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pritomnosti ¢i absenci chromosomu Y

Undifferentiated stage

Gonad
Mesonephros

Wolffian duct
Mullerian duct

. Female ]
Seminal Fallopian
vesicle tube
Vas
deferens Ovary
Prostate Uterus
Epididymis Vagina
Testis



http://embryology.med.unsw.edu.au/embryology/index.php?title=Y_Chromosome

SRY gen, na kratkém raménku chromosomu Y,
iniciuje maskulinni diferenciaci.

 SRY = transformace indiferentniho zakladu
gonady ve varle = produkce hormonu —
testosteron a anti-Mulleriansky hormon (AMH):

stimuluje vyvoj potlacuje vyvoj
Wolffova vyvodu Mullerova vyvodu
(ductus mesonephricus) (ductus paramesonephricus)
& ductus epididymidis, & vejcovod, uterus,
ducts deferens ... vagina




* Indiferentni stadium — do 7. tydne
» Diferentni stadium

* Vyvoj gonad
* Vyvoj pohlavnich cest
* VVyvoj zevniho genitalu




Vyvoj gonad
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Zdroje pro vyvoj gonad:

1 — mezenchym plicae genitales

2 — coelomovy epitel (mezodermalni puvod)
3 — gonocyty (primordialnil bunky)
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Gonocyty — z entodermu zadni stény Zloutkoveho vacku migruji
podél dorzalniho mezenteria do zakladu gonad v genitalnich listach
a indukuji vyvoj gonad (5.— 6. tyden)
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Indiferentni vyvoj] gonad

« Gonocyty + bunky coelomoveho epitelu
vhiknou do mezenchymu zakladu gonady

|

primarni proliferace:

medularnini pruhy




Primarni proliferace (6.tyden)
Sekundarni proliferace (7.tyden)

INDIFERENTNI
GONADA

TESTIS

Tunica

ﬁ albuginea

medularni pruhy — tubuli seminiferi
— contorti

OVARIUM

ﬁ kortikaIni pruhy — folikuly



TESTIS:
Medularni pruhy = tubuli seminiferi contorti

Gonocyty = spermatogonie

Coelomovy ep. (mezoderm) = Sertoliho bb.

Mezenchym = Leydigovy bb., intersticialni
vazivo

Tunica albuginea

OVARIUM:
Medularni pruhy = degeneruji ve dreni ovaria

Kortikalni pruhy = rozdéli se ve folikuly:
Gonocyty = oogonie

Coelomovy ep. (mezoderm) = folikularni bb.

Mezenchym = ovarialni stroma




Plica urogenitalis

Gonady — v plica genitalis
Kranialne — plica urogenitalis zanika
Kaudalné — transformace v gubernaculum

Pozice gonad
Testes — descensus do scrota

Ovaria — zména pozice v dusledku fuze
kaudalnich useku Mullerovych kanalku a
vzniku lig. latum uteri



Descensus testis / ovarii

gonada

mesonefros

Degenerace plica urogenitalis = gubernaculum,
kaudalné vrusta do labioskrotalniho valu).

3 ?
< kranialné - zanikne - lig. susp. ovarii (1)
kaudalné - od dolniho po6lu - lig. ovarii proprium (2),
gonady na dno lig. teres uteri (3)

skrotalniho vaku



Ovaria — zména pozice v dusledku fuze kaudalnich useku
Mullerovych kanalku a vzniku lig. latum uteri
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Vyvoj pohlavnich cest
(indiferentni — diferentni stadium)

« V plica urogenitalis — 2 kanalky:
Ductus mesonephricus (Wolffi) < testosteron
Ductus paramesonephricus (Mulleri)
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/’\ indiferentni stadium

Wolffav vyvod

- zaloZzen béhem vyvoje
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http://www.google.cz/imgres?q=MALE+SYMBOL&hl=cs&biw=1013&bih=538&tbm=isch&imgrefurl=http://telling-secrets.blogspot.com/2011/10/it-was-25-years-ago-today.html&tbnid=KGcGi1qgdgEDTM&docid=zpEYI_9cKLIAXM&ved=0CFEQhRYoAA&ei=B2tlUarKIKji4QTCq4GYCw
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http://www.google.cz/imgres?q=MALE+SYMBOL&hl=cs&biw=1013&bih=538&tbm=isch&imgrefurl=http://telling-secrets.blogspot.com/2011/10/it-was-25-years-ago-today.html&tbnid=KGcGi1qgdgEDTM&docid=zpEYI_9cKLIAXM&ved=0CFEQhRYoAA&ei=B2tlUarKIKji4QTCq4GYCw
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Vyvoj pohlavniho systému

Plica genitalis
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http://www.google.cz/imgres?q=MALE+SYMBOL&hl=cs&biw=1013&bih=538&tbm=isch&imgrefurl=http://telling-secrets.blogspot.com/2011/10/it-was-25-years-ago-today.html&tbnid=KGcGi1qgdgEDTM&docid=zpEYI_9cKLIAXM&ved=0CFEQhRYoAA&ei=B2tlUarKIKji4QTCq4GYCw

