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Souhrn: Turnerdv syndrom je jedno z nejéastéjsich geneticky podminénych postizent, které vznikd kompletni nebo parcialni monosomif
chromozomu X. Prevalence v populaci je asi 1 : 2 500 Zivé narozenych divek. Hlavnimi znaky syndromu je maly vzrist a dysgeneze ovarif
s deficitem estrogen(. Turnerdv syndrom je spojen s dalSimi ¢etnymi, vice ¢&i méné zdvaznymi abnormalitami a s vysokym rizikem kar-
diovaskularni mortality. Clanek podéva struény prehled nejeastéjsi problematiky u Turnerova syndromu a zdGrazriuje nutnost multidisci-
plindrni péce o postizené pacientky.
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Turner’s syndrome requires multidisciplinary approach

Summary: Turner syndrome is one of the most frequent genetic disorders, the result of complete or partial monosomy of the X chro-
mosome. It affects 1: 2,500 live female births. The principal features of Turner syndrome are short stature and ovarian dysgenesis
accompanied by estrogen deficit. Turner syndrome is associated with further numerous, more or less serious abnormalities and high risk
of cardiovascular mortality. The article concisely summarizes the most frequent problems in Turner syndrome and emphasizes the need
of multidisciplinary care for affected patients.

Key words: Turner syndrome - ovarian dysgenesis - estrogen deficit - congenital disease - cardiovascular mortality

Uvod

Turnerdv syndrom (TS) je genetické
postizeni zen, které je zap¥icinéno chy-
bénim jednoho chromozomu X nebo
jeho strukturalni abnormalitou ¢i pii-
tomnosti chromozomové mozaiky
45X bunék v kombinaci s jinym geno-
typem bunék (nejcastéji 45X/46XX,
45X/ 46XX/47XXX, 45X/46XY apod.).

Syndrom byl pojmenovan podle
amerického endokrinologa Henry Tur-
nera [1], ktery v roce 1938 popsal
7 pripadll Zen s charakteristickymi
znaky tohoto postizeni. V Rusku refe-
roval o tomto syndromu Sere$evskij
vroce 1928 a v Némecku Ullrich v roce
1930 [2], proto byvd nékdy nazyvdn
Turner-Seredevského nebo Turner-Ull-
richdv syndrom.

Monosomie X vznikd chybnym déle-
nim sex chromozomu X béhem meidzy.
Pokud dojde k chybnému délenf v ¢as-
nych stadiich embryondlniho vyvoje,
vznikne chromozomalni mozaika. V né-
kterych ptipadech dochazi k posko-
zeni a strukturdlnim zméndm chromo-
zomu X (napt. jeho rozlomenfi a znovu

spojeni s abnormdlni sekvenci gend,
nékdy jde o ztratu ¢asti raménka nebo
pfitomnost prstencového chromo-
zomu X, ktery vznikd odlomenim ¢asti
dlouhého a kratkého raménka chro-
mozomu X s naslednym spojenim zby-
vajici ¢asti chromozomu do kruhu).

U Zen s normdlnim genotypem je
jeden z chromozomti X fyziologicky in-
aktivovan (vytvafi tzv. Barrovo télisko,
sex chromatin), ale ¢ast jeho gent zG-
stavd aktivnich [3]. Jejich aktivita pfFi
monosomii 45X chybi a dochézi ke
ztraté jejich genové exprese.

Vyskyt Turnerova syndromu se uddva
1: 2 500 narozenych divek (u nds se
rodi ro¢né asi 20-25 divek s TS). Vét-
Sina plodti s TS (zejména s karyotypem
45X) vsak konéi spontannim potra-
tem. Nékteré studie pracuji s hypoté-
zou, Ze preZivaji pouze plody s chro-
mozomalni mozaikou [4].

