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Pubertas praecox

* Csecsemo- és Gyermekgyogyaszati Szakmai Kollégium

Az iranyelvet o6sszeallitotta: dr. Luczay Andrea
Definicio

A serdUlés jeleinek harmonikus, egymas utani megjelenése lanyoknal 8 éves kor (menarche | | éves kor),
fitknal 9 éves kor elétt. Mivel a serdilési jelek gyakran izoldltan jelennek meg, és a nemek szerint killonbdzd
ok allhat a hattérben, az alabbiakban az egyes serdUlési jelek izolalt megjelenésének diagnosztikajat targyaljuk.

Telarche praecox lanyoknal
Definicio

Az emldmirigy tapinthatéva valasa 8 éves kor eldtt.
Okok

n 2 éves kor alatt dltaldban atmeneti jelenségrdl van sz6. Ha a gyermek magassaga és csontkora életkoranak
megfeleld, s a hasi ultrahang kéros eltérést nem mutat, tovabbi vizsgélatok nélkul csak klinikai megfigyelés
javasolt.

n Valddi, centralis korai nemi érés (organikus agyi eltérés lehetséges: hamartoma, tumor (kb. 10%);
hydrocephalus; koponyabesugarzas utani dllapot; az esetek kb. 80%-a idiopétias.

n Nem valddi, periférids korai nemi érés: multicystas ovariumszindréma (autoném multiplex follicularis
ovarialis cisztak az ovariumban), McCune-Albright-szindréma, gonadotropint vagy dsztrogént termeld
ovarialis vagy adrenalis tumor.

n Hypothyreosis.

n Osztrogénexpozicio.

Diagnézis

n Anamneézis:
korabbi atmeneti androgén hatés (kezelt CAH), exogén &sztrogén.
n Fizikalis vizsgdlat:
- tejeskavefoltok (McCune-Albright-szindréma: kiegészitd vizsgalatként koponya-, femur-, tibiaréntgen
javasolt fibrosus dysplasia kimutatasara).
n Testmagassag mérése, ndvekedési Utem meghatarozasa: felgyorsult ndvekedés organikus okra utal.
n Csontkor-meghatarozas:
- elérehaladt csontkor organikus okot jelent.
n Hasi és kismedencei ultrahang:
- petefészkek, mellékvesék nagysaga, szerkezete (ciszta, tumor).
n Szérumaosztrogén:
- magas (valédi vagy nem valddi korai nemi érés).
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n GnRH-stimulacios teszt:
- alacsony LH, FSH: periférias eredet;
- LH-cstcs/FSH-cstics > | esetén centrdlis eredet.
n |gazolt centralis folyamat esetén koponya CT/MRI a daganat kizarasara.

Pubarche praecox lanyoknal
Definicio
Pigmentalt vastag szdrszélak megjelenése 8 éves kor eldtt a szeméremdombon és a nagyajkakon.

Okok

n Adrenarche praecox (mellékvesekéreg eredet(l androgének korai megjelenése, mindig izolalt folyamat);

n congenitalis adrenalis hyperplasia: 2 1-OH-def., | |B-OH-def., 3B-HSD-def. (egyéb virilizacids jelek, pl.
clitoromegalia is kisérik);

n androgént termeld adrenalis vagy ovarialis tumor.

Diagnézis

n Csaladi anamnézis:
- korabban mar el&fordult kéros virilizacié (CAH).
n Fizikalis vizsgalat:
- clitoromegalia — kéros androgén hatas.
n Testmagassag mérése, ndvekedési item megallapftasa:
- elérehaladt novekedés — kéros androgén hatas.
n Csontkor-meghatarozas:
- csontkor elérehaladt — koros androgén hatas;
- csontkor életkornak megfeleld: adrenarche praecox.
n Ultrahang:
- mellékvesék, ovariumok szerkezete, tumorgyani esetén: CT-vizsgalat.
n Szérum | 7-OHP:
- magas — 2 |-OH-def.
n Szérum DHEA-S:
- magas — adrenalis eredet.
n Sz€rumtesztoszteron, -androsztendion:
- magas- ovarialis eredet (polycystas ovarium, tumor).
n ACTH-stimulacids teszt:
- |1 7-OHP: magas — 2| -OH-def,;
- | I-dezoxi-kortizol: magas — | | B-OH-def.
- 170HPreg/17-OHP hanyados: magas — 33-HSD-def.

