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PTERYGIUM COLLI A SVALOVE HYPOTROFIE U PRIMARNIHO
HYPOGONADISMU

Podplukovnik MUDr. Svatopluk KLESNIL, vojenska4 nemocnice v Olomouci

Patofyziologicky proces a morfologické zmé&ny
u svalovych onemocnéni se odehravaji ve svalo-
vé tkéni. To v8ak neznamend, Ze onemocnéni je
lokalizovdno jen ve svalstvu kosternim, nybrZ
naopak onemocnéni svalovd jsou vysledkem slo-
Zitych poruch endokrinnich i centrdlné nervo-
vych. SloZitd patogeneza téchto zmén ve svalstvu
ukazuje vzdjemné prolinadni nervovych a endo-
krinnich vztahfi. Pozorovali jsme nemocného,
u kterého priméarni hypogonadismus zanechal
zFetelné zmény télesné i psychické, svalové hy-
potrofie a zvlaStni ndlez ploSného vybézku kiiZe
po obou strandch krku zvany pterygium colli.

Vlastni pozorovani

F. V., nar. 1945, izolatér tepelnych zafizeni, €. chor.
243/63, 132/64, 192/64. RA: bezvyznamné. OA: o porodu
neni informovén, v Sesti letech mé&l operaci descensu testis
na pravé strang, jiné operace ani nemoci nem&l. NO: jako
branec byl posldn k vySetfeni pétefe a svalstva. Kdy
vznikl svalovy nélez nevi, nevdimli si ani rodide. Od
mladi pozoruje, Ze mé $irokou $iji, trojihelnikového tvaru.
VySetfen zatim nikde nebyl, progresivni tbytek svalstva
nepozoruje. Objekt. nédlez: v§$ka 172 cm, vdha 59 kg, pra-
vék, astenicky habitus, ndpadn& dlouhé HK i DK. Svalstvo
povSechné maélo vyvinuté, chabé. KiZe je suchéd, maélo
pigmentovan4, hladké, bez akne. Tuk vice uloZen na bo-
cich a hyZdich. Lebka naznafen& v&Zovitd, kStice hojna,
zarlistd hloub&ji do &ela, po strandch i v §iji. Chybi vous,
na hornim rtu je ¥idké chmyii. Tikot hodinek slysi vpra-
vo méné, jinak nélez na mozkovych nervech normalni.
Krk: hypertroficky vyvinuté svalstvo s plo$nym vyb&Zkem
po obou strandch krku, pterygium colli, takZe krk méa ze-
pfedu i zezadu trojihelnikovou podobu. Jmenované sval-
stvo je na pohmat tuhé. Hlas normélni, nemutuje, ,,ohryzek"
mélo zFetelny. HK: ndpadn& dlouhé, cubiti valgi, svalstvo
pletence paZniho je népadn& hypotrofické, zvl. deltoidei,
supraspinati, infraspinati, tricepsy. PovSechna svalova hy-
potonie. Bicepsy jsou vyvinutéj$i, svalstvo na pFedlokti
a rukou normélniho vzhledu. Akrocyané6za, akrohyper-
hidr6za, akrohypotermie. Rr. bicipitdlni a tricipitdlni ne-
vybavné, rr. flexord témé&r vymizelé, idm uvedenych svalt
nepatrné, scapulae alatae, sila rukou primérend, p¥i vzpa-
Zovéni rukou oslabend. Trup: v axildch ochlupeni ¥idké,
b¥icho vyboulené, rr. b¥i§ni symetrické, rr. kremasterové
vybavné. Varlata: stav po operaci descensu pravého varle-
te. Toto varle je atrofické, palpacné lehce citlivé, nad-
varle neni vyvinuto. Levé varle i nadvarle jsou znacné
hypoplastické. Penis maly, téZ Sourek mé&lo vyvinut se
slabou pigmentaci a slabym sfasenim. Prostata mal4,
ochlupeni vysloven#& femininnfho typu. Subj. chybi erekce,
styk nemé&l. Bficho a z&da jsou lysé, patef mé zvySenou
bederni lord6ézu. DK:- dlouhého vzristu, vysoko klenuté
- nohy. Svalstvo stehen a bérct difazné& hypotrofické, na
pohmat mélo elastické. Rr. pateldrni sniZené, TFP, PFP a
adduktortt oboustrann® nevybavné. Rr. L5—S1 nizké. Idm
na stehnech a bércovém svalstvu nevybavnd. Pohyblivost
aktivni i pasivni normélni, sila svalovd primé&rend. Akro-
cyandza, akrohyperhydréza, akrohypotermie. Stoj a chiize
je normélni. Citi pro vSechny kvality je normé&lni. Psychic-
ky: détskd mentalita, uzaviend povaha, spiSe pasivni, ne-
rozhodny. Pomocné vyS$etfeni: puls norm., TK 120/75, S¢k
1/3, rtg plic a srdce norm., ekg fyziolog. kfivka, internf
nélez je negativni. ORL: norm., oéni: zdadnlivy exoftalmus
vpravo podminény pravdépodobné& asymetrii obliceje. Krea-
tinin v mo¢i 1,74 g/24 hod, Mo¢. norm., ko norm., eeg:

v neurovnaném zédznamu se prokresluje nepravidelny
rytmus 8—10 c, do 30 uV, zvl. okcipit. oboustranné& ojedi-
nélé, ploché viny theta. PFedni svody vyraznéji oploStény.
Reakce zastavy opakované& sprdvnd. Hyperventilace zlepSi-
la modulaci zékladniho rytmu, aktivita theta potlaena.
Zaver: eeg jestd v mezich fyziologickych. Rtg 1bi: lebka
je v&Zovitého typu s bohatym cévnim reliéfem, jinak bez
zvladtnosti, turecké sedlo normélni velikosti, ostFe kontu-
rovano. Rtg kréni patefe, hrudni i bederni normélni nélez,
toliko Cs je ziZen§ — platyspondylus. Rtg pdnevnich kosti:.
pénev je hypoplastickda, gracilni, spiSe p¥echodného typu,
mezi muZskou a Zenskou pé&nvi (ve smyslu feminizaénim]).
Zlstavaji oteviené apofyzarni Stérbiny pfi hfebenech lopat
kosti kyd&elnich. Glykémie 122 mg%, BWR negat. Histolo-,
gické vySetfeni (doc. Valach): excise z musculus trape-.
zius. Ve vySetfovaném tseku p¥i¢né pruhované svaloviny
nenalezeny bliZ§i zmény. Excise z 1§tkového svalstva: leh-
ké loZiskova aktivace bunék intersticia. V cévach je lehka
proliferace intimy, vlastni svalovina je bez podstatn§ch
zm&n. EMG: svody provedeny ze svalli m. trapezius 1. sin.
(pars superior), m. deltoideus (par media 1. sin.), m.
supraspinam 1. sin, m. triceps humeri (caput radiale 1. dx.},
m. gastrocnemius 1. dx. (caput fibulare), m. biceps femo-
ris 1. dx., m. semitendineus 1. sin., m. tibialis ant. 1. sin,,
m. fibularis longus 1. sin. Ve vSech zdznamech je patrné
zkrdceni AP, redukce amplitudy a vyskyt polyfazickych
potencidltt i zkrdceni primérného trvéni amplitudy. De-
rervaéni (fibriladni) potencidly nenalezeny. AP- 50- 100
uV, 3-5 msec. Nédlez sv&d¢&i pro oslabeni svalové tkdnég, bez
zndmek denervace. Zna&n4 polyfazie, zkrdceni AP s niZsi
amplitudou by mohla byt nalezena u myopatického posti-
Zeni. Svalovy test je¥té v mezich normélu. 17- ketosteroidy
13,2 mg/24 hod., opakovan& 26 mg/24 hod., posledni vy-
Setfeni 10 mg/24 hod. FSH 488 j/hod. norm. nélez K v séru
51 mE/L, Na v séru 144,0 mE/L, P anorg. 2,8 mE/L, Ca
4,9 mE/L. Spermiogram: ejakuldtu asi 1,0—1,5 ccm, je néa-
padné bd&lavé barvy. V nativnim preparétu je v zorném poli
moZno postihnout nejvyse 4—5 spermii, které se lenivé
pohybuji, jinak hlen.V prepardtu barveném podle Gramma
lze spermii jen velmi t8Zko nalézt. NejspiSe nédlez hlavitky
bez bi&ik, nebo je spermie patologicky deformovéna.
74avér: oligospermia gravis (97 %), impotentia generandi
(dr. Uvizl). Extirpace kiZe z paZe: v n&kolika ode&itdnich
zji§t&no primé&rn& 11 % chromatinopozitivnich jader, podle
nadich zku$enosti sv8d&i tento nélez, i kdyZ je procento
ndco vyssi, pro chromozomaln® muZské pohlavi (doc.
Loyka). Vyt&r z bukdlni sliznice: v natéru bukéalni sliznice
nebvly prokdzdny sexchromozomy. Nélez sv&dZi pro chro-
mozomové pohlavi muZské (dr. Runtdk).

