Endokrinni onemocnéni gonad

Primarni poruchy varlat

Klinické projevy poruch funkce varlat a jejich vySetreni

= Manifestace u prepubertalné vzniklych deficitd androgend: chybéni rozvoje sekundarnich pohlavnich znak,
vyvoj eunuchoidnich proporci skeletu, penis a testes zlstavaji malé, nevyvine se typické zvrasnéni Sourku,
zOstava vyssi poloha hlasu, nevyviji se pIné svalstvo, porucha potence a infertilita.

= Manifestace u postpubertalné vzniklych deficitd androgend: pokles libida, potence a infertilita, zpomali rést
vous(, rozvoj osteopenie a osteopordzy.

Laboratorni vysetreni: zdkladni stanoveni hormon( - testosteron, FSH, LH, prolaktin, estadiol, volny testosteron,
dihydrotestosteron, SHBC, hCG.

Dynamické testy .

= Stimula¢ni test s hCG - podé se 3 dny za sebou po 3000 j.i.m. » stimulace syntézy a sekrece steroidd
Leydigovymi bunkami — pri dvojndasobném vzestupu plazmatického testosteronu je normalni odpovéd.
= Test s GNRH - podd se 0,1 mg GnRH i.v. » 2-5x vzestup LH a dvojnasobny vzestup FSH.

Oboustranna anorchie

= vyskytuje se cca u 1z 20 000 muzd, —

= zanik varlat v pribéhu vyvoje plodu,

= | hladina testosteronu, T gonadotropin.
terapie:

= dlouhodoba substituce androgeny,
= implantace protéz varlat.

Kryptorchismus

= testikularni dystopie (zadrzeni varlat v misté drahy sestupu, 77 %) s
ektopii (mimo drahu normalniho sestupu, 23 %);

komplikace: Anorchie
= torze,
= trauma,
= vznik maligniho tumoru varlete (asi 20-30x vys$si vyskyt nez u zdravych muzd) - neléceny méze byt pricinou
infertility;

terapie - co nejcasnéji:

= hormondlni - intramuskularné lidsky choriovy gonadotropin (hCG), nebo intranazalni |é¢ba gonadotropnim
hormonem (GnRH),
= chirurgickd - doporucuje se mezi 12.-18. mésicem véku.

Klinefelteruv syndrom (47,XXY)

2 Podrobnéjsi informace naleznete na strance Klinefelterdv syndrom.

= nejcastéjsi pricina muzského hypogonadismu,
= klasicky karyotyp je 47,XXY, ale existuji i jiné varianty 48,XXXY, 49,XXXXY, 48,XXYY, pripadné mozaika
47 ,XXY/46,XY;

PFiznaky:.

manifestace obvykle v pribéhu puberty,

eunuchoidni habitus,

rozvoj gynekomastie v puberté,

mala varlata s azoospermii, neplodnost, snizenf libida,

ridké pubické a axilarni ochlupeni,

dlouhodobé - rozvoj osteopenie,

20krat vyssi incidence karcinomu prsu oproti zdravym muzim;

terapie:

= substituce androgeny: nejnovéji - transdermalni naplasti,
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= |éCba neplodnosti v rdmci metod asistované reprodukce.

Selhani funkce semenotvornych kanalku v dospélosti
etiologie:
= zanét jako komplikace priusnic, gonokokova, iradiace, urémie, alkoholismus, narkotika, paraplegie, otrava
olovem, chemoterapie, varikokéla;
= idiopatické

PFiznaky:.

= infertilita,
= pri téZ$im poskozeni az atrofie varlat s deficitem androgen(;

diagnoza:

= oligospermie az azoospermie,
= hormony obvykle v normé,

terapie:

= odstranéni priciny,
= u hypogonadismu substitu¢ni Ié¢ba androgeny.

Pokles funkce Leydigovych bunék v dospélosti a stari - climacterium virile

= pozvolny pokles funkce gonad v pribéhu starnuti - pokles libida, potence, emocni labilita.

