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CALME je nenadorové zvétseni normalni vulvalni mékké tkané v reakci na prepubertalni hormonalini stimulaci pfipominajici
jednostranné zvétseni prsou. Prognéza je dobra a biopsie nebo chirurgickd 1é¢ba neni nutnd. Prezentujeme 13letou pubertalni
divku, ktera pozorovala ve véku 11 let a dvou mésicl postupné zvétseni pravého stydkého pysku. Jednostranna hypertrofie labium
majus bez zanétlivych a neoplastickych rysd byla po ultrazvukovém a MR vysetieni diagnostikovana jako détské asymetrické
zvétseni velkého stydkého pysku (CALME).
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CALME is a non-neoplastic enlargement of normal vulvar soft tissue in response to prepubertal hormonal stimulation resembling
unilateral breast enlargement. The prognosis is good and biopsy or surgical treatment is not necessary. We present a 13-year-old
pubertal girl who observed gradual enlargement of the right labia at the age of 11 years and two months.

Unilateral labium majus hypertrophy without inflammatory and neoplastic features was diagnosed as pediatric asymmetric labia

majora enlargement (CALME) after ultrasound and MR examination.
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U prepubertdlnich divek je jednostranné
zvétseni stydkych pyskl pfilezitostnym kli-
nickym a radiologickym nédlezem. U pediatra
miUize vyvolat urcité napéti, i kdyz je tento
stav v klinické praxi pfitomny, ale v literatufe
se o ném pise malo. Ackoliv zakladni etiolo-
gie détského asymetrického zvétSeni velké-
ho stydkého pysku (childhood assymetric
labium majus enlargement - CALME) zU-
stdva neznama, existuji dvé prevladajici te-
orie. Néktefi autori se domnivaji, ze se jedna
o benigni neoplasticky proces, a proto maji
tendenci upfednostnovat terminy jako fibrom,
lipom nebo hamartom. Iwasa a Fletscher (1)

ale pfipoustéji, ze nenijasné, ,zda je l1éze sku-
te¢nym novotvarem nebo néjakou formou
hamartomatézni nebo hormonalné fizenou
hyperplastickou |ézi.” Navic fibroblasty vel-
kych stydkych pyska prokazuji pozitivitu
estrogenovych receptord, které ,naznacuji
schopnost tkané reagovat na hormony po
celé détstvi” (1, 3, 4). Autofi predpokladaji, ze
CALME odrazi asymetricky fyziologicky rist
jinak normalni tkané, ktery je stejné fyziolo-
gicky jako gynekomastie nebo asymetricky
rdst Zzenského prsu u ¢asné pubertalnich di-
vek. Jednostranné zvétseni stydkého pysku
je v détstvi méné Casty benigni stav, ktery se
vyskytuje u pre- a ¢asné pubertalnich divek

a je charakterizovan bezbolestnym, kolisavym
otokem pysku s normalni prekryvajici se kazi.

Prezentujeme 13letou pubertdini divku,
které ve véku 11 let a dvou mésicl pozorovala
postupny rozvoje bezbolestného zvétseni
pravého stydkého pysku (Obr. 1). Vanamnéze
méla dvakrat epizodu ,vaginalniho krvaceni”
v raném véku. Neprodélala Uraz genitalu ani
bfisni chirurgii. Fyzikalni vySetfeni odhalilo
4.cm velké mékké zdufeni pravého stydkého
pysku s normalni koznim krytem. Vysetieni
tfisel a genitdlu bylo normdlni. Vagindini in-

troitus byl normalni, bez znamek hypertrofie
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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

SAMSUNG

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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metrickému rastu vulvaini tkané, kde byla
potvrzena lokalné specifickd exprese estroge-
novych receptora v jadrech fibroblast( lokali-
zovanych ve velkych stydkych pyscich. To také
pochdzi z nélezu fokalni exprese androgenu
a estrogenovych receptort ve fibroblastech
velkych stydkych pyskd, zatimco omezena
exprese progesteronovych receptorl byla
nalezena ve stromdlni tkdni pochvy a malych
stydkych pyski (6). Z této perspektivy mize
byt CALME vysledkem bud zvysené citlivosti
vulvdlniho stromatu na hormondlni stimula-
ci, nebo abnormdlni exprese estrogenového
receptoru vyskytujici se v predpubertalnim
véku. Cytogeneticka analyza obvykle potvrdi
normalni karyotyp.

