Pseudohermafroditismus

Hermafroditismus

Hermafroditismus je typem abnormalni diferenciace a determinace pohlavi. Hlavnim podkladem této poruchy je,
ze muzsky a Zensky pohlavni systém se do urcité doby prenatdlniho vyvoje tvofi indiferentné.

Pravy hermafroditismus (hermaphroditismus verus) je velmi vzacny. Vznikd v dlsledku genetického mozaicismu
a u postizeného jedince se projevuje pritomnosti ovarialni i testikularni tkdané soucasné. V urcitych pripadech mize
byt hermafroditismus zplsoben poruchou jediného genu ¢i negenetickymi vlivy, jako jsou napriklad defekty
exprese SRY genu nebo genl kddujicich receptory pohlavnich hormon( nebo zménéna hladina téchto hormon.

Pseudohermafroditismus

V gonédéch pseudohermafroditd se nachdzi tkan nalezejici pouze jednomu pohlavi. Zensky
pseudohermafroditismus se vyznacuje karyotypem 46,XX, pritomnosti ovarii a téliska Barrové, ale obojetnym (i
muzskym vnéjsim genitdlem. Muzsky pseudohermafroditismus je typicky karyotypem 46,XY, pritomnosti varlat
a feminizaci vnéjsiho genitalu.

Zensky pseudohermafroditismus

Obvyklou pricinou Zenského pseudohermafroditismu je adrenogenitaini syndrom.

Takto postizené divky maji normalné vyvinuté vajecniky, vejcovody a délohu, ale vzhledem k vysoké produkci
androgen( u nich dochazi k zmuzsténi vnéjsiho genitalu, zvétseni klitorisu a splynuti velkych stydkych pyskd, které
vytvori strukturu podobnou Sourku. Vestibulum vaginae mlze v nékterych pripadech persistovat. V nejmirné;jsi
podobé se maskulinizace vnéjsiho genitdlu projevi pouze zvétSenym klitorisem.

Muzsky pseudohermafroditismus

MlzZe vzniknout z vice pfricin:

1. abnormalni tvorba varlat béhem embryondiniho vyvoje;
2. endokrinni porucha varlat;
3. defekty cilovych bunék (nedostatek receptorti) pro androgeny.

Prikladem muzského pseudohermafroditismu je syndrom testikularni feminizace (X-vdzany syndrom rezistence vaci
androgenlm). Neschopnost bunék reagovat na plisobeni androgent nedovoli diferenciaci muzskych pohlavnich
organd a zachovana funkce AMH (anti-Millerian Hormone) zaroven zastavi vyvoj vejcovodd a délohy. V dlsledku
téchto procesl vznika kratkd a slepé kondici vagina. Mald, nedostate¢né vyvinuta varlata jsou uloZzena v oblasti
trisel ¢i stydkych pyskd a netvofi se v nich spermie.
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