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A congenitalis adrenalis hyperplasia kiilonféle megjelenési formdiban a testicularis adrenalis rest tumorok prevalenci-
dja eltérd. A tapinthatd, dltalaban kétoldali hereelvaltozas az esetek 90-95%-dban a 21-hidroxilaz enzim hidnya okoz-
ta mellékvesekéreg-hyperplasia kovetkezményeként jelenik meg. Az adrenalis rest tumorok, bar jol ismert elvaltoza-
sok, diagnozisuk és kezelésiik multidiszciplindris megkozelitést igényel. Az endokrinolégiai, urolégiai, patologiai és
radiologiai szakmak egytittmiikodése kiemelked6en fontos. Amennyiben korai stidiumban felismerésre keriil, adek-
vat szteroidhormon-emelés segithet a térfoglalds méretének csokkentésében. Késdi felismerés esetén azonban irreve-
zibilis kirosodas jon 1étre, mely infertilitishoz vezet. Mivel a kezelés az egyéb jo- és rosszindulat hereelviltozisok-
hoz képest jelentGsen kiilonbozik, fontos a korai és pontos diagnézis felallitisa. Esetismertetésiink kapcsin a
testicularis adrenalis rest tumorok differencidldiagnoszikai és kezelési nehézségeit multidiszciplindris szemszogbdl
mutatjuk be.
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Testicular adrenal rest tumor in the background of congenital adrenal
hyperplasia

The prevalence of testicular adrenal rest tumours varies in different forms of congenital adrenal hyperplasia. Patients
with 21-hydroxilase deficiency usually have bilateral and palpable testicular nodules. Although adrenal rest tumours
are well documented in the literature, the diagnosis and management require a multidisciplinary approach: the coop-
erative work of endocrinologists, urologists, pathologists and radiologists is essential. In the case of an early diagnosis,
appropriately increased corticosteroid treatment may reduce the tumour mass. In advanced stages, tumours can lead
to irreversible parenchymal damage causing infertility. The importance of an early and accurate diagnosis cannot be
emphasized enough, since the therapy differs significantly from other benign or malignant testicular neoplasia. A case
of a testicular adrenal rest tumour is presented along with the multidisciplinary perspectives of the diagnosis and
management of these lesions.
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Roviditések

4Dion = androszténdion; ACTH = (adrenocorticotropic hor-
mone) adrenokortikotrop hormon; anti-TPO = thyreoidea-
peroxidaz elleni antitest; AR = androgénreceptor; CAH = con-
genitalis adrenalis hyperplasia; CRH = (corticotropin-releasing
hormone) kortikotropinfelszabadit6 hormon; FSH = folli-
culusstimuldlé hormon; LH = luteinizdlé hormon; LST =
Leydig-sejtes tumor; MR = (magnetic resonance) magneses
rezonancia; TART = testicularis adrenalis rest tumor; UH =
ultrahang

A scrotum ultrahang (UH)-vizsgalata konnyen, gyorsan,
koltséghatékonyan hozziférhetd eljards, melynek sordn a
térfoglalé folyamatok jol karakterizalhatok, tovabba a la-
tottak a medddségi allapothoz is fontos informaciét
szolgaltatnak [1]. Mivel a paciensek nagy része meddd-
ségi kivizsgalas keretében érkezik, az igy felismert eltéré-
sek allitjak a leginkdbb kihivis elé az andrologidban és
UH-diagnosztikiban dolgozé szakembereket. A heré-
ben 1év§ tumorok a fiatal, fertilis korosztalyt érintik, de a

1. tiblazat
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medddségi kivizsgalas sordn taldlhatunk olyan intratesti-
cularis térfoglalast is, mely az esetek egy kis részében be-
nignus. Ezen esetek nagy koriiltekintést igényelnek a
megfeleld terapia megvalasztisa és a fertilitds biztositisa
érdekében.

A jelen dolgozatban, egy eseten keresztiil, tobb szak-
ma szempontjabol szeretnénk bemutatni a testicularis
adrenalis rest tumor (TART) felismerésének és differen-
cidldiagnosztizilasinak a buktatéit, valamint az inter-
diszciplindris kivizsgaldsinak részleteit. Az Orvosi Heti-
lapban egy hasonld, de mis moédon felderitett eset is-
mertetését talaltuk [2].

Esetismertetés

A 24 éves férfit Gjsziilottkora 6ta congenitalis adrenalis
hyperplasiaval (CAH) gondozziak. Hirom hoénappal a
sziiletése utdn, hanyasok miatt kezd6d§ kivizsgalds sorin
kertilt sor a 21-hidroxildz enzim hidnyanak kimutatasara,
melynek kovetkeztében klasszikus séveszté CAH alakult
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ACTH = adrenokortikotrop hormon; DHEA = dehidroepiandroszteron; DHEA-S = dehidroepiandroszteron-szulfit; FSH = folliculusstimulalé

hormon; LH = luteinizilé hormon; SHBG = nemihormon-ko6té globulin
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ki. A beteg a diagnoézis felallitisa 6ta folyamatos minera-
lo- és glitkokortikoid-szteroid kezelésben részesiilt gyer-
mekgydgyaszaton. Korel6zményében még adenotomia
és appendectomia szerepel. A beteg gyermek- és serdii-
I6kori kontrollvizsgalatokra rendszeresen eljart, gyégy-
szerelését igény szerint médositottik.