2003. JUNIUS « KULONSZAM 49 UTMUTATO



B GYERMEKGYOGYASZAT |

n Hossz( dexamethason szuppresszids proba:
- szérum DHEA-S:
magas, de szupprimalhaté: adrenarche praecox v. CAH;

magas, nem szupprimalhatd: adrenalis tumor.

Pubarche praecox fiuknal

Definicio

Pigmentalt, vastag szdrszalak megjelenése a himvesszdé tove kortl 9 éves kor elétt.
Okok

n Congenitalis adrenalis hyperplasia: 2 [-OH-def., | | B-OH-def., 3B-HSD-def,;

n androgént termel& adrenalis vagy testicularis (Leydig-sejt) tumor;

n valddi, centrdlis korai nemi érés: kb. 70% organikus elvaltozas (agytumor-hamartoma),
koponyabesugarzas utani allapot, encephalitis, trauma, hydrocephalus;

n familiaris testotoxicosis (X-hez kotdtt vagy autoszomalis dominans 6roklédést);

n hCG-t termeld tumor;

n LH-t termeld tumor;

n adrenarche praecox (izolalt esetben).

Diagnozis

n Csaladi anamnézis:
- korai serdulés apandl: testotoxicosis;
- korai virilizacié testvérnél: CAH.
n Testmagassag, ndvekedesi ttem:
- felgyorsulasa — organikus eredet.
n Kllsé nemi szervek, pubertasstadium:
- GI: adrenarche praecox;
- G2-tél pubertas praecox.
n Here tapintasa:
- 4 ml-nél nagyobb térfogat szimmetrikusan: pubertas praecox;
- egyenetlen felszin: heretumor;
- szimmetrikusan kicsi: adrenalis eredet
(here- vagy adrenalis tumor gyanuja esetén ultrahangvizsgalat!).
n Csontkor-meghatdrozas:
- csontkor elérehaladt: CAH, pubertas praecox;
- életkornak megfeleld: adrenarche praecox.
n Szérum | 7-OHP:
- magas — 2| -OH-def.
n Sz€rumtesztoszteron:
- Leydig-sejt-eredet.
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n Szérum DHEA-S:
- mérsékelten emelkedett (tesztoszteron normalis) — adrenarche praecox;

- magas — adrenalis folyamat.
n Szérum hCG vagy béta-hCG:
- magas — hCG-t termeld tumor.
n HosszU dexamethason proba (értékelést 1asd fent).
n GnRH-stimulacios teszt (ha CAH és adrenalis tu. kizarhatd):
- alacsony FSH-, LH-vélasz: testotoxicosis vagy hCG-termeld tumor (herék nagyok);
- magas LH-valasz: centrdlis pubertas praecox.
n Igazolt centralis pubertas praecox esetén koponya CT/MRI.

Centralis (valodi) pubertas praecox kezelése

GnRH-analég adésa: 75 mg/ttkg (max 3,75 mg) adagban, 28 naponta 12—13,5 éves csontkorig.

Amennyiben idiopatids eredetl folyamatrdl van szé, a korai nemi érés egyetlen veszélye (a pszichés terheken
tll) az alacsony végmagassag, ami miatt feltétlenll ajanlott a folyamat fentiekben lefrt médon torténd

ledllitasa. (Kérdéses esetben 6 éves csontkortdl kezdédden a kezelésrdl vald dontés meghozataldban
segitséglinkre lehet a Bayley-Pinneau-tablazat, amibdl a végsd testmagassag megjdsolhatd.)
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