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Abstract

Large-cell calcifying Sertoli cell tumor is a very rare neoplasm of the testis with less than 100
reported cases. It is associated with some genetic syndromes, and it has some features that
help to distinguish benign and malign cases. An 11-year-old boy presented with testicular
lesions in both testicles. He underwent right radical orchiectomy in another institution and
was referred to our hospital for further treatment. The lesions were reported as large-cell
calcifying Sertoli cell tumors in our institution. There were multiple hyperechoic lesions with
calcifications in the left testis and lesions showed vascularization on Doppler. Sonographic
features of these lesions were also suggestive of benign large-cell calcifying Sertoli cell tumor.
The lesions were stabile during follow-up. The ultrasonographic appearance of large-cell
calcifying Sertoli cell tumor is descriptive and, together with clinical findings, allows differ-
ential diagnosis. It can direct patient management, with a more conservative approach. We
report a child with large-cell calcifying Sertoli cell tumor who could have been saved from
extensive surgery, such as radical orchiectomy, if the tumor had been diagnosed correctly
with sonography.

jader, a w badaniu ultrasonograficznym opisano obecno$é¢
mnogich zmian hiperechogenicznych w obu jadrach.

Dwa miesigce wcze$niej do innego szpitala przyjeto 11-let-
niego chlopca zglaszajacego bél z prawej strony moszny.
Od okoto 2. roku zycia mniej wiecej raz w miesigcu wyste-
powaly u niego epizody kolatania serca, bladosci i ostabie-
nia. Objawy te pojawialy sie gléwnie wtedy, gdy pacjent byt
glodny, i ustepowaly po uniesieniu konczyn dolnych lub
po positku. Badania kardiologiczne i neurologiczne nie
wykazaly odchylen od normy, a objawy ustgpity okoto 7.
roku zycia. Zgtaszano réwniez kamice uktadu moczowego
leczong droga cewkows oraz za pomocg cewnika typu JJ.
W czasie obserwacji odnotowano obustronne powiekszenie

U chorego wykonano radykalng orchidektomie w innym
szpitalu. Na podstawie badania histopatologicznego rozpo-
znano guzy wywodzace si¢ z komorek Sertolego. Z powodu
koniecznos$ci dalszej oceny i obserwacji pacjenta skiero-
wano go do naszej instytucji wraz z prébkami tkanek.

W lewym jadrze uwidoczniono mnogie, hiperechogeniczne
i czeSciowo zwapnione guzki z cieniem akustycznym (Ryc. 1 A).
Srednica zmian nie przekraczata 1 cm, a w badaniach z zasto-
sowaniem dopplera kolorowego i spektralnego stwierdzono
obwodowe unaczynienie (Ryc. 1 B). Cechy ultrasonograficzne
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Ryc. 1. A.Obrazwprzekrojupodtuznymlewegojqdrazmnogimi,rozsia-
nymizmianamihiperechogenicznymizcieniemakustycznym.
B. Badanie z zastosowaniem dopplera spektralnego wykazu-
je wzmozone unaczynienie obwodowe jednej ze zwapnionych
zmian

réwniez nasuwaly rozpoznanie wielkokomérkowego wapniejg-
cego guza z komorek Sertolego. Rozpoznanie to potwierdzono
w powtérnym badaniu histopatologicznym pobranych tkanek,
wykonanym w naszym o$rodku (Ryc. 2 i 3).

U pacjenta przeprowadzono diagnostyke w kierunku
zespolu Carneya i zespolu Peutza-Jeghersa. Nie stwier-
dzono zaburzen endokrynologicznych poza zwickszonym
poziomem bazowego insulinopodobnego czynnika wzrostu
(IGF-1) oraz podwyzszonym stezeniem kortyzolu w moczu.
Chtopiec byl w okresie przedpokwitaniowym; w badaniu
fizykalnym nie stwierdzono ginekomastii ani nieprawi-
dlowej pigmentacji skory. Badanie echokardiograficzne
nie wykazato odchylen. W badaniu MR nie stwierdzono

Ryec. 2. Jeden z guzkéw w usunietym jqdrze pacjenta (H-E X 40)

zmian przysadki mézgowej. Wynik badania obrazowego
narzagdéw jamy brzusznej byl prawidtowy z wyjatkiem
tagodnego wodonercza nerki prawej oraz minimalnego
pogrubienia $ciany prawego moczowodu, co moglo byé
zwigzane z przebytg kamica. Nie stwierdzono obecnosci
zmian nadnerczy. Warto$¢ alfa-fetoproteiny wynosita 1,34
i miescila sie w granicach normy. Rok wczes$niej u chlopca
stwierdzono na podniebieniu twardym zmiane, ktérg usu-
nieto chirurgicznie i rozpoznano w badaniu histopatolo-
gicznym jako brodawczak.

