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PTERYGIUM coLLI Á SVALoVÉ HYPoTRoFIE U P'RIMÄRNÍHO
` HYPoGoNADISMU

Podplukovnik MUDr. Svatopluk KLESNIL, vojenská nemocnice v Olomouci

P'zatofyziologický proces a morfologická Změny
u svalových onemocnění se odehrávají Ve Svalo-
vé tkání. To však neznamená, že onemocnění je
lokalizováno jen Ve Svalstvu kosterním, nýbrž
naopak onemocnění svalová jsou výsledkem slo-
žitých poruch endokrinnich i centrálně nervo-
vých. Složitá patogeneza těclhto změn ve Svnalstvu
ukazuje vzájemné 'prolínání nervových a endo-
krinnich vztahů. Pozorovali jsme nemocného,
u kterého primární hypogoˇnadismus zanechal
zřetelně Změny tělesné i psychické, Svalové hy-
potrofie a Zvláštní nález plošného výběžku kůže
po obou Stranách krku zvaný pterygium colli-

Vlastní pozorování

F. V., nar. 1945, izolatér tepelných Zařízení, č. chor.
243/63, 132/64, 192/64. RA: bezvÿznamnä. OA: o porodu
není informován, v šesti letech měl operaci descensu testis
na pravé straně, jiné operace ani nemoci neměl. NO: jako
branec byl poslán k vyšetření páteře a Svalstva. Kdy
vznikl Svalový nález nevi, nevšimli Si ani rodiče. Od
mládí pozoruje, že má širokou šíji, trojúhelníkového tvaru.
Vyšetřen zatím. nikde nebyl, progresivní úbytek Svalstva
nepozoruje. Objekt. nález: výška 172 cm, váha 59 kg, pra-
vák, astenický habitus, nápadně dlouhé HK i DK. Svalstvo
povšechně málo vyvinuté, chabé. Kůže je Suchá, málo
pigmentovaná, hladká, bez akne. Tuk vice uložen na bo-
cích a hýždích. Lebka naznačeně věžovitá, kštíce hojná,
Zarůstá hlouběji do čela, po Stranách i v šíji. Chybí vous,
na horním rtu je řidké chmýři. Tikot hodinek Slyší vpra-
vo méně, jinak nález na mozkových nervech normální.
Krk: hypertroficky vyvinuté Svalstvo S plošným výběžkem
po obou Stranách krku, pterygium colli, takže krk má Ze-
předu i zezadu trojúhelníkovou podobu. Imenované sval—
Stvo je na pohmat tuhé. Hlas normální, nemutuje, „ohryzek“
málo zřetelný. HK: nápadně dlouhé, cubiti valgi, Svalstvo
pletence pažního je nápadně hypotrofické, zvl. deltoidei,
Supraspinati, infraspinati, tricepsy. Povšechná Svalová hy-
potonie. Bicepsy jsou Vyvinutější, Svalstvo na předloktí
a rukou normálního vzhledu. Akrocyanóza, akrohyper-
hidróza, akrohypotermie. Rr. bicipitální a tricipitální ne“
výbavné, rr. flexorů téměř vymizelé, idm uvedených Svalů
nepatrná, scapulae alatae, Sila rukou přiměřená, při vzpa-
žování rukou oslabená. Trup: v axilách ochlupení řidké,
břicho Vyboulené, rr. břišní Symetrické, rr. kremasterové
výbavné. Varlata: Stav po operaci descensu pravého varle-
te.q Toto varle je atrotické, palpačně lehce citlivé, nad—
varle nenî vyvinuto. Levé varle i nadvarle jsou značně
hypoplastické. Penis malý, též šourek málo vyvinut Se
Slabou pigmentaci a slabým Sřasením. Prostata malá,
ochlupení vysloveně femininniho typu. Subj. chybí erekce,
Styk neměl. Břicho a. záda jsou lysá, páteř má Zvýšenou
bederní lordó'zu. DK:`dl-ouhého vzrůstu, vysoko klenuté

