Uvodni slovo

Vazeni pratelé, kolegyné a kolegové,

s velkou radosti Vas vsSechny vitdme na nasi tradi¢ni konferenci gynekologie déti
a dospivajicich, letos jiz s poradovym cislem 54. Takto vysoké c&islo by mohlo evokovat
myslenku, Ze jsme seskupeni témér historické, opak v3ak je pravdou. My jen mame stale
vice zkuSenosti diky tradici naseho oboru, kterému se vSichni vénujeme tém¢er altruisticky
s entusiasmem a presvédcenim o nezbytnosti existence oboru gynekologie déti a dospiva-
jicich v portfoliu ¢eského zdravotnictvi.

Tentokrat jsme pro Vas zvolili jako hlavni téma konference mezioborovou spolupraci gyne-
kologie déti a dospivajicich, nebot spektrum obtizi, které s nasimi malymi a dospivajicimi
pacientkami Fedime, stale vice pirekraduje ramec naseho oboru. Casto fe$ime kompetence,
kdo je vlastné v kone¢ném dusledku za finaini reSeni daného mezioborového problému
zodpovédny, zda my jako détsti gynekologové nebo spolupracujici specialista ¢i prakticky
Iékar pro déti a dorost.

Ocekavame, Ze vsichni dohromady, jako nakonec pokazdé na nasi konferenci, si navzajem
sdélime své zkuSenosti v této oblasti mezioborové spoluprace a ze vysledné informace
budou prinosné pro kazdého z nas.

Na stejné téma pro Vas realizujeme dnes jiz tradi¢ni souc¢ast nasich konferenci - workshop,
ve kterém s prizvanymi specialisty z jinych obord otvirdme anoncovanou problematiku
a na konkrétnich pripadech ukazujeme variabilitu moznych resSeni v mezioborové spolu-
préaci s nami, détskymi gynekology.

V neposledni Fadé Vas zveme do nadherné lokality Lednicko-valtického arealu, kde oceka-
vame, ze po absolvovani odborného programu nasi 54. konference gynekologie déti a do-
spivajicich se Vam nabidne i prostor pro relaxaci v tomto prostiedi plném zahrad, zelenég,

moznosti turistiky at jiz pési nebo na kole.

Prejeme Vam at cas, ktery spole¢né na konferenci stravime, je pro vSechny prijemny a pri-
nosny.

Za cely organizacni vybor a vybor Sekce gynekologie déti a dospivajicich

MUDr. Jana AleSova
prezidentka konference
predsedkyné Sekce gynekologie déti a dospivajicich CGPS CLS JEP
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ODBORNY PROGRAM

Ctvrtek 20. 4.

14.00-18.00 REGISTRACE

15.00-18.00 WORKSHOP
predsedajici: J. Skrenkovd, D. Smetanovad

. Spoluprace pri péci o divky s Ulcus vulvae acutum / Lipschitzav vied -
diferencialni diagnostika, |éc¢ebné pristupy, jednotlivé kazuistiky, komentare
specialistl

J. Skrenkovd, GPK 1. LF UK a VFN, Praha
K. Mikova, GPK 1. LF UK a VFN, Praha
H. Neumannovd, GPK 1. LF UK a FN Bulovka, Praha

J. Bolchova, Klinika infekcnich nemoci'1., 2. a 3. LF UK a FN Bulovka,
Praha

16.30-16.45 Kavova prestavka

o Poruchy pohlavniho vyvoje (DSD) - prenatalni diagnostika - kazuistika
D. Smetanovd, Gennet, Praha

. Poruchy pohlavniho vyvoje (DSD) z pohledu genetika
M. Pokornd, Gennet, Praha

19.00 SCHUZE VYBORU €SGDD CLS JEP, SGDD €GPS CLS JEP
A SGDD SLS
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Pripravek Saxenda’ je schvalen
i pro dospivajici pacienty ve véku od 12 |et.’

Obezita je chronické metabolické onemocnéni
vyzadujici pomoc lékare.?

Saxenda®

Reference: 1. SPC piipravku Saxenda. 2. Bray GA, Kim KK, Wilding JPH; on behalf of the World Obesity Federation. Obesity: a chronic
relapsing progressive disease process. A position statement of the World Obesity Federation. Obes Rev. 2017;18(7):715-723

Saxenda

novo nordisk” liraglutid injekce
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Zkracena informace k pfipravku Saxenda® je umisténa na druhé strané.



Zkracena informace o lécivém pripravku Saxenda® 6 mg/ml injekeni roztok v predplnéném peru