Chtopiec nie spetniatl kryteriéw zespotu Carneya. Ze
wzgledu na lagodny przebieg choroby u zdecydowanej
wiekszosci pacjentéw z wielkokomérkowym wapniejagcym

Ryec. 3. Guzy skladajq si¢ ze sznuréw i zwartych kanalikéw duzych
eozynofili ze sluzowatym podscieliskiem i obszarami zwap-
nienia (A: H-E x 100; B: H-E X 200)
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guzem z komoérek Sertolego nie zdecydowano o koniecz-
nos$ci interwencji, zlecono tylko regularng kontrole. Obraz
zmian po 6 i 18 miesigcach od zabiegu byl stabilny.

Omoéwienie

Guzy z komérek zrebu i sznuréw plciowych stanowia 4%
nowotworéw jadra, a guzy z czystych komoérek Sertolego
odpowiadajg za mniej niz 1% przypadkéw nowotworow
tego narzadu. Poza postaciami klasyczng i zlo§liwag w kla-
syfikacji WHO dotyczacej meskich narzadéw plciowych
z 2016 roku wyréznia sie dwa podtypy: wewnatrzkanali-
kowy wielkokomérkowy guz szkliwiejacy oraz wielkoko-
moérkowy guz wapniejacy’. Od czasu pierwszego opisa-
nia wielkokomérkowego wapniejacego guza z komoérek
Sertolego przez Proppego i Scully’ego® zgloszono mniej
niz 100 przypadkéw. Guz ten zwykle wystepuje u pacjentéw
mtodych, srednio w wieku 16 lat®. Szesc¢dziesigt procent
to przypadki izolowane, a u pozostalych chorych stwier-
dza sie wspétwystepowanie innych zespoléw chorobowych.
Zesp6l Carneya i zespot Peutza-Jeghersa sa najczesciej
zwigzane z zaburzeniami endokrynologicznymi. Zespo6t
Carneya to zaburzenie genetyczne, w ktérym stwierdza sie
wystepowanie $luzaka serca, nowotwordw, pigmentacji
skoéry i nadczynnosci gruczoléw. Sluzak serca moze by¢
przyczyna naglego zgonu. W ponad polowie przypadkéw
zesp6l dziedziczy sie w sposéb autosomalny dominujacy,
ale zglaszano tez sporadyczne przypadki mutacji de novo.
U naszego pacjenta poza rozpoznaniem guza z komoérek
Sertolego odnotowano takze zwiekszenie stezenia IGF. Aby
jednak ustali¢ rozpoznanie zespolu Carneya, chory musi
spelnia¢ dwa podstawowe kryteria lub jedno podstawowe
i jedno dodatkowe kryterium diagnostyczne. Choé zwiek-
szone stezenie IGF moze wigza¢ si¢ z zespolem Carneya,
nie stanowi ono ani gléwnego, ani dodatkowego kryte-
rium w diagnostyce tego zespotu. W naszym przypadku
stwierdzono obecnos¢ tylko jednego podstawowego kryte-
rium (wielkokomérkowego wapniejacego guza z komorek
Sertolego) i dlatego nie postawiono rozpoznania zespotu
Carneya.

Wielkokomérkowy wapniejacy guz z komoérek Sertolego
moze mie¢ postaé¢ wieloogniskowg i obustronna, szczeg6l-
nie gdy wspdlistnieje z zespolem Carneya. U mlodszych
chorych typowe sg zmiany tagodne, wieloogniskowe,
obustronne i nieprzekraczajace 4 cm. Zmiany zlosliwe
stwierdzano w okoto 17% przypadkéw — za kazdym razem
guz byl jednostronny i jednoogniskowy. Ponadto zmiany
zto§liwe cze$ciej wystepuja u chorych starszych ($red-
nia wieku 39 vs 19 lat)®. Tylko jeden z opisanych przy-
padkéw ztosliwego wielkokomérkowego wapniejacego
guza z komorek Sertolego dotyczyt dziecka®. U chtopca
stwierdzono pojedyncza zmiane w lewym jadrze bez
wyraznych cech zwapnienia. Poza jednym przypadkiem
wszystkie tego typu guzy u chorych z zespotem Carneya
byly tagodne®. Charakter zlosliwy nalezy podejrzewac przy
zmianie wigkszej niz 4 cm badz gdy stwierdza si¢ aktyw-
nos$¢ mitotyczng o warto$ci ponad 3 mitoz na 10 pél widze-
nia, rozrost pozajadrowy, martwice, zmiany krwotoczne,
znaczna atypi¢ jadrowa oraz inwazj¢ naczyn limfatycznych

i krwiono$nych. W postaci ztosliwej przerzuty moga wyste-
powaé w weztach chtonnych zaotrzewnowych lub, rza-
dziej, w ptucach, watrobie i kosciach®.