Klinickd symptomatologie

u Turnerova syndromu

Turner(lv syndrom md pomérné Siro-
kou fenotypickou variabilitu v zavis-

losti na chybénf ¢i zdvaZnosti aberace
druhého chromozomu X. Nejvyraz-
néjsi fenotypické zmény byvaji u geno-
typu 45X nebo pfi zavaznych struktu-
ralnich abnormalitich chromozomu X.
Hlavnim znakem je dysgeneze vajec¢-
nikd s naslednym chybénim estrogend
a poruchou ristu.

Nelécené divky s Turnerovym syn-
dromem dosahuji malé vysky (pri-
mérné 143-147 cm) [5]. Maly vzrust je
zpusoben chybénim tzv. SHOX (nebo
téz PHOG) genu kratkého raménka X
chromozomu, ktery patfi rovnéz mezi
geny nepodléhajici inaktivaci. Pfedpo-
kladd se, Ze tento gen reguluje vyvoj
pojivé tkané [6]. Divky s Turnerovym
syndromem maji kratky Siroky krk
pti hypoplazii krénich obratld, kratké
predloketni kosti a bérce. Kratsi dolni
koncéetiny méni celkovou proporeci téla
ve prospéch horni poloviny. Chybéni
nebo mutace SHOX genu muZze vést
i k dalsim abnormalitdm skeletu a sval-
stva, jako je Madelungova deformita -
tzv. bajonetové zapésti (dorzalni za-
kfiveni a zkrdcenf radia se subluxacf
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distdIni ulny s omezenou hybnosti za-
pésti), genua valga, zkrdceni meta-
karpt (zejména ctvrtého) ametatarzi,
cubiti valgi v dtsledku vyvojového de-
fektu hlavice ulny, gotické patro a mi-
krognatie, abnormalni utvéreni slu-
chovych kistek, nizko posazené usi,
nékdy s tvarové odli$nymi boltci, epi-
canthus (koznfi fasa pfi vnitinim oénim
koutku).

V disledku chybéni skupiny gend
(tzv. ylymfogennigen®) [6], za normal-
nich okolnosti umisténych na kratkém
raménku chromozomu X a nepod|éha-
jicich inaktivaci [5,7], dochazi béhem
intrauterinniho Zivota k abnormal-
nimu utvareni miznich cév s tvorbou
lymfedémi, zejména na krku, v hornf{
poloviné hrudniku, na rukou, nohou
a genitdlu. Objemné lymfedémy utla-
¢uji okolni struktury, zejména mékké
tkdné, a zapficinujf jejich malformace.
Vznikd pterygium colli (Sirokad koznf
Fasa laterdlné na krku), nizka vlasova
hranice vzadu na krku, ptéza vi¢ek, sti-
tovity hrudnik se Siroko od sebe umis-
ténymi mamillami, miskovité nehty.
Poruchou lymfatické drendze se vysvét-
luje i vznik vrozenych vad kardiovas-
kuldarntho a mocového systému [8].
Lymfedémy rukou a nohou po porodu
vétsinou odezni, ale mohou se vratit,
zejména po zapoceti |écby estrogeny.

Ovaridlni dysgeneze s chybénim
Zenskych pohlavnich hormond, pre-
devidim estrogen(, souvisi pravdépo-
dobné s haploinsuficienci gent krat-
kého raménka chromozomu X [7,9],
které nepodléhaji inaktivaci. Na za-
¢atku intrauterinniho vyvoje vznika
zéklad ovarii, ale ty jesté béhem nit-
rodélozniho Zivota rychle degene-
ruji a postupné se ménf zc¢asti nebo
Gplné v nefunkéni vazivovou tkan. Ne-
dostatkem estrogend nedochdzi ke
spontanni puberté. Je obvykld pri-
marni amenorrhea, chybi vyvoj se-
kundarnich pohlavnich znakd, véetné
rustu prsd. Uterus zstavd hypoplas-
ticky. Zeny s Turnerovym syndromem
jsou v naprosté vétsiné infertilni. U di-
vek s chromozomadlni mozaikou nebo
mensi strukturdlni odchylkou chromo-
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zomu X a s alespor ¢dstecné funkénimi
ovarii miize v malém procentu p¥ipadt
dojit k urcité produkci estrogent s na-
stupem menstruac¢niho cyklu [10]. Vy-
jimeéné mohou tyto Zeny i spontanné
otéhotnét (méné nez 5%) [10]. Vétsina
spontannich gravidit v8ak kon¢f abor-
tem nebo narozenim poskozeného
plodu (chromozomalni abnormality -
Downdv syndrom, Turner(v syndrom,
kongenitalni malformace, vrozené vady
srdecni) [11].