A nohy. Svalstvo Stehen a bérců diíúzně hypotrofické, na
pohmat málo elastické. Rr. patelární Snížené, TFP, PFP a
adduktorů oboustranně nevýbavné. Rr. L5-Sl nízké. Idm
na stehnech a bércovém Svalstvu nevýbavná. Pohyblivost
aktivni i pasivní normální, síla Svalová přiměřená. Akro-
cyanóza, akrohyperhydróza, akr'ohypvotermie. Stoj a chůze
je normální. Čiti pro všechny kvality je normální. Psychic-
ky: dětská mentalita, uzavřená povaha, Spíše pasivní, ne-
rozhodný. Pomocná vyšetření: puls norm., TK 120/75, Sčk
1/3, rtg plic a Srdce norm., ekg fyziolog. křivka, interní
nález je negativni. ORL: norm., oční: zdánlivý exoftalmus
vpravo podminěný pravděpodobně asymetrií obličeje. Krea-
tinin v moči 1,74 g/24 hod. Moč. norm., ko norm., eeg:

v neurovnaném Záznamu Se prokresluje nepravidelný
rytmus 8-10 c, do 30 (JV, Zvl. okcipit. oboustranně ojedi-
nělé, ploché vlny theta. Přední Svody výrazněji oploštěny".
Reakce Zástavy opakovaně Správná. Hyperventilace zlepšif
1a modulaci základního rytmu, aktivita theta potlačena.
Závěr: eeg ještě v mezích fyziologických. Rtg lbi: lebka
je Věžovitého typu s bohatým cévním reliéfem, jinak bez
Zvláštnosti, turecké Sedlo normální Velikosti, ostře kontu'ë,
rováno. Rtg krční páteře,`hrudni i bederní normální nález,
toliko C6 je Zúžený —— platys'p'ondylus. Rtg pánevních kostí:
pánev jey hypoplastická, gracilní, Spíše přechodného typu,
mezi mužskou a ženskou pánvi (Ve Smyslu feminizačním).
Zůstávaji otevřené apofyzárni' štěrbiny při hřebenech lopatľ
kosti kyčelních. Glykémie 122 mgO/o, BWR negat. Histoloą
gické vyšetření (doc. Valach): excise z -muscıılus trapel..
ZiuS. Ve vyšetřovaném úseku přičně pruhované svaloviny
nenalezeny bližší Změny. Excise z lýtkového Svalstva: leh-.
ká lfložisková aktivace buněk intersticia. V cévách je lehká
proliferace intimy, vlastni Svalovina je bez podstatných
Změn. EMG: Svody provedeny Ze svalů m. trapezius l. sin.
(pars Superior), m. deltoideus (par media l. Sin.), m.
supraspinam l. Sin, m. triceps humeri [caput radiale l. dx.),
In. gastrocnemius l. dx. (caput fibula-re), m. biceps femo-
ris l. dx., m. Semitendineus l. sin., m. tibialis ant. l. sin.,
m. fibularis longusI l. Sin. Ve všech Záznamech je patrné
Zkráceni AP, redukce amplitudy a výskyt polyfazických
potenciálů i Zkráceni průměrného trvání amplitudy. De-
nervačni (fibrilační) potenciály nenalezeny. AP- 50- 100
MV, 3-5 msec. Nález Svědči pro oslabení Svalové tkáně, bez
známek denerv-ace. Značná polyfazie, Zkráceni AP S nižší
amplitudou by mohla být nalezena u myopatického posti“.
žení. Svalový test ještě v mezích normálu. 17- ketosteroidy
13,2 mg/24 hod., opakovaně 26 mg/24 hod., poslední Vy-
šetření 10 mg/24 hod. FSH 488 j/hod. no'rm. nález K v Séru
5,1 mE/L, Na v Séru 144,0 mE/L, P anorg. 2,8 mE/L, Ca
4,9 mE/L. Spermiogram: ejakulátu asi 1,0-1,5 ccm, je ná-
padně bělavé barvy. V nativním preparátu je V Zorném poli
možno postihnout nejvýše 4—5 Spermií, které Se lenivě
pohybuji, jinak hlen.V preparátu barveném podle Gramma
lze Spermii jen velmi těžko nalézt. Nejspíše nález hlavičky
bez bičiků, nebo je Spermie patologický deformována.
Závěr: oligospermia gravis (97 O/0), impotentia ge-nerandi
(dr. Uvizl). Extirpace kůže z paže: v několika odečitáních
zjištěn-o průměrně 11 O/0 chromatinopozitivnich jader, podle
našich Zkušenosti Svědči tento nález, i když je procento -
něco Vyšší, pro chromozomálně mužské pohlaví (doc.
Loyka). Výtěr Z bukální Sliznice: V nátěru bukální Sliznice
nebyly prokázány SexchromoZ-omy. Nález Svědči pro chro-
mozomové pohlaví mužské (dr. Runták). ` “

