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Vrozene vyvojove vady

= odchylky od normalniho prenatalniho vyvoje lidského jedince

- etiologie vzniku: abnormalni prenatalni vyvoj v dusledku faktort genetickych,
vnéjsiho prostredi nebo kombinace

Kdy myslet na VVV rodidel?

- po porodu

- pfi poruchach rustu
-V puberte

- pfi poruchach plodnosti



Typy vad

- ageneze, aplazie = uplné chybéni Casti rodidel

- hypoplasie = nedostatecny vyvoj

- atrezie = zuZeni nebo nevyvinuti télnich otvoru

- duplicity = zdvojeni, vznika nejCastéji spojenim Mullerovych vyvodu



VVV gonad - agnheze ovarii

= Uplné nevyvinuti vajeCniku

- vzacne, oboustranne temer neexistuje
- pfiznaky: amenorea, narusen vyvoj sekundarnich pohlavnich znaku



Agnheze gonad - dysgeneze ovarii

= patologicky vyvoj ovarii (ovaria in situ, fibriotické bez folikuld, neprodukuje
hormony

Délime dle karyotypu

- 46 XX (normalni Zensky karyotyp)
- 46 X0 - Turnertuv syndrom
- 46 XY - Sweyeruv syndrom



Turneruv syndrom

- normalni genital, narusen vyvoj sekundarnich pohlavnich znaku, sterilita

- maly vzrist, kardiovaskularni poruchy, poruchy SZ, osteopordza, intelekt v
norme

- terapie: podavani rustového hormonu, substituéni hormonalni terapie,
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Sweyeruv syndrom

- prestoze je pritomen XY, divky se Sweyerovy syndromem vypadaji jako zeny,
maji funkCni Zenské genitalie a struktury (v€etné vaginy, délohy a vejcovodu)

- chybi vajeéniky! - chyba produkce pohlavnich hormonu a divky tak neprojdou
pubertou

- zeny jsou vysoke, mohou mit malou delohu a zvetseny klitoris

- priznaky: amenorea, sterilita,

- léCba: hormonalni substitucni terapie, odstraneni prouzkové pohlavni zlazy
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Intersexualni malformace

= malformace zpochybnujici pohlavni zarazeni jedince
- interdisciplinarni problematika

pravy hermafroditismus x pseudohermafroditismus (muzsky/zensky)



Pravy hermafroditismus

= jedinec ma oboje gonady (na jedné strané vajecnik, na druhé varle nebo
bilateralné oboje - ovotestes)

- velmi vzacne

- vzhled: rlzny, od skoro normalni zeny az po skoro normalniho muze

- terapie: multidisciplinarni zhodnoceni, zvazit kterym smérem vest korekci,
slozité



Pseudohermafroditismus muzsky

- jedinec ma Zensky fenotyp, karyotyp XY, nesestoupla varlata, vypada jako
zena

- primarni amenorea, zevni rodidla zenska, pochva slepé konci, délohu a
vajeCniky nema, v tfislech (nesestoupla) varlata, pubické a axilarni ochlupeni
malo vyvinuté

- terapie: odstranit varlata (riziko nadort), substituce estrogeny, psychologicka
podpora



Pseudohermafroditismus zensky

- karyotyp XX, ma ovaria, ale sekundarni pohlavni znaky muzskeé

- normalné vyvinuté vajecCniky, vejcovody, deloha

- vysoka produkce androgenu - zmuznéni vnéjSiho genitalu, zvétSeni klitorisu,
splynuti velkych stydkych pysku (vytvofi strukturu podobnou Sourku)

- screening u novorozencl ze suché kapky (v CR jedno z 18 vySetfovanych
onemocnéni)

- terapie: farmakoterapie (kortikoidy) + chirurgicka korekce ve tfrech fazich
(indikace k porodu per SC) - 1. zbavit napadnosti (odstranit hypertroficky
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genital), 3. rozsSifit introitus (umoznit styk)



VVV zevnich rodidel

Ageneze vulvy - chybi zevni rodidla, vétSinou ve spojeni s jinymi poruchami
vyvoje, Casto vada neslucitelna se zivotem, vyskytuje se velmi vzacné

Hypoplazie vulvy - nejCastéji chybi malé stydke pysky, asymetrie, kosmeticka
zalezitost