Pacientky s chromozomalni mo-
zaikou s pfitomnosti chromozomu Y
(45X/46XY) maji vysoké riziko vzniku
gonadoblastomu (12 %) v dysgenetic-
kych ovariich. Gonadoblastom muze
byt hormonalné aktivni a produkovat
estrogeny ¢i androgeny s virilizaci Zeny.

Porucha tvorby kostni tkané je ddna
u Turnerova syndromu jednak geneticky
a jednak nedostatkem estrogend. Vrcho-
lova kostni denzita je u pacientek s Tur-
nerovym syndromem redukovdna aZz
0 25% [12,13]. Nedostatek estrogen(i
vede k tézké osteoporéze s patologic-
kymi frakturami. Chybi pozitivni vliv es-
trogent na rozvoj kognitivnich funkci.

Zavazné je postizeni kardiovasku-
larniho systému, které je nejcastéjsi
pricinou zvySené mortality pacientek
[14,15]. Vrozené srde¢ni vady postihujf
az 40% zen s Turnerovym syndromem
[16,17], zejména u 45X monosomie.

Mezi nej¢astéjsi vrozené srde¢ni vady
se Fadi bikuspidalni aortdlni chloperi
(16%). Mlize byt spojena s aortdlni in-
suficienci. Pfedstavuje riziko ¢asnéjsich
degenerativnich zmén s kalcifikacemi
a vzniku aortdlni stendzy ¢i kombino-
vané aortdlni vady. Koarktace aorty
se vyskytuje asi v 10% pFipadd TS. Po-
slednf studie viak ukdzaly, Ze tato vada
je bez vysetieni magnetickou rezonancf
¢asto poddiagnostikovéna. Koarktace
aorty muze byt p¥i¢inou hypertenze.
Je casta u pacientek s pterygium colli.
Castéj3i je vyskyt prolapsu mitralni
chlopné s insuficienci chlopné. Po zave-
denf vySetfeni magnetickou rezonanci
do praxe byla odhalena vysoka pre-
valence venéznich malformaci, které
byly diagnostikovany az u 20% pacien-

tek, v¢etné parcidlniho anomélniho
navratu plicnich Zil a perzistujici levé
vena cava superior [18]. Abnormalni
mezenchymalni tkan cévni stény vede
k rozsiteni kotene aorty (20-40% pa-
cientek) s rizikem vzniku disekce aorty.
Ohrozeny jsou zZeny zejména béhem
téhotenstvi. Na EKG pacientek s TS
jsou popisovdny abnormality viny T,
zkraceni atrioventrikuldrniho vedenf
a prodlouzeni QTc intervalu [19]. Ab-
sence protektivniho vlivu estrogenii se
podili na pFedéasném rozvoji ische-
mické choroby srdeé¢ni (ICHS). Ische-
mickd choroba srdeéni je 2krat castéjsi
nez v bézné populaci Zzen [15]. Riziko-
vym faktorem pro vznik ICHS je dysli-
pidemie s malymi denznimi ¢asticemi
a zvySeny vyskyt hypertenze. Hyper-
tenze je u pacientek s TS 3krat castéjsf
nez u Zzen bez Turnerova syndromu. Jiz
u normotenznich divek je zjis€ovan ab-
normdlni cirkadidnni rytmus krevniho
tlaku [20]. Vétdinou se jednd o pri-
marni hypertenzi bez zfejmé sekun-
darni pric¢iny [21], ale pFi¢inou mo-
hou byt i rendlni a renovaskularni
patologie nebo koarktace aorty. Tur-
nerQv syndrom je také spojen se zvy-
Senym rizikem poruchy glukézové to-
lerance az diabetu, na jehoZ vzniku se
mize podilet jak snizend sekrece inzu-
linu [22,23], tak inzulinova rezistence
u obéznich pacientek s omezenym po-
hybem p¥i sedavém zpisobu Zivota.
Rizikovym faktorem pro vznik ICHS je
i zvy3eny sklon k obezité.