Rozprava

Poškození obou gonádV může být bud' Vrozené
nebo získané, popřípadě vznikne při zmenšení
gonafldotropní funkce a'denohypoiýzy. Dojde-li
k uvedeným poškozením před pubertou, chybi
v obdobi očekávané puberty i později exkrečni
i inkreční činnost gonád, genitál Zůstane infan-
tilni, nerozvinou Se Sekundární pohlavní Znaky.
Při přímém poškození goˇnád a jejich afunkci
hovoří se o primárním hypvogonadismu. Většinou
jde o kongenitální poruchu vývoje gonád už v ob-
dobí embryıonálnim, o dysgenezi nebo _agenezi
gonád. V poslednich letech byly získány nové
poznatky o rozdílech pohlaví v buněčných
jádrech. V r. 1949 Barr a Bertram prokázali po-
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Fotografie č. 1, 2, 3.

hlavní rozdíly v já'drech buněk kočky; u samiček
v 30 0/0 až 40 0/0 jader buněk objevili bazofilní
chromatinové tělísko, u samečků nález nepřekro-
čoval 4 0/0. Ukázalo se, že obdobné rozdíly exis-
tují i v buňkách jiných. živočichů včetně člověka.
K určování genetickélho pohlaví byly použity
buňky sliznice bukální, vaginální výtěry, buňky
Z amniové tekutiny, biopsie kůže a leukocyty
v krevních nátěrech. U žen S genetickým zákla-`
dem ženským najde Se v 40 0/0 až 60 0/0 jader bu~
něk na vnitřní Straně jaderné membrány hrudka
chromatinu velikosti 1 y, jež pravděpodobně
představuje dva ženské chromozomy, zatímco
taková hrudka u mužů s geneticky mužským zá-
kladem se najde méně než v 10 0/0 jader. V leuko-
cytech S geneticky ženským Základem se najde
paličkovitý přívěsek na jáıdře až do 6 0/0, Zatímco
u mužů Se nenajde. Fixace materiálu z kůže se
provádí formalínem, 4v Bouinově roztoku a nejlé-
pe v movdifikovaném Daviżdsonově roztoku [tor-
malín 35 0/0 -— 20 dílů, alkohol 95 0/0 —— 30 dílů,
ledová kyselina octová —- 10 dílů, destilıovaná
voda —— 30 dílů). Histologický preparát Se pak
barví hematoxilinem —— eozinem [chromatin se
barví intenzívněji naž jádro), nebo podle Feul-
gena [jímž Se prokazuje kys. desoxyribonuklei-
nová v chromatinu, jež Se barví červeně, jadérko
Se nebarví]. Fixace formalínem je málo vhodná,
jádra jsou Svraštělá a chromzatiťn Se špatně od-
čítá. Nátěr Ze Sliznice ústní se ihned Íixuje para-
mi formolu za tepla po dobu asi 5 minut. Potom
Se hyždrolyzuje v 1 n HCL a barví se některým
'hematoxylinem Chromatin negativní jadérko
Svědčí pro chromozomově mužské pohlaví. Žen-
Ský chromatin. proti mužskému je větší, Barr a
Moor se domnív-ají, že je to podmíněno dvěma
XX chromozomy, kdežto ımužský typ, Založený na
komplexu XY chromozomů, je podmíněný malým

rozměrem. Y chromozomu. Tento názor potvrdila
řada autorů. U nás chroˇmatin vyšetřovali Lina,
Fleischmann, Iirásek, Loyka, Hradil, Fantiš, Ra-
boch. Vznik SI'omatického pohlaví ovládají vlivy
genetické, vliv prostředí a vlivy hormonální. je
Známo, že např. geneticky samčí žabák Xenopus
levis může být hormonál`ními vlivy Změněn na
samičku. Podobný úplný zvrat nebyl ještě u člo-
Věka Zaznamenán, .avšak přítomnost spermato-
genezy u mužů S geneticky ženským Základem
při Klíneíelterově syndromu ukazuje na tuto
možnost. Genetické pohlaví souhlasí Zpravidla
ıS gona'dál'ním, kromě pravýcıh hermafro-ditů, syn-
ıdromu Turnera-Šereševského [genitál ženský při
genetickém Základu mužském) a Syndromu Kli-
nefelterova. U našeho nemocného vyšetření ústní
VSliznice a extirpovnafné kůže potvrdilo mužské ge-
netické pohlaví. Vzácný nález pterygia colli, ty-
pický však pro pterygonuchální infantilismus
neboli sy. Turnera-Šereševského u aplazie nebo
hypoplazie ovarií, byl též 'kromě vyznačených
Svalových hypotrofií nalezen u našeho nemocné-
ho. jsou možné i jiné vzácné abnormality, jako
pterygium popliteum a pterygium cubiti. Podle
Hněvkovského a Čiháka tyto nálezy bývají Způ-
Sobovány abnormálními svaly. Histologický ná-
lez z popisované abnormální Svaloviny byl nor-
mální, emg nález však ukázal lehkou abnormali-
tu Svědčící pro svalové oslabení. Popisované di-
fúzní Svalové ıhypotrofie si vysvětlujeme poru-
chou neuroendokrinních vztahů regulace trofiky
svalové.

