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A 19-month-old female infant presented with progressive isosexual precocious
pseudopuberty. The clinical picture was associated with marked elevation of serum
dehydroepiandrostendione-sulfate, oestradiole, testosterone and androstendione. A
LHRH-test showed basal and peak LH levels in normal prepubertal range. U/S
disclosed a right ovarian enlargement and exploratory laparotomy revealed a right
ovarian solid, yellow-brown circumscribed tumor 6 cm in diameter. The clinical,
morphological and immunohistochemical findings classify it as "a steroid cell tumor
not otherwise specified" and differentiate it from the subtypes: stromal luteoma and
Leydig-cell tumor hilar or non-hilar type.

Within five months after excision of the tumor there is complete regression of
characteristics of precocious pseudopuberty. One and a half year later there is no
evidence of tumor relapse. Steroid cell tumors, which account for only 0,1% of
ovarian neoplasms in adults, are extremely rare in childhood. (To our knowledge 23
cases in the literature considered in investigating cases with precocious pseudopu-
berty, virilization or Cushing’s syndrome).

Key Words: Ovary, steroid-cell tumor, precocious puberty.

Êïñßôóé 19 ìçíþí ðáñïõóéÜóèçêå ìå ðñïïäåõôéêÞ åìöÜíéóç Þâçò áðü äéìÞíïõ,
÷áñáêôçñéæüìåíç áðü áýîçóç ôïõ âÜñïõò êáé ôïõ ýøïõò ôïõ óþìáôïò, äéüãêùóç
ìáóôþí, ìåãÜëùí ÷åéëÝùí êáé ôçò êëåéôïñßäïò êáé åìöÜíéóç ôñé÷þóåùò ôïõ åöçâáß-
ïõ. Ç êëéíéêÞ åéêüíá óõíïäåõüôáí áðü áõîçìÝíá åðßðåäá ôåóôïóôåñüíçò, ïéóôñá-
äéüëçò, áíäñïóôåíäéüíçò êáé ôçò èåéúêÞò - äåûäñïåðéáíäñïóôåíäéüíçò. Ç äïêéìáóßá
LHRH Ýäåéîå öõóéïëïãéêÜ åðßðåäá LÇ óå ðñïåöçâéêÞ äéáêýìáíóç. ÁðåéêïíéóôéêÝò

1Ðáèïëïãïáíáôïìéêü êáé 2Åíäïêñéíïëïãéêï ÔìÞìá Íïó.
Ðáßäùí “Ð. & Á. Êõñéáêïý” 3ÅñãáóôÞñéï Éóôïëïãßáò-Åì-
âñõïëïãßáò, ÉáôñéêÞ Ó÷ïëÞ Ðáíåðéóôçìßïõ Áèçíþí

Añ÷åßá ÐáèïëïãéêÞò ÁíáôïìéêÞò 1998, 12(2):76-80
Archives Hellenic Pathol 1998, 12(2):76-80

YðïâëÞèçêå: 15.7.2000
Åãêñßèçêå: 20.9.2000

ÅÍÄÉÁÖÅÑÏÕÓÅÓ ÐÅÑÉÐÔÙÓÅÉÓ



¼ãêïò ùïèÞêçò åê óôåñåïåéäþí êõôôÜñùí óå âñÝöïò 19 ìçíþí 77

ìÝèïäïé áðåêÜëõøáí äéüãêùóç ôçò äåîéÜò ùïèÞêçò ëüãù áíáðôýîåùò üãêïõ äéáìÝ-
ôñïõ 6 åê. Ôá ìïñöïëïãéêÜ êáé áíïóïúóôï÷çìéêÜ åõñÞìáôá êáèéóôïýí äõíáôÞ ôçí
ôáîéíüìçóÞ ôïõ óôïõò “¼ãêïõò åê óôåñïåéäþí êõôôÜñùí ôïõ ôýðïõ “steroid cell
tumor not otherwise specified” êáé ôç äéáöïñïðïßçóÞ ôïõ áðü ôïõò Üëëïõò äýï
õðïôýðïõò, ôï óôñùìáôéêü ù÷ñßíùìá (stromal luteoma) êáé ôïí üãêï áðü êýôôáñá
Leydig (Leydig-cell tumor).