U 50% Zen s TS byly prokdzany proti-
latky proti Stitné zldze a az 30 % Zen trpf
hypothyre6zou na podkladé autoimu-
nitni thyreoiditis. Pfesna pt¥i¢ina nenf
zndma [24], ale disledkem mdze byt
akcentace poruchy metabolizmu cukrd
a tukd, urychlujici aterogenezi.

Vyvojové anomdlie postihuji ve
25-43% mocovy systém. Nejcastéji se
vyskytuje zdvojeny vyvodny mocovy sy-
stém, solitdrni nebo podkovovita led-
vina [5]. Anomalie uropoetického apa-
rdtu s sebou nesou riziko opakovanych
infekci mocovych cest a ledvin s al-
teraci rendlnich funkci a nédsledného
chronického rendlniho selhavani.
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Gastrointestindlni trakt jevi vétsi
nachylnost ke vzniku autoimunitnich
zanétlivych onemocnéni stieva, pre-
devsim celiakie (4-6%), ulcerézni ko-
litidy a Crohnovy choroby. Na rozdil
od bézné populace je u Turnerova syn-
dromu castéjsi vyskyt Crohnovy cho-
roby nez ulcerézni kolitidy. Onemoc-
néni vznikd v dasledku imunologické
dysfunkce, spojené snad s defektem
genu na dlouhém raménku X chromo-
zomu [5]. Nenf objasnéna ani pfic¢ina
¢astéjsi chronické hepatopatie.

U Turnerova syndromu byva také
Castéjsi vyskyt teleangiektazii zaZivaci
trubice s krvdcenim do gastrointes-
tindlnfho traktu. Nékteré prace popi-
suji zvyseny vyskyt karcinomu tlustého
stfeva [25]. KiiZze pacientek ma sklon
k tvorbé pigmentovych névi (témér
1/3 pacientek), ¢astéjsi je i vyskyt pso-
ridzy a alopecia areata [5]. Je zvySené
riziko keloidnich jizev po operaénich
vykonech.

Casté jsou smyslové vady, zejména
poruchy sluchu a zraku. Poruchu slu-
chu |ze prokédzat u 80 % dospélych zen.
Abnormalni utvareni sluchovych kis-
tek vede k nedoslychavosti pfevodniho
typu. Siroce zejici Eustachova trubice
pFi zkrdceni zadni ¢asti baze lebni je
pricinou opakovanych infekci stte-
dousi, které déle zhor3uji nedoslycha-
vost, k niz se v dospélosti ¢asto pridru-
Zuje i senzorineuralni hypacusis.

Oc¢ni vady jsou 10krat ¢astéjsi nez
u ostatni populace, snad v dasledku
fetdIniho lymfedému [5]. K nejcas-
téjSim patii strabizmus, ptéza vicek,
hypermetropie a myopie. Barvosle-
post je recesivné dédi¢ny znak, ktery
je vdzan na dlouhé raménko chromo-
zomu X. Touto poruchou trpi asi 10%
pacientek.