Rozprava

Poskozeni obou gonad miiZze byt bud vrozené
nebo ziskané, popiipadé vznikne pri zmenSeni
gonadotropni funkce adenohypofyzy. Dojde-li
k uvedenym poSkozenim pfed pubertou, chybi
v obdobi ofekdvané puberty i pozdé&ji exkre&ni
i inkreéni &innost gonad, genitdl ziistane infan-
tilni, nerozvinou se sekunddrni pohlavni znaky.
P¥i prfimém poSkozeni gondd a jejich afunkci
hovori se o primdrnim hypogonadismu. Vétsinou
jde o kongenitdlni poruchu vyvoje gonadd uZ v ob-
dobi embryondlnim, o dysgenezi nebo agenezi
gonad. V poslednich letech byly ziskdny nové
poznatky o rozdilech pohlavi v buné&énych
jddrech. V r. 1949 Barr a Bertram prokéazali po-
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Fotografie é. 1, 2, 3.

hlavni rozdily v jddrech bunék kocky; u samicek
v 30 % aZ 40 % jader bun&k objevili bazofilni
chromatinové télisko, u samecki nélez nepfekro-
doval 4 %. Ukazalo se, Ze obdobné rozdily exis-
tujii v buiikdch jinych ZivoCichl vCetné clovéka.
K urdovédni genetického pohlavi byly pouZity
buiiky sliznice bukdlni, vagindlni vytéry, buliky
z amniové tekutiny, biopsie kiiZze a leukocyty
v krevnich nétérech. U Zen s genetickym zékla-
dem Zenskym najde se v 40 % aZ 60 % jader bu-
nék na vnit¥ni strané jaderné membrany hrudka
chromatinu velikosti 1 u, jeZ pravdépodobné
predstavuje dva Zenské chromozomy, zatimco
takovd hrudka u muZi s geneticky muZskym zéa-
kladem se najde mén& neZ v 10 % jader. V leuko-
cytech s geneticky Zenskym z&kladem se najde
palickovity pFivések na jadie aZ do 6 %, zatimco
u muZi se nenajde. Fixace materidlu z kliZe se
provadi formalinem, v Bouinové roztoku a nejlé-
pe v modifikovaném Davidsonové roztoku (for-
malin 35 % — 20 dild, alkohol 95 % — 30 dild,
ledovd kyselina octovd — 10 dildi, destilovana
voda — 30 dild). Histologicky preparat se pak
barvi hematoxilinem — eozinem (chromatin se
barvi intenzivnéji naZ jadro), nebo podle Feul-
gena (jimZ se prokazuje kys. desoxyribonuklei-
nova v chromatinu, jeZ se barvi Cerveng, jadérko
se nebarvi). Fixace formalinem je mélo vhodna,
jadra jsou svraStéld a chromatin se Spatné od-
Cit4. Natér ze sliznice Gstni se ihned fixuje para-
mi formolu za tepla po dobu asi 5 minut. Potom
se hydrolyzuje v 1 n HCL a barvi se mékterym
hematoxylinem. Chromatin negativni jadérko
sv&déi pro chromozomové muZské pohlavi. Zen-
sky chromatin proti muZskému je vétSi, Barr a
Moor se domnivaji, Ze je to podminéno dvéma
XX chromozomy, kdeZto muzsky typ, zaloZeny na
komplexu XY chromozomi, je podminény malym

rozmérem Y chromozomu. Tento ndzor potvrdila
fada autord. U nds chromatin vy$etFovali Lina,
Fleischmann, Jirdsek, Loyka, Hradil, Fanti$, Ra-
boch. Vznik somatického pohlavi ovladaji vlivy
genetické, vliv prostfedi a vlivy hormon4lni. Je
znadmo, Ze napf. geneticky samé¢i Zabdk Xenopus
levis miZe byt hormondlnimi vlivy zm&n&n na
samicku. Podobny Gplny zvrat nebyl jesté u &lo-
véka zaznamendn, avSak pfitomnost spermato-
genezy u muZii s geneticky Zenskym zikladem
pfi Klinefelterové syndromu ukazuje na tuto
moZnost. Genetické pohlavi souhlasi zpravidla
s gonad4alnim, kromé pravych hermafroditd, syn-
dromu Turnera-Sere$evského (genital Zensky pri
genetickém zdkladu muZském) a syndromu Kli-
nefelterova. U naSeho nemocného vy$etfeni Gstni
sliznice a extirpované kiiZze potvrdilo muZské ge-
netické pohlavi. Vzdcny nélez pterygia colli, ty-
picky vSak pro pterygonuchéalni infantilismus
neboli sy. Turnera-SereSevského u aplazie nebo
hypoplazie ovarii, byl téZ kromé& vyznacenych
svalovych hypotrofii nalezen u na$eho nemocné-
ho. Jsou moZné i jiné vzdcné abnormality, jako
pterygium popliteum a pterygium cubiti. Podle
Hnévkovského a Cihdka tyto nédlezy byvaji zpfi-
sobovdny abnormélnimi svaly. Histologicky né-
lez z popisované abnormaélni svaloviny byl nor-
maélni, emg nélez vSak uk4zal lehkou abnormali-
tu svédcici pro svalové oslabeni. Popisované di-
fizni svalové hypotrofie si vysvétlujeme poru-
chou neuroendokrinnich vztaht regulace trofiky
svalové.