4

Centralni (hypotalamo-hypofyzarni) priciny poruchy funkce varlat

Hypogonadotropni hypogonadismus

= je zpUsoben poruchou sekrece gonadotropind jak na Urovni hypofyzy, tak v hypothalamu nebo vyssich
centrech mozku,

= jzolovany deficit luteotropniho hormonu LH (Pasqualiniho syndrom, fertilni eunuchoidismus) - postizena
sekrece LH a testosteronu,

= soucast poruchy sekrece vice hypofyzarnich hormond,

priznaky: zavisi na tom, zda se rozvine pre- nebo postpubertdlné, diagnoza:

= | LH, | FSH (folikulo-stimula¢ni hormon),
= pfi stimulaci GNRH pfi hypotalamické |ézi dojde ke T LH a FSH (na rozdil od hypofyzarni |éze),

terapie:

= aplikace FSH, LH,
= pfi hypotalamickych poruchéch aplikace GnRH.

Hyperprolaktinémie

= je pri¢inou neplodnosti u asi 4 % infertilnich muzd,
PFiznaky:.

= Ubytek libida a potence,

= snizeny objem ejakuldtu, oligospermie,

= vzacné gynekomastie, galaktorea,
diagnoza:

= T prolaktin, | testosteron,
= LH a FSH sniZzené nebo v ramci normy,

terapie:

= dopaminergni agonisté,
= pripadné substituce androgeny nebo gonadotropiny (k dosazeni fertility).

Poruchy uéinku androgenu
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= mUlze byt na kterémkoliv stupni plisobeni androgend na cilové tkadné A wler st el alie il
- vedou k muzskému pseudohermafroditismu. 1 2 3 4 5 67

Stupné syndromu necitlivosti na androgeny
Syndrom uplné necitlivosti na androgeny (syndrom
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testikularni feminizace)

= porucha na Urovni androgenniho receptoru,
PFiznaky:.

karyotyp 46,XY, Zzensky fenotyp,

slepé zakoncena pochva,

ektopicky ulozena varlata,

primarni amenorea,

axilarni nebo pubické ochlupeni je fidké ¢i Gplné chybi.

Neupliné formy necitlivosti na androgeny

= pacienti s testikularni feminizaci az po normalni muze s ndznakem hypogonadismu a poruchami
spermiogeneze.

Gynekomastie

Gynekomastie je zvétseni prsni zldzy u muzi. Rozlisujeme:

1. Prava gynekomastie - proliferaci mlécné zlazy;
2. Pseudogynekomastie - zvySené ukladani tuku v oblasti prsu;

= pfitinou je absolutni nebo relativni zvy$eni koncentrace estrogeni.

Fyziologicky

= u novorozencd; Gynekomastie
= v puberté;
= u muzl na prechodu do senia.

Patologicky:.

nékteré nadory varlat nebo ledvin produkujici estrogeny;

cirhéza;

tyreotoxikdza;

léky (spironolakton, cimetidin, psychofarmaka);

gynekomastie se vyskytuje u 56-88 % pfipadl Klinefelterova syndromu.t!

Terapie:

= odstranéni zakladni pficiny;
= u pubertdlni gynekomastie - androgeny, antiestrogeny (Tamoxifeng);m
= chirurgickd terapie.

Pribéh chirurgického odstranéni

Gynekomastii u muzd Ize odstranit i chirugicky provedenim plastické operace, kdy se vede rez kolem dvorce. Tato
operace probiha v celkové anestezii.l3!

Primarni poruchy vajeéniku

»  manifestace poruch endokrinni funkce vajecniki

1. projevem pred¢asné a opozdéné sekrece estrogend,

2. deficit estrogend — dlouhodobé vede k osteopordze, akcelerace aterosklerdzy, atrofie dolniho
urogenitalniho traktu s infekcemi a dysfunkci, kozni atrofie, alopecie a hirsutismus, psychické zmény,
vazomotorickd klimakterickd symptomatika - navaly horka, poceni, zrudnuti,

3. poruchami menstruacniho cyklu u dospélych zen a infertilitou,

4. nadmérnou sekreci androgenl - vznik hirsutismu, akné, alopecii, poruchdm cyklu.