Inteligence Zen s TS vétSinou nevy-
bocuje z normy (vyjimku tvofi prede-
viim postizeni s pfitomnosti prstenco-
vitého chromozomu X). Pfesto mohou
byt u pacientek s TS znamky urcité ne-
verbalni kognitivni dysfunkce, zhor-
Senf prostorové orientace a motorické
koordinace (zndmky infantilizmu po-
psal u nékterych pacientek s TS Tur-
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ner v roce 1938). Neurokognitivnf
dysfunkce je ¢astéjsi u pacientek s pfi-
tomnym matefskym chromozomem X
(genomicky imprinting) [26]. Navzdory
témto nedostatkdim dosahuji dnes Zeny
s Turnerovym syndromem vétSinou
dobrych studijnich vysledkd a jsou ab-
solventkami st¥ednich i vysokych 3kol.
Mohou se vyznadovat uréitymi osob-
nostnimi zvlastnostmi, nékdy s horsim
zatazovanim do kolektivu a hleddnim
Zivotniho partnera, které plyne z jejich
somatického postizeni.

Diagnostika, sledovani a lécba

Zékladni podminkou spravné lé¢by Tur-
nerova syndromu je spravnd a v€asna
diagnostika. Onemocnéni lze stano-
vit jiz prenatdlné vySetfenim karyotypu
plodovych bunék ziskanych amniocen-
tézou, kordocentézou ¢i biopsii cho-
riovych klk{. Tato vySetfeni se viak pro-
vadéji jen pfi podezfeni na geneticky
podminéné postizeni. Upozornit na
ptitomnost TS miZe prenatdlni zjisténi
hygroma colli cysticum p¥i ultrazvuko-
vém vysettfeni plodu nebo atypické vy-
sledky téhotenského biochemického
screeningu. Pokud nenf diagndza sta-
novena prenatalné, byva obvykle zjis-
téna v détstvi pti nedostatecném ristu
nebo dle vyjddfenych dalsich fenoty-
pickych znakd, nékdy az v dospivant,
kdy se nevyvijeji sekunddrni pohlavni
znaky a nedostavi se menstruace. Né-
které ptipady byly odhaleny az v do-
spélosti. Pfesna diagndza se stanovi na
zédkladé genetického vyset¥eni. Vzhle-
dem k mozaikovym formam je vhodné
ovérit karyotyp z bunék i jiného zaro-
de¢ného listu nez mezodermu, napft.
z kozni biopsie, coZ je vyznamné pro
zhodnoceni klinické progndzy, a ze-
jména pred aplikaci hormonalni te-
rapie [4]. Genetické vySetfeni je také
dalezité pro odlisenf jinych geneticky
podminénych onemocnénf, které feno-
typicky ptipominaji TS, predevsim syn-
dromu Noonanové (molekularni gene-
tické odchylky). Syndrom Noonanové
na rozdil od TS postihuje obé pohlavi,
byva podobnd dysmorfie mékkych
tkani a obli¢eje pti lymfatické dyspla-
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zii, Siroky, kratky krk, nizko posazené
usi, abnormality tvaru hrudniku, ¢asty
je vyskyt pravostrannych srdec¢nich
vad, predevs§im stendzy pulmondlni
chlopné, hypertrofické kardiomyopa-
tie, zjistovany jsou koagulaéni defekty
a mentalni poruchy riizného stupné.
Télesna vyska je redukovana u 50 % pa-
cientll, neni obvykle gonadalni dysge-
neze. Turnerovu syndromu se ¢aste¢né
podoba i Léri-Weilldv syndrom s ha-
ploinsuficienci SHOX genu. Tento syn-
drom se vyskytuje u obou pohlavi, jsou
pFitomny rastové poruchy a kostni od-
chylky, ale gonady jsou normélné utva-
fené a chybi dysmorfie mékkych tkani
[6].

Pro postizeni vicero organovych sy-
stém( u TS je nutné jiz v détstvi po-
drobné komplexni vySetieni za spo-
luprdce odbornikd mnoha obord
(endokrinologie, gynekologie, kardiolo-
gie, urologie, otorinolaryngologie, of-
talmologie) a pacientky by mély byt
sledovény pravidelné i v dospélosti.