Ïé üãêïé åê óôåñïåéäþí êõôôÜñùí, ïé ïðïßïé áðïôåëïýí ìüíï ôï 0,1% ôùí üãêùí
ôùí ùïèçêþí óôïõò åíÞëéêåò, åßíáé åîáéñåôéêÜ óðÜíéïé óôá ðáéäéÜ, Ý÷ïõí êáëïÞèç
âéïëïãéêÞ óõìðåñéöïñÜ êáé ðñÝðåé íá ëáìâÜíïíôáé õðüøç óôç äéåñåýíçóç ðñùßìïõ
Þâçò, áññåíïðïéçôéêþí óõíäñüìùí Þ óõíäñüìïõ Cushing.

ËÝîåéò êëåéäéÜ: Íåüðëáóìá ùïèÞêçò, ðñþéìç Þâç, al-inhibin áíôßóùìá

ÅÉÓÁÃÙÃÇ

Ç ðñüùñç Þâç óôá êïñßôóéá ðñïêáëåß ãü-
íéìï ðñïâëçìáôéóìü, áöïý ç áíáæÞôçóç ôçò
áéôéïëïãßáò áðáéôåß åêôåôáìÝíç êëéíéêÞ êáé åñ-
ãáóôçñéáêÞ äéåñåýíçóç. Ïé êëéíéêÝò åêäçëþ-
óåéò åßíáé áðïôÝëåóìá ôçò åðéäñÜóåùò áõîç-
ìÝíùí åðéðÝäùí èçëåïðïéçôéêþí êáé áññåíï-
ðïéçôéêþí ïñìïíþí óôï áßìá. Ç äïêéìáóßá
LHRH áîéüðéóôá êáèéóôÜ äõíáôü ôïí ðñïó-
äéïñéóìü ôçò êåíôñéêÞò - õðïöõóéáêÞò áéôéï-
ëïãßáò Þ ôçò ðåñéöåñéêÞò åðéíåöñéäéáêÞò Þ
ùïèçêéêÞò. Óôá ðáéäéÜ ç ðëÝïí óõíÞèçò áéôßá
åßíáé ç óõããåíÞò õðåñðëáóßá ôçò öëïéþäïõò
ìïßñáò ôùí åðéíåöñéäßùí êáé óðáíéþôåñá íåï-
ðëáóìáôéêÝò åîåñãáóßåò ôùí ùïèçêþí. Ïñìï-
íïåêêñéôéêïß üãêïé ôùí ùïèçêþí, õðåýèõíïé
ãéá ôçí åêäÞëùóç ðñùßìïõ Þâçò, åßíáé ï üãêïò
áðü êýôôáñá Sertoli-Leydig, áðü êýôôáñá ôçò
êïêêéïêõéôáñéêÞò óôéâÜäïò ôïõ ùïèõëáêßïõ êáé
ïé üãêïé áðü “óôåñïåéäÞ” êýôôáñá.

Ç ðáñïýóá áíáêïßíùóç áöïñÜ ôç äéåñåý-
íçóç åíüò “üãêïõ ùïèÞêçò áðü óôåñïåéäÞ
êýôôáñá” óå êïñßôóé 19 ìçíþí êáé óêïðü Ý÷åé
íá êáôáäåßîåé üôé ôÝôïéïé üãêïé ìðïñåß íá á-
íáðôõ÷èïýí áêüìá êáé óôç âñåöéêÞ çëéêßá êáé
ðñÝðåé íá ëáìâÜíïíôáé õðüøç óôç äéáöïñéêÞ
äéÜãíùóç óå ðåñéðôþóåéò ðñïþñïõ Þâçò, áñ-
ñåíïðïéçôéêþí óõíäñüìùí Þ óõíäñüìïõ
Cushing.