SloZeni: 1 ml roztoku obsahuije liraglutidum 6 mg. Jedno predplnéné pero obsahuje liraglutidum 18 mg ve 3 ml. Indikace: Dospéli: doplitkova
l6¢ba k dieté se snizenym obsahem kalorii a zvysené fyzické aktivité za Gcelem Upravy hmotnosti u dospélych pacientl s pocatecni hodnotou
indexu télesné hmotnosti BMI 230 kg/m? (obezita) nebo BMI 227 kg/m? az <30 kg/m? (nadvéha) za pfitomnosti alespori jedné komorbidity
souvisejici s hmotnosti, napf. s dysglykemii, hypertenzi, dyslipidemii nebo obstrukéni spankovou apnoi. Dospivajici (=12 let): dopliikova lécba
ke zdravé vyzivé a zvysené fyzické aktivité k pravé télesné hmotnosti u dospivajicich pacientdi ve véku od 12 let s obezitou (BMI odpovidajici
>30 kg/m?2 u dospélych podle mezindrodnich hrani¢nich hodnot) a télesnou hmotnosti nad 60 kg. Davkovani a zpisob podani: Dospéli:
pocatecni ddvka 0,6 mg jednou denné. Davka ma byt zvy3ena na 3,0 mg jednou denné v pfirlistcich po 0,6 mg v nejméné jednotydennich
intervalech, aby se zlepsila gastrointestindlni snasenlivost. Pokud neni navy3eni na vy3si davku béhem dvou po sobé jdoucich tydnid dobfe
snaseno, zvazte ukonceni lécby. Denni davky vyssi nez 3,0 mg se nedoporucuji. Dospivajici (12 let az <18 let): je tfeba pouZit podobny postup
navysovani davky jako u dospélych. Zmeskané davky: pokud dojde k vynechani davky do 12 hod od obvyklé doby podani, ma si ji pacient
aplikovat co nejdfive. Pokud do dalsi davky zbyva méné nez 12 hod, pacient si nemd vynechanou davku aplikovat a musi pokracovat v rezimu
podavani jednou denné dalsi obvyklou dévkou. Pacient si nesmi vzit ddvku navic ani ddvku zvysit, aby vynechanou davku nahradil. Pfipravek
Saxenda® je urcen pouze pro subkutanni podani. Nesmi byt podan intravendzné nebo intramuskuldrné. Podava se jedenkrat denné kdykoli
v pribéhu dne, nezavisle na jidle. Aplikuje se injekéné do bricha, stehna nebo horni ¢asti paZe. Pacienti s onemocnénim diabetes mellitus 2. typu:
Saxenda® se nema pouZivat v kombinaci s jinymi agonisty GLP-1 receptoru. Pfi zahdjeni podavani pfipravku Saxenda® zvazte snizeni davky
soubézné podavaného inzulinu nebo sekretagog inzulinu (napf. sulfonylurey), aby se snizilo riziko hypoglykemie. K tpravé davky inzulinu nebo
sekretagog inzulinu je nutné monitorovani glykemie pacientem. Zvlastni skupiny pacientt: Starsi pacienti (>65 let): z dGvodu véku nenf
nutnd zadna Uprava davkovani. Zkusenosti s 1é¢bou pacientli ve véku =75 let jsou omezené a pouZiti u téchto pacientll se nedoporucuje.
Porucha funkce ledvin: u pacientil s lehkou ¢i stfedné tézkou poruchou funkce ledvin (clearance kreatininu >30 ml/min) neni nutna zadna
Uprava dévkovani. Pfipravek Saxenda® neni doporucen pro pouZiti u pacientd s tézkou poruchou funkce ledvin (clearance kreatininu <30 ml/
min) v¢etné pacientd v konecném stadiu selhani ledvin. Porucha funkce jater: u pacientd s lehkou nebo stfedné tézkou poruchou funkce jater
neni doporucena Zadna Uprava davkovani. Saxenda® se nedoporucuje pouZivat u pacienti s téZkou poruchou funkce jater a u pacientd s lehkou
¢i stiedné tézkou poruchou funkce jater se musi pouZivat s opatrnosti. Pediatrickd populace: U dospivajicich ve véku od 12 let neni nutn Zadna
Uprava dévky. Bezpecnost a tcinnost piipravku Saxenda® u déti mladsich 12 let nebyla stanovena. Kontraindikace: hypersenzitivita na liraglutid
nebo na kteroukoli pomocnou latku. Zvlastni upozornéni: u pacientd s onemocnénim diabetes mellitus se nesmi Saxenda® pouZivat jako
nahrada za inzulin. U pacientl se zavislosti na podavani inzulinu byla po rychlém vysazeni nebo snizeni davky inzulinu hlasena diabeticka
ketoaciddza. U pacientli ve véku 75 let nebo vy3e, lécenych dalSimi pripravky k Upravé hmotnosti, se sekundarni obezitou pfi endokrinologickych
chorobach ¢ pfi poruchach pfijmu potravy nebo u pacientd 1écenych pripravky, které mohou zplsobovat nardst télesné hmotnosti, s tézkou
poruchou funkce ledvin, s tézkou poruchou funkce jater, s méstnavym srdecnim selhanim tfidy IV podle NYHA a se zanétlivym onemocnénim
stiev a diabetickou gastroparézou se pouZiti nedoporucuje. Pankreatitida, cholelitidza a cholecystitida, onemocnéni stitné zlazy, srdecni frekvence,
dehydratace a hypoglykemie viz SPC. Pediatrickd populace: U dospivajicich (=12 let) lé¢enych liraglutidem byly hléseny epizody klinicky vyznamné
hypoglykemie. Pacienti maji byt informovéni o charakteristickych pfiznacich hypoglykemie a pfislusnych opatienich. Vyznamné interakce: malé
zpozdéni ve vyprazdiovani Zaludku pfi pouzivani liraglutidu mdze ovlivnit absorpci soucasné podavanych perordlnich 1écivych pripravka. Saxenda®
se nesmi misit s jinymi injek¢nimi piipravky (napf. inzuliny). Warfarin a dalsi derivaty kumarinu, paracetamol, atorvastatin, griseofulvin, digoxin,
lisinopril a peroraini antikoncepcni pripravky viz SPC. Studie interakci byly provedeny pouze u dospélych. Téhotenstvi a kojeni: liraglutid se
nema v téhotenstvi a béhem kojeni uZivat. Pokud si pacientka preje otéhotnét nebo otéhotni, ma byt lécba liraglutidem prerusena. Nezadouci
ucinky: nedoporucuje se pro pouziti u pediatrickych pacientd. Nejcastéji hlasenymi nezadoucimi Ucinky jsou gastrointestinalni poruchy (velmi
Casté: nauzea, zvraceni, prljem, zacpa, bolest hlavy; méné Casté: pankreatitida, zpozdéné vyprazdiiovani Zaludku. Vice viz SPC. Pfedavkovani:
Hlasené prihody zahrmovaly téZkou nauzeu, té7ké zvraceni a téZkou hypoglykemii. Baleni: zasobni vlozka obsazend v jednordzovém predplnéném
viceddvkovém peru. Jedno pero obsahuje 3 ml roztoku a Ize jej pouzit k aplikaci dévky 0,6 mg, 1,2 mg, 1,8 mg, 2,4 mg a 3,0 mg. Velikost baleni
3 predplnéna pera. Doba pouZitelnosti: 30 mésicd. Po prvnim poufZiti 1 mésic. Uchovavani: Uchovévejte v chladnicce (2 °C -8 °C). Chraiite
pred mrazem. Neuchovdvejte v blizkosti mraziciho oddilu. Po prvnim pouziti uchovévejte pfi teploté do 30 °C nebo v chladni¢ce (2 °C - 8 °C).
Ponechévejte uzavér na peru, aby byl piipravek chrdnén pred svétlem. Zplsob vydeje: vydej vazan na Iékaisky predpis. Zpiisob hrazeni:
pfipravek neni hrazen z prostfedkl vefejného zdravotniho pojisténi. Datum schvaleni: 23. bfezna 2015. Datum revize textu: 12/2021.
Drzitel rozhodnuti o registraci: Novo Nordisk A/S, Novo Allé, DK-2880 Bagsvaerd, Dansko. Reg. €islo: EU/1/15/992/002. Dal3i informaci
ziskate z SPC, pfibalové informace nebo na adrese firmy Novo Nordisk: Novo Nordisk s.r.0., Karolinska 706/3, 186 00, Praha 8 — Karlin.
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Patek 21. 4.

8.00 REGISTRACE

9.00-9.30 ZAHAJENi KONFERENCE
MUDr. Jana Alesovd, MUDr. Zuzana Nizrianskd,
MUDr. Dana Ondrova

1. Organizani zalezitosti GDD v CR
J. Alesovd, NZZ Jana AleSovd s.r.o., Havirov

9.30-11.15 SEKCE I: VROZENE VYVOJOVE VADY VNITRNICH RODIDEL
A PORUCHY SEXUALNIHO VYVOJE
predsedajici: Z. Nizrianskd, D. Ondrovad

2. CDG syndrom v gynekologii
R. Poncovd, Gynekologicko-porodnickd klinika 1. LF UK a VFN, Praha

3. Péce o pacientky s MRKH syndromem
M. Novackovada, GPK 2. LF UK a FNM, Praha

4. Dva Uhly pohledu na MRKH syndrom - pacientka a psychiatricka
A. Kultovd, Psychiatrické odd. UVN, Praha

5.  Geneticka pricina POl aneb mame jim co nabidnout?
P. Bolehovskd, IVF Cube, Praha

6. Predcasna puberta v ambulanci détského gynekologa
T. Jezkovd', L. Teslik', S. Kolouskovd?, 'Gynekologicko-porodnické oddéleni,
Nemocnice Horovice, 2Pediatricka klinika 2. LF UK a FN Motol, Praha

7.  Hormonalni léCba v détské gynekologii
Z. Niznanska, LF UK a UNB, Bratislava

11.15-11.45 Kavova prestavka a prohlidka vystavy

11.45-12.55 SEKCE Il: ENDOKRINOLOGIE V GYNEKOLOGII DETI
A DOSPIVAJICiCH
predsedajici: H. Neumannovd, J. AleSovd