Kluczowa rol¢ w diagnostyce réznicowej zmian
w jadrach odgrywa badanie ultrasonograficzne®.
Wielkokomérkowe guzy wapniejace z komorek Sertolego
cechuja sie cze$ciowym zwapnieniem, regularnym,
okraglym ksztaltem, hiperechogenicznos$cia z obecno-
$cig cienia akustycznego, lokalizacja wewnatrzjadrowa
oraz unaczynieniem, tak jak w opisanym przypadku®.
Z powodu artefaktéw generowanych przez duze zwapnie-
nia ocena wewnetrznego unaczynienia zmian moze by¢
trudna. Obecno$¢ mnogich uwapnionych zmian o zblizo-
nej echogeniczno$ci i unaczynieniu sugeruje rozpozna-
nie wielkokomérkowego guza wapniejacego z komoérek
Sertolego. W diagnostyce réznicowej w badaniach obra-
zowych nalezy rozwazy¢ gtéwnie hiperplazje komoérek
Leydiga. Jednak rozréznienie tych dwéch jednostek cho-
robowych jest mozliwe na podstawie oceny cech klinicz-
nych i wynikéw badan laboratoryjnych®. Cho¢ zwap-
nienia moga pojawié sie takze w przypadku niektérych
nowotworéw zarodkowych, w diagnostyce réznicowej
pomocne sg niejednorodno$é oraz obecno$é¢ komponenty
plynowej®. Wielkokomérkowy guz wapniejacy z komo-
rek Sertolego to jedna z patologii, w przypadku ktérych
ultrasonografia moze zasugerowaé¢ wtasciwe rozpozna-
nie z wysoka doktadnoscia ze wzgledu na charaktery-
styczne cechy ultrasonograficzne, dzieki czemu mozna
uniknaé¢ koniecznosci badania histopatologicznego.

W przypadkach zlosliwych zaleca sie radykalng orchidekto-
mie. Rzadki charakter tego nowotworu nie pozwala jednak
na ustalenie standardowego postepowania w przypadkach
tagodnych pomimo opiséw réznorakich radykalnych lub cze-
$ciowych zabiegéw usuniecia jadra lub guza. Potwierdzenie
tagodnego charakteru zmiany w badaniu $§rédoperacyj-
nym na podstawie analizy zamrozonych wycinkéw zaleca
sie w przypadku planowania leczenia oszczedzajacego!'?.
Z powodu wystepowania zmian mnogich cze$ciowa orchi-
dektomia nie byla u opisywanego pacjenta mozliwa. Jednak
ze wzgledu na brak zglaszanych przypadkéw zlosliwych
obustronnych wielkokomérkowych wapniejacych guzéw
z komérek Sertolego regularna obserwacja kliniczna i za
pomoca badania USG, z uwagi na charakterystyczny obraz
ultrasonograficzny, moze w takiej sytuacji stanowi¢ postepo-
wanie preferowane, umozliwiajace unikniecie powiklan po
zabiegu i dozywotniej hormonalnej terapii zastepczej. Gdyby
przy poczatkowej ocenie chorego przeprowadzono badanie
ultrasonograficzne, w ktérym ustalono by rozpoznanie wiel-
kokomoérkowego wapniejacego guza z komérek Sertolego,
i zlecono biopsje w celu potwierdzenia rozpoznania, zamiast
radykalnej orchidektomii mozliwa bytaby jedynie obserwa-
cja. W trakcie obserwacji obraz zmian w drugim jadrze
pozostawal stabilny.

Podsumowanie

Typowy obraz wielkokomérkowego wapniejacego guza
z komorek Sertolego w ultrasonografii moze nakierowaé
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lekarza na wlasciwe rozpoznanie przed przeprowadzeniem
procedur inwazyjnych. Chorych nalezy oceni¢ pod katem
czesto wspolistniejacych zespotéw klinicznych, mogacych
wskazywaé na zwigkszone ryzyko rozwoju innych zmian
ztosliwych.
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