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Systémy — dychaci system

Vznika z laryngotracheové vychlipky na ventralni stene predniho streva (4.
tyden)
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Systémy — dychaci system

entodermu,
kdezto
pochazeji z mezenchymovych bunék mesodermu

tracheoesofagove septum
— spojeni mezi nimi predstavuje zaklad hrtanu
(material )



Systémy — dychaci system

« Zlaryngotracheové vychlipky vyrustaji parové bronchopulmonarni vychlipky
— tvofi zaklad hlavnich bronchu — pravy se rozdéli do tii sekundarnich
bronchu a navazuijicich tfi plicnich laloku, levy ve dva sekundarni bronchy a
navazujici dva plicni laloky
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Systemy — dychaci system

pravy se rozdeli do
, levy ve
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Poruchy tracheoesofagového septa — mohou podminovat atresii jicnu
(nepruchodnost) a vznik tracheoesofagovych pistéli
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Systémy — dychaci system

* Vyvoj plic:
5.-16. tyden — pseudoglandularni stadium



Systémy — dychaci system

16. — 26. tyden — kanalikularni stadium — na jeho konci se oplostuji kubické
bunky vystylajici bronchioly a diferencuji se v alveolarni epithelové bunky
(pneumocyty) |. typu — jsou
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Systémy — dychaci system

26. Tyden - porod — stadium terminalnich vacku — tvofri se primitivni alveoly —
terminalni vacky, k nimz se pfrikladaji kapilary
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Systémy — dychaci system

8. Mésic vyvoje az détstvi — stadium alveolarni — jsou vytvoreny zralé alveoly,
jejichz epitelova vystelka ma tesny kontakt s endotelem kapilar



Systémy — dychaci system

Pred narozenim — , ktera obsahuje nevelké
mnozstvi , ktery produkuji pneumocyty Il. typu.

Plicni tekutina je pfi prvnich respiracnich pohybech resorbovana s vyjimkou
Vrstvy snizenim
povrchového napéti v misté kontaktu jejich vystelky se vzduchem.

syndrom respiracni tisné (respiratory distress syndrom — RDS) — vyvolan
kolapsem primitivnich alveolu

Rust plic po narozeni — podminén vzestupem pocétu respiracnich bronchioll
a alveolu (ne rustem jejich velikosti), nové alveoly se tvori az do deseti let
véku! (pfi narozeni jen asi 1/6 alveolt dospélé plice)



RespiraCni pohyby vykonava fetus jiz pfed narozenim!!! — aspirace amniové
tekutiny, jsou dulezitym stimulem vyvoje plic a pro akceschopnost respiracnich
svalu



Systémy — travici systém

je odvozen od
entodermu

vychazi z mesodermu

Diferenciace stfeva a jeho derivatu je zavisla na interakci entodermu s
okolitym mesodermem — expresi HOX genl v mesodermu navozuje Sonic
hedgehog (Shh) produkovany entodermem, spektrum HOX genud podminuje
identitu jednotlivych oddilu stfeva a jeho derivatl podél kraniokaudalni osy



Systémy — travici systéem

obou membran je tvofena ektodermem, ktery se
— stomodeum a proctodeum — z nich ustni dutina
a Cast analniho kanalu
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usek budouciho faryngu
predni, stfredni a zadni stfevo

primitivni strevo
- predni strevo - oddéleno orofaryngovou

membrdnou od stomodea, vychlipuje se
respiraéni divertikul

- stredni strevo - od jaterni vychlipky k ductus
vitellinus

- zadni strevo - od proktodea oddéleno kloakdlni
membrdnou

 Foregut
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Systémy — travici systém

Predni strevo je



Systémy — travici systém

« /Z predni stény kranialniho useku jicnu odstupuje laryngotrachealni
vychlipka — je
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Systémy — travici systém

Entoderm oralni ¢asti duodena je zdrojem bunek zakladu jater, pankreatu a
Zlucovych cest — v prenatalnim obdobi jsou jatra organem krvetvorby!
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Ductus choledochus

Ductus pancreaticus accessorius
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dexter

Vesica biliaris

Ductus pancreaticus
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Systémy — travici systém

« Stredni strevo tvori ¢ast duodena za vyusténim ductus choledochus,
pupecni kliCka a dalsi ¢ast travici trubice az po aboralni tfetinu colon
transversum

ductus omphaloentericus.
Y/ roste strevni klicka tak rychle, ze dochazi k fyziologické hernii do

pupecniku — (rotuje o 270° proti

sméru hodinovych rucicek)
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Systémy — travici systém

« Zadni strevo — tvori usek od aboralni tfetiny colon transversum az po
kranialni Cast canalis analis (
proctodeum)

— z ni diferencuje ano-rektalni
kanal ( — z ni vznika sinus
urogenitalis)

« Zanikem membrana cloacalis se analni kanal a sinus urogenitalis oteviraji
na povrch téla
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Systémy — travici system
anomalie jicnu

Atresie (nepriichodnost) jicnu a/nebo tracheoesofagova pistél —
proximalni ¢ast jicnu slepé koncCi ve vakovitém rozSifeni a distalni Cast je
spojena s tracheou uzkym kanalem — atresie jicnu

— polyhydramnion
V nekterych pripadech nedojde k dostateCnému prodlouzeni jicnu — Zaludek
je vytazen vzhuru branici skrze hiatus oesophagus — vznika vrozena hiatova
hernie




Systémy — travici system
anomalie zaludku

Stenosa (zuzeni) pyloru — kdyz hypertrofuje cirkularni a v mensi mire |
longitudinalni svalovina zaludku v oblasti pyloru

Jedna z nejCastéjSich vad zaludku u kojencu
Vznika jiz ve fetalnim obdobi
Extrémni zdzeni lumen pyloru —



Systémy — travici systém
anomalie jater a zlucCniku

Ductus hepaticus accessorius a zdvojeni zlu¢niku — ¢asté anomalie,
obvykle nepusobi potize

Extrahepatalni atresie zluCovych cest —

-1 : 15000 novorozencu - z nich
uzavér proximalni casti, ale

Intrahepatalni atresie a hypoplasie zlu€ovych cest ( —1:1000000
novorozencu) — mohou byt zpusobeny infekci ve fetalnim obdobi, odchylka




Systémy — travici system
anomalie