8. Déti s atypickym vyvojem a vzhledem genitalu (poruchy sexuaini
diferenciace se zamérenim na vyvoj pohlavniho systému)
M. Snajderovd', J. Zapletalovd?, J. KFenek Malikovd',’FN Motol, Praha,
2FN Olomouc



9.  Poruchy sexudlni diferenciace: sou¢asna doba prinasi kontroverze
J. Zapletalovd’, M. §najderovc’t2, D. Neumann®#, 'FN Olomouc, °FN Motol,
Praha,*FN Hradec Krdlové, *Oblastni nemocnice Trutnov

10. Poruchy pohlavniho vyvoje: tloha novych infomacnich materiald ve svété
dezinformaci
J. Kfenek Malikovd’, M. §najderovd’, J. Lebl', . Zapletalovd?, 'FN Motol,
Praha, °FN Olomouc

1. CAH pohledem détského gynekologa - kazuistika
H. Neumannovd, Remedis a GPK 1. LF UK a FN Bulovka, Praha

12.55-13.10 FIREMNIi SDELENI

12.  Nové moznosti redukce vahy u obéznich dospivajicich a dospélych
(prednaska ve spolupraci se spolec¢nosti Novo Nordisk s.r.0.)
D. Ondrovéd, UPMD, Praha

13.10-14.30  Obéd

14.30-14.40 FIREMNIi SDELENI

13. Neinvazivni geneticka vysetreni v détské gynekologii
(prednaska ve spolupraci se spole¢nosti AeskulLab k.s.)
T. Pexa, Laborator forenzni a lékarské genetiky AeskuLab Brno

14.40-15.50 SEKCE Iil: OPERATIVA VYV GDD
predsedajici: M. Muzik, L. Teslik

14. Dermoidni cysty - operacni 1écba, kazuistiky
P. Koliba ml., H. Neumannova, E. Homolkovd, GPK 1. LF UK a FN
Bulovka, Praha

15.  Operacnilécba juvenilni cystické adenomyozy - kazuistika
P. Koliba ml., H. Neumannovd, GPK 1. LF UK a FN Bulovka, Praha

16. Mezioborova spolupréace pri reSeni bolesti bricha u déti a dospivajicich
P. Koliba st.’, I. Semerddovd’, P. Koliba ml.2, 'Gynartis, Ostrava-Poruba,
2GPK 1. LF UK a FN Bulovka, Praha

17.  Dve skusenosti z operacnej saly - dve kazuistiky
1. Sedliak, UNLP, KoSice
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18. Détska gynekologie v obrazech
E. Steflovd, Nemocnice Jindfichdv Hradec

20.00 KONFERENCNIi VECERE

Sobota 22. 4.

9.00-10.15 SEKCE IV: VARIA
predsedajici: Z. Kosibovd, H. Neumannovd

19. Lichen sclerosus vulvae u déti
L. Teslik, T. Jezkovd, Gynekologicko-por. oddéleni Nemocnice Horovice

20. Poranéni genitalu divek v détském véku a dospivajicich pri zimnich sportech
E. Zahradnikovd, Gynekologicko-porodnické oddéleni MMN a.s.,
Jilemnice

21.  Vhodna antikoncepce u dospivajicich divek s epilepsii
A. Muchovd, Nemocnice ve Frydku-Mistku

22. CALME, kazuistika a management asymetrického zvétseni velkého stydkého
pysku
M. Muzik!, V. MihGP, J. Zapletalovd?, 'Nemocnice ve Frydku-Mistku,
2Fakultni nemocnice Olomouc

23. Nova klasifikace vrozenych vad Mullerovych vyvodl dle ASRM 2021
D. Smetanovd, Gennet, Praha

10.15-10.30 FIREMNIi SDELENI|

24. Kdyz dva se radi maji a détatko nechtéj...
(prednaska ve spolupriéci se spole¢nosti Gedeon Richter Marketing CR, s.r.0.)
J. Sliva, 3. LF UK, Praha

10.30-11.00 Kavova prestavka a prohlidka vystavy

Ll



11.00-12.30  SEKCE V: VARIA

25.

26.

27.

28.

20.

12.30

12

predsedajici: T. Feldmar, J. AleSovad

Povinna ml¢enlivost, oznamovaci povinnost, forenzni problematika, diskuse
J. Alesovd, NZZ Jana AlesSovd s.r.o., Havifov

Atypicky vzhled zevniho genitalu u novorozence - kazuistika
E. Hrdonkovd', M. Kepkovd?, H. Tobrmanovd®, 'GPK FN a LF UK, Plzeri
?Neonatologické oddéleni LF UK a FN Plzeri, >Mulacova nemocnice, Plzeri

Juvenilni metrorrhagie

D. Ondrovd, A. Regendovad, UPMD, Praha
Idiopaticka trombocytopenicka purpura jako pricina juvenilni metrorrhagie
- kazuistika

1. Meixnerovd, I. Rejdovd, GPK LF MU a FN Brno, Brno

Hyperprolactinemie a bolest nactiletych
E. Klimovicova, Lednickd Gynekologie s.r.o., Lednice

ZAKONCENi KONFERENCE



Abstrakta

Abstrakta neprosla jazykovou ani autorskou korekturou.

GENETICKA PRICINA POI ANEB MAME JIM, CO NABIDNOUT?

P. Bolehovska
IVF Cube, Praha

POI (predcasné ovarialni insuficience) je relativné vzacny stav s prevalenci 1 % v bézné
populaci. Pri¢iny vzniku jsou velmiriiznorodé. Ja se zamérim jen na ¢ast, kterd je zplisobena
geneticky a tvori zhruba 10 % pripadld POIl. Mazeme je rozdélit na 2 hlavni skupiny:
chromozomalni a genové abnormality. Mezi chromozomalni a zaroven nejcastéjsi, s kterymi
se setkdvame v ordinaci asistované reprodukce, patri Turnerdv syndrom. Dulezitou roli
ohledné strategie hraje karyotyp. Do skupiny genovych patfi hlavné syndrom fragilniho X

a mnoho dalSich vzacnych poruch - napf. galaktosemie.

Casna diagnoéza je pro tyto pacientky zasadni a zvy$uje $anci na moznost pouZiti technik
zachovavajicich plodnost. V soucasné dobé€ nejrozsirené;jsi technikou je kryokonzervace
embryi, eventuelné oocytl. Obé tyto metody vyZaduji kontrolovanou stimulaci a nasledny
odbér oocytl, coz je ¢asové naroc¢né. Dalsi moznosti je kryokonzervace ovarialni tkané
a nasledna autotransplantace. Hlavnim rozdilem je fakt, Zze ziskdme material rychle bez
predeslé stimulace a Ize takto uchovat az nékolik tisic nezralych oocytd soucasné. Je
vhodna pro prepubertalni divky s vysokym rizikem rozvoje POl a onkologické pacientky.
Potencidlné umoznuje obnovit jak fertilitu, tak endokrinni funkci po POI. Nasledna
transplantace ovarialni tkdn€ je mozna ortotopicky nebo heterotopicky s cilem umoznit
zen€ spontanni otéhotnéni, eventuelné vyuzit k ot€hotnéni metod asistované reprodukce.
Pravdépodobné v budoucnu bude mozné priradit i techniku IVM - in vitro maturace
oocytll bez provadéni stimulace. Soucasné vysledky s touto metodou zatim nejsou prilis
efektivni. Zatim bylo nahlaseno jen nékolik Zivé narozenych déti. AvSak neustale dochazi
k optimalizacim a zavadénim novych postupd.