Velmi nesnadno Se diagnostikuje hypofyzární
hypogonadismus, jestliže se Snížená funkce hy-
pofýzy omezuje jen na gonádotr'opní složku. Růst
tu výrazněji nezaostává, přetrvává dále S rozvo-
jem eunuchoidních'proporcí těla S relativně del-
šími končetinami a kratšim trupem. Tu Se velmi
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nesnadno rozlišuje Skutečný hypogonadismus od
benigního opo-žděného dospívání, od pubertas
tardà, a nezřídka Se ke 'Správné diagnóze dos'pěje
jen vˇyčkáním do 15.—17. roku. Hypofunkce var-
lat Se týká jak funkce exkreční, tak i funkce
inkreční. Může vzniknout jednak Z primární po-
ruchy adenohypofýzy, nebo jsou primárně Zasa-
žena varlata traumatem, infekčními chorobami
[parotická orchitis, kaclhektizující choroby, se-
nium, Záněty varlat —— Zejména Syfilitický, tuber--
kulóZní,.variolóZní], při kryptorchismu, cirku-
lačních poruchách [hydrokela, hematokela, va-
rixy apod.) a též u jaterní cirhózy [odpadá de-
Strukce Aestrogenuj. Klinická forma hypogona-
dismu je Závislá na věku, ve kterém došlo k po-
škození činnosti, a na tom, která z obou funkcí
varlete je poškozena. Každá může být poškozena
zvlášť, nebo jsou postiženy Společně. Důsledky
pro organismus nejsou Stejné. Vázne-li izolova-
ně spermiogełneza, ne'najde'me na organismu jako
celku žádné příznaky subjektivní ani objektivní.
Vázne-li výrobàı hormonu, při postižení Leydigo-
vých buněk, najdeme celko-vé příznaky deficitu
androgenˇu. V praxi obě funkce varlete bývají po- `
Stiženy Současně. Ide-li o deficit varletního an-
drogenu, bude Záležet na. tom, kdy k němu došlo.
jestliže před pubertou, druhotné pohlavní Znaky
Se nevyvinou, došlo-li` k postižení po pubertě
nebo v dospělosti, kdy už je vývoj ukončen a se-
xuální diferenciace úplná, nejsou známky defi-
citu testosteronu tak |nápadné a druhotné po-
!hlavní znaky trpí již málo. Náš nemocný nás. na
první pohled upoutal vyznačeným pterygiem
colli a, dif'úzními Svalovými hypotrofiemi, Se kte-
rými byl ostatně odeslán na vyšetření. Teprve při
podrobnějším vyšetření byl rozpoznán. primární
testikulární prepubertální hypogonadismus, jak
to dosvědčuje objektivní nález a zejména nález
na genitálu. Při tomto nálezu hypofýza netrpí,

“ naopak, protože odpadla brzda ıvarletního an-
drogenu, vydává normální množství nebo nadby-
tek gonatrofinu a v moči najdeme vysoký titr.
jsou-li varlata hrubě poškozena, ale ne zcela Zˇni-
čena, není titr gonádotrofinů v moči tak vysoký,
nebo je i normální, jak je tomu u našeho nemoc-
ného, který má levé varle silně hypoplastické,
pravé Zcela a'trofické. Nález FSH 448 j/hod. je
normální. Že nejde o hypofyzární hypogonadis-
mus, ukazují uvedené normální hodnoty FSH a
normální nález 17- ketosteroidů v moči, který je
nepřímým důkazem normální činnosti adre-no-
kortikotropního hor'monu bazofilů před'nilho lalo-
ku [hypofýzy. Kdyby byla prvotní příčina v hypo-
fýze, trpělo by varle proto, že by Se nevydával
hypofyzární gonádotrofin [FSH] a pak by Se .go-
nádotrofin moči nevylučoval vůbec nebo nepatr-
ně. Pokud Se týká Svalověho nálezu, uvažovali
jsme Z počátku na možnost myopatie, která se
však 'vyznačuje 'progresivním úbytkem svalových
vláken nebo pseudohypertrofiemi S odpovídají-
cím histologickým a elektromyografickým nále-
Zem i typickými -klinickými formami, i když je
řada forem atypických. Histologický nález myo-
patii vyloučil. Subjektivlně ani objektivně klinic-
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ky nenî progrese Svalověho nálezu a ani po roce
[i když je to krátká doba] provedená kontrola
včetně EMG ji neprokázala. Prognoˇsticky vzhle-
dem k věku i při nálezu atrofických varlat ne-
očekáváme další Zhoršování svalového nálezu.