Rudimenty po mesonefros a Wolffoveé kanalku u zeny
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Rudimenty po mesonefros a Mullerové kanalku u muze
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Akcesorni zlazy - vyvoj

Semenné vacky — z vychlipek ductus deferens

(z Wolffova kanalku)

Prostata — z mnohocetnych divertiklt pelvické
¢asti sinus urogenitalis (zaklad pro pars
prostatica urethrae masculinae)

Bulbouretralni a Litréovy zlazky — vychlipky
diafrgmatického a penilniho useku uretry

®




Vyvoj zevniho genitalu

Ektodermem pokryté mezodermove vycnelky
kolem kloakové membrany:

Pohlavni hrbolek (1) — =
[tuberculum genitale] ] I1||

Pohlavni rasy (2) g |
[plicae genitales, uretrélnifasy] ‘ - |E

)
\ |
Pohlavni valy (2) . ' e

[tori genitales, labio-skrotalni valy ] : - [

kloakalni membrana


http://embryology.med.unsw.edu.au/embryology/index.php?title=External_Genital_Male_Development_Movie

Vyvoj zevniho genitalu
(indiferentni — diferentni stadium)
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Rozdéleni kloakové membrany transverzalnim urorektalnim septem
na membranu urogenitalni (ventralne) a analni (dorzalne)
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Vrozene vyvojove vady (vvv)
pohlavniho systému

PORUCHY PopMiNENE GENETICKY A
HORMONALNE (projevi se jako poruchy celkové)

PORUCHY RQSTovE, POLOHOVE A
ROZSTEPOVE (projevi se mistnée)



Numericke odchylky

v po¢tu chromosomu
Vznik:
e fuzi chromosomu

* nondisjunkci chromosomu béhem déleni gamet Ci
zygoty

Zmeény poctu jednotlivych chromosomu
— aneUPIOidie (monO', trisomie) = se Zivotem slugitelné

napfr. trisomie 21 — Down sy., monosomie pohl.chr. (X0) — Turner sy. nebo sy. 3X

Zmeny poctu chromosomovych sad
— polyploidie (tri-, tetraploidie) = abortus




» Genotyp — soubor genu organismu
(véechny geny se nemusi fenotypove manifestovat)

* Fenotyp — soubor zjevnych viastnosti
(vliv genotypu, prostredi, IéCba — hormonalni substituce aj.)

« Genotyp nemusi korespondovat s fenotypem
(pr.: ageneze gonad: genotyp 46,XY — zensky fenotyp)



1. PORUCHY PODMINENE GENETICKY A
HORMONALNE (projevi se jako poruchy celkove)

ageneze gonad

dysgeneze (hypoplasie) gonad:
Turneruv syndrom (45/X0)
Klinefelteruv syndrom (47/XXY)

hermafroditismus verus

pseudohermafroditismus
masculinus — testes, fenotyp spise zensky
femininus — ovaria, fenotyp spise muzsky




Dysgeneze (hypoplasie) gonad

Klinefelteruv sy. 47/XXY Turnertv sy. 45/X0

IIIIII

-----



HERMAFRODITISMUS

(intersexualita)

Diskrepance mezi morfologii gonad a
vzhledem zevnich genitalii

 hermafroditismus verus

e pseudohermafroditismus
- masculinus
- femininus

... znali uz v antice


http://www.liannesimon.com/wp-content/uploads/2012/06/Hermaphroditus.jpg

HERMAFRODITISMUS VERUS

velmi vzacny, podminen geneticky (chromosomova
mozaika)

* genotyp: 45,X/46,XY (70 %)
45,Y/46,XX (20 %)
47, XXY/46, XX (10 %)
fenotyp: ,,skoro normalni Zena — skoro normalni muz *
* gonady: ovotestis na jedné nebo obou stranach
(ovarium na jedné a testis na druhé strane)

* vznik: neoddelenim nebo ztratou pohlavnich
chromosomu pfi mitdéze zygoty




PSEUDOHERMAFRODITISMUS

» celkovy vzhled (habitus) neodpovida typu
gonady (zevni genital neni jednoznacnée
diferencovan)

* genotyp (gonada) maskovan fenotypem
opacného pohlavi

e 0znhaceni: podle typu gonady (odpovida pohlavi
danému geneticky)

— masculinus /testis/
— femininus /ovarium/




Pseudohermafroditismus femininus

genotyp: 46,XX
gonady: ovaria (zakrnéla)

vyvodné cesty pohlavni: derivaty Mullerova vyvodu
(zGstanou zakrnélé), Wolffaiv vyvod zanika (chybi T a AMH)

zevni genital: muzsky typ — hypertroficky clitoris
(hypospadicky penis), CasteCna fuze labia majora (imituje
skrotum), perzistujici maly sinus urogenitalis
vznik: nadbytek androgenu
arteficialni (prijem matkou mezi 8. — 12. tydnem)
vrozeny (adrenogenitalni syndrom: hyperplasie kiry
nadledviny = 1 produkce androgenu = virilizace

zevniho genitalu




Pseudohermafroditismus masculinus

* genotyp: 46,XY,

« gonady: testes (zakrnela, cryptorchismus)