Neexistuji zddna doporuceni pro konkrétni genetické vady. Vzdy je potreba vést konzultaci
mezi pacientkou, pribuznymi a lékarem - vysvétlit rizika a benefity jednotlivych technik.
Pri vybéru metody zachovani fertility je tfeba vzit v Gvahu néasledujici aspekty: skute¢né
znalosti o Ucinnosti techniky pro danou patologii, primérny vék nastupu POI, mozna
rizika spojena s vykonem, pravdépodobnost spontanniho poceti a v neposledni radé také
zdravotni dsledky budouciho téhotenstvi.

13



KAZUISTIKA - ATYPICKY VZHLED ZEVNiHO GENITALU
U NOVOROZENCE

E. Hrdonkova', M. Kepkova?, H. Tobrmanova3
'GPK LF UK a FN Plzeri

2Neonatologické oddéleni LF UK a FN Plzeri
SMula&ova nemocnice, Plzeri

Kazuistika sleduje vySetfovani novorozené holci¢ky s atypickym vzhledem zevniho
genitadlu, kde prominuje cysticky utvar pri hornim okraji hymenu, asti uretry Gtvarem
zcela deviovano, atrézie hymenu vyloucena, na USG normalni nalez na vnitfnim genitalu,
mocovy méchyr téz bez patologického nalezu. Stav vyhodnocen jako parauretralni cysta
ze Skeneho zlazek.

PREDCASNA PUBERTA V AMBULANCI DETSKEHO GYNEKOLOGA

T. Jezkova', L. Teslik', S. Kolouskova?
'Gynekologicko-porodnické oddéleni, Nemocnice Horovice
2Pediatrickd klinika 2. LF UK a FN Motol, Praha

Predcasna puberta se vyskytuje 1: 5000 déti, pfevazné u divek. Tvori jednu z oblasti oboru
détské gynekologie, pri reseni této problematiky se setkava détsky gynekolog, pediatr
a endokrinolog. Ve vétsin€ pripadd odesila pacientku endokrinolog ke sledovani Grovné
estrogenizace rodidel a k monitorovani efektu |é¢by. Pri predc¢asném rozvoji sekundarnich
pohlavnich znakd je ale détsky gynekolog mnohdy prvnim, kdo predcasnou pubertu
diagnostikuje. Z toho ddvodu predkladame prakticky navod, jak postupovat v ambulantni
praxi.

HYPERPROLACTINEMIE A BOLEST NACTILETYCH

E. Klimoviéova
Lednicka Gynekologie s.r.o., Lednice

Poruchy cyklu, dysmenorea, cyklickd mastalgie, premenstruaéni syndrom nebo dysforicka
porucha jsou nevitanymi pravodci vysokého poctu velmi mladych divek. Ne vSechny maji
informaci, ze se jednéd o obtize resitelné, ze existuji jak spolehlivé diagnostické metody,
tak i celd Skadla metod lécebnych. Prolactin a jeho neoptimélni hladiny jsou jednou
z hlavnich pricin, proc desetitisice mladych divek i dospélych zZen prozivaji opakované svoje
menstruaéni ,peklo”.

MEZIOBOROVA SPOLUPRACE PRI RESENi BOLESTI BRICHA U DETI
A DOSPIVAJICIiCH

P. Koliba st.', I. Semeradova’, P. Koliba ml.2
'Gynartis s.r.o., Ostrava
2Gyn.-por. klinika, FN Bulovka, Praha

Bolesti bricha u déti patii k nej¢astéjsim dlivodim vysetreni u détského gynekologa. Bolest
bricha maze byt vyvolana celou fadou onemocnéni. Nékterd z nich mohou byt zavazna,
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ale vétSinou nemusi jit o zavazny problém. RozliSit zdvaznost situace v mnoha pripadech
vlibec neni jednoduché situace, zvlasté u Iékare prvniho kontaktu. O to vétsi vyznam ma
mezioborova situace pri posuzovani moznych pric¢in bolesti. Mira bolesti bricha u déti
rovnéz nemusi primo odpovidat zavaznosti nemoci, kterd ji zplsobuje. Zakladem je
ddkladna anamnéza za pritomnosti rodice, a to i u dospivajicich pacient. Déle je nutné
odlisit lokalizaci bolesti bricha, jeji charakter (tupa bolest, kolikovita bolest), propagace
bolesti bricha, zvraceni nebo prijmy. Dilezité je rozliseni, zda jde o bolesti akutni, nebo
chronické. Akutni bolest je bolest, ktera vznika nahle, velmi ¢asto rychle progreduje. Mze
byt priznakem nahlé prihody brisni (akutni apendicitida, zanét zluéniku, zanét slinivky,
zanét peritonea, uskrinuté kyla apod.) Zde je nezbytna spoluprace s détskym chirurgem.
Nahla bolest bricha vSak mize byt u déti zplsobena i obycejnou dietni chybou, kdy
v dal$im pribéhu se objevi prijem nebo zvraceni. Mezi ¢asté infekéni onemocnéni u déti
jsou zanéty ledvin a dolnich mocovych cest, které byvaji provazeny bolestmi bricha.

Nékteré priciny bolesti bricha nemusi byt lokalizovany primo v dutiné brisni. U mensSich
déti musime vzdy myslet také na vysetreni stolice na parazity.

U déti je ¢asto velmi obtizné spravné rozhodnout vlastni pri¢inu bolesti bricha. Néktera
z nich mohou byt zadvazna a vyzaduji neodkladnou a ddslednou 1écbu. DualeZitou roli v jejich
v€asné diagnostice i nasledné [é¢bé predstavuji rodice, ktefi v€as rozpoznaji zavaznost
onemocnéni a nutnost vyhledat détského Iékare nebo détského chirurga. V mezioborové
spolupréaci by neméla byt opomijena také role détského gynekologa, protoze pricinou
bolesti bricha mlze byt kromé akutniho gynekologického zanétu, také torze cysty, torze
adnex, nador ovaria a u dospivajicich divek se v posledni dobé& ¢im dal ¢ast€ji setkavame

i s pripady endometribzy.

Literatura: u autora

DERMOIDNIi CYSTY - OPERACNI LECBA, KAZUISTIKY

P. Koliba ml., H. Neumannov4a, E. Homolkova
Gynekologicko-porodnickd klinika, Fakultni nemocnice Bulovka, Praha

Dermoidni cysty (zralé teratomy) predstavuji nej¢astéjsi ovarialni neoplaziivadolescentnim
véku. Dermoidni cysty jsou benigni, obvykle asymptomatické a casto byvaji objeveny
nahodné privysetreni. Zakladnidiagnostickou metodou s vysokou presnostije ultrazvukové
vySetreni. Malé dermoidni cysty je mozné pouze sledovat, u vétSich a symptomatickych
nalez( je metodou prvni volby operacni odstranéni dermoidni cysty s cilem zachovat
co nejvic rezidudlni tkdné postizeného ovaria s ohledem na budouci plodnost. Na 3
kazuistikdch demonstrujeme rdzné operacni pristupy na zakladé rozli¢cného nalezu.