ÉÓÔÏÑÉÊÏ

Êïñßôóé 19 ìçíþí ðáñáðÝìöèçêå áðü ðáé-
äßáôñï óôï åíäïêñéíïëïãéêü ôìÞìá ãéá ôçí
äéåñåýíçóç ðñïïäåõôéêÞò äéïãêþóåùò ôçò êëåé-
ôïñßäïò êáé ôùí ìåãÜëùí ÷åéëÝùí ôïõ áéäïßïõ,
ôùí ìáóôþí, åìöÜíéóç ôñé÷þóåùò óôï åöÞâáéï
êáé äõóáíáëüãïõ ðñïò ôçí çëéêßá ôïõ áýîçóç

âÜñïõò, êáé ýøïõò ôïõ óþìáôïò. Ç êëéíéêÞ
åéêüíá óõíïäåõüôáí áðü áõîçìÝíá åðßðåäá
ôçò èåéúêÞò-äåûäñïåðéáíäñïóôåíäéüíçò, ôçò
áíäñïóôåíäéüíçò, ôçò ôåóôïóôåñüíçò êáé ôçò
ïéóôñáäéüëçò óôï áßìá. Ôá åðßðåäá ôçò ACTH
Þóáí öõóéïëïãéêÜ, åíþ ç äïêéìáóßá LHRH
Ýäåéîå åðßðåäá LÇ óå öõóéïëïãéêÞ ðñïåöçâé-
êÞ äéáêýìáíóç, ðñïóáíáôïëßæïíôáò ôçí äéå-
ñåõíçôéêÞ ðñïóðÜèåéá óå áíáæÞôçóç åíüò ðå-
ñéöåñéêïý áéôßïõ êáé ìÜëéóôá åêôüò åðéíåöñé-
äßùí. Ï õðåñç÷ïãñáöéêüò Ýëåã÷ïò áðåêÜëõøå
äéüãêùóç ôçò äåîéÜò ùïèÞêçò êáé áðïöáóß-
óèçêå åñåõíçôéêÞ ëáðáñïôïìßá, êáôÜ ôçí ïðïßá
Ýãéíå ùïèçêåêôïìÞ äåîéÜ, åíþ ôá õðüëïéðá
åîáñôÞìáôá êáé ôá åðéíåöñßäéá åëÝã÷èçêáí êáé
Þóáí öõóéïëïãéêÜ. ÐÝíôå çìÝñåò ìåôÜ ôçí åî-
áßñåóç ôïõ üãêïõ, ï ïñìïíéêüò ðñïóäéïñé-
óìüò Ýäåéîå óõãêåíôñþóåéò ïñìïíþí óå öõ-
óéïëïãéêÜ åðßðåäá, åíþ ïé êëéíéêÝò åêäçëþ-
óåéò ôçò åðéäñÜóåùò ôùí èçëåï-êáé áññåíï-
ðïéçôéêþí ïñìïíþí õöÝèçóáí ðëÞñùò óå äéÜ-
óôçìá ðÝíôå ìçíþí. Ç êëéíéêïåñãáóôçñéáêÞ
äéåñåýíçóç ôçò áóèåíïýò ìåôÜ åíÜìéóõ ÷ñüíï
áðÝäåéîå üôé ôï ðáéäß åßíáé óå Üñéóôç êáôÜ-
óôáóç ÷ùñßò êáìßá Ýíäåéîç õðïôñïðÞò ôïõ
üãêïõ.

ÉÓÔÏËÏÃÉÊÇ ÄÉÅÑÅÕÍÇÓÇ

Ç åîáéñåèåßóá äåîéÜ ùïèÞêç âÜñïõò 40
ãñáì. êáé äéáìÝôñïõ 6 åê. Ý÷åé áíôéêáôáóôáèåß
ðëÞñùò áðü Ýíáí êáëÜ ðåñéãåãñáììÝíï üãêï
óõìðáãïýò õöÞò êáé ðïñôïêáëï÷ñüïõ ÷ñïéÜò
óôçí åðéöÜíåéá äéáôïìÞò (Åéê. 1).