A beteget 21 éves kordban iranyitottik a feln6ttendo-
krinolégidra. Belszervi panaszt elsé észlelésekor, illetve a
tovabbi kontrollok sordn sem emlitett, rikérdezésre sze-
xudlis diszfunkciét sem. Ekkor gyogyszeres kezelése a
kovetkezd volt: reggel 15 mg, délben 10 mg, este 10 mg
hidrokortizon per os, valamint reggel 0,05 mg fludrokor-
tizon volt; emellett tachycardia miatt 5 mg nebivololt is
szedett. Vérvétel tortént, melybdl a terdpia és a betegko-
vetés szempontjabél legfontosabb értékeket tablizatos
formaban rogzitettik (1. tdblizat). Az alap-laborered-
ményekbdl kiemelends a normaltartomanyban 1évé nat-
rium- és kaliumszint: natrium 141 mmol/1 (136-145),
kalium 4,3 mmol/I (3,5-5,1). A kalcium- és parathor-
monszint nem mutatott eltérést, a pajzsmirigyfunkciéd
cuthyreosist igazolt, az anti-TPO a norméltartomanyon
beliil volt. A hasi, kismedencei UH-vizsgilat kérosat
nem mutatott a mellékvesék teriiletén. A magas ACTH-,
17-OH-progeszteron- és 4Dion-érték miatt gydgyszeres
kezelésének modositasat javasoltuk az alibbiak szerint:
10-5-0 mg hidrokortizon per os, 2 x 0,025 mg fludro-
kortizon, este 5 mg prednizolon per os, kiegészitve napi
600 mg kalium-klorid per os adasaval.

Ennek hatdsira hormonértékei a kovetkezd vizsgilat
soran javuldst mutattak. Mind a 17-OH-progeszteron,
az androszténdion és az adrenokortikotrop hormon
szintje csokkent ugyan, de nem keriiltek a normaltarto-
manyba. [gy a csokkend tendencidt mutaté, de céltarto-
many feletti ACTH- és 17-OH-progeszteron-érték mi-
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att tovabbi gyogyszermddositis tortént: este 7,5 mg
prednizolon szedését javasoltuk, egyéb gydgyszereinek
meghagydsaval.

A kovetkez6 regularis kontroll soran eredményei jo
terapias effektust igazoltak, a vizsgalati laborértékek a
normaltartomanyon beliilre keriiltek. Ezen eredmények
alapjan a beteg kezelését valtozatlanul folytattuk.

Soron kovetkezé kontrolljakor a hormonmérések a
korabbiakhoz képest rosszabbul kezelt dllapotot jeleztek:
mind a 17-OH-progeszteron, mind a férfi-, valamint az
adrenokortikotrop hormon kikeriilt a normaltartomany-
bol. Ezek az aktudlisan nem a céltartomanyban 1év4
eredmények — 6sszehasonlitva a kordbban céltartomany-
ban dll6 eredményekkel — felvetették a compliance-prob-
léma lehet8ségét is, ezért a beteg és csalddja ismételt
részletes felvilagositast kapott a betegségrdl és annak ke-
zelésérdl; emellett a prednizolon dézisit 2 x 5 mg-ra
emeltiik, egyéb gyogyszereinek valtozatlan dézisban tor-
ténd szedése mellett.

Az ismételt ellendrzés sorin az emelt doézisa gliiko-
kortikoidkezelés ellenére az eredmények tovibbra sem
voltak a céltartomanyban.

Uroloégiai vizsgalatot javasoltunk, amelynek soran jo-
vébeli fertilitdsi igény kivizsgalasakor azoospermia igazo-
lodott, ezért here-UH-vizsgalat tortént. Korabban here-
UH-vizsgalat nem volt. Az UH-vizsgilatot GE LOGIQ
S8 (General Electric, Boston, MA, Amerikai Egyesiilt
Allamok) ultrahangkésziilékkel végeztiik. A vizsgilat so-
ran normalis mérettartomanyban 1év6 heréket észlel-
tiink, melyeken beliil inhomogén echogenitasa, helyen-
ként részben piszkos hangirnyékot ad6 0Osszefiggd
képlet volt lathaté mindkét oldalon. A képletek f6ként a
mediastinum testist érintették (1. 4bra). A jobb here fel-
s6 polusian egy, nagyjabol 35 x 25 x 30 mm-es, durvin

