Hypogonadismus

Definice

Opozdénd puberta (pubertas tarda) - nepritomnost vyvoje prsu u divek po 13. roce véku/prepubertalni velikost
varlat u chlapcl po 14. roce véku

Klasifikace

1. funkéni hypogonadotropni hypogonadismus - prechodnd porucha, kdy pfi nerovnovaze prijmu a
vydeje energie dochdzi k opozdéni pohlavniho vyvoje (nadmérnd télesnd zatéz, malnutrice, stfevni zanéty
(IBD), chronické plicni onemocnéni, endokrinopatie); klinika: opozdéni puberty, rlistova retardace a
vahové neprospivani;

2. permanentni hypogonadotropni hypogonadismus - vznika z fady vrozenych a ziskanych pricin;
ziskané priciny jsou napr. zanéty, tumory a Urazy CNS a hypothalamu nedo jejich iatrogenni poskozent;
vrozené priciny jsou napr. Kallman@v syndrom (porucha tvorby a migrace neuron( tvorici GnRH a ageneze
bulbus olfactorius - hypogonadismus + anosmie), Prader-Williho syndrom (defekt 15. chromozomu s
postizenim hypothalamu - (hyperfagie, hypogonadismus, ristova retardace), Laurence-Moon-BiedlIlv
syndrom (hypogonadismus, PMR, polydaktylie, obezita, maly vzrist) mutace receptoru pro
gonadoliberin nebo pro LH/FSH;

3. hypergonadotropni hypogonadismus - pri¢inami jsou genetické syndromy - Klinefelterlv syndrom
(nadpocetny X chromozom u muze - gynekomastie, eunuchoidni habitus, hypogonadismus), Turner@v
syndrom (strukturni ¢i numerickad abnormalita X chromozomu u Zen - maly vzrist, dysgeneze gonad, VVV),
vrozené metabolické vady - galaktosemie, mukopolysacharidézy , kryptorchismus (porucha sestupu varlat),
testicularni dysgeneze/ageneze, Uraz/torze varlat, infekce (parotitida), autoimunitni postizeni (Al
ooforitida/orchitida), iatrogenni postizeni varlat pri onkologické [éCbé;

4. dalsi pri¢iny - defekt tvorby androgend, rezistence k androgenim.
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Video v anglicting, definice, patogeneze, pfiznaky, komplikace, |é¢ba.

Diagnostika

Komplexni vysetreni ditéte; anamnéza + fyzikdlni vysetreni; laborator: LH/FSH, testosteron, estradiol, prolaktin,
TSH /fT4, iontogram, urea, kreatinin, jaterni enzymy, IGF-I, ristovy hormon; dalsi vysetreni: vylouceni Al
onemocnéni; genetické vysetreni; zobrazovaci metody (USG - ovaria u divek, MR mozku u centralniho
hypogonadismu); stimula¢ni testy (GnRH stimulaéni test - prikaz centralniho hypogonadismu, hCG stimulaéni test
- stimulace; gonad a stanoveni hladin hormon pfi nizkych hladindch gonadotropin().

Terapie

U funkénich poruch Ié¢ba zakladniho onemocnéni + u chlapcl indukce puberty testosteronem, prechodné podani
hCG, u divek prechodné podavani estrogend; permanentni hypogonadismus - substitu¢ni 1é¢ba pohlavnimi
hormony (za¢indme od malych davek které postupné zvySujeme). U divek zahajujeme terapii estrogeny a po 2

letech priddvame gestageny k navozeni umélého menstruacniho cyklu. Pak pokracujeme cyklickym podavanim
obou hormond k dosazeni feminizace. Chlapcdm podavédme testosteron.
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