Éóôïëïãéêþò, ï üãêïò ÷áñáêôçñßæåôáé áðü
ôçí ðáñïõóßá ðõêíþí áèñïßóåùí åõìåãÝèùí,
óôñïããýëùí Þ ðïëõãùíéêþí êõôôÜñùí ìå Ü-
öèïíï êïêêéþäåò, áñáéï÷ñùìáôéêü Þ çùóéíü-
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öéëï, óõ÷íÜ êåíïôïðéþäåò, PAS áñíçôéêü, ðñù-
ôüðëáóìá êáé åõäéÜêñéôåò êõôôáñéêÝò ìåìâñÜ-
íåò ìå êåíôñéêÞ èÝóç ôïõ ðõñÞíïò êáé åìöá-
íÝò ðõñÞíéï (Åéê. 2, 3). Óå óðÜíéåò èÝóåéò
ðáñáôçñåßôáé ìåôñßïõ âáèìïý ðïëõìïñößá,
÷ùñßò ôçí ðáñïõóßá ðõñçíïêéíçóéþí Þ íåêñþ-
óåùí. Ôá íåïðëáóìáôéêÜ êýôôáñá äéáôÜóóï-

íôáé óå öùëåÝò Þ íçóßäåò áöïñéæüìåíåò áðü
ëåðôïýò áããåéïóõíäåôéêïýò Üîïíåò, åíþ åìöá-
íÞò åßíáé ç âáèìéáßá åîÝëéîç ôùí êõôôÜñùí
ôïõ óôñþìáôïò ôçò ùïèÞêçò, ôá ïðïßá ðáñïõ-
óéÜæïõí äéüãêùóç êáé ëéðþäç ìåôáôñïðÞ ôçò
êõôôáñï-ðëáóìáôéêÞò ìÜæáò ôïõò. (Åéê. 4).
Êñýóôáëëïé Reinke äåí ðáñáôçñÞèçóáí. Ï
üãêïò êáôáëáìâÜíåé ó÷åäüí ðëÞñùò ôçí ùï-
èÞêç, åêôüò áðü ìéêñü ìçíïåéäÝò ôìÞìá ðïõ
áíáãíùñßæåôáé ìüíï óôçí ðåñéöÝñåéá áõôÞò.

Ç åîÝôáóç õëéêïý óôï çëåêôñïíéêü ìéêñï-
óêüðéï Ýäåéîå ïìïéüìïñöá êýôôáñá, ôá ïðïßá
ðåñéëáìâÜíïõí ðëïýóéï ëåßï åíäïðëáóìáôéêü
äßêôõï êáé ðïëõÜñéèìá äéïãêùìÝíá ìéôï÷üí-
äñéá. Óôáãïíßäéá ëéðïåéäþí åßíáé åìöáíÞ ìÝóá
óôï ðñùôüðëáóìá êáé ìåôáîý ôùí ìéôï÷ïíäñßùí.
Êñýóôáëëïé Reinke äåí áíáãíùñßóèçêáí óôï
ðñïò åîÝôáóç õëéêü (Åéê. 5).

ÁÍÏÓÏÚÓÔÏ×ÇÌIÊÇ ÄÉÅÑÅÕÍÇÓÇ

Ãéá ôç äéåñåýíçóç êáé ôç äéáöïñéêÞ äéÜ-
ãíùóç åíüò üãêïõ ùïèÞêçò, ï ïðïßïò áðïôå-
ëåßôáé áðü áèñïßóåéò ðïëõãùíéêþí êõôôÜñùí
ìå Üöèïíï äéáõãÝò Þ çùóéíüöéëï ðñùôüðëá-
óìá, áíáæçôåßôáé ç ðáñïõóßá ôçò a1-inhibin1,
ãëõêïðñùôåúíéêÞò ïñìüíçò, ç ïðïßá óõíßóôá-
ôáé áðü ôçí á êáé â õðïïìÜäá êáé öõóéïëïãé-
êÜ ðáñÜãåôáé áðü ôá êýôôáñá ôçò êïêêéïêõô-
ôáñéêÞò óôéâÜäáò êáé ôá ù÷ñéíïðïéçôéêÜ êýô-
ôáñá ôçò ùïèÞêçò êáé áðü ôá êýôôáñá Sertoli
ôïõ üñ÷åïò. Ç a1-inhibin áðïôåëåß áîéüðéóôï
äåßêôç äéáöïñéêÞò äéÜãíùóçò üãêùí ðñïåñ÷ï-
ìÝíùí áðü êýôôáñá ôçò ãåííçôéêÞò ôáéíßáò-
óôñþìáôïò Þ áðü Üëëá ðñùôïðáèÞ Þ ìåôáóôá-
ôéêÜ åðéèçëéáêÜ íåïðëÜóìáôá.

