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amenorea PCOS aT1D dodatky

uvod

sémanticky rozdil mezi slovy

HOLKA (holciCka) ...hola, prepubertalni

DIVKA (déveatko) ...diva se na ni, zagatek dospivani

SLECNA ...sliéna, pokrogilé faze dospivani




okruhy: CPP amenorea PCOS aT1D dodatky

uvod

detsky endokrinolog naléhave potrebuje detskeho gynekologa.
empatie, zrucnost a laskavost se predpoklada

predCasna puberta a jeji nekompletni formy
pseudopuberta
krvaceni — traumaticke a jiné

absence dospivani - hypogonadismus

amenorea
hormonalni substitucni terapie v détstvi — Turnerdv syndrom

PCOS
kontracepce u divek s diabetes mellitus 1. typu

CAH

porucha pohlavni identity v détstvi

ochrana gonad u dospivajicich pacientek s vybranymi typy onkologické
terapie




okruhy: » CPP amenorea PCOS a T1D dodatky

predCasné dospivani — centralni PP a pseudopuberta

klinicky stav: vyvoj sekundarnich pohlavnich znaku pfed 8. rokem u divek
vysSetreni 1. linie: détsky endokrinolog

gonadotropin dependentni centralni predCasna puberta
aktivace celé osy

gonadotropin independentni predCasna puberta/pseudopuberta
bez aktivace osy

... lépe podle soucasného vyskytu symptomu




okruhy: » CPP amenorea PCOS a T1D dodatky

predCasné dospivani — centralni PP a pseudopuberta

kompletni forma - Casta
telarchae > pubarchae > adrenarchae prubéh neni pfekotny
rust s prekroCenim rustovych pasem nad midparentalni predikci
obvykle divky > 6 let
centralni predCasna puberta
idiopaticka/hormonalne aktivni/neaktivni tumor CNS, cysta,
hydrocefalus... v oblasti hypofyzy, pinealni tumory (zridka)

kompletni abruptivni forma - vzacna
telarchae — (pubarchae — adrenarchae)
hyperpigmentace typické pro vysoke E2
bez zasadniho rustu
kdykoli
pseudopuberta
tumor vajecniku/nadledvin




okruhy: » CPP amenorea PCOS a T1D dodatky

predCasné dospivani — centralni PP a pseudopuberta

kompletni progredujici forma se znamkami dalSich endokrinopatii - raritni
telarchae — pubarchae — adrenarchae + obezita, strie, hypertenze
kdykoli v détstvi
pseudopuberta
tumor vajecCniku/nadledvin s mnohocetnou hormonalni aktivitou

kompletni forma/telarchae se zastavou rustu - raritni
+ galaktorea pfi hyperprolaktinemii

Grumbachuv syndrom
hyptyredza

predCasna puberta s café au lait skvrnami a dysproporcni postavou
- raritni
kompletni/nekompletni + polyostoticka fibrozni dysplazie kosti
McCune — Albrightiv syndrom
G-proteinova patologie




okruhy: » CPP amenorea PCOS a T1D dodatky

predCasné dospivani — centralni PP a pseudopuberta

periferni hyperndrogenémii indukovana CPP - Fridkeé
pubarchae a adrenarchae
neklasicka forma CAH (kongenitalni adrenalni hyperplazie)

nekompletni formy - velmi Casté
telarchae praecox — urychleni kostniho véku < +1 rok, bez rastu, RA*
abnormalni pulzatilita gonadoliberinu

pubarchae preaecox a adrenarchae praecox
zvySena hladina androgenu
CAH (PCOS, Cushingova nemoc)

pomalu progredujici kompletni forma s pozvolnym urychlenim kostniho
véku a rustu - Casteé
klinicky imponuje jako nekompletni forma s urychlenym kostnim vékem




okruhy: » CPP amenorea PCOS a T1D dodatky

predCasné dospivani — centralni PP a pseudopuberta
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okruhy: » CPP amenorea PCOS a T1D dodatky

predCasné dospivani — centralni PP a pseudopuberta

neni centralni predCasné
puberty bez rustu
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gynekologickeé krvaceni u devcCatek pred dospivanim
vySetreni 1. linie: détsky gynekolog
- traumaticke
- jiné
ne CPP




okruhy: CPP P amenorea PCOS aT1D dodatky Zaveér

absence dospivani — hypogonadismus — amenorea - HST

zadny/pozdni nastup dospivani /vyvoje prsu
vySetreni 1. linie: détsky endokrinolog (detsky gynekolog)