Pfi podezieni na CALME je prvni zobra-
zovaci metodou ultrazvuk. Vétsina zprav
popisuje $patné definovanou heterogenni
masu tukové tkané nebo labiadlni zvétseni,
bez detekovatelného pouzdra a zfetelnych
okrajl. Néktefi autofi zjistili zvysenou vnitini
vaskularitu. Porovnani s kontralateralni stra-
nou zobrazenim ve stupnich Sedi obvykle
umoznuje odhad oblasti rozsiteni, a odhaluje
zvysenou tloustku podkozi, s mirnym nebo
chybéjicim zvySenim echogenity a vasku-
larniho signalu. Mezi relevantni diferen¢ni
diagndzy, kde ultrazvuk patii mezi nejuzitec-
né&jsi zobrazovaci metodu, patfi cévni nebo
lymfatické malformace, lipom, tiiselna kyla
a benigni nebo maligni solidni nadory (napfi-
klad sarkom, neurofibrom). Sonografie mize
pridat dalsi podrobnosti ke klinickym vyset-
fenim, objasnéni povahy léze a naznaceni
anatomickych abnormalit v nékterych pfipa-
dech. Pfestoze subkutdnni hmoty predstavuji
velmi heterogenni sonografickou sémiolo-
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gii, napfi¢ mnoha histologicky odlisnych
|ézi je tfeba vzit v ivahu vroubkovany tvar,
infiltracni okraje a zvysenou vaskularitu za
,znepokojivé rysy”. Zobrazovani magnetic-
kou rezonanci, je-li k dispozici, by mélo byt
vyhrazeno pro |éze s nizkym rizikem, popf.
jako pfedoperacni technika, kdy je nutna
operace (7). U vysoce rizikovych lézi by méla
byt provedena biopsie k dosazeni histologic-
ké diagnozy, zatimco léze s nizkym rizikem
Ize sledovat, dokud jejich povaha nebude
vyjasnéna. Pokud je dosazeno diagndzy, do-
porucuje se klinické sledovani 6-12 mésica.
Pri prijeti tohoto algoritmu vétsina CALME
patfi do kategorie s nizkym rizikem.

V retrospektivni studii terciarniho refe-
ren¢niho centra potvrdila Varga a spol. (2), ze
22 % vsech biopsii détskych vulvalnich mék-
kych mas odpovidalo CALME (2). Dospéli k z&-
véru, ze ,détské asymetrické zvétseni velkych
stydkych pysk(” je v prepubertalnim obdobi
dalsi zndmkou ¢asné puberty. Rozpoznani této
Iéze je dulezité, protoze mize napodobovat
infiltrativni novotvar. CALME s vyskytem ve
véku, ktery se zhruba shoduje s dobou rlstu
prsou, schopnosti spontanni regrese, histo-
logickou architekturou a slozenim elementd
pochézejicich z vulvy, expresi hormondlnich
receptorli a normalniho karyotypu naznacuji,
Ze se jedna o asymetrické fyziologické zvét-
$eni v reakci na hormonalni névaly pfed nebo
v rané puberté (2).

Zavérem lze konstatovat, ze CALME je fy-
ziologickou reakci na pubertu. Je tieba ji mit
na pameéti pri diferencidlni diagnostice labidlni
masy u déti (8). Pro diagndzu je povinné pec-
livé fyzikalni vysetieni a radiologické hodno-
ceni. Biopsie a chirurgické excize by mély byt
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vyhrazeny pro pacienty s nejistou diagnézou
(9). Konzervativni pfistup mlze byt povazovan
za vhodnou [é¢ebnou modalitu, pokud ne-
existuje zadny problém v diagnostice.

Pro definitivni diagnézu u nasi pacientky
bylo dulezité zhodnoceni vsech dosavadnich
vysetieni, ale i charakter mékkého neohra-
ni¢ceného a nebolestivého jednostranného
zvétdeni vulvalni tkané. Asymetrické zvétSeni
vulvalni mékké tkané jsme plvodné povazo-
vali za cévni nebo lymfatickou malformaci.
Dulezité bylo vysetfeni pomoci ultrazvuku
s barevnym dopplerovskym mapovanim,
které zadny pratok nepotvrdilo. Doporucili
jsme konzervativni postup s pravidelnou
kontrolou, abychom mohli pfipadné pozo-
rovat regresi hypertrofie. Pfipadna esteticka
Uprava bude zélezet na rozhodnuti samotné
pacientky.

Rodice divky souhlasili s publikaci obrazo-
vé dokumentace.

CALME je zvlastni klinicky stav, ktery se
vyskytuje hlavné u divek pred pubertou
a ma benigni prabéh.

Jedna o asymetrické fyziologické zvétseni
mékkych tkani vulvy v reakci na hormonal-
ni ndvaly pfed nebo v rané puberté.

Pro diagnozu je povinné peclivé fyzikalni
vysetieni s radiologickym zhodnocenim.
Progndza je dobrd a biopsie nebo chirur-
gickd lé¢ba neni obvykle nutna.
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