OPERACNI LECBA JUVENILNI CYSTICKE ADENOMYOZY - KAZUISTIKA

P. Koliba ml., H. Neumannova
Gynekologicko-porodnickd klinika, Fakultni nemocnice Bulovka, Praha

V détském a adolescentnim véku se Casté€ji setkdvame s patologii adnex nez s postizenim
délohy, které vyzaduje operacni reseni. Mezi vzacné onemocnéni délohy patfi i juvenilni
cystickd adenomyédza. Jedna se raritni variantu adenomyodzy, kterd postihuje typicky
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dospivajici zeny. Charakteristickymi projevy onemocnéni jsou chronické panevni bolesti,
bolestivd menstruace a menometroragie. Prvni pfipad juvenilni cystické adenomyoézy
(JCA) publikoval v roce 1996 Tamura u 16leté pacientky. V roce 2010 byla stanovena
diagnosticka kritéria JCA (Takeuchi et al.), nicméné etiologie onemocnéni neni dosud pIné
objasnéna adlouho se vede diskuse, zda je JCA vzacna ziskana forma adenomyézy, nebo jde
o vrozenou abnormalitu zplsobenou poruchou vyvoje Mullerovych vyvodu - tzv. akcesorni
kavitovanou délozni hmotu (ACUM - accessory cavitated uterine mass). Bez ohledu na
moznou etiologii, definitivni 1é¢bou JCA (nebo ACUM) je operacni excize. Zde uvadime
pripad 16leté divky s postupné se zhorsujici dysmenoreou a panevni bolesti, u které byla
po diagnostikovani cystické Iéze v myometriu Gspé€sné provedena laparoskopicka operace
zachovavaijici fertilitu.

PORUCHY POHLAVNIHO VYVOJE: ULOHA NOVYCH INFORMACNICH
MATERIALU VE SVETE DEZINFORMACI

J. Kienek Malikova', M. Snajderova’, J. Lebl", J. Zapletalova?
"Pediatrickad klinika 2. LF UK a FN Motol, Praha
2Détska klinika LF UP a FN Olomouc

V poslednich letech doslo k celé Fad€ zmén na poli poruch pohlavniho vyvoje.

P¥i posuzovani poruch pohlavniho vyvoje (DSD) se vychazi z mezinarodni klasifikace
zroku 2006 (Hughes IA et al., 2006). V klinickém vySetreni atypického zevniho genitalu je
Praderova klasifikace od roku 2000 nahrazovana skorem EMS (External Masculinization
Score, Ahmed SF et al., 2000), které hodnoti vzhled genitdlu bodovym systémem. Ale
i EMS ma urcité nedostatky, které prekonava hodnoceni pomoci EGS skére (External
Genitalia Score, van der Straaten S. et al., 2020). Rozsifuji se i nové moznosti v oblasti
diagnostiky, a to zejména s prichodem sekvenovani nové generace a novymi moznostmi
interpretace genetickych nalez. Z hlediska implementace novych Ié¢ebnych postupt
a dlouhodobého sledovani se preferuje mezioborovy tym ve slozeni endokrinolog, urolog,
gynekolog, genetik. Velky diraz je kladen také na psychologickou péci. Ukolem tymu je
odborné a psychologické vedeni pacienta a jeho rodiny.

Ministerstvo zdravotnictvi iniciovalo schizku odbornik pro DSD a jejim vystupem
budou nové informacni materialy pro neonatology, praktické détské |ékare, ale také
endokrinology, ktefi se s témito détmi a jejich rodici setkavaji. Materialy uréené pro lékare
prvniho zachytu budou obsahovat aktualni terminologii, algoritmy vySetfeni a zakladni
nastin budouci [éCby, tak aby mohly byt rodi¢e informovani odpovidajici formou. Dalsi
materialy urcené pro laickou verejnost a zejména pacienty/rodi¢e maji za cil podat
zakladni informaci o poruchach pohlavniho vyvoje, o nasledném postupu pri vysetreni,
éCbée a prijeti diagnozy.

Nasi snahou je na zdklad€ odborné diskuse pripravit materialy, které prispéji k jednotnému
postupu na vech pracoviitich v CR, navodi diivéru mezi pacienty/rodi¢i a lékafi a vyvazi
riziko dezinformaci. Uvitdme Vase naméty a diskusi nad navrhy.
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DVA UHLY POHLEDU NA MRKH SYNDROM - PACIENTKA
A PSYCHIATRICKA

A. Kultova
Psychiatrické oddéleni; Ustredni vojenskd nemocnice - Vojenskd fakultni nemocnice Pra-
ha; MRKH CZE (peer konzultace)

Pohled na Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser syndrom z pozice Zeny s timto syndromem
zijici a zaroven i lékarky v oboru psychiatrie. V ramci své prezentace se pokusim ukazat,
¢im si mdze mlada divka ¢i zena prochéazet od obdobi hledani diagnézy, pres eventualni
reSeni tvorby neovaginy az po problematiku neplodnosti. Z Uhlu pohledu psychiatricky
chci také poukézat na celkovou dulezitost psychického zdravi a pohody u pacientek
s MRKH syndromem. Jedna se o nepopiratelnou slozku pfi holistickém pristupu a lé¢bé
u jakéhokoliv onemocnéni. U Zzen s MRKH syndromem lze hovofit o zasadnim vlivu na
compliance pacientek - at uz v ¢asti sdéleni diagnézy, tak i v dalSich |é¢ebnych postupech.
Dulezité je samozrejmé nepodcenovat mozny rozvoj psychického onemocnéni/poruchy
vterénu MRKH syndromu. Déle bych rada poukézala na svou aktivitu jako peer konzultantky
pro divky/zeny s MRKH syndromem a jejich blizké. V zavéru mozny prostor pro dotazy.

IDIOPATICKA TROMBOCYTOPENICKA PURPURA JAKO PRICINA
JUVENILNI METRORRHAGIE - KAZUISTIKA

I. Meixnerova, I. Rejdova
Gynekologicko-porodnickd klinika LF MU a FN Brno

Souhrn: Juvenilni metrorrhagie je dysfunkéni krvaceni nejcastéji zplsobené nedostatec¢nou
sekre¢ni transformaci endometria pri anovulaénim cyklu. PFi¢inou silného, az Zivot
ohrozujiciho krvaceni u dospivajicich divek maze byt ve vzacnych pripadech hematologické
onemocnéni-trombocytopenie, trombocytopatie Ci koagulopatie. Idiopaticka
trombocytopenickd purpura (ITP) je autoimunitni onemocnéni, charakterizované
izolovanou trombocytopenii, ktera je zplGsobena jejich destrukci v orgdnech monocyto-
makrofagového systému, nejvice ve slezin€. DalSim patogenetickym mechanismem, ktery
se u ITP uplatiiuje, je postizeni megakaryocytd. Klinicky se mdze manifestovat krvacenim
z gastrointestinalniho a urogenitalniho traktu ¢i projevy na sliznicich a kizi. Diagnéza ITP
je stanovena po vyloucenijinych pFi¢in trombocytopenie, per exclusionem. Incidence u déti
je 4-5 pripadd na 100 000 osob za rok. Lécba ITP je doporucovéana pri trombocytopenii
pod 20-30 x 10%/1. Lé¢bu je tieba individualizovat. Prvni linii 1é¢by predstavuji kortikoidy
a imunoglobuliny. Je nutné vyhybat se Iékim, které interferuji s destickovymi funkcemi,
jako je kyselina acetylsalicylova a nesteroidni antirevmatika.

