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Pubertat, jetzt wird‘s spannend?
Martin Munteanu
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PUBERTAT — WAS IST DAS EIGENTLICH?

- Ubergangsphase zwischen Kindheit und Erwachsenenalter

Ublicherweise: 9-18 Jahre

* Die sekundaren Geschlechtsmerkmale entwickeln sich komplett
« Es kommt zum Pubertatswachstumsschub
 Die Fruchtbarkeit wird erreicht
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PUBERTAT — WAS IST DAS EIGENTLICH?
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HODEN UND & PUBERTAT [,

is

%. @ LH Korperbehaarung Libido

Bartwuchs Antrieb

Skelettwachstum  Rote BK 1
Muskelwachstum  Verhaltensanderung

Peniswachstum Knochenaufbau
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ZEITLICHER PUBERTATSVERLAUF

Klinefelter's syndrome does not cause delayed puberty

Gary Butler professor and consultant in paediatric and adolescent endocrinology BMJ 201 353461:51 8

University College Hospital, London and UGL Institute of Child Health, London, UK

Tanner Alter [Jahre]
46,XY (DK) Klinefelter (FIN)

1 0 0

2 12,38 13,40
3 13,25 14,11
4 13,67 14,80
5 14,45 15,80
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DIE PUBERTAT BEIM KLINEFELTER-SYNDROM

St. Josef-Hospital
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Oft Unauffallig Oft Auffallig

Eintrittsalter (Bartwuchs) |
Peniswachstum Muskelmasse |
Schambehaarung Spermienproduktion |
Erektionsfahigkeit FSH (und LH) 1
Wachstumsschub HodengroRe |
Testosteron bis Pubertatsstadium V-V Brustdrisenschwellung 1
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HODEN UND KLINEFELTER-SYNDROM

Hodenvolumen bleibt zumeist niedrig

Zumeist keine Spermien im Ejakulat

Veranderungen des Feinaufbaus des Hodens

—  Spermavorlauferzellen, Ammenzellen und Leydigzellen ||

Hodendurchblutung | durch Blutgefal3veranderung

Testosteronkonzentration im Blut (aber nicht im Hoden) | |
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WARUM STORT ZUSATZ-X DIE HODEN?

« Zusatz-X stort Zellteilung (beschrieben auch bei Trisomie 21)?

— Extrahierte Spermatozoen: Chromosomenanzahl normal

« Zusatz-X ist Folge (und nicht Ursache) einer Zellteilungsstorung?

— Spermien: 8X haufiger Zusatzchromosomen (X, 18, Y)

» Schadliche doppelte ,Dosis” X-chr.-Gene auf diverse Zellen?

— Fehlende X-Inaktivierung in Ammenzellen
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KINDER- & JUGENDENDOKRINOLOGIE

 Ab einem Alter von 11 Jahren: Alle 6 Monate - Endoambulanz
—  Befragung hinsichtlich Anzeichen eines ,Testosteronmangels”
—  Bestimmung von: FSH, LH, Testosteron, KOrpermal3e

—  Beantwortung von Fragen zum Thema Pubertat
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TESTOSTERON-THERAPIE St. Josef-Hospital

oHspH UCRUB iimisssirssss:
Ziel: Normale Testosteronwirkung o 90

 Therapiebeginn: Indiviuell' (LH? FSH? Testosteron? Subkektiv?)
— |.d.R. in einem Alter von 11 -13 Jahren
 Anwendung 1x/Monat (Spritze)
oder:

Tagliche Anwendung (Gel)
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KLINEFELTER-SYNDROM UND FERTILITAT

 7-8% der Manner: Nachweis von Spermien im Ejakulat
 (Wenige) spontane Vaterschaften beschrieben

 Bessere Erfolgsaussichten (40-50%) auf Spermien durch mTESE
— mikrochirurgische TEstikulare Spermien-Extraktion
—  Erfolg stark Abhangig von Operateur und Team!

— Individuelle Erfolgsaussichten nicht vorhersagbar
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KLINEFELTER-SYNDROM UND FERTILITAT

« Empfehlung zur mTESE noch in der Pubertat gilt nicht (mehr)
 Durch mTESE: 57% Schwangerschaft, 45% Geburt eines Kindes

* 99% normaler Chromosomensatz bei den Kindern

 HET (sofern korrekt dosiert) verringert die Fertilitat nicht nachhaltig

 Dennoch Pausierung Testosteron fur ~6 Monate vor mTESE
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HERZLICHEN DANK FUR DIE AUFMERKSAMKEIT!
- ZEIT FUR FRAGEN!
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TESTOSTERON-THERAPIE St. Josef-Hospital

oHspH UCRUB iimisssirssss:
Ziel: Normale Testosteronwirkung o 90

 Therapiebeginn: Indiviuell' (LH? FSH? Testosteron? Subkektiv?)
— |.d.R. in einem Alter von 11 -13 Jahren
 Anwendung 1x/Monat (Spritze)
oder:

Tagliche Anwendung (Gel)
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TESTOSTERON (NEBEN-)WIRKUNGEN

Wirkungen Nebenwirkungen
Skelettwachstum  Rote BK 1 Akne Ubelkeit
Muskelwachstum  Verhaltensanderung Wachstumsstopp  Kopfhaarausfall
Peniswachstum  Knochenaufbau (Hodengrolde |)

Korperbehaarung  Libido 1 Rote BK 111
Bartwuchs Antrieb Brustdrusen 1

Nebenwirkungen treten im Rahmen von Hormon-
Ersatztherapien grundsatzlich eher selten auf
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TESTOSTERON-SUPPLEMENTATION

« <18 ist nur ein Wirkstoff zugelassen: Testosteron-Enantat

—  Verabreichung durch medizinisches Personal (z.B. Kinderarzt)
—  Empfohlene Dosis: 125-250 mg 1x alle 3-4 Wochen i.m. (!)
— Dosisanpassungen je nach Testosteronspiegel

— Besondere Nebenwirkungen:

. Schmerzen bei Injektion (Losungsmittel meist Erdnussal), Allergien (Erdnuss)
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« Zugelassen ab dem Erwachsenenalter: Testosteronundecanoat

—  Verabreichung durch medizinisches Personal (z.B. Hausarzt)
—  Empfohlene Dosis: 1000 mg 1x alle 10-14 Wochen i.m.

— Dosisanpassungen je nach Testosteronspiegel
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TESTOSTERON GEL

« Zugelassen ab einem Alter von 18 Jahren (vorher off-lable méglich)

* Dosis: 40,5-50 mg/ 1x tgl. auf Arm- oder Bauchhaut « ;0

* Vorteile: Schmerzfrei, einfach, selbst durchzuflihren, evtl. -
bessere Erfolgsaussichten mTESE

« Nachteile: Einnahme tgl., Ubertragung auf andere!
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UNGUNSTIGE(RE) DARREICHUNGSFORMEN

St. Josef-Hospital
RU B RUHR-UNIVERSITAT BOCHUM

cH, OH

« Testosteron in Tabletten- oder Kapselform eﬂ
—  Keine Zulassung

— Ausgepragte Vorverstoffwechselung durch die Leber; unzureichende

Wirkspiegel; theoretisch Einnahme mehrmals tgl. erforderlich

« Darreichung tber die Wangenschleimhaut prinzipiell moglich

—  Keine Zulassung

— Unangenehmer Geschmack; Einnahme mehrmals tgl. erforderlich
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