Pubertas praecox

Predcasna puberta (pubertas praecox) je definovana jako urychleni nastupu puberty o vice nez 2,5 smérodatné
odchylky od stfedni hodnoty populaéni normy. Tzn. je charakterizovana nastupem vyvoje sekundarnich pohlavnich
znakl (zvétseni prsou, rdst ochlupeni, zmény hlasu, narlst svaloviny, vousQ, a zmény v ulozeni télesného tuku)
pred 8. narozeninami u divek a pfed 9. narozeninami u chlapcu. Tyto déti jsou zpocatku vy$si nez jejich
vrstevnici, ale obdobi rlstu je kratsi a vysledna télesna vyska je nizsi.l!]

Casné nastupujici puberta (konstituéni urychleni) je definovéna jako urychleni néstupu puberty o 2-2,5
smérodatné odchylky od vékové populacni normy, tzn. mezi 8 a 9 lety u divek a mezi 9 a 10 lety u chlapcl. Jde o
variantu normalniho vyvoje.!t!

Klasifikace predcasné puberty

Inkompletni formy
= telarche praecox, adrenarche praecox, vzacné menarche praecox.
Kompletni formy

» centralni (pubertas praecox centralis) - gonadoliberin a gonadotropin-dependentni;
= predc¢asna aktivace osy hypothalamus-hypofyza-pohlavni Zlazy;

= periferni (pseudopubertas praecox) - gonadoliberin a gonadotropin-independentni;
= predc¢asnd produkce pohlavnich hormon( bez stimulace z vy$sich center,[H215]

Inkompletni formy predcasné puberty

= pomérné Casté
= povazovany za variantu normdlniho vyvoje;
izolovana telarche praecox (predc¢asny vyvoj prsl)
= obvykle u divek mladsich 2 let, nékdy jiz pfi narozeni;
= pri¢iny: zevni zdroj estrogend (kojici matky, nékteré potraviny obsahujici hormony, endokrinni disruptory
v prostredi, matka pouzivajici kosmetiku s hormonalnimi vytaZzky) nebo vlastni produkce estrogend pfi
pomalejsim nastupu inhibice zpétnou vazbou a centralnimi mechanismy, snad i zvysena citlivost tkani k
extrogentim;
= prechod v centrdini pred¢asnou pubertu je vzacny, neni ovlivnén rlst ani vysledna vyska.
= jzolovana adrenarche praecox (predcasny vyvoj pubického a axildrniho ochlupeni)
= obvykle ve véku 6-7 let;
= Castéji u obéznich déti s hyperinzulinémii a u déti, které prodélali intrauterinni rlstovou retardaci;
= neni provazena celkovym biologickym urychlenim; u nékterych divek je pak v dospélosti syndrom
polycystickych ovarii.l!]

Kompletni formy predcasné puberty

= urychleny rdst a kostni zrani; psychika a chovani neodpovida kalendarnimu véku;
= bez |é¢by je findIni vyska snizena.!!!

Centralni (gonadotropin-dependentni) predc¢asna puberta

asi u 0,6 % déti; mnohem castéji u divek;

asi polovina pripadd se manifestuje pred 6. rokem;

pricina: CNS (hypotalamus, hypofyza);

hladiny hormond: FSH a LH zvy$ené (pubertalni), pohlavni hormony (estrogeny/testosteron) zvysené;
pritomny druhotné pohlavni znaky; symetricky zvétSené (pubertdini) varlata/vajec¢niky;

pohlavni vyvoj je vzdy izosexudlni = v souladu s biologickym pohlavim;

u divek nejcastéji idiopatickd (v 70-80 %, nékdy s familidrnim vyskytem);

u chlapct je vétsinou organicka pfic¢ina (az v 65 %);

etiologie: idiopatickd, nadory CNS (hamartom, astrocytom, adenom, gliom, germinom), zanétlivda nemocnénf

Vv

CNS, urazy hlavy, iatrogennf pficiny (radio-, chemoterapie, operace), malformace CNS.[1!

Periferni (gonadotropin-independentni) predc¢asna pseudopuberta

pricina: gonady, nadledviny;

hladiny hormon(: FSH a LH nizké (prepubertdlni), pohlavni hormony zvysené;

pritomny druhotné pohlavni znaky;

pohlavni vyvoj mlze byt izosexudlni (v souladu s biologickym pohlavim) nebo heterosexualni (virilizace u
divek, feminizace u chlapc();

= etiologie:

= bloky adrendlni steroidogeneze (kongenitdIni adrendini hyperplazie, CAH);


https://www.wikiskripta.eu/w/Puberta
https://www.wikiskripta.eu/index.php?curid=20536&useskin=printer#cite_note-KlinPed2012-1
https://www.wikiskripta.eu/index.php?curid=20536&useskin=printer#cite_note-KlinPed2012-1
https://www.wikiskripta.eu/w/Pohlavn%C3%AD_hormony_(rozcestn%C3%ADk)
https://www.wikiskripta.eu/index.php?curid=20536&useskin=printer#cite_note-KlinPed2012-1
https://www.wikiskripta.eu/index.php?curid=20536&useskin=printer#cite_note-2
https://www.wikiskripta.eu/index.php?curid=20536&useskin=printer#cite_note-3
https://www.wikiskripta.eu/index.php?title=Endokrinn%C3%AD_disruptory&action=edit&redlink=1
https://www.wikiskripta.eu/w/Obezita_(pediatrie)
https://www.wikiskripta.eu/w/Intrauterinn%C3%AD_r%C5%AFstov%C3%A1_retardace
https://www.wikiskripta.eu/w/Syndrom_polycystick%C3%BDch_ovari%C3%AD
https://www.wikiskripta.eu/index.php?curid=20536&useskin=printer#cite_note-KlinPed2012-1
https://www.wikiskripta.eu/index.php?curid=20536&useskin=printer#cite_note-KlinPed2012-1
https://www.wikiskripta.eu/w/Hypotalamus
https://www.wikiskripta.eu/w/Hypof%C3%BDza
https://www.wikiskripta.eu/w/FSH
https://www.wikiskripta.eu/w/LH
https://www.wikiskripta.eu/w/Estrogeny
https://www.wikiskripta.eu/w/Testosteron
https://www.wikiskripta.eu/w/N%C3%A1dory_CNS
https://www.wikiskripta.eu/index.php?title=Z%C3%A1n%C4%9Btliv%C3%A1_nemocn%C4%9Bn%C3%AD_CNS&action=edit&redlink=1
https://www.wikiskripta.eu/w/%C3%9Arazy_hlavy
https://www.wikiskripta.eu/w/Malformace_CNS
https://www.wikiskripta.eu/index.php?curid=20536&useskin=printer#cite_note-KlinPed2012-1
https://www.wikiskripta.eu/w/Steroidogeneze
https://www.wikiskripta.eu/w/Kongenit%C3%A1ln%C3%AD_adren%C3%A1ln%C3%AD_hyperplazie

nadory produkujici testosteron/androgeny: adrendlni, ovarialni, testikularni;
gonadotropin/hCG produkujici nador;
zevni hormonalni zdroj androgend/estrogend;
familiarni testotoxikdza - vzacna AD aktivaéni mutace receptoru pro luteiniza¢ni hormon - u chlapcé
predcasna izosexudlni pseudopuberta v prvnich letech zivota;
= McCunelv-Albrightliv syndrom - izosexudIni pred¢asna pseudopuberta u divek s loziskovou aktivaci
ovarii, fibrézni kostni dysplazie, kozni skvrny café au lait,
= ovaridlni cysty;
v v , , Kongenithing adrerdini hyperplagie: defigr 71 -hydnaxylaz
= dlouhodobé nelé¢end hypotyreéza.l!! . ! e
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Diagnostika i o o)
= vé&k prvnich priznakd puberty a jejich postup, ristova dynamika, ; ' cRIROTRRTOETIN
kostni vék a dosazeny stupen pohlavniho vyvoje podle Tannera; ! oD I )
= sérové hladiny FSH, LH, estradiolu/testosteronu, TSH, fT4, DHEA nebo :
DHEAS;
= stimuladni test s gonadoliberinem (GnRH neboli LH-RH test) k
prikazu centrdlni pred¢asné puberty; CAH z deficitu 21-hydroxylazy.

= po stimulaci jsou hladiny gonadotropin{ zvysené u centraini
puberty a nizké u pseudopuberty;
= MR mozku k vylouceni organické pficiny centralni pfed¢asné puberty;
= USG nadledvin, varlat ¢i délohy a vaje¢nikd;
= hormonalni (funkéni) cytologie posevni sliznice.!!!

Terapie

= inkompletni formy se nelédi;

= kompletni formy se |é¢i podle priciny:

= centrdini predcasna puberta: depotni agonisté gonadoliberinu (blokuji hypofyzarni receptory pro
endogenni gonadoliberin a tim pozastavuji pohlavni vyvoj - zpomali kostni zrani neboli uzavér kostnich
Stérbin), nejlepsi efekt pri zahajeni pred 6. rokem véku;

= |&¢ba se ukoncuje pri dosazeni kostniho véku obvyklého pro pubertaini réstovy spurt, tj. u ve 12 letech u
divek a ve 13 letech u chlapc(;

= predc¢asna pseudopuberta - pfi nedspéchu kauzdlni 1é¢by |ze pouzit: ketoconazol k inhibici steroidogeneze,

spironolacton k inhibici androgennich receptord a tamoxifen k inhibici estrogennich receptord.t!

Odkazy

7 v

Souvisejici ¢clanky

= Endokrinni onemocnéni gonad ¢ Estrogeny ¢ Gestageny
= Puberta ¢ Pubertas tarda ¢ Poruchy sexudlniho vyvoje
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