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SOUHRN

Placentarni mezenchymalni dysplazie je vzacna jednotka charakterizovana placentomegalii, cévnimi abnormalitami a tvorbou cystickych ttvar( v placentarnim
parenchymu. Tato léze muize byt asociovéana s rliznymi genetickymi abnormalitami, ristovou restrikci plodu ¢i nitrodéloznim odumrenim plodu. Diferencialné
diagnosticky je dllezité odlisit placentarni mezenchymalni dysplazii zejména od parcidlni hydatidézni moly. Cilem tohoto ¢lanku je poskytnout ¢tenariim
zakladni prehled o morfologii a diferencialni diagnostice této patologické jednotky.
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Placental mesenchymal dysplasia - morphology and differential diagnosis

SUMMARY

Placental mesenchymal dysplasia is a rare placental lesion characterized by placentomegaly, vascular abnormalities and formation of cystic structures in the
placental parenchyma. It can be associated with various genetic abnormalities, fetal growth restriction or intrauterine fetal demise. Placental mesenchymal
dysplasia needs to be distinguished from its main differential diagnosis, partial hydatidiform mole. The aim of this article is to provide readers with a basic
overview of the morphology and differential diagnosis of this pathological entity.

Keywords: Placenta - placental mesenchymal dysplasia - PMD - cystic lesions - differential diagnosis

Placentarni mezenchymalni dysplazie (PMD) je vzacna léze,
kterd byla poprvé detailné popsana v roce 1991 (1). Tato jednot-
ka je charakterizovand placentomegalii, pfitomnosti cystickych
utvarl v placentarnim parenchymu a casto i aneurysmatickym
rozSifenim a vyraznym vinutim cév choriové plotny (2). PMD
muze imitovat parcidlni hydatidézni molu (PHM), na rozdil od
ni viak postradd jakykoli maligni ¢i invazivni potencidl a jejich
vzajemné odliSeni je tedy velmi dllezité.

PMD se vyskytuje u méné nez 1 % gravidit, presna incidence
vsak neni zndma. Vzhledem k tomu, Ze ne vsichni patologové
jsou s touto jednotkou dostate¢né obeznameni, Ize predpo-
kladat, Ze ¢ast pripadd zGstava nerozpoznana a nelze je tak za-
hrnout do rozsahlejsich statistik. Vétsina soucasnych publikaci
cituje vysledky retrospektivni studie z roku 2002, ktera potvrdila
diagnézu PMD v 7 pripadech (0,02 %) ze 30 758 vysetfenych pla-
cent (3). Druha robustni studie z roku 2012 vSak uvadi incidenci
daleko niZsi, pouze 2 potvrzené pfipady (0,002 %) z 95 000 vy-
Setfenych placent (4).

Az u poloviny pripadl PMD byla zaznamenana intrauterinni
rlstova restrikce plodu (IUGR), v literatufe byla déle popséna
i vy33i frekvence nitrodélozniho odumfeni plodu v souvislosti
s touto 1ézi (5). Pfiblizné ve 20 % pfipadl byva PMD asociovana
s Beckwith-Wiedemannovym syndromem (BWS) (6). Zndma je
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i asociace s chromozomalnimi aberacemi, popsany byly pfipady
jejiho vyskytu v ramci Patauova syndromu, Klinefelterova syn-
dromu, nemolarni triploidie (7,8) ¢i delece 13912.11 (9).

U plodl se mohou vyskytovat mezenchymalni hamartomy ja-
ter (10, 11) a déle kozni a visceralni hemangiomy (12).V fadé pfi-
padu vsak u plodl nejsou nalezeny Zadné genetické ani struktu-
ralni abnormality. Plody byvaji ¢astéji Zenského pohlavi (12,13).

U matek lIze s vyssi frekvenci pozorovat gestacni hypertenzi,
preeklampsii, eklampsii a HELLP syndrom (6,14,15). Casté&ji také
byva pfitomna elevace alfa-fetoproteinu (AFP) v materské krvi,
zatimco hladina lidského choriového gonadotropinu (hCG)
byva normalni nebo jen mirné zvysena (16,17).

Pficina PMD neni plné objasnéna. Pfedpoklada se, Ze v fadé
pfipadl jde o disledek androgenniho biparentalniho mozaici-
smu, kdy androgenni buné¢na linie vznikla duplikaci haploid-
niho otcovského genomu. Vzhledem k tomu, Ze bunécna linie
nesouci karyotyp 46, YY neni zivotaschopnd, Ize timto zpUso-
bem vysvétlit vyssi vyskyt plodl Zenského pohlavi (18). Rozsah
postizeni placenty a plodu (a tedy i morfologické zmény) zavisi
patrné na viabilité a funk¢nosti androgenniho bunéc¢ného klo-
nu. Abnormalni bunécna linie byva zpravidla omezena na vi-
[6zni mezenchym (stroma a cévy choriovych klkd). Vzacné vsak
byly popsany i koncepty, v nichz byl prokazan soucasny vyskyt
nékolika bunéc¢nych linii - androgenni bunééné linie omezené
na mezenchym choriovych klkd, odpovidajici PMD, déle buné¢-
né linie odpovidajici kompletni hydatidézni mole (CHM), kterd
byla omezena na trofoblast, a v neposledni fadé i biparentalni
bunécné linie, kterd byla reprezentovdana normalnimi chori-
ovymi klky (19-21). Dalsi moznou pfi¢inou PMD je paterndini
uniparentalni disomie chromozomu 11 (oblast 11p15.5), ktera
je zodpovédna za cast pripadd BWS (22). Mezi charakteristické
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