* vyvodne cesty: chybi nebo jsou zakrnelé,
(rudimentarni vagina)

« zevni genital: zensky typ (?), mlecna zlaza
zenskeho typu

krajni varianta: sy. testikularni feminizace
(sy, androgenove rezistence)

» vznik: porucha tvorby testosteronu nebo
necitlivost cilovych bunék (chybeni receptoru) —
zanikaji Wolffovy vyvody

pokud varlata tvori AMH, zanikaji i vyvody Mlllerovy




2. PORUCHY Rl°!§TOVE, POLOHOVE A
ROZSTEPOVE (projevi se mistné)

poruchy varlete

poruchy penisu (spojeny s poruchou
mocove trubice a moCového mechyre)

poruchy ovaria

poruchy déelohy a pochvy




Kryptorchismus (retentio testis)
— zadrzeni varlete uni- ¢i bilateralnée:

* v brisni dutiné (retentio testis abdominalis)
e v triselném kanalu (retentio testis inguinalis)
» priina: snizeni hladiny androgenu
v kritickem obdobi sestupu
 Cetnost: 3-5% donoSenych novorozencu

» testis migrans: varle migruje ze skrota
do tfiselného kanalu a zpét (u chlapcu do
2. roku)




* Heterotopie — varle sestoupi, ale na

nespravneé misto (perineum, vnitini strana
stehna, mons pubis)

 pricina: chybny upon gubernacula,
prekazka v prubéhu sestupu

Retence 3 Ektopie
abdominal 7(? prepenile
rficial
L - supe -
inguinal . ectopic

transverse
scrotal

\ femoral

perineal
\ VySetreni v sedu

cryptorchidism

suprascrotal / AV

|



http://wikis.lib.ncsu.edu/images/f/f6/Cryptorchidism.jpg
http://urologie.universimed.com/artikel/hodenhochstand-diagnostik-und-therapie-ein-alter-shoe-maker

d) Hydrokéla testis - nahromadeni tekutiny
Vv cavum serosum scroti (tunica vaginalis

testis). processus vaginalis testis spojen
s peritonealni dutinou

* hydrokéla funiculi spermatici (cysta) —
cast processus vaginalis oddelena od
cavum serosum scroti | peritonealni dutiny

* hernia inguinalis (CasteCna, uplna)



PENIS

* nevyvinuti (ageneze) — pri chybéni
pohlavniho hrbolku
* penis duplex — puvodné parovy zaklad
pohlavniho hrbolku vubec nesroste
* penis bifidus — puvodné parovy zaklad
pohlavniho hrbolku sroste jen Castecne
02 Ty, ——— PuPeenik

penis duplex normalni vyvoj penis bifidus



HYPOSPADIE

Abnormal
urethral
orifices

EPISPADIE

+ extrophia vesicae urinariae

Mucosa of the
urinary bladder

Ureteric
opening




OVARIUM

 retentio ovarii — nedokonceni sestupu

* heterotopia ovarii — chybne ulozeni
(inguinalni kanal, labia majora)



UTERUS A VAGINA

poruchy fuze Miillerovych vyvodu

* nesplynuti v celém rozsahu:
— uterus duplex cum vagina duplex
— uterus didelphys cum vagina septa
* neuplné splynuti:
— uterus bicornis bicollis
— uterus arcuatus




Uterine
tube

Uterus didelphys
with double vagina

D

Uterus bicornis unicollis
1 rudimentary horn

Indentation

Uterus arcuatus

Atresia of cervix

Uterus bicornis

Open part
of vagina

Atresia of vagina



perzistence srostlé stény Mullerovych vyvodu:

uterus septus
uterus subseptus
uterus bicolis (prepazka jen v oblasti kréku)

ageneze nebo hypoplasie jednoho Mullerova

vyvodu:

uterus unicornis
uterus bicornis cum cornu rudimentario



Poruchy vyvoje pochvy

Ageneze pochvy — nezalozeni vaginalni
ploténky (+ ageneze delohy)

Atresie pochvy (imperforatio vaginae) —
nevytvori se lumen vaginy

Septace pochvy
Stenoza pochvy

Hymen imperforatus — nebezpeci hydrokolpos,
hydrometrokolpos (hromadeéni tekutiny, pozdeji
krve v pochvé i déloze)



Virilizace - rozvoj druhotnych muzskych
pohlavnich znaku u zen. Vznika pfi nékterych
poruchach s nadbytkem muzskych pohlavnich
hormonu (androgenu). Objevuje se muzské
ochlupeni, hlubsi hlas, zvétsuje se Kklitoris. K
virilizaci vedou napr. nekteré nadory nadledvin.

Etymologie: lat. virilis muzsky


http://slovnik-cizich-slov.abz.cz/web.php/slovo/hormon
http://slovnik-cizich-slov.abz.cz/web.php/slovo/androgen
http://slovnik-cizich-slov.abz.cz/web.php/slovo/nador