Je nutno pétrat po vrozenych srdec-
nich vadach (echokardiografie, mag-
netickd rezonance). Hemodynamicky
vyznamna koarktace aorty je indiko-
vana k operaéni korekci v détstvi. P¥i
priikazu srde¢ni chlopenni vady je po-
stup zavisly na zadvaznosti postiZeni, pFi
hemodynamicky nevyznamné srde¢nfi
vadé je nutné dalsi pravidelné sledo-
vani pacientky se spravnym nacasova-
nim event. operacniho FeSeni p¥i pro-
gresi vady. Nutna je prevence infekéni
endokarditidy dle zvyklych doporucenf
u srde¢nich vad. Zvy3ené riziko diseku-
jictho aneuryzmatu aorty vyZaduje pra-
videlné sledovani. Vzhledem k niz8imu
vzristu se doporucuje $ifi aorty hod-
notit ve vztahu k povrchu télnimu (nej-
Iépe zobrazeni magnetickou rezonanci,
echokardiografie nemusi vzdy odhalit
patologii aorty). Kromé sledovanf je
nutnd dasledna lécba hypertenze, ze-
jména poddvani beta-blokatord. Apli-
kace beta-blokétorti je vhodna téZ pro
relativné Casty vyskyt klidové tachykar-
die u pacientek s TS. P¥i prtkazu vy-
znamné dilatace aorty je indikovan

kardiochirugicky vykon.
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V laboratornich vysetfenich je nutno
v ro¢nich intervalech sledovat lipido-
gram, glykemie, s event. doplnénim
ordlniho glukézo-toleranéniho testu,
nelze opomenout vySetieni jaternich
testd, urey, kreatininu, krevniho ob-
razu, antityreoidedlnich protildtek
a test: Stitné zldzy.

Sonografie mo¢ového systému od-
half vrozené vady uropoetického apa-
ratu, které patfi do péce urologa.
Je nutna dislednd lé¢ba mocovych
infekei.

Divky a Zeny s Turnerovym syndro-
mem by mély také pravidelné podstu-
povat otorinolaryngologické vysetten(
(audiometrie, lé¢ba otitid) a vySetieni
zraku s korekei zrakovych vad.

Hormonaln{ lé¢ba patii do rukou
zkusenych endokrinologti a gyneko-
logli specializovanych center. K dosa-
zeni vétsiho vzristu divek s TS a k ovliv-
néni stavby a mineralizace kostf
v adolescenci [27] se v détstvi a do-
spivani aplikuje rastovy hormon. Nenf
stanoven optimalni vék pro zapocetf
[é¢by ristovym hormonem, doporu-
Cuje se s lé¢bou zadinat hned po zjis-
téni opozdovanf rastu. Studie ukazujf
efekt 1écby jiz od 9. mésice véku [28].
U divek s TS je normalni produkce
vlastniho rastového hormonu, ale
kostni tkari ma k nému snizenou citli-
vost. Dlouhodoba [é¢ba riistovym hor-
monem (0,05 mg/kg/den) nedokaze
Gplné odstranit rdstovou poruchu,
ale dokéze ji podstatné zmirnit. Tera-
pie rastovym hormonem je dostupnd
v Ceskych zemich od roku 1991 ve spe-
cializovanych détskych endokrinologic-
kych ambulancich. Ristovy hormon,
na rozdil od estrogen(i, nezpsobuje
progresi kostniho zrani a uzaviran{ epi-
fyzarnich Stérbin. Aplikuje se v subku-
tannf injekci denné vecer pted spanim
k udrzeni cirkadianniho rytmu. Ris-
tovy hormon vede ke zvyseni inzuli-
nové rezistence, ale ta byva kompenzo-
vana zvySenou sekreci inzulinu, pfesto
se doporucuje v tomto sméru sledo-
vani. V soucasné dobé probihaji dalsi
velké studie, které maji za cil zhodnotit
efekt 1é¢by ristovym hormonem na té-
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lesny vyvoj a srde¢ni funkci v dospélosti
(echokardiografické zhodnoceni a vy-
Setfeni myokardidlni perfuze a meta-
bolizmu glukézy pozitronovou emisnf
tomografii) [29]. Doporucuje se také
dostatecny pfijem kalcia a télesné cvi-
¢eni (s ohledem na event. moznd ome-
zenf). U divek s ovaridln{ insuficiencf
je k navozeni puberty s vyvojem se-
kunddrnich pohlavnich znak&i a né-
stupu menstruace nutnd substituén{
lé¢ba zenskymi pohlavnimi hormony,
se kterou za¢indme obvykle po dosa-
Zeni 12 let Zivota. Zacind se desetinou
davky pro dospélé a tato davka se po-
stupné zvySuje béhem 2-4 let. Obvykld
davka estradiolu pro dospélé Zeny je
2mg p.o. denné. Cyklicka lé¢ba estro-
geny, po prvni menstruaci v kombinaci
s gestageny, je dlouhodoba (az do ob-
dobi, kdy by nastoupila fyziologicka
menopauza), nezbytna k prevenci os-
teopordzy (denzitometrické vysettenf),
snizenf rizika patologickych fraktur
a zlep3eni kognitivnich funkei. Je dile-
Zitd pro svij kardioprotektivni tcinek.
Zlepsuje také hypoplazii vaginy a po-
hlavni Zivot pacientek. Riziko rako-
viny prsu a endometria |ze sniZit podd-
vanim fyziologickych déavek estrogent
v kombinaci s progesteronem. Dulezité
je ¢asné profylaktické laparoskopické
odstranéni dysgenetickych gonad
k prevenci vzniku gonadoblastomu
u chromozomové mozaiky s chromo-
zomem Y.