LOGIQ
S8

1. dbra

Az ultrahangvizsgalat linedris (7-14 MHz) fejjel tortént; jol lithaté a kétoldali intratesticularis térfoglalds, mely echészegényebb a kornyez6 allomany-

ndl, a jobb oldalon a here felsé polusira lokalizilodik elsGsorban, bal oldalon testicularis adrenalis rest tumorra (TART) jellegzetes képet mutat, a

mediastinum testisre lokalizdl6dik
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2. ibra
tiik ki. Jol lathat6, hogy a terimében a keringés igen gyér

inhomoggén teriilet, a bal oldalon pedig hasonl6é megjele-
nésti, 40 x 15 x 20 mm-es képlet kertilt leirdsra. Dopp-
ler-vizsgélattal fokozott vascularisatio nem volt lathaté
az elvaltozasokon belil (2. 4bra). Annak ellenére, hogy
a herékben 1év6 két eltérés ultrahangos megjelenése nem
volt teljesen egyforma, a radiolégiai vélemény, endokri-
nolégussal konzultilva, els@sorban a TART lehetGségét
vetette fel. Testicularis és hasi-kismedencei MR- (GE
Discovery MR750w 3T; General Electric) vizsgalat is
tortént, mely a jobb herében egy 22 x 28 x 31 mm-es,
T1-, T2-jel-szegény, a mediastinum testis magassigaban
elhelyezkedd, kissé lobulalt kontara, éles széli képletet

ESETISMERTETES

LOGIQ
88

Az ultrahangvizsgilat linedris (7-14 MHz) volt, a B-mo6d vizsgilatot a gyér keringés kimutatdsara is érzékeny *power’ Doppler-technikaval egészitet-

jelzett, az ellenoldalon pedig egy 19 x 39 x 18 mm-es,
szintén a mediastinum testis mellett elhelyezkedd, ha-
sonl6 megjelenésii képlet dbrizolédott (3. 4bra). Mesze-
sedésre, necrosisra utald jelek egyik oldalon sem voltak
megfigyelhetSk. A hasi MR-vizsgélat soran csupan a mel-
lékvesék fokozott halmozasa keriilt leirasra, kéros nyi-
rokcsomé vagy metastasisra tipusos eltérés nem volt ész-
lelhetd. Radiolégiai és urolégiai konzilium tortént.
Urolégiai szakvizsgalat alkalmaval ép kiils6 genitalidk
mellett normdl nagysigti, azonban mindkét oldalon
porckemény tapintattt herék voltak észlelhet6k. Azoo-
spermia miatt sebészi spermiumnyerés céljabél mikro-

3. dbra

Jol lithat6 a B-mo6da ultrahangvizsgilat képein a bal herében a TART-ra jellegzetes térfoglalds (a). Az MRI T2-stlyozott képein jol lithat6 a medias-

tinum testisben 1év§ jellegzetes lobuldlt, a hereparenchymahoz képest jelszegény elviltozis (b)

MRI = magnesesrezonancia-képalkotds; TART = testicularis adrenalis rest tumor
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4. ibra
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Intraoperativan a heretok intaktnak bizonyult. Egy sziirkésfehér, porckemény szévet tiint el (a). Az intraoperativ mikroszké-

pos képen lithat6 a vékony hereparenchyma alatt a porckemény tapintatd terime. JelentGsen tigult heretubulus nem volt

megfigyelhetd (b)

sebészeti herebiopsziat végeztiink, melynek kapcsin — a
paciens kérését is figyelembe véve — a térfoglalé folyama-
tokbdl is tortént mintavétel.

A mftét soran a heretok mindkét oldalon intakt volt.
A jobb herének koriilbeliil a kétharmadat igen tomott ta-
pintata terime toltotte ki, a Kicsiny ép szovet alatt egy
porckemény, sdrga szind elvaltozas tint el§. A bal oldalon
egy hasonlé morfolégidju képlet mutatkozott (4. dbra).

Az intraoperativ szovettani vizsgalat malignitist nem
igazolt. A paraffinba dgyazott anyag sz6vettani elemzésé-
bdl kideriilt, hogy a megjelenés a két mintiban egyezett.

A kotSszovetes dllomanyban egy-, illetve kétsejtes ko-
tegeket, valamint szolid fészkeket formalé cellularis pro-
liferacié volt kivehet6. A laesionalis sejtek kicsik voltak,

citoplazmdjuk eozinofil, melyben helyenként lipidcsep-
pek voltak megfigyelhetSk. Reinke-kristadlyok nem abra-
zolédtak. A citolbgiai atipia alacsonynak bizonyult, sejt-
osztédas nem volt jelen (5. 4bra). Immunhisztokémiailag
a sejtek diffaz CD56- és MelanA-pozitivitdst, valamint
részleges szinaptofizin- és androgénreceptor-pozitivitast
mutattak. A latottak alapjin a patolégus a laesiot TART-
nak véleményezte. A koérnyez6 heredllomanyban stlyos
parenchymakdrosodas allt fenn. Ep spermogenezis sem a
tumor mellett, sem pedig attél tivolabb nem volt jelen.
A tubulusok jérészt hialinizdlédtak, egy-egy tubulusban
pedig csupdn Sertoli-sejtek voltak jelen (Johnsen-score
4/10) (6. abra). Ez a szoveti megjelenés lényegében
osszhangban allt az obstruktiv azoospermia klinikai di-
agnozisival. A beavatkozas soran ép himivarsejtet nem
sikertilt izolalni.