Velmi nesnadno se diagnostikuje hypofyzarni
hypogonadismus, jestliZe se sniZena funkce hy-
pofyzy omezuje jen na gonddotropni sloZku. Rist
tu vyraznéji nezaostavd, pretrvava dale s rozvo-
jem eunuchoidnich proporci téla s relativné del-
Simi koncetinami a krat$im trupem. Tu se velmi
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nesnadno rozliSuje skuteény hypogonadismus od
benigniho opoZdéného dospivdni, od pubertas
tarda, a nezfidka se ke spravné diagnéze dospéje
jen vyCkanim do 15.—17. roku. Hypofunkce var-
lat se tykd jak funkce exkre¢ni, tak i funkce
inkre¢ni. MiZe vzniknout jednak z primérni po-
ruchy adenohypofyzy, nebo jsou primarné zasa-
Zena varlata traumatem, infek¢nimi chorobami
(parotickd orchitis, kachektizujici choroby, se-
nium, zdnéty varlat — zejména syfiliticky, tuber-
kuldzni, variolozni), pfi kryptorchismu, cirku-
la¢nich poruchdch (hydrokela, hematokela, va-
rixy apod.) a téZ u jaterni cirh6zy (odpadé de-
strukce Aestrogenu). Klinickd forma hypogona-
dismu je zgvisla na véku, ve kterém doslo k po-
Skozeni ¢innosti, a na tom, kterd z obou funkci
varlete je po3kozena. Kazdd miiZe byt poSkozena
zvlast, nebo jsou postiZeny spole¢n&. Dusledky
pro organismus nejsou stejné. Vazne-li izolova-
né spermiogeneza, nenajdeme na organismu jako
celku Zadné priznaky subjektivni ani objektivni.
Vézne-li vyroba hormonu, pii postiZeni Leydigo-
vych bunék, najdeme celkové priznaky deficitu
androgenu. V praxi obé funkce varlete byvaji po-
stiZeny soucasné. Jde-li o deficit varletniho an-
drogenu, bude zaleZet na tom, kdy k nému doSlo.
JestliZe p¥ed pubertou, druhotné pohlavni znaky
se nevyvinou, do3lo-li k postiZeni po puberté
nebo v dospélosti, kdy uZ je vyvoj ukonéen a se-
xudlni diferenciace tiplnd, nejsou zndmky defi-
citu testosteronu tak napadné a druhotné po-
hlavni znaky trpi jiZ mélo. N4S nemocny nés na
prvni pohled upoutal vyznacenym pterygiem
colli a diftiznimi svalovymi hypotrofiemi, se kte-
rymi byl ostatné odeslan na vySetfeni. Teprve pii
podrobné&jSim vySetfeni byl rozpoznén priméarni
testikularni prepubertdlni hypogonadismus, jak
to dosvédCuje objektivni ndlez a zejména nélez
na genitdlu. Pfi tomto nélezu hypofyza netrpi,
naopak, protoZe odpadla brzda varletniho an-
drogenu, vyddva normdlni mnoZstvi nebo nadby-
tek gonatrofinu a v modi najdeme vysoky titr.
Jsou-li varlata hrubé poSkozena, ale ne zcela zni-
Cena, neni titr gonddotrofini v mo¢i tak vysoky,
nebo je 1 normalni, jak je tomu u naSeho nemoc-
ného, ktery mé levé varle silné hypoplastické,
pravé zcela atrofické. Nédlez FSH 448 j/hod. je
normélni. Ze nejde o hypofyzdrni hypogonadis-
mus, ukazuji uvedené normdlni hodnoty FSH a
normélni nalez 17- ketosteroidd v moci, ktery je
nepfimym dikazem normélni ¢innosti adreno-
kortikotropniho hormonu bazofil@i pfedniho lalo-
ku hypofyzy. Kdyby byla prvotni pFi¢ina v hypo-
fyze, trpélo by varle proto, Ze by se nevydaval
hypofyzarni gonddotrofin (FSH) a pak by se.go-
néddotrofin moéi nevyludoval viibec nebo nepatr-
né. Pokud se tyki svalového nédlezu, uvazovali
jsme z poC4tku na moZnost myopatie, ktera se
v3ak vyznacuje progresivnim Gbytkem svalovych
vldken nebo pseudohypertrofiemi s odpovidaji-
cim histologickym a elektromyografickym néle-
zem i typickymi klinickymi formami, i kdyZ je
fada forem atypickych. Histologicky ndlez myo-
patii vyloucil. Subjektivné ani objektivné klinic-