Ôá êýôôáñá ôïõ õðü åîÝôáóç üãêïõ åêöñÜ-

Åéêüíá 1

Åéêüíá 2

Åéêüíá 3 Åéêüíá 4
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óôçêáí åíôüíùò èåôéêÜ óôçí a1-inhibin üðùò
êáé óôïõò äåßêôåò ÅÌÁ, âéìåíôßíç, êåñáôßíç
÷áìçëïý ìïñéáêïý âÜñïõò (ÁÅ1), (Åéê. 6), åíþ
áñíçôéêÞ Þôáí ç áðÜíôçóç óôïõò äåßêôåò CEA,
a-FÑ êáé ÷ñùìïãñáíßíç.

ÓÕÆÇÔÇÓÇ

Ôá ìïñöïëïãéêÜ êáé áíïóïúóôï÷çìéêÜ äå-
äïìÝíá óå óõíäõáóìü ìå ôá åõñÞìáôá áðü
ôçí ðáñáôÞñçóç óôï Ç/Ì, êáèéóôïýí äõíáôÞ
ôçí ôáîéíüìçóç ôïõ íåïðëÜóìáôïò óôïõò “ü-
ãêïõò ôùí ùïèçêþí åê óôåñïåéäþí êõôôÜñùí”
áóáöïýò ðñïåëåýóåùò, ïé ïðïßïé äåí åßíáé
äõíáôü íá ðñïóäéïñéóôïýí (Steroid-cell tumors

not otherwise specified-NOS)2-4.
Ï üñïò ðñïôÜèçêå ôåëåõôáßá áðü ôïí Scul-

ly ãéá íá áíôéêáôáóôÞóåé ôéò ðáëáéüôåñåò ïíï-
ìáóßåò “üãêïò áðü ëéðéäéêÜ Þ ëéðïåéäéêÜ êýô-
ôáñá”, ùò ï ðëÝïí óõìâáôüò ìå ôïõò ìïñöïëï-
ãéêïýò ÷áñáêôÞñåò, äåäïìÝíïõ üôé, ôá êýôôáñá
áõôÜ óõ÷íÜ ðåñéëáìâÜíïõí åëÜ÷éóôåò Þ êáé
êáèüëïõ ëéðïåéäåßò ïõóßåò. ÐåñéãñÜöåé êáôÜ
ôïí áêñéâÝóôåñï ôñüðï ôïõò üãêïõò, ôùí ïðï-
ßùí ôá êýôôáñá ðñïóïìïéÜæïõí ìå åêåßíá ðïõ
åêêñßíïõí óôåñïåéäåßò ïñìüíåò, äçëáäÞ ôá
ù÷ñéíïðïéçôéêÜ êýôôáñá, ôá êýôôáñá Leydig
êáé ôá êýôôáñá ôçò öëïéþäïõò ìïßñáò ôùí
åðéíåöñéäßùí4.

ÁíáäñïìÞ óôçí âéâëéïãñáößá áðïêáëýðôåé
üôé ïé üãêïé åê óôåñïåéäþí êõôôÜñùí ôýðïõ
NOS ðáñáôçñïýíôáé êáôÜ ôçí ðáñáãùãéêÞ
çëéêßá êáé ôçí åììçíüðáõóç óå ðïóïóôü 0,1%
üëùí ôùí üãêùí ôùí ùïèçêþí. Óôá ðáéäéÜ åß-
íáé åîáéñåôéêÜ óðÜíéïé êáé ðáãêïóìßùò Ý÷ïõí
áíáêïéíùèåß 23 ðåñéðôþóåéò óå áóèåíåßò 2,5-
3,5 åôþí. Ç ðåñßðôùóç ðïõ ðáñïõóéÜæåôáé åäþ
áíáöÝñåôáé óôïí íåüôåñï áóèåíÞ ôçò âé-
âëéïãñáößáò.