A beteg tovabbi endokrinolégiai kezelése, valamint
rendszeres képalkoto vizsgilattal torténd kovetése folya-
matban van.

5. 4bra Kotegekbe, illetve szolid fészkekbe rendez8dd sejtszaporulat, | 6. 4bra A herecsatorndk jé részében csupin spermatogoniumok és
melynek kornyezetében kifejezett foka kotSszovet-képzGdés Leydig-sejtek latszanak. Elvétve korai spermiocytik még jelen
észlelhetS (hematoxilin-eozin festés, 100x-os nagyitds) (a). A vannak, de kiér6 spermiogenezis nem észlelhetd. Az intersztici-
laesionalis sejtek kicsik, a citoplazma vakuolizilt. A citoldgiai ati- umban kétészovet-felszaporodds és enyhe foktt Leydig-sejt-
pia minimalis, sejtosztodas vagy Reinke-kristily nem lithat6 (he- hyperplasia figyelheté meg (hematoxilin-eozin festés, 200x-os
matoxilin-eozin festés, 400x-os nagyitds) (b) nagyitds)
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Posztoperativ  hormonalis eredményei valtozatlan
gyogyszeres kezelés mellett j6 kezelési eredményt mutat-
tak, igy gyogyszeres kezelését tovibbra is véltozatlanul
javasoltuk folytatni.

Endokrinologiai hattér

A 21-hidroxildz-deficientia az egyik leggyakoribb mono-
génes anyagcsere-betegség, melynek magyarorszagi gya-
korisaga 1 : 14 000 [3].

A CAH autoszomalis recessziv médon 6roklédé be-
tegségek Osszefogald neve, melyeket a mellékvese sztero-
idhormon-szintézisének zavara jellemez. A kilonboz6
megjelenési formdkban a mineralo-, glitkokortikoid-,
valamint a szexudlszteroidok bioszintézise kirosodott.
A 21-hidroxilaz enzim a mellékvesekéreg sejtjeinek sima
felszinli endoplazmatikus reticulumdban katalizdlja a
progeszteron és a 17-a-hidroxi-progeszteron hidroxila-
lasat. A 21-hidroxiliz enzim defektusinak kovetkezté-
ben nem termelédik elég kortizol, ami miatt a hypotha-
lamusban, valamint a hypophysisben fokozddik a
kortikotropinfelszabadité hormon (CRH) és az adreno-
kortikotrop hormon (ACTH) termelése. Ennek hatisara
egyrészt CAH alakul ki, masrészt pedig a szteroidszinté-
zis az androgének és Osztrogének felé toloédik. A megval-
tozott hormontermelés kovetkezménye a lanygyerme-
kek virilisati¢ja, valamint a mindkét nemben megfigyel-
hetd felgyorsult novekedés és csontosodas (klasszikus
virilisatiés forma). Az enzimdefektus miatt az aldoszte-
ron szintézise is csOkken, ami a betegek mintegy 75%-
aban sévesztéshez vezet (klasszikus sovesztS forma), és
korai, stlyos hyponatraemids hypovolaemia kialakuldsat
okozhatja. A 21-hidroxildz enzim defektusinak enyhébb
formajaban (nem klasszikus forma) a kortizol és az al-
doszteron szintézise normilis tartomanyban van, az and-
rogének szintje azonban kissé emelkedett. Ezek a bete-
gek enyhébb tinetekkel jelentkezhetnek, mint példdul
pubertas praecox, akné vagy fertilitdsi problémadk [4].

A férfi CAH-betegek korében infertilitas alakulhat ki,
melynek oka kettds: egyrészt a hypogonadismus, mas-
részt a TART megjelenése, mely gyakori szovédménynek
szamit [3]. A TART kialakuldsinak patomechanizmusa
nem teljesen ismert, feltehetSleg a magzati fejl6dés soran
a here allomdnydba keriilt adrenocorticalis sejtekbdl
alakul ki. Mivel a tumorok térfogata nagy dézisa kor-
tikoszteroidkezelésre dltalaban csokken, valamint megje-
lenésénck idején az ACTH-szint emelkedett, az valdszi-
nisithetd, hogy a magas szérum-ACTH-szint és luteini-
zalohormon-hatis felelGs a kialakulasukért. Egyes tanul-
ményok szerint a tumorsejteken ACTH-receptorok is
megfigyelhet6k, ami megerdsiti, hogy embrionélis kor-
ban mellékvese-eredet( sejtcsoportok szalltak le a herék-
kel egyiitt [5, 6]. A TART jellemz6en a mediastinum
testis tertiletén jelenik meg, eredendéen nem malignus, a
mediastinum tertletén azonban fibrosist indukal, majd
pedig obstruktiv azoospermiihoz és medddséghez vezet.