Turnerdv syndrom

£ Podrobnéjsi informace naleznete na strance Turnerdv syndrom.

= karyotyp 45,X, mozné jsou i strukturni chromozomalni aberace chromozomu X ¢i chromozomalni mozaika s
linii 45,X
pFiznaky:
absence pohlavniho dospivani, maly vzrast (prdmérna kone¢nd vyska je 143 cm),
kozni fasa na krku - pterygium coli,

mikrognacie,
lymfedém rukou a nohou po narozeni,
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abnormality ledvin,
koarktace aorty,
arterialni hypertenze,
pigmentové névy,

biochemie:
= | estradiol, T gonadotropiny,
terapie:

= ovlivnéni konec¢né vysky (rdstovy hormon),
= substituce hormonUl (estrogeny + gestageny).

Predcasné ovarialni selhani
= vyhasnuti funkce vajeénikd u Zen v reprodukénim véku,
etiologie:

= protilatky proti vaje¢niklim - mozna autoimunitni etiologie,

terapie:
= substituce estrogeny + gestageny.
i
Centra’lnl’ poruchy vajeénl'kl‘:l Pterygium coli u Turnerova syndromu

Hypogonadotropni hypogonadismus

= pfiizolované poruse pred pubertou se nerozvine puberta - priznaky:

maji ! gonadotropiny i estradiol,
normalni vzrist,

= porucha v dospélosti - pfiznaky:
sekundarni oligomenorea az amenorea,
terapie:
® substituce estrogeny a gestageny:

musi byt kombinace - samotné estrogeny zvysuji incidenci karcinomu endometria (pouze u zen po
hysterektomii estrogeny samotné),

= cyklicka aplikace
bud podavédme estrogeny nepretrzité a na polovinu mésice navic jesté priddme gestageny; nebo
podavédme estrogeny 3 tydny - 1 tyden vynechavdme - nasledné priddme gestageny na 10-12 dnl v
druhé poloviné cyklu,
preruSeni |éCby — cyklické délozni krvécent,

= kontinudlni aplikace

trvalé podavani estrogent i gestagend,
trvalé poddvani gestagenu vede postupné k atrofii endometria, Zena prestava po urcité dobé krvacet,

m substituce gonadotropiny FSH a LH:
aplikujeme k dosazeni vyzrani folikulu, ovulace a gravidity u centralnich forem hypogonadismu,
» substituce GnRH:

taktéz Ize timto zplsobem dosdhnout ovulace i gravidity.
Hyperprolaktinémie

1. mirna hypersekrece - zplsobi anovulaci,
2. vys$si hypersekrece - oligomenorea az amenorea; mdze byt provazena galaktoreou,

terapie:
= z4avisi na etiologii,

= dopaminergni agonisté.

Poruchy funkce vajeé¢nikd spojené s hypersekreci androgenu
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Syndrom polycystickych ovarii (Stein-Leventhaliv syndrom)
PFiznaky:.
= infertilita, hirsutismus a akné, anovulac¢ni cykly, nebo oligomenorea az amenorea,
= obezita, inzulinové rezistence, T vyskyt DM,
= hypertenze,

diagnoza:

= T 1 LH, T androgeny v séru, nebo jejich metabolity v modi,
= zvétSenad, leskla, bila, polycysticka ovaria se ztlustélou tunica albuginea,

terapie:

m k ovlddani ovulace: klomifencitrat,
= |é¢ba hirsutismu a akné.

Hirsutismus
priznaky:.
= zvySeny rdst pigmentovanych chloupkt u Zen v mistech, kde se typicky vyskytuje ochlupeni muzské
(tvére, horni ret, brada, krk, hrudnik, zada, vnitfni plochy stehen),
= akné, mastna plet,
= oligomenorea az amenorea,
= virilizace - somatické zmény: vlasové kouty, hrubsi hlas, atrofie prst, zvétseny klitoris, muzské utvareni
svald,
PFiciny hirustismu :
= zvySend produkce androgenl ve vajecnicich nebo nadledvinach,

terapie:

= antiandrogeny - blokuji G¢inek androgent na receptory (cyproteronacetat),
= kontraceptiva.
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