Terapeuticky, byla-li by prvotní příčina [hypo-
fyzární a není-li varle atrofické, je indikováno
léčení gonádotrofinem, Praedynem S'pofa, 1500 j.
i. m. denně ZOkrát. Do tie doby by Se mělo Zazna-
menat klinickflé a laboratorní Zlepšení (vzrůst
varlat, penisu atd. a Stoupnutí titru 17- ketoste-
roidů v moči). Nestoupne-li po této terapii titr
17- ketosteroidů4 v moči, nemá Smysl dále Prae-
dyn podávat a přejdeme na Testosteron. Ide-li
o varlata zničená, atrofická,`je indikován Testo-
steron-Agovirin 25 mg i. In. denně, nebo 3krát
l dražé denně a vitamín E. U obou poškození ˇ
vázne vylučování androgenů, rozdíl je však ve
vylučování gonádotrofinů, bez jejichž titru Se
neobejdeme. ıTitrace androgenů je obtížná, biolo-
gická, místo n'í Se provádí snadno titrace 17-ke-
tosteroidů, jež nás poučuje o androgenech aspoň

- přibližně. U našeho nemocného neočekáváme od
terapie vzhledem k věku a nálezu atrofických
varlat podstatný efekt. Oligospermia gravis a
impotentia generandi bude pravděpodobně trva-
lá. Tato domněnka se později aplikovanou tera-
pií potvrdila. Bosudkový závěr podle předpisu
Zní jednoznačně pro neschopnost k výkonu vo-
jenské služby.

Souhrn

U nemocného S primárním, -prepubertálním hypo-
gonadismem jsme ukázali mimo Svalové hypotrofie
velmi vzácný nález, pterygium colli, které Se popisu-
je u syndromu Turnera-Šereševského [pterygonu-
chálního infantilismu] při hypoplazii nebo aplazii
ovarií u žen S genetickým Základem mužským. Po-
psanˇý nález je u prepubertálního, teStikulárního,
primárního hypogonadismu u jedince S gen'etı'ckým
základem mužským velmi vzácný.

PesmMe

y 5OJIbHOI‘O c npKSHaKaMH nepBHqro npennyöepTaTHoro rn-
noroHanI/IsMa aBTopLI BhIflBHnK, Hapfnıy c MhInıeqü rnno'rpo-
(In/16171, K BechMa peuKyıo HaxoııKy —— pterygium colli — onu-
chIBaeMyıo npn cHHJıpoMe TypHepa-HIepemeBcKoro (Ii'repnroHy-
aIhHoro aIDaHTnJIHSMa) npn aonJIaSHH mm annasmızflnqnn-
KoB y >KeHHrI×IH c My>KcKoň reHeTI/IqecKoÍ/'I ocHoBoň. OnncaHHhIň

npnsHaK y mm c My>KcKoů reHeTqcKoň OcHoBoň Haömonaercfl
npn npeıınyôepTaTHoM TecTI/IKyJIapHOM nepBKqM rnnoroHa-
nI/IaMe BechMa penKo.

Summary

The authors found in a case of primary prepubertal
› hypogonadism in man in addition to muscular hy-

potrophy also a very rare Sign, the pterygium colli,
usually described in the Turner-Šereševski Syndrom
[pterygonucheal infantilism] of hypoplasy or aplasy
of the ovaries in women with a genetic masculine ori-
gin. Only in very rare cases occurs the described
finding in prepubertal testicular primary hyp0gona-
dism of a person with a geneticmasculine origin.
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. Charvát: Repetitorium

. Iirasek I., Raboch I.:
. Kol. autorů: Vnútorné choroby, II. díl, Slov. ak. vied, 1964.
. Kol. autorů: Patologická anatomie, díl II, část I, II, SZN, 1963.
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