ESETISMERTETES

Patologiai vonatkozasok

A TART elkiilonitése a here csirasejtes tumoraitél, a
lymphomitdl vagy a lagyrész-daganatoktdl nem okoz
diagnosztikai nehézséget, a TART differencidldiagnosz-
tikdjaban viszont a legfontosabb entitas a Leydig-sejtes
tumor (LST). A TART-ot felépits sejtek egyszerre hor-
dozzik a mellékvesekéreg és a Leydig-sejtek jellemvond-
sait, ami arra utal, hogy ezek a sejtek totipotens embrio-
nalis Gssejt eredetliek lehetnek [7]. Az LST-knek csupin
a 3%-a bilaterilis, ezzel szemben TART esetén a kétol-
dalisag 83%-0s. Mig az elébbi tumorok 10%-a rosszin-
dulatt, ezzel szemben az utébbiak mindig jéindulataak.
Itt fontos hangstlyozni, hogy a TART a neve ellenére
hiperplasztikus folyamatnak és inkdbb pszeudotumor-
nak tekintendd, az LST viszont valédi neoplasidnak felel
meg. A két daganatféleség makroszkdposan is kiillonbo-
zik, a TART ugyanis jellemz&en egygdc, fekete laesio-
ként lithaté a here dllomdnyiban, mig az LST gyakran
tobbgocu, sarga tumorok képében jelentkezik. Jelentds
fokt fibrosis, zsirszoveti metaplasia, lymphoid sejtes
aggregatumok, emelkedett citologiai atipia és kifejezett
lipokrémpigment-felhalmozodas gyakran megfigyelhe-
t6 jelenségek TART esetén [8]. Tovabbi az ilyen tumo-
rokban sejtosztodasok egyaltalan nem vagy csak hosszas
keresgélés utin fedezhetdk fel, jollehet ezek az LST-ese-
tek 69%-dban jelen vannak. Habdr a Reinke-kristalyok-
rol agy tartjak, hogy patognomikusak a Leydig-sejtekre,
ez a jellegzetesség az LST-knek csupan a 40%-dban mu-
tathato ki, és a TART-okban sosincs jelen, tehdt a Rein-
ke-kristalyok hidnya 6nmagiban nem segiti a helyes di-
agnozis feldllitasit [6, 8]. Immunhisztokémiailag a
legfontosabb marker a szinaptofizin, mely a TART-ese-
tek 88%-4ban erés pozitiv reakciot ad, ezzel szemben az
LST-knek csupdn a 8%-aban figyelhet6 meg hasonld in-
tenzitdsi pozitivitds. Tovibbi fontos marker még a
CD56, mely jellemz8en pozitiv a neuroendokrin tumo-
rokban, tovabbd az androgénreceptor (AR), mely az
¢l6ébbi daganat kapcesan 4ltaliban negativ, az utébbiban
viszont pozitiv reakciét ad. Nem segiti viszont a két en-
titds elkiilonitését az inhibin-a, ez ugyanis mindkét tu-
morban expresszalodik. Az evidencidk alapjan a klinikai
adatok, a hormonszintek és a szovettani jellegzetességek
mellett a szinaptofizint, CD56-ot és AR-t tartalmazo
immunhisztokémiai panel segiti a helyes diagnoézis felal-
litasat [9]. A kornyez6 heredllomany a folyamat kiter-
jedtségétdl fiiggben kirosodott, a spermiogenezis kez-
detben kismértékben, majd pedig fokozatosan csokken.
El6rehaladott esetekben csupan hialinizilédott vagy
csak Sertoli-sejteket tartalmazé tubulusok vehetdk ki a
peritumoralis hereparenchymaban. A spermiogramban a
folyamat stlyossagitdl fiiggéen oligospermia vagy azoo-
spermia észlelhet6. A TART és az LST kozotti hasonlo-
sagokat és kiilonbségeket Wanyg és mtsai foglaltak ossze
[10].