Kazuistika: 16letd pacientka byla pfijata pro silné protrahované menstruacni krvaceni
pri té€zké trombocytopenii 12 x 10%/1 a anémii (hemoglobin 78 g/I). Byla diagnostikovéana
trombocytopenicka purpura vznikla na imunitnim podkladé&, pravdépodobné v navaznosti
na prodélané onemocnéni covid-19. Pacientka byla Ié¢ena imunoglobuliny Kiovig,
trombokoncetraty, Dicynone, krevni ztrata hrazena erymasami. K zastavé dysfunkéniho
krvaceni byla nasazena Provera 5mg. B€hem lé¢by dochazi k postupné upravé hladiny
trombocytd (153 x 10°/1) a hemoglobinu (93 g/1). K prvnimu relapsu onemocnéni dochazi
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za 11 dnd (trombocyty 19 x 10%/1, s poklesem na 8 x 10°/1), hemoglobin 104 g/1). Nasazen
Dicynone, Exacyl, Prednison. Dochazi k Gpravé hladiny trombocytl na 160 x 10°/1. Druhy
relaps prichazi o mésic pozdéji (trombocyty s poklesem na 8 x 10°/1). Znovu byla zavedena
kortikoterapie Prednison a nasazena antikoncepce. Pacientka je nyni v remisi trvajici rok.

Zaveér: Pri krvacivych stavech u dospivajicich divek je nutnéa spolupréace s hematologem.

Kli¢ova slova: idiopaticka trombocytopenicka purpura (ITP), juvenilni metrorrhagie

VHODNA ANTIKONCEPCE U DOSPIVAJICICH DIVEK S EPILEPSII

J. Muchova
Nemocnice ve Frydku-Mistku

Epilepsie je diagnostikovana a Iécena casto jiz v détstvi, v obdobi dospivani maze vlivem
steroidnich hormont dochéazi k zvysenym epizodam zachvatu. Z tohoto dlvodu méa smysl
prepubertalni poradenstvi, véetné obezndmeni gynekologa o jakékoliv Gpravé ¢i zméné
antikonvulzivni terapie. Epilepticky mivaji oproti zdravé populaci vice anovulacnich
cykll, nepravidelné menstruacni krvaceni a amenorhoeu. Z divodu teratogenity urcitych
antiepileptik je zvoleni spravné antikoncep¢ni metody a tim padem i planované rodicovstvi
velmi dulezité. Neni zadny presvédcuji dikaz, ze COC zvysSuje pocet epileptickych
zachvatt, nicméné antikonvulzivni vlastnosti rdiznych progestind jsou prozkoumany.

CALME, KAZUISTIKA A MANAGEMENT ASYMETRICKEHO ZVETSENI
VELKEHO STYDKEHO PYSKU

M. Muzik', V. Mihal?, J. Zapletalova?
'"Nemocnice ve Frydku-Mistku
2Fakultni nemocnice Olomouc

CALME je anglickou zkratkou ,Childhood asymmetric labium majus enlargement”. Jedna
se o benigni zmnozeni vulvarni mékké tkané. S timto raritnim onemocnénim se setkdvame
u prepubertalnich a pubertéalnich divek v dudsledku hormonélni reakce a nasledné
expanze fibrézni tkané vulvy. Po peclivé diagnostice a vylouceni jinych moznych etiologii
je indikovana konservativni dispenzarizace. Aktivni chirurgicky postup je ¢asto spojen
s mutilizaci zevniho genitalu.

CAH - POHLEDEM DETSKEHO GYNEKOLOGA - KAZUISTIKA

H. Neumannova
Gynekologie - Remedis NZZ, Praha, GPK 1. LF UK a FN Bulovka, Praha

Kongenitalni adrenalni hyperplazie (CAH) je skupina autosomalné recesivné dédi¢nych
onemocnéni, u kterych vlivem mutaci genu pro enzymy steroidogeneze dochazi
k nedostatecné tvorbé€ kortizolu z cholesterolu v kdre v nadledviné. Klinické projevy
jsou rlizné vyjadrené dle zavaznosti enzymatickych blokd. DUsledkem je nadmérna nebo
deficitni produkce pohlavnich hormon jiz béhem intrauterinniho Zivota.
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Nejcastéjsi formou kongenitalni adrenalni hyperplazie je deficit enzymu P450c21 (21-
hydroxylazy). Postihuje zhruba 90-95 % pacientti s CAH a vyskytuje se u nés s incidenci
cca1:10-15 000 novorozenca.

Od roku 2006 je v CR vysetiteni na CAH souéasti plodného novorozeneckého screeningu,
presto Cast pacient( s prostou virilizujici formou a vétSina pacientl s neklasickou formou
CAH screeningu unika.

V roce 2021 byla v nasi ambulanci vysetrena TImési¢ni holcic¢ka s virilizovanym genitalem
(Prader I1). Ve spolupraci s endokrinology jsme diagnostikovali CAH - defekt 21-
hydroxylazy, pro hrani¢ni hodnotu 17-OH progesteronu p¥i novorozeneckém screeningu
nebyla porucha zachycena. Divka je Ié¢ena kortikoidy, byla vySetfena urologem, plasticka
Uprava genitalu je planovana az v dospélosti.

HORMONALNA LIECBA V DETSKE] GYNEKOLOGII

Z. Niznanska
. gyn.-pér. klinika LF UK a UNB, Bratislava

Ciel: prehlad a upgrade poznatkov o vyuziti hormonalnej liecbe v gynekolégii deti
a dospievajucich z dostupnych literarnych zdrojov.

Suahrn: V gynekolégii deti a dospievajucich ma hormonaélna lie¢ba svoje nespochybnitelné
indikacie. Napriek tomu do aplikacie hormonalnej liecby interferuje mnozstvo faktorov
pocinajuc mytmi a dezinformaciami o hormonalnej liecbe, ktoré sa stale vyskytuju
v socialnych médiach a konciac nedostatocnou skisenostou s aplikaciou liecby alebo
nedorozumeniami medzi 3Specialistami. V prednaske poskytujeme prehlad novsich
poznatkov v tejto oblasti v kombinacii s klasickymi metédami.

PECE O PACIENTKY S MRKH SYNDROMEM

M. Novackova
Gynekologicko-porodnicka klinika 2. LF UK a FN Motol, Praha

Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauser (MRKH) syndrom je vzacné onemocnéni, pri kterém
se divka narodi s agenezi délohy a proximalni &asti pochvy. Vyskytuje se ve dvou
formach: typ | bez pridruzenych anomdlii a typ Il s postizenim dalSich orgadnl (nejcastéji
uropoetického traktu a kostry). Obvykle je tento syndrom diagnostikovan u divek v 15-
16 letech v ramci vysetreni pro primarni amenoreu. PFi zjisténi ageneze délohy a pochvy
je dulezité stanoveni spravné diagnézy, k ¢emuz napomuze abdominélni ultrazvukové
vysetreni a magneticka rezonance. Genetické vysetreni urci karyotyp pacientky a pripadné
odhali jinou genetickou pri¢inu ageneze. Po stanoveni diagnodzy je tfeba pacientku i rodice
podrobné informovat o nalezu a vysvétlit, co pro divku aktualné€ a do budoucna znamena.