Ïé üãêïé åê óôåñïåéäþí êõôôÜñùí ôýðïõ
NOS áðïôåëïýí ôçí ìßá áðü ôéò ôñåéò õðïï-
ìÜäåò êáé ðñÝðåé íá äéáöïñïäéáãíùóôïýí áðü
ôï óôñùìáôéêü ù÷ñßíùìá (stromal luteoma) êáé
áðü ôïõò üãêïõò åê êõôôÜñùí Leyding (Ley-
dig-cell tumor).

Ôï óôñùìáôéêü ù÷ñßíùìá (Þ stromal luteo-
ma) áíáöÝñåôáé óå ìåìïíùìÝíåò äéÜóðáñôåò
ìéêñÝò áèñïßóåéò óôåñïåéäþí êõôôÜñùí ìÝóá
óå õðåñðëáóôéêü óôñþìá ôçò öëïéþäïõò ìïß-
ñáò ôçò ùïèÞêçò êáé ðñïÝñ÷åôáé áðü ôá ù÷ñé-
íïðïéçìÝíá êýôôáñá ôïõ éíþäïõò õðïóôñþìá-
ôïò.

Ïé üãêïé áðü êýôôáñá Leydig (Þ Leydig-
cell tumors) ÷áñáêôçñßæïíôáé áðü óôåñïåéäï-
åêêñéôéêÜ êýôôáñá, ðïõ ðñïóïìïéÜæïõí ìå ôá
êýôôáñá Leydig ôïõ üñ÷åïò êáé åíôüò ôïõ ðñù-
ôïðëÜóìáôïò ðåñéëáìâÜíïõí êñõóôÜëëïõò
Reinke. Ïé üãêïé áõôïß èåùñåßôáé üôé ìïéñÜæï-
íôáé êïéíïýò ìïñöïëïãéêïýò ÷áñáêôÞñåò ìå
Ýíáí Üëëï ôýðï Leydig-cell tumor, ôïõ ïðïßïõ
ôá êýôôáñá äåí ðåñéëáìâÜíïõí êñõóôÜëëïõò
Reinke, ðñïóïìïéÜæïõí ìå ôá êýôôáñá Leydig
ôïõ üñ÷åïò êáé ðñïÝñ÷ïíôáé áðü êýôôáñá åõ-
ñéóêüìåíá óôçí ðýëç ôçò ùïèÞêçò (Çilus-cells).

ÌÝ÷ñé óÞìåñá êáíÝíáò üãêïò åê óôåñïåé-
äþí êõôôÜñùí (NOS) óôá ðáéäéÜ äåí åêäÞëù-
óå êáêïÞèç âéïëïãéêÞ óõìðåñéöïñÜ. Ïé Tay-
lor êáé Norris5 ðåñéÝãñáøáí 6 êáêïÞèåéò ìå-
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ôáîý 30 óôåñïåéäþí üãêùí êáé ìüíïí óå åíÞ-
ëéêåò ãõíáßêåò. Ïé Hayes êáé Scully6 áíáöÝ-
ñïõí 18 êáêïÞèåéò üãêïõò ôýðïõ NOS, ùóôü-
óï êáíÝíá óå áóèåíÞ çëéêßáò ìéêñüôåñáò ôùí
15 åôþí. Óýìöùíá ìå ôçí åñãáóßá ôùí óôïé-
÷åßá üðùò: ç ìåãÜëç çëéêßá ôïõ áóèåíïýò,
ìÝãåèïò ôïõ üãêïõ ìåãáëýôåñï ôùí 7 åê. óå
äéÜìåôñï, ïé óõ÷íÝò ðõñçíïêéíçóßåò êáé ç
ðáñïõóßá íåêñþóåùí óõíçãïñïýí õðÝñ ôçò
êáêïÞèïõò óõìðåñéöïñÜò.
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