ky neni progrese svalového nédlezu a ani po roce
(1 kdyZ je to kratkd doba) provedena kontrola
vietné EMG ji neprokazala. Prognosticky vzhle-
dem k vé&ku i pfi nélezu atrofickych varlat ne-
oCekdvame dalsi zhorSovéni svalového nilezu.

Terapeuticky, byla-li by prvotni p¥i¢ina hypo-
fyzarni a neni-li varle atrofické, je indikovano
1éCeni gonddotrofinem, Praedynem Spofa, 1500 j.
i. m. denné& 20kréat. Do té doby by se mélo zazna-
menat klinické a laboratorni zlepSeni (vzrist
varlat, penisu atd. a stoupnuti titru 17- ketoste-
roidd v moci). Nestoupne-li pa této terapii titr
17- ketosteroidii v moci, neméd smysl déle Prae-
dyn podéavat a prfejdeme na Testosteron. Jde-li
o varlata zniCen4, atrofick4, je indikovan Testo-
steron-Agovirin 25 mg i. m. denné&, nebo 3Kkrat
1 draZé denné a vitamin E. U obou poSkozeni
vdzne vylucovani androgent, rozdil je v3ak ve
vyluéovami gonadotrofinfi, bez jejichZ titru se
neobejdeme. Titrace androgent je obtiZna, biolo-
gickd, misto ni se provadi snadno titrace 17-ke-
tosteroidii, jeZ n&s poucuje 0 androgenech aspoii
pribliZzné. U naSeho nemocného neocekdvame od
terapie vzhledem k véku a mnélezu atrofickych
varlat podstatny efekt. Oligospermia gravis a
impotentia generandi bude pravdépodobné trva-
14. Tato domnénka se pozdé&ji aplikovanou tera-
pii potvrdila. Posudkovy zavér podle predpisu
zni jednozna¢né pro neschopnost k vykonu vo-
jenské sluzby.

Souhrn

U nemocného s primarnim, prepubertdlnim hypo-
gonadismem jsme uké&zali mimo svalové hypotrofie
velmi vzdcny nélez, pterygium colli, které se popisu-
je u syndromu Turnera-SereSevského (pterygonu-
chalniho infantilismu) p¥i hypoplazii nebo aplazii
ovarii u Zen s genetickym zdkladem muZskym. Po-
psany ndlez je u prepubertdlniho, testikularniho,
primarniho hypogonadismu u jedince s genetickym
zdkladem muZskym velmi vzacny.

Pesnme

Y 6ousbHOro ¢ NpHM3HAKaMU IEPBUYHOrO Ipeniy6epraTHOro I'M-
MOroHamusMa aBTOPHl BRISBHJIM, HapsALy C MEINIEYHOH TUMOTPO-
dueit, u BechMa penkylo Haxonky — pterygium colli — omm-
celBaeMylo npu cuHIpome TypHepa-Illepemesckoro (mrepuroHy-
XaJBHOrO MHQAHTHMIM3MA) NPH THIOMJIA3HM MIM alIasuu sH4HH-
KOB y KEHHJMH C MYXCKOU TeHETUUYEeCcKOi OcHOBOM. OmnucaHHbII
[IPU3HAK 'y JIMI] C MY>KCKOH TeHeTHYeCKOH OCHOBOM Habmiomaercs
Npu Tpenny6epTaTHOM TECTHKYJAPHOM IIEPBUYHOM T'HIIOrOHA-
IU3ME BeChbMa PpeaKo.

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-SereSevski 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 hypogona-
dism of a person with a genetic masculine origin.
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