kribriformny, papilarny rastovy vzor
- kubické az cylindrické bunky s okruhlymi jadrami s karyorexiou
dg. kritéria: prava proliferacia buniek so zvaésenim mediastina testis
pre rete testis atypicky rastovy vzor
kontinualny prechod z rete testis
absencia znamok malignity

nevyzaduje ziadnu lieCbu (len sledovanie)
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* dif.dg. (adenomatéznej) hyperplazie rete testis (HRT):
hyperplazia rete testis - vyskyt v atrofickom testis s atrofiou
semenotvornych tubulov
cysticka tranformacia rete testis — pri obstrukcii epididymis, resp. ductus
deferens
adenom/cystadeném rete testis — ohrani€ené nadory s papilarnym rastom
- v cystadenémoch fibrézna stroma
- kubické bunky bez atypii identické s RT
primarny adenokarcindm rete testis — extrémne zriedkavy
- absencia extratestikularnej malignity
- lokalizacia v mediastine testis
- kontinuita s rete testis
- infiltrujuci, solidne rastuci a mitoticky
aktivny nador
- vylu€enie vSetkych ostatnych nadorov
testis

metastaza karcinomu prostaty — cytomorfolégiatimunohistochémia
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“* hyperplazia Leydigovych buniek (LCH):

klinika: najcastejSie asymptomaticka
palpovatelné mnohopocetné noduly oboch testis
predc¢asna pseudopuberta, gynekomastia, erektilna dysfunkcia,
infertilita
asociované ochorenia: CA prostaty, kachexia, antiandrogénova
lieCba, alkoholizmus, tuberkuléza

patogenéza: kryptorchidizmus

zvysené gonadotropiny, deficit androgénov, Klinefertelov syn.

morfologia: bilateralny proces spoc€iatku zachovavajuci tubuly

neskor atrofické testis s poruchami tubulov

disperzné aj nodularne zmnozenie a zvacsenie Leydigovych

buniek s nizkym obsahom lipofuscinu
Imunohistochemicky: vimentin+, inhibin+, calretinin+, MelanA+

CD56-, synaptofyzin-, CD10+
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* dif.dg. hyperplazie Leydigovych buniek (LCH):
testicular adrenal rest hyperplazia/tumor (TARH)

Leydig cell tumor (LCT)

iné tumory: kalcifikujuci velkobunkovy Sertoli cell tumor

MTS prostatického CA

seminom

malakoplakia
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*» testicular adrenal rest hyperplazia/tumor (TARH):
klinika: su€ast’ kongenitalnej adrenalnej hyperplazie (adrenogenitalneho
syndromu) — vrodeny defekt syntézy steroidnych hormoénov (deficit
17-OH progesterdénu, resp. 11-deoxykortizolu)

Adisonova choroba. , Cuschingov syn., Nelsonov syndrom

stimulacia adrenokortikotropnym horménom (ACTH)

5 vyvojovych stadii (4. a 5. su ireverzibilné)

lieCba steroidymi horménmi vedie k supresii lézie (len stadia 1-3)
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*» testicular adrenal rest hyperplazia/tumor:

morfolégia: vznik z ektopickych lozisk tkaniva nadobli€ky v testis
80% bilateralny proces
mnohopocetné palpovatelné noduly v oboch testis
vznik v rete testis a postupné Sirenie do celého testis
morfologicky podobny Leydig cell tumoru, ale premieSany s
povodnymi tubulmi testis
vyraznejsSie jadrové atypie
sprievodna fibréza a tukova metaplazia

absencia Reinkeho krystalov

casto rozsiahle depozity lipofuscinu a lymfocytarny infiltrat

postupna destrukcia pévodného tkaniva testis (tubularna

atrofia, fibréza)

Imunohistochemicky: CD56+, synaptofyzin+, AR-, CD10-
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* Leydig cell tumor (LCT): nador z Leydigovych buniek
incidencia: 3% testikularnych nadorov
deti 5-10 rokov a mladi dospeli
klinika: zvysena produkcia androgénov
deti — izosexualny pseudoprecoismus (pred¢asna pseudopuberta)
dospeli — testikularna nadorova masa
- gynekomastia
- zvySeny testosteron a estrogény
morfologia: unilateralny nador, 3% bilateralny, zriedkavo maligny
solidne zhluky a pruhy eozinofilnych polygonalnych buniek
depozity lipofuscinu (15%), Reinkeho krystaly (30-40%)
zriedkavé mitézy (<3/10Hpf)

intercelularne pruhy edematézneho vaziva

imunohistochémia: vimentin+, kalretinin+, inhibin+, CD99+ (2/3 pripadov)

CD56/synaptofyzin-/+, AR+, CD10+
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* maligny Leydig cell tumor: 5-10% nadorov

znaky malignity: velkost’ > 5cm
zvysena mitoticka aktivita (>3-5mf/10Hpf)
atypické mitozy
angioinvazia
jadrové atypie
nekrézy
invazivny rast a extratestikularne Sirenie
Mib1 >5%
maligne nadory maju zvycajne 24 maligne znaky

v casti pripadov len minimalne znaky malignity!
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