V obdobi, kdy se divka za¢ne zajimat o sexudlni aktivity, md obvykle zdjem o vytvoreni
pochvy. Toje mozné bud pomocikonzervativnich metod pomocidilatace anebo chirurgicky.
Na nasem pracovisti mame dlouholeté zkuSenosti s neoplastikou pochvy dle Vecchiettiho.
Pred indikaci k chirurgickému zékroku pacientky podstupuji sexuologické vysetieni, pri
kterém hodnotime psychosexudlni zralost. Po vykonu je nutnd motivace a spoluprace
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pacientky k dosazeni optimalniho anatomického vysledku. Po dimisi po operaci pacientka
pravidelné dilatuje pochvu k udrzeni jeji pridchodnosti. Obvykle Sest tydnl po operaci je
mozny vaginalni pohlavni styk.

V pozdéjsim obdobi zacdinaji mit Zeny touhu stat se matkou. Jiz po uréeni diagnézy by méla
byt divka a rodi¢e informovani o postupech, diky kterym je mozné materstvi i u syndromu
MRKH.

jUVENILNi METRORRHAGIA
D. Ondrova, A. Regendova

Ustav pro pé&i o matku a dité, Praha

Juvenilni metrorrhagia (JM) je nazev pro dysfunkéni krvaceni u pubertalnich
a postpubertalnich divek. Diagnostika, terapie a prevence krvaceni u divek ma své
zvlastnosti a odliSnosti od krvaceni u dospélych zen.

JM ¢&asto navazuje primo na menarche - metrorrhagia menarchealis. Nejc¢astéji vSak do
Sestého mésice po menarche, eventualné v pribéhu prvniho roku menstruace. Druhy
vrchol ¢etnosti vyskytu krvaceni byva za dva nebo tfi roky po menarche.

PFi¢iny jsou hormonalni i nehormonalni
Hormonalni pric¢iny: hyperestrismus, anovulace.

Nehormonalni pric¢iny: endometritis, porucha hemokoagulace, hypoplazie, hypotrofie
dé€lozni, hypotonie délozniho svalu z hypoxie pfi sec. anemii.

Klinicky obraz: JM predchazi casto stupnujici se krvaceni typu polymenorrhoe
a hypermenorrhoe, nebo naopak oligomenorrhoe az sekundarni amenorrhoe, popripadé
kombinace obojiho, coz se projevuje dlouhodobym silnym anemizujicim krvacenim.

Divky s diagnézou |M byvaji unavené, bledé, anemické az v kolapsovém stavu, udavajici
bolesti v podbrisku.

Terapie: Je nutné dodrzet algoritmus: zastava krvaceni, odlouceni nepravidelného
endometria, Upravy krevniho obrazu. Nasledné pak zajistit prevenci recidiv.

CDG SYNDROM V GYNEKOLOGII

R. Poncova
Gynekologicko-porodnickad klinika 1. LF UK a VFN, Praha

Vrozené poruchy glykosylace neboli CDGs (= Congenital Disorders of Glycosylations)
jsou skupinou monogenné podminénych onemocnéni s defektem syntézy oligosacharid,
které jsou uréeny k napojeni na proteiny a lipidy za vzniku glykoproteind a glykolipid.
V lidském téle je vice nez 50 % vsech proteind glykosylovano. Glykoproteiny jsou soucasti
bunéénych membran, kostni matrix, zaroven tvori kolagen, elastin, imunoglobuliny,
faktory komplementu a koagulacni faktory. Kvali této vSudypritomné potiebé glykosylace
v lidském téle jsou CDG onemocnéni velmi heterogenni skupinou s multisystémovou
manifestaci.
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Incidence a prevalence skupiny CDGs lze jen obtizné€ urcit. Pfedpoklddana prevalence
v Evropé je 1:10 000, kterad vychazi z frekvence vyskytu potencidlné patogenni varianty
53 gend spojovanych s CDGs. Nejcastéjsim typem poruchy glykosylace je syndrom
zplsobenym deficitem fosfomanomutazy 2 (PMM2-CDG/CDG-la), zahrnuje asi 80 %
vSech CDGs.

Povrchové glykany umoznuji rozpoznéani bunék a hraji tak roli v mezibunécéné interakci,
napriklad peptidovych hormoni s receptory.

Patogeneze nejcastéjsiho CDG syndromu spojeného s deficitem PMM2 ovliviiuje rdstovou
osu. Porucha glykosylace inzulinu podobného rlstovému faktoru vazajiciho hormon 3
(IGFBP = insulin-like growth factor binding protein) vedou ke zvyseni clearance a redukci
IGFBP-3 a inzulinu podobnému hormonu (IGF = insulin like growth factor). Tato porucha
vede k defektu rlstu u postizenych jedinci.

U vétSiny pacientd dominuje neurologické postizeni. U déti se projevi hypotonii,
kfecemi, poruchou polykdni a zpomalenim psychomotorického vyvoje, pozdéji
zhor$enym intelektem. V ramci naseho oboru je dilezité, Zze CDGs maji vyznamny
dopad na funkci endokrinniho systému vedouci k opozdénému ristu, hypoglykémiim
a hypogonadotropnimu hypogonadismu.

Rozhodnuti doporucdeni hormonalni substituce mdze byt ztizeno faktem, Ze glykosylace
postihuje i koagulaéni kaskadu, resp. koagulacni faktory, coz mize vést ke stroke-like
epizoddm i u mladych pacientek.

DETI S ATYPICKYM VYVOJEM A VZHLEDEM GENITALU PRI DSD.
PORUCHY SEXUALNI DIFERENCIACE (DSD) SE ZAMERENIM NA VYVOJ
POHLAVNIHO SYSTEMU

M. Snajderova’, J. Zapletalova?, J. Kienek Malikova'
"Pediatrickd klinika 2. LF UK a FN Motol, Praha
2Détskd klinika LF UP a FN Olomouc

Anomalie genitalu se vyskytuji u novorozenct s ¢etnosti1: 4 500 porodd (Thyen, U. et al.
2006). Vétsinou je odchylka zjisténa pri narozeni nebo v Gtlém détstvi, nelze vSak vyloudit
ani pozdéjsi zachyt. Vzdy se jedné o stavy vyzadujici komplexni a mezioborovy pristup jak
pri odborném vysetreni, tak i pri sledovani a 1é¢bé.

Poruchy pohlavniho vyvoje (poruchy sexudlni diferenciace, DSD) nejsou variacemi
normalniho vyvoje. Mze se jednat o biologické divky s virilizaci (maskulinizaci) genitalu,
o biologické chlapce s poruchou maskulinizace genitéalu, vzacné o jedince s ovotestikularni
tkani. Mnohé stavy nalezi mezi DSD, ne vSechny podskupiny DSD ale vedou k poruse vyvoje
genitalu. DSD nelze smésSovat nebo zaménovat s rodovou rozladou (transsexualismem),
ta je u jedincd s DSD vzacna. Zvlastni pozornost vyzaduji novorozené divky s obojetnym
vzhledem genitalu. Na prvém misté je nutno pomyslet na zivot ohrozujici kongenitalni
adrenalni hyperplazii (CAH) se solnou poruchou na podkladé deficitu 21-hydroxylazy.