Pokud se Zené s Turnerovym syndro-
mem podafi spontanné otéhotnét, pak
je nutné prenatalni vysetieni plodové
vody k vylouceni genetického postizeni
plodu.

Soucasna medicina umozriuje gra-
viditu infertilni Zeny in vitro oplodné-
nym vajickem od darkyné. Téhotenstvi
se vsak doporucuje jen po podrobném
kardiologickém vy3etfeni a zvazenf
mozného rizika pro pacientku. In vitro
fertilizaci se ddva prednost pted spon-
tann{ graviditou i u téch Zen, které maji
¢aste¢né zachovalou funkci ovarif, aby
se predeslo vzniku geneticky podminé-
nych vad plodu. K p¥ipravé endometria
k nidaci oplodnéného vajicka se poda-

vaji vysoké davky estrogen(i a progesta-
genu. Riziko potratu je viak zvy3ené
pro hypoplazii uteru a jeho relativnf is-
chemii. Jen 50 % téhotenstvi skonéi po-
rodem Zzivého ditéte. Porod je vétsinou
veden cisafskym Fezem pro castou ce-
falopelvickou disproporci pfi zméné-
nych télesnych proporcich Zen s Turne-
rovym syndromem, ale také z indikace
rizika disrupce aorty (podobné jako
u Marfanova syndromu).

Zavér

Zeny s Turnerovym syndromem jsou
i pfes své postizeni plnohodnotnymi,
ekonomicky produktivnimi ¢leny spo-
le¢nosti. K vyrovnanf se s jejich obti-
Zemi jim pomahaji organizace stejné
postiZzenych divek a Zen. Prvni Spo-
le¢nost Turnerova syndromu byla za-
loZena v roce 1981 v Torontu a od té
doby spole¢nosti a kluby Turnerova
syndromu vznikly v mnoha zemich
svéta. Klub ceskych divek a Zen s TS
byl zaloZen v Praze v roce 1989. Lékaf-
ska péce o divky s TS je zajistovana na
odbornych pediatrickych pracovistich,
po dosaZeni dospélosti je v3ak nutno
tyto pacientky predat k dalSimu sledo-
vani ¢ l1é¢bé do specializovanych am-
bulanci pro dospélé.
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