


Kynproski

™

Eiginlegur kynproski eda \ ,
midlaegur kynproski — 2 <talkum 4 aldri 2 . aldri \\ﬁ\\
T Hja stalkum & aldrinum Hja drengjum & aldrinum N\ j
8-11 éra 9-14 4ra ’ »

heiladinguls — kynkirtla
oxullinn er raestur

hja stulkum med merki
um eiginlegan kynproska
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Snemmbuin kynproski
flokkast pvi

hja stulkum ef engin
merki um kynproska 13
ara

hja drengjum engin
merki um kynproska um
14 ara

Seinkadur kynproski




Hypothalamic-pituitary-
gonadal axis

* Hvad kemur kynproska af stad

* Hvad varnar pvi ad kynproski fari af stad of
snemma
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Snemmbuin kynproski
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Tanner Il , LH > 0,3 nmol/L,random, peak 6rvunarpréf>8 nmol/L, E2 /T haekkad
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Benign adrenarche og benign thelarche '

Tidnitdélur mismunandi milli rannsékna

Donsk rannsékn fra 1993-2001 '
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8 x algengara hja stulkum en drengjum , drengir med hzerri tidni CNS pathologiu

mismunur milli kynstofna,

Ahrif 4 endanlega haed,

salraen ahrif




Seinkadur kynproski

* Engin merki um kynproskabreytingar vid 14 ara aldur hja drengjum og
13 ara hja stulkum

e Sterk fjolskyldusaga

» Utiloka eiginlega seinkun & edl. kynproska versus skort a
gonadotropinum og eda kynkirtlum

e Salraen vanlidan og lagvaxin

* Hér er reett um “jump start’'medferd i 3 manudi til ad koma kynproska
af stad T / E2 — ekki leeknisfreedileg porf ef ekki varanlegur skortur




Born med proskafravik

Fiolbreyttur hopur
Orsakir fravika margvislegar

Ymis heilkenni eins og Downs, Prader Willi, Turner, Noonan
Williams, NF, Russell Silver, Alstrom, Cornelia de lange,
Borjeson Fossman ofl

CNS medfaeddir ,neonatal asphyxia, CP, midlinugallar,
aunnir , sykingar, tumorar, averkar

Einhverfa

Arfgengir efnaskiptasjukdomar




pessi fjolbreytti hopur

e Getur pvi baedi verid med snemmbuin kynproska
en einnig seinkadan kynproska

e Tidnitolur:
* hja 73 stulkum med HC og shunt voru 20,5% med
snemmb. Kynproska ( CPP),
* 161 stulku med neonatal encephalopathy 4,3% med CPP
* drengir med CP fyrr af stad en jafnaldrar
* B6rn med midlinugalla — skort 4@ gonadropinum

* BOrn med adra alvarlega heilaskada — skada a
neurotransmitter pathways og pvi liklega “"losun”"a
blokkun kisspeptida

Tidnitolur fyrir born med margvislegar adrar
taugaproskaraskanir hafa litid verid skodadar




Turner — 45X0

Atrofiskir streak gonads —

engin eggbu eda hormdnaframleidsla
purfa E2 til ad verda kynproska

Kleinfelter — 47 XXY
Hypoplastisk eistu —

Sjalfkrafa kynproski , en na um 50%
heildarframleidslu T

Downs

Aldur kynproska a pari vid jafnaldra, pé adeins aukin
tidni snemmbunins kynproska hja drengjum

Prader Willi

Seinkadur kynproski og i raun klarast ekki ad fullu hja
badum kynum

Russell Silver

Benign adrenarche og eiginlegur kynproski i fyrra lagi
en innan edl. marka




14 ara stulka daemigerd einhverfa,
nonverbal

Blaedingar 13 ara, mikill sjalfskadi i
kringum blzaedingar

Hormodnapilla, faakkum blaedingum um
helming

Getum stillt timasetningu — svo
fjolskylda geti sinnt henni, virdist lida
betur




10 ara stulka med spina bifida,
HC, shunt, notar pvaglegg 4 x a
dag til pvaglosunar

e Byrjar a bleedingum 5 ara

» Sett a blokkmedferd med prostap
til 11 ara aldurs — gekk vel engar
blaedingar




10 ara drengur med Downs
heilkenni

Komin vel af stad i kynproska

Mikil hegdunarvandamal
Blokk medferd i 18 manudi




GnRH agonisti

Prostap 3,75 mg IM & 4 vikna fresti eda 11,25 mg Im a
3 manada fresti

Stelpur medhdndladar til 11 ara

Blokkmedferd

Strakar medhondladir til 12 ara

[ GnRH agonists ]

Hypothalamus

Anterior

pituitary
gland

Testosterone

Prostate
gland




Allir verda ad fara i gegnum kynproska

* Foreldrar stukna koma oftar en drengja vegna ahyggja hvernig kynproski muni ganga
* ahyggjur af hegdunabreytingum
» prifapjalfun
* hraddar vid bléd
* Bindi
* 3ahyggjur af 6ryggi peirra og getnadarvornum

* Sjaldan foreldrar peirra sem eru ennpa i bleyju — finnst minna mal

Foreldrar hafa reett um hvort geti sleppt ad nota kynhormon
*  Ummonnun audveldari, barnid er minna og léttara
* Engar blaedingar eda umhirda eins og skeggvoxtur
* Ashley X

. Mikilvaeﬁi kynproska - mental / greindarproski — munu bérn med proskafravik ekki auka mental/greindarproska sinn med
kynproska eins og 6nnur born

* beinheilsa




* Midlaegir/ central CNS gallar —
huga ad 60rum hormonum —
muna skjaldkirtil — ekki n6g ad
meela TSH

* Vanvirkni i skjaldkirtli getur birst
sem snemmbuin kynproski

 TSH / FSH alfa subunit




17 ara drengur kemur vegna skorts a
kyneinkennum

134 cm

Einhverfur, group home

Engin merki um kynproska

Tid veikindi a yngri arum

Agenesis a heiladingli




* Methuselah

* the oldest individual tree in the
world Methuselah, a 4,849-year-

old Great Basin bristlecone pine

 White Bristlecone Forest Sierra
Mountains




* Takk fyrir
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