Atrezie vulvy - vada ziskana (synechia vulvae), u déti kolem 3.roku, jedna se o
slepeni malych stydkych pyskul (Caste¢né nebo zcela), vznika jako dusledek
Spatné hygienické péce, spojeno s moznosti zastavy moceni

Atrezie hymenu - nejCastejsi VVV zevnich rodidel, vrozena nebo ziskana,
nejCastéji po zanetu v détskem véku, hymenalni prstenec pevny, nepoddajny,
chybi otvor pro odktok mensstruacéni krve (diagnostikovano v détském véku po
menarche)



VVV vnitrnich rodidel

Ageneze, aplazie pochvy - pomérné Casto se vyskytujici vada, bud chybi ¢ast pochvy (nejCastéji horni
¥3) nebo cela

Vaginalni septa - vznika neuplnym spojenim Mullerovych vyvodl, mohou byt komplikaci pohlavniho
styku i porodu

- podeélna vaginalni prepazka, nékdy oznacCovana jako dvojita pochva, dvé vaginalni dutiny svisle
oddélené, jeden vaginalni otvor muze byt mens$i nez druhy.

- pFiéna vaginalni pfepazka, probiha horizontalné, vaginy je rozdélena na horni a dolni dutinu, muze
se objevit kdekoliv v pochvé

Ageneze délohy (MRKH = Mayer-Rokitansky-Kuster-Hauserav) - zakrnéni nebo chybéni délohy,
doprovazeno absenci vejcovodu, nékdy i pochvy, vajecniky jsou normalné vyvinuté

Hypoplazie délohy - nej¢astéjsi z vad, dSloha ma normalni tvar, ale je mensiho vzrustu a nedostatecné
vyvinuta, komplikace v téhotenstvi, Casté potraty, infertilita



Odchylky ve tvaru delohy
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uterus and vagina vagina arcuate uterus septated
normally developed subsepta uterus subseptus uterus

uterus bicornis uterus bicornis uterus didelphys asymmetrical unicornuate
unicollis bicollis with septated vagina  bicornate uterus uterus



Deviace delohy

posun délohy mlze byt smérem - vertikalnim (elevace,descensus, prolapsus
uteri)

- horizontalnim (antero-, retro-, ,,.)

- déloha sklonéna (versio) dopredu, dozadu a do strany.
- ohnuti (flexi) muze byt dopfedu, dozadu a do strany
- muze byt otoena (torsio) nebo vyvracena (inversi)



Anteflexe  Retroflexe Anteverze  Retroverze



Typy prolapsu panevnich organu

- Cystokéla = pokles pfedni poSevni stény, nejCastéjsi, zeslabeni podpurného
svalstva a vaziva vaginalni stény v oblasti mezi pochvou a moCovym
méchyrem, problemy pfi moCeni nebo inkontinence.

- Rektokéla = pokles zadni poSevni stény zasahuje konecCnik, vyhfezly
konecCnik pak vytvari zvlastni utvar - bulka u konecniku, silné tlaCi na vaginu -
zpusobuje velké problémy pfi vyprazdnovani, zacpu nebo fekalni inkontinenci

- Urogenitalni prolaps



Urogenitalni prolaps

= sestup délohy nebo pochvy posSevnim smérem do poSevniho vchodu nebo pred
rodidla zeny

- sekundarné muze byt postizen i mo¢ovy méchyf, mocova trubice, rektum a
stfeva

- postihuje cca 30% multipar, jen 2% nullipar

- pfi€iny: oslabeni podpurného aparatu, nejvyznamnéjsSim rizikovym faktorem
je porod, dale panevni operace, vrozeny proplaps



Klasifikace prolapsu

1. stupen - sestup hrdla delozniho v ramci pochvy
2. stupen - sestup hrdla delozniho do posevniho vchodu
3. stupen - vyhiez hrdla/délohy pfed pochvu

Uterine Prolapse

Level of infroitus

Normal degree degree degree Procidentia



Terapie

- konzervativni - pesary
- chirurgicka (poSevni plastiky)

Vybér metody zavisi na véku, fyzické aktivité a prani pacientky



Prevence

- prevence prolongovaného porodu a zavaznych porodnich poranéni
- prevence zvyseni nitrobfiSniho tlaku (zacpa)
- podpora svall panevniho dna (Kegelovy cviky)