2020 m 161. évfolyam, 16. szam

Brought to you by Library and Information Centre of the Hungarian Academy of Sciences MTA | Unauthenticated | Downloaded 08/24/22 12:22 PM UTC

ORVOSI HETILAP



Képalkotas — differencialdiagnosztika

A herék térfoglalé folyamatai kozott a kétoldalisig gya-
korisaga igen valtozatos megoszlast mutat. Gyermekkor-
ban az akut lymphoblastos leukaemia az esetek 5%-aban
okozhat kétoldali eltérést [11]. Az elsGsorban a fiatal
populdciot érintd, csirasejtes tumorok ritkan (1,8%-ban)
vilnak kétoldaliva [12]. Az idGsebb populiciéban a csi-
rasejtes tumorokndl ritkidbban el6fordulé lymphoma
vagy az attétek lehetnek kétoldaliak. A testicularis lym-
phoma a csirasejtes tumorokhoz képest sokkal ritkibban
fordul el6 [13]. Heredttétek ismert tumoros betegekben
nagyon ritkdn, csupin 0,04%-ban fordulnak el§ a heré-
ben, leggyakrabban a prosztatarik (35%), amelyet a
tidb-, a vese- és a vastagbélrik, valamint a melanoma
malignum el6rehaladott stidiumban adott attétei kovet-
nck. A metastasisok megjelenési gyakorisiga 55 éves
életkorra tehet8. Az attétek terjedése a lymphovascularis
rendszeren keresztiil torténik, de a vese-, illetve a prosz-
tatardk dttéteinek kialakuldsiban fontos szerepe van a
plexus pampiniformisban 1év6 vénatigulatnak és a vénas
clégtelenség miatt kialakult "reverse flow’-nak is. A ritkdn
el6fordulé intratesticularis metastasis 6 feltételezett oka
a vér-here-gat védShatasa, mas régebbi elképzelések sze-
rint a herében 1év§ alacsonyabb hémérséklet sem kedvez
a daganatszovet novekedésének [14]. A korabbi térfog-
lalé folyamatokkal szemben a TART jellemzGen kétolda-
li elvaltozist okoz.

A TART diagnézisanak felallitisaban az UH és az MR
képalkot6 vizsgalatok nytjthatnak segitséget. Az els6dle-
ges szerep a jO elérhetGség és a koltséghatékonysag miatt
az UH-vizsgalatoké.

A herék UH-vizsgilatinak diagnosztikus hasznit
mdr az 1970-es évektdl kezd6dben kutattak. 1977-ben
Miskin az akkoriban cstcstechnolégids, 5 MHz-es
transzducerrel végzett here-UH-vizsgilatok klinikai
haszndt emelte ki [15]. A technika rohamosan fejlédott,
és néhdny éven beliil megjelent az elsé kozlemény, mely
az UH-vizsgalatoknak a TART diagnézisiaban és kove-
tésében betoltott szerepérdl szolt [16]. A szerz8k szerint
a CAH- és a primer mellékvese-elégtelenségben szen-
veds betegek korében a herékben bilateralisan, excentri-
kusan elhelyezked$ nodulusok — melyekben esetlegesen
akusztikus arnyékolas is megfigyelheté — elsGsorban
TART-nak véleményezhetdk.

A TART ultrahangos megjelenése viszonylag tipusos:
a kezdeti stdidiumban kis, multifokilis, a kornyez§ here-
parenchymdhoz viszonyitva echészegény képletek jelen-
nek meg a mediastinum testis teriiletén; kés6ébb ezek,
Osszeolvadva, nagyobb echészegény teriiletet képeznek,
melyben hiperreflektiv teriiletek is lehetnek [17]. Az
echédis megjelenés ritka. Eles szegélyt, lobuldlt, a here
konturjait viszonylag kevéssé torzitja, rajta el6boltosulast
nem okoz. Differencidldiagnosztikai kihivast jelent elkii-
l6niteni a nem csirasejtes tumoroktdl, dgymint a Leydig-
sejtes vagy a Sertoli-sejtes tumortdl. Fontos taimpont le-
het, hogy a TART altaliban nem tartalmaz necrosist,
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bevérzést vagy meszesedést, tovibbd a mediastinum tes-
tis mentén helyezkedik el [18]. Erezettsége a kornyeze-
ténél kissé csokkentebb. A lymphomatdl valé elkiiloni-
tésben nagyon fontos a color-Doppler-médban végzett
vizsgilat, mivel a lymphoma vascularisatiéja a kornye-
zeténél fokozottabb, valamint a lymphoma ezen meg-
jelenése els@sorban nem a fiatal korosztilyra jellemzd
megbetegedés. A primer testicularis lymphoma a non-
Hodgkin-lymphomanak egy viszonylag ritka formaja,
amelynél az atlagéletkor 66-68 év; a here malignus meg-
betegedéseinek kevesebb mint 5%-at teszi ki. A TART-
nal ritkdbban, csupin 6-10%-a kétoldali [13].

A differencidldiagnézis megkonnyitésére Nuffer és
mtsai dontési folyamatot dolgoztak ki. Ha az anemnesz-
tikus adatok alapjan felmeril a TART, az UH-képen
tipusos lokalizacibban echészegény, lobuldlt eltérés
azonosithat6 akkor egyoldalisig esetén elsGsorban a me-
szesedés jelenlétét kell kizdrni, valamint a kontrok meg-
jelenését kell jol megitélni. Amennyiben a kontarok el-
mosodottak, vagy a vizsgalt eltérésben meszesedés
észlelhetd, felmertil a tumoros eredet. Kétoldali eltérés
esetén kiilonosen figyelni kell a fokozott vascularisatiora,
mely lymphomat jelezhet. A TART ultrahangos megjele-
nése a kornyez§ hereparenchymanél gyérebb vascularisa-
tiét mutat [18].

A TART-betegek MR-vizsgilatir6l mar a 2000-es
évek elbtt is jelentek meg cikkek, melyek leirtik, hogy a
TART a T1-szekvencidkon a normalis heredllominyhoz
képest izo/hiperintenziv, a T2-szekvencidkon azonban
hipointenziv megjelenést [19, 20]. Az elvaltozas mind-
két alapszekvencidin homogén, tokkal nem hatirolt.
Kontrasztanyag addsa utin az esetek 85%-dban volt meg-
figyelhet6 halmozis. Egy masik tanulminy szerint az
osszes TART homogén kontrasztanyag-halmozast mutat
[21]. A cikkek szerzi egyetértenek abban, hogy az MR-
vizsgilat (az alapszekvencidkat figyelembe véve) és az
UH-vizsgilat diagnosztikus értéke megegyezik. Ameny-
nyiben egy beteg esetében széba jon a részleges orchiec-
tomia, ugy az MR-vizsgilat mar indokoltta vilhat, mivel
ez a miitéti tervezést segiti. Az eddig megjelent cikkek
leginkdbb az alap-MR-szekvencidkat tanulmdinyoztik
TART esetében. Az MR-spektroszkopia hasznos lehet a
hereallomany funkciéjanak megitélésében, mivel kiroso-
dott here esetében a colin cstics csokkenést mutat, mar a
morfolégiai elviltozdsok megjelenése el6tt [22, 23].

Urologiai-andrologiai szempontok

A CAH az infertilitds gyakori okozoéja. A testicularis ad-
renalis rest tumorok megjelenése jOl ismert jelenség, és
fontos komplikicidénak szamit, amely a betegek kb. 30—
94%-aban alakul ki. Tipikus megjelenési helye a medias-
tinum testis, ami miatt a heretubulusok elzar6dhatnak,
emellett az elvaltozas a kornyez§ szovetek tartds kiroso-
ddsit okozza, ami kovetkezményes azoospermiahoz, igy
infertilitishoz vezet [24]. A mechanikus obstrukci6/
destrukcié mellett a mellékvesekéreg-szteroidhormonok
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és azok metabolitjainak lokalis toxikus hatdsa is hozzdja-
rul a Sertoli- és/vagy a csirasejtek kirosodasihoz [24,
25]. A nagy mennyiségben termel6d6 androgének pedig
az LH és az FSH szuppresszidjan keresztiil tovabb ront-
hatjak a fertilitdst [2].

Korai stidiumban a daganattdl tavolabb 1év$ here-
parenchymabdl nyert szovettani minta még sok esetben
nem mutat eltérést. Ennek lehetséges magyarazata a ka-
rosodas progressziv volta, mely a tumor kortili szovetek-
ben kezdddik, és a tavolabbi teriiletek csak kés6ébb valnak
érintetté. Ez alapjan érthetd, hogy nemcsak a daganatok
lokalizicidja, hanem azok mérete, illetve az obstrukcid
id6tartama is fontos tényezd a gonaddlis diszfunkcié ki-
alakuldsa szempontjabdl [26]. Az elvaltozas novekedésé-
vel a herében irreverzibilis kirosodds alakul ki, mely az
endokrin és az exokrin funkciét egyarant érinti [24, 27].

Szamos tanulmany igazolta, hogy az elvaltozisok ki-
mutatisira here-UH-vizsgilat elvégzése a legalkalma-
sabb, mivel ezzel a még nem tapinthaté (<2 cm) laesidk
is jOl detektalhatok [24].

Claahsen-van der Grinten és munkacsoportja a TART-ot
5 stddiumba sorolja, figyelembe véve a klinikai és a szo-
vettani megjelenést, valamint a tumor novekedését. Az
els§ stidiumban az elvaltozas képalkotissal még nem
mutathato ki, az adrenalis rest sejtek a rete testis teriile-
tén helyezkednek el. Az UH-vizsgalatnak a masodik sti-
diumtdél van jelent6sége, amelynél a TART mar kimutat-
hat6, a mediastinum testis teriiletén elhelyezkedd kicsi,
echoészegény elviltozas formajiban. A harmadik stadi-
umtél a rete testis fokozatos kompresszidja alakul ki,
melyhez a négyes stidiumban mdr fibrosis tarsul. Az 6t6-
dik stddiumban megjelenik a hereparenchyma kirosoda-
sa a tomeges TART mellett [27].

A TART kezelését illetéen a korai stidiumban végzett
nagy dézist hormonkezelés vagy a mitéti kezelés csok-
kenti a tumor méretét, elimindlja az obstrukciét, meg-
elézheti a tovabbi kdrosodast. Jéllehet a miitétet kovets-
en a TART kigjuldsit nem figyelték meg, a beavatkozds a
mdr kialakult kirosodast nem javitja [2, 26, 28].

Azon betegeknél, akiknél a kétoldali TART hossza
ideje fennall, a szervmegtartd sebészi kezelésnek nincs
hatdsa a gonadalis funkciéra, a spermaparaméterekben
sem taldltak javuldst, tovabba a mtét okozta tovabbi k-
rosodasok veszélye sem zarhat6 ki [24, 25, 27]. Ezért
czekben az esetekben a sebészi kezelés mar csak fijdalom
és a diszkomfort csokkentése céljabdl indokolt [27].

A fertilitdsi rata igen alacsony. Korai stidiumban, a tu-
mor eltavolitisival egy iilésben végzett sebészi spermi-
umnyerés, illetve az intracitoplazmatikus spermiumin-
jekcio lehetséges megoldast jelent [24, 26, 28].

A fertilitds biztositdsa és a tovabbi irreverzibilis here-
karosodas megel&zése céljabdl a minél koribban, a pu-
bertds kezdetén, illetve a pubertiskorban végzett here-
UH-vizsgalat, a sebészi spermiumnyerés és a paciensek
szoros kovetése elengedhetetlen.

ESETISMERTETES

Megbeszélés

A here térfoglalé folyamatainak hétterében dontSen
uroldgiai megbetegedések allnak, igy a kivizsgilds és a
kezelési terv is dontSen uroldgiai szemléletet tiikroz.
Olyan esetekben viszont, amikor szisztémas tarsbetegség
is fenndll, a multidiszciplinaris megkozelités megkertil-
hetetlen.

A 21-hidroxildz-deficientia az egyik leggyakoribb mo-
nogénes anyagcsere-betegség; térfi betegek esetében in-
fertilitds els@sorban TART jelenléte, gonadotropin-
szuppresszié és herekirosodas miatt johet létre. Mivel a
TART el6fordulasa CAH-ban 10 éves kor utin novek-
szik, fontos a paciensek rendszeres, 1-2 évenkénti ultra-
hangos sztirése. A TART méir a masodik stidiumtol
konnyen jol elkiilonithetd a mediastinum testis teriiletén
lathatd kicsi, jol koriilhatarolt, echdszegény eltérésként,
mely gyakran kétoldali. Az id6ben megkezdett gliiko-
kortikoidkezeléssel, valamint az ACTH-szintek szupp-
resszidjaval a TART volumene jelentésen csokkenthetd,
kialakuldsa megel6zhetd, igy a fertilitds megtarthaté.
Amennyiben a TART nem reagdl a terapiara, a termé-
kenység megtartidsira a spermiumnyerés és -tarolas
megfontolandé [29]. Amennyiben a TART felfedezése a
fiatal feln6tt korra tolédik ki, fontos a pontos differenci-
aldiagnozis, hogy a beteget a feleslegesen végzett szemi-
kasztraciétél megédvjuk, amennyiben pedig azoospermia
igazolodik, miel6bbi mikrosebészeti herebiopszia elvég-
zése javasolt a sikeres gyermekvallalas reményében. A si-
keres kezelés az endokrinologus, a képalkotast végzé
szakember, a patolégus és az urologus/androlégus szo-
ros egytittmiikodésén és a j6 kommunikicién malik.

Anyagi tamogatds: A kozlemény megirdsa anyagi timo-
gatisban nem részesilt.

Szerzdi munkamegoszrds: B. A.: A vizsgilati szempontok
kidolgozasa a képalkotds szemszogébdl, szakirodalmi
miésodelemzés, adatgytijtés, a kézirat szovegezése. K. L.:
A vizsgalati szempontok kidolgozasa a patologus szem-
sz0gébdl, szakirodalmi mdsodelemzés, adatgy(jtés, a
kézirat szovegezése. H. E.: A vizsgilati szempontok ki-
dolgozasa az urolégus szemszogébdl, szakirodalmi ma-
sodelemzés, adatgytjtés, a kézirat szovegezése. M. S.:
A vizsgilati szempontok kidolgozasa az endokrinolégus
szemszOgébdl, szakirodalmi masodelemzés, adatgydjtés,
a kézirat szovegezése. K. Zs. T.: A kézirat szovegezése.
Sz. A., Sz. E.: A kézirat szovegezése, rendszerezés, szak-
irodalmi méisodelemzés. K. 1. E.: Az androldgiai szem-
pontok bemutatdsa, szakirodalmi elemzés. P. A., F. Zs.:
A kézirat szovegezése. A cikk végleges valtozatit vala-
mennyi szerzG elolvasta és jovihagyta.

Erdekeltségek: A szerz6knek nincsenek érdekeltségeik.
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