PERIPUBERTALNI ASYMETRICKE ZVETSENT VELKEHO STYDKEHO PYSKU

Asymetrické bezbolestné zvétseni pravého
stydkého pysku s Tannerovym stadiem 5 u 13leté
pubertdini divky

klitorisu. Divka byla opakované vysetiena

na gynekologii s fyziologickym néalezem.
Laboratorni vysetfeni odhalilo normaini sé-
rové hladiny hormon( stitné zldzy. Tumor mar-
kery byly kompletné negativni (CE antigen
1,5 ug/l, alfa-1-fetoprotein 2,7 pg/l, HCG+beta
<0,11U/1). Ultrazvuk prokézal zvysenou labi-
alni mékkou tkan na postizené strané s po-
dobnou echogenitou jako na kontralateraini
strané (Obr. 3). Pfi MR vysetfeni nebyla v ob-
lasti malé panve a zevniho genitalu patrna
pfitomnost cévni malformace. Na axialnim T1
fezu bylo patrné zvétseni velkého labia vpra-
vo s nadpocetnymi hyposignalnimi prouzky
v jinak normalni tukové tkani (Obr. 2). Déloha
byla nezvétsena. Ovaria byla normalini. V pe-
ritonedlni dutiné byly drobné prouzky teku-
tiny v obvyklém mnozstvi. Puberta V. stup-

MR vysetteni: na axidinim T1 fezu je patrné zvétseni velkého labia
vpravo s nadpocetnymi hyposigndInimi prouzky v jinak normdini tukové tkdni

né, pravidelny menstruac¢ni cyklus. Strumu
nema. Vyska 157,2cm, vaha 50,5 kg. Matka
166 cm, otec 173 cm. ZUstava nadéle v nasi
péci. Kontroly v endokrinologické ordinaci
pravidelné po 6 mésicich. USG normalni nalez,
expanze (lymfangiom) neprokézana. Nélez je
stacionarni. Teprve az nyni stanovena v nasi
hemato-onkologické ordinaci diagnéza child-
hood asymmetric labium majus enlargement
(CALME), pro které je typické, ze se objevuje
pre a ¢asné peripubertalné.

Benigni poruchy, které obvykle vedou
k fokalni abnormalité stydkych pyska u dité-
te, zahrnuji nej¢astéji vaskularni malformace
s nizkym prdtokem (jako je Zilni, lymfaticka
nebo kombinace obou), lipom a neurofibrom.
Jednostranné zvétseni vulvy s granulomaté-
zou mUzeme vzacné vidét u Crohnovy choro-
by. Tyto entity se typicky prezentuji klinicky
a radiologicky jako definovatelnd cysticka,
pevna nebo komplexni masa, na rozdil od
proliferace, ktera charakterizuje CALME.
Cévni malformace jsou obvykle stlacitelné.
Sonografie i MR mohou definovat vaskularni
malformaci cystickymi prostory nebo v pfi-
padé mikrocystického lymfangiomu relativné
homogennim pevnym vzhledem. S touto di-
ferenciaci mdze pomoci anamnéza dlouho-
dobéjsi |éze, zvlasté pokud je pfitomna pfi
narozeni, zména barvy a stlacitelnost.

Algoritmus zaloZzeny na krocich zahrnu-
jicich rlzné diagnozy muze lékaiim pomoci
zachovat klid a pokrac¢ovat v pfistupu zaloze-
ném na dlkazech pfi [é¢cbé genito-inguinalni
|éze v détském véku. P¥i klinickém vysetieni se
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CALME projevuje jako intralabialni otok, bez
definovatelnych okrajd. Zvétsend cast vulvy
ma baculaty vzhled a je mékka, masita a pfi
palpaci je nebolestiva. Pfekryvajici kiize je nor-
malni a bez zarudnuti. Nejsou pfitomny zadné
zjistitelné znamky virilizace, jako je hypertrofie
klitorisu nebo naznacujici nejednoznacné ge-
nitalie. Vaginalni otvor je viditelny. Ackoli byla
popsana bilateralni prezentace, vétsina pripad
je jednostranna. V casném stadiu mlze léze
rychle zvétsit objem a obvykle roste centralné
smérem k mons pubis. Existuje pouze néko-
lik publikaci tykajicich se klinického pribéhu
CALME. Faze rozsiteni je obvykle rychld a trva
priblizné tfi mésice. Nasleduje stabilizacnifaze,
kdy rlist ustupuje a dosahuje velikosti 3-6cm,
i kdyz existuji pripady, kdy pokracujici rist byl
pozorovan az 3,5 roku, dokud nebyla prove-
dena plasticka operace. Bylo popsano mirné
koliséni velikosti. Jesté méné je znamo o fazi
spontanni involuce (2). Subjektivni pfiznaky
jsou hldseny zfidka a mohou byt zplsobeny
rychlym rGstem. Pfedchozi série o 14 pfipadech
uvadi primérny vék 7,9 let. V novorozenecké
arodinné anamnéze bychom méli vyloucit dé-
di¢né poruchy (neurofibromatoéza, necitlivost
na testosteron, vrozena adrenalni hyperplazie).
Mechanickou etiologii by mély vyloucit nékteré
rekreacni aktivity, jakymi jsou dalkova cyklistika
(tzv. cyclist’s vulva) nebo jizda na koni (5).
Patogeneze CALME byla v literatufe opa-
kované diskutovana: hypotéza hormonalné
fizené stromalni hyperplazie velkych stydkych
pyskd je Siroce pfijimana a upfednostiova-
na pred benignim neoplastickym procesem.
Podobné jako u fyziologického asymetrického
puceni prsou dochazi béhem puberty k asy-

Na transverzdlnim sonografickém fezu pies labium majus je zobrazena
normdini struktura bez pfitomnosti patologického prokrveni
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