hypogonadismus a anosmie
hypogonadotropni hypogonadismus + baterie Cichovych testu + MG
Kallmanuv syndrom — u divek zfidka

hypogonadismus a anamneéza chronické nemoci, anorexie, sportu
pubertalni hladiny gonadotropinu — €asto pozitivni RA
konstitu¢ni/doCasné opozdéni rustu a dospivani

hypogonadismus a zpomaleni rustu
nypogonadotropni hypogonadismus + MHD
izolovana GT deficience x hypofyzarni patologie x hyperprolaktinemie
NMR CNS




okruhy: CPP P amenorea PCOS aT1D dodatky Zaveér

absence dospivani — hypogonadismus — amenorea - HST

hypogonadismus a zpomaleni rustu
nypergonadotropni hypogonadismus
primarni ovarialni selhani

hypogonadismus a maly vzrust a dysmorfické rysy
hypergonadotropni hypogonadismus
Turnerav syndrom




okruhy: CPP P amenorea PCOS aT1D dodatky Zaveér

absence dospivani — hypogonadismus — amenorea - HST

primarni amenorea
vySetreni 1. linie: détsky gynekolog/détsky endokrinolog

primarni amenorea + absence dospivani + nizka hmotnost
hypogonadotropni hypogonadismus
anorexie & chronicka nemoc

primarni amenorea a absence pubarchae pri telarachae a vysokém
vzrustu

androgenni rezistence
CAIS

primarni amenorea a anomalie genitalu

sekundarni amenorea
vysSetreni 1. linie: détsky gynekolog/detsky endokrinolog
vylouceni chronické nemoci a endokrinopatie x ovarialni selhani




okruhy: CPP P amenorea PCOS aT1D dodatky Zaveér

absence dospivani — hypogonadismus — amenorea - HST

Turnerav syndrom

diagnoza v 5-7 letech bez zmény v Case (pozdni)

pediatr? — kardiolog? — genetik? — neonatolog? - detsky endokrinolog? —
stomatolog? — detsky gynekolog?

vékove specificka symptomatologie
maly vzrust + absence dospivani + primarni amenorea
+ stigmata (Casto gotickeé patro...)

rustovy hormon, L-thyroxin pfi hypotyredze, bezlepkova dieta pfi celiakii
kardiologické/nefrologické sledovani...
E2 substituce — mikro/miniestrogenizace — E2 podle schématu

— estrogen-gestagenni substutucni terapie (détsky gynekolog)

spravny rust délohy - pseudomenses
tehotenstvi — riziko kardialnich komplikaci




okruhy: CPP P amenorea PCOS aT1D dodatky zaveér

absence dospivani — hypogonadismus — amenorea - HST
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Turnerdv syndrom




okruhy: CPP b amenorea

PCOS aT1D dodatky Zaveér

absence dospivani — hypogonadismus — amenorea - HST

Karyotyp 45,X nebo mozaika

Klinicka diagnéza Turnerdv syndrom
= divka s malym rtstem a klinickymi pfiznaky

Vzité piedstavy o divkach s Turnerovym syndromem (T5) plati v méné

nek 20 % piipadd. E]Ll'Lnl..riLg,| hrudnik, typické dysmorfie oblifeje nebo dokonce
pterygia colli jsou vzacnad. Proto u vétSiny dévdat s malym ristem zdstiva

TS nediagnostikovan, typicky do 5 -7 let, nékdy ale aZ do olekavané

doby dospivani,

Vizaz divky, kdy je TS lehce diagnostikovatelny (» 20% pfipadu)

TS je jednoduse diagnostikovatelny v piipadech

divek s malym vzristem a scudasnym wskytem vetiiny
typickych symptomd

nizce nasedajlc! viasova linie, malformity ugnich
boltod, ptézy videk a epikantd, Uzka Usta, asymetrie
obleje

Lroky kratky krk, pterygia

giroky nebo Stitovity hrudnik, Sirsl postaveni prsnich
bradavek, dysproporéni postava s kratkymi
kondetinami a robustnimi akrdlnimi Edstmi

Viza? divky, kdy je TS obtizné diagnostikovatelny (« 80% piipadu)

TS je obtiiné diagnostixovatelny u divek s malym
vzristem a izolovanymi, skrytymi nebo nendpadnymi
symptomy

casto jedinym pfiznakem az do batoleciho wéku byvaji
lokalizované otoky dorz rukou a nohou

do 5 let jsou divky 5 TS nendpadné, rostou na dolnf
hranici velikosti populace

mezi 5. a 7 rokem se prohloubl ristovd retardace
a zwvyrazni se symptomy, ¥£. gotického patra

D Mewsann (2000

KGH_ 171D

Karyotyp 45,X nebo mozaika

Klinicka diagnéza Turnertv syndrom
= divka s malym vzrastem a klinickymi pfiznaky

Cheeme-li zachytit TS i u téchto obtizné diagnostikovatelnych pripadu,
je nezbytné pedlivé sledovat nasledujic priznaky

dao 3 let
drobing déwiatko s izolovanymi otoky dorz rukou a nohou

projevy vrozenych vad srdce a lerhvin

5= 7 et

do 2. - 3. reku rostou divky s 15 v dolni &35 percentilového grafu,
k pokiesu pod 3. percentil (-2 SDS) dochdz mezi 5. a 7, rokem,

w pubertéd pak na—3 af na -4 505, hluboko pod 3. percentil
atda 5.-7. roku mobou byt diviey 5 T5 nerdpadng

5=7 let
progrese klenuti gotickéha patea

fasté zanéty stiedniho ucha a nedoshychavost

57 let:
mirlst pottu pigmentowych névld, vietné cblideje

-7 let:

vakgdzn! poestaven| loktd, problouben disproporconality 18ia,
klinicky jasné zkrdceni melakarpd a metatarsd, progrese
Madelungovy deformity zapést

dospivani
ahsence neba fasne sethani pubertdiniho wvoje, prmdrnd
nebo sekunddrni amenarea

D Newsann (2516)

5x vice az 60 % 100 %

asi 40 %

hGEH_FIIE




amenorea » PCOSaT1D dodatky

FOH - PCOS

hirsutismus — anovulace — obezita
vysoké LH — funkcni ovarialni hyperandrogenismus
— funkcni hyperinzulinismus

... acanthosis nigricans (za krkem, pod pazemi...)

oGTT, dexametazonovy supresni test, UZ vajecCniku

endokrinologicka terapie: metformin/off lable pouziti




okruhy: CPP amenorea » PCOSaTi1D dodatky

diabetes mellitus 1. typu

intervence (detského) gynekologa

primarni/sekundarni amenorea pfi neuspokojivych vysledcich IéCby T1D

nalezita kontracepce
— gestagenni /hormonalne aktivni IUD




okruhy: CPP amenorea PCOS aT1D P dodatky Zaveér

CAH — kongenitalni adrenalni hyperplazie/MGD - intersex

hormonalni a MG diagnostika
substituCni terapie gluko a mineralokortikoidy, genitoplastika

intervence gynekologa: porody SC




okruhy: CPP amenorea PCOSaT1D P dodatky

rodova rozlada v detstvi FtM - transchlapci

porucha pohlavni identity v detstvi
rodova rozlada (v détstvi) # sexuologicka, gynekologicka,
endokrinologicka klinicka jednotka; zvykove ji sexuolog IéCi

= pediatricka diagnoza; tyka se
harmonickeho nebo dysharmonického vyvoje ditéte

terminologie TN
Pohlavné/rodové o
nekonformni jedinci
Porucha pohlavni identity
Pohlavni/rodova neshoda
(incongruence)
Pohlavni /rodova rozlada
Télesna/rodova dysforie
Transmale, transfemale

L //,
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/ //

znamky sebepoSkozovani!




okruhy: CPP amenorea PCOS aT1D » dodatky

porucha pohlavni identity v détstvi FtM - transchlapci

intervence detskeho gynekologa

= biologicky zdraveé divky — vySetreni v detstvi neni potreba/neni
vhodné

atypicka volba léCby pacientem v dospélosti — pravidelna
gynekologicka péce pfi terapii testosteronem




okruhy: CPP amenorea PCOS aT1D » dodatky

ochrana gonad pfi onkologickeé terapii

centrova péce

protokoly
zmeény pouziti agonistu a antagonistut GnRH s novymi Iéky
zkraceni protokolu




okruhy: CPP amenorea PCOS a T1D dodatky b zaver

k zapamatovani

neni centralni pred€asna puberta bez rustu

estrogenni substituce u divek s Turnerovym syndromem
ma za ukol postupny pfiméreny rust délohy a nasledné
s gestagenem pseudomenses

kontracepce u divek s DM je (obvykle) vedena
gestagenem nebo |UD

zeny po genitoplastice (CAH) by mély rodit SC

u déti s rodovou rozladou FtM/transchlapcu nepatfi
gynekologickeé vysetreni do diagnostickeho standardu