Diagnostika je u déti s anomalii vyvoje genitalu slozita. Si¥e problematiky neumoziuje
univerzalni doporuceny postup. Fenotyp sdm o sobé& nevypovida o diagnéze.
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Pristup k ditéti je individualni, podle typu poruchy. Pro volbu pohlavi jsou k dispozici
doporucdené mezinarodni postupy. Pokud je indikovan operativni zakrok, cilem je Gprava
vzhledu a umoznéni normalni funkce genitalu, kontinence, prlichodnost urogenitalniho
systému, reprodukéni funkce. Tyto zdkroky nejsou urgentni. Vyznamna je od pocatku
psychoterapie (rodice, dité podle véku a vyspélosti). Farmakoterapie je individuaini
(k 1écbé zakladniho onemocnéni u nékterych poruch, k indukci puberty a nasledné
nahradni hormonalni |é¢bé, v nékterych pripadech prechodna aplikace androgent pred
operaci penisu u hypospadie). Informace rodi¢dm musi byt vzdy podana srozumitelnou
formou, pacientovi podle véku, vyspélosti a schopnosti informaci porozumét.

Zavér: U déti s abnormalnim vzhledem a vyvojem genitalu je nezbytna ¢asna a presna
diagnostika. Slozitost problematiky vyZaduje centralizaci pacientd a mezioborovy pristup.
Novorozenec s abnormalnim vzhledem genitalu predstavuje urgentni stav, prvoradé je
vyloucit CAH ohroZujici zivot metabolickym rozvratem pri selhani klry nadledvin. Vétsi
chirurgické vykony na genitalu je nutno odlozit do doby, kdy pacient sam maze dat validni
souhlas.

Literatura:

Thyen U et al. Horm Res. 2006;66(4):195-203.

DETSKA GYNEKOLOGIE V OBRAZECH

E. Steflova
Gynekologicko-porodnické oddéleni Nemocnice Jindrichiv Hradec a.s.

Détskad gynekologie je svébytnym podoborem gynekologie a porodnictvi a zahrnuje tak
péci o zenu po cely jeji zivot. Podivejme se na tento obor trochu jinyma oc¢ima, a to skrze
oko umélcovo. Nemusime byt fundovanymi odborniky ani uméleckymi kritiky v novinach,
abychom na sebe nechali umélecka dila ptsobit a vnimat je. V prednasce priradim néktera
vyznamna dila ke kapitolam z détské gynekologie.

Umeéni by mélo tésit smysly a zanechavat néjaké pocity, které vsak nemusi byt vzdy kladné.

LICHEN SCLEROSUS VULVAE U DETI

L. Teslik, T. Jezkova
Gynekologicko-porodnické oddéleni, Nemocnice Horovice

Lichen sclerosus vulvae je relativné vzacné chronické zanétlivé onemocnéni klze.
V détském véku se predilekéné vyskytuje v anogenitalni oblasti, ne vzdy je pritomna
typicka klinickd manifestace, ve smyslu atrofické, vyhlazené klze, ale ¢asto se objevuji
petechie az sufuze, papuly, ragaddy. Diky tomu neni vzacnd zaména s melanomem,
genitalnim oparem, sexualnim zneuzivanim. Diagnéza je stanovena na zéklad¢ klinického
obrazu, k bioptickému ovéreni u déti pristupujeme vzacné pri omezeném efektu terapie,
kterd je postavena na lokalnim podavani kortikoidd, vyjimecné je nutna systémova terapie
kortikoidy ¢i antirevmatiky.
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PORANENI GENITALU DIVEK V DETSKEM VEKU A DOSPIVAJiICiCH PRI
ZIMNICH SPORTECH

E. Zahradnikova
Gynekologicko-porodnické oddéleni MMN a.s., Jilemnice

Ackoliv dochézi pri zimnich sportech k poranéni zejména jinych casti téla, mizeme se
setkat také s poranénim genitalu. V této praci jsem se vénovala Grazlim genitalu divek do
osmnacti let vzniklych pri provozovani zimnich sportd. Porovnavala jsem mechanismus
vzniku, lokalizaci, typ a oSetreni takto vzniklych poranéni z vlastniho souboru dat 31
pacientek s datyvliterature, které se zabyvaji poranénimivzniklymi pFijinych volnoc¢asovych
¢i sportovnich aktivitdich nebo paddem v domacnosti. V ramci vlastniho souboru dat
jsem porovnala zranéni podle jednotlivych typl zimnich sportl. V kazuistikach jsou
prezentovany rozdily mezi poranénimi v rdmci vybranych druh( zimnich sporta. V dalsi
¢asti se vénuji péci o pacientky. Ta v jednotkach pripadl vyzaduje multioborovy pristup,
nejcastéji ve spolupraci s chirurgem a urologem.

PORUCHY SEXUALNI DIFERENCIACE (DSD) - SOUCASNA DOBA
PRINASI KONTROVERZE

J. Zapletalova', M. Snajderova?, D. Neumann?, J. Kienek Malikova?
'Détska klinika LF UP a FN Olomouc

2Pediatrickd klinika 2. LF UK a FN Motol, Praha

3Nemocnice Trutnov a Détskad klinika LF UK a FN Hradec Krdlové

Stoupajici snahy ¢lent LGBT o zaclenéni déti s vrozenymi poruchami sexualni diferenciace
(DSD drive ,intersex”) do jejich komunity (LGBTI+, kde | znamena Intersex) vyvolaly
v poslednich letech spoustu diskuzi mezi |ékari, zakonodarci a samotnymi aktivisty.
Postoje k 1écbé DSD byly zverejriovany jiz od r. 1950, ale s prichodem tzv. Chicagského
konsensu z r. 2006 jsou klasické metody, zejména pokud jde o nacasovani korekéni
operace nebo gonadektomie a vychovy v jednoznac¢n€ uréeném pohlavi, ze strany
aktivistd zpochybrniovany. Prispiva k tomu také medializace a prezentace jednotlivych
kasuistik, které maji dokumentovat snahu o pri¢lenéni k urcitému pohlavi az ve véku,
kdy je jedinec schopen o sobé rozhodovat, a do té doby byt vychovan jako tzv. ,tfeti”
pohlavi. Pacienti s DSD jsou laicky oznacovani jako ,jedinci s variacemi pohlavnich
znak(”, ktefi podstupuji na doporuceni IékaFl tzv. ,mrzadici” operace. Tyto stale ¢astéji
se vyskytujici iniciativy vedly a vedou k medicinskému vyzkumu na Grovni rozsahlych
retrospektivnich studii u adolescentd a dospélych osob s DSD. Hodnoti jejich stanovisko
k prob&hlému operaénimu vykonu, sexualni orientaci, pripadné€ zadosti o zménu pohlavi.
Z4adné z publikovanych vysledkt dosavadni |ékaiské postupy jednoznacné nezpochybnily.
V nasi tradi¢ni (binarni) spole¢nosti rodi¢e novorozenct s DSD a zavaznymi odchylkami
v konfiguraci zevnich pohlavnich organd chtéji, aby jejich déti podstoupily operaci genitalif
co nejdrive, protoze korekéni zakrok jim pomaha potvrdit pridélené pohlavi a zaclenit se
od raného véku mezi své vrstevniky. Teorie vyvojové psychologie tuto hypotézu podporuji.
Uvadéji, ze anatomické rozdily mezi pohlavimi zahajuji velmi dualezity a citlivy proces
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identifikace s zenskym nebo muzskym pohlavim. Zakonni zastupci DSD déti musi byt
Iékari od pocatku plné informovani o prabéhu diagnostického procesu a o jeho zavéru.
Pristup je mezioborovy a soucasti tymu je erudovany psycholog.

V roce 2019 a 2021 byly Kancelari ochrance lidskych prav svolany pracovni schiizky za
G¢elem posouzeni situace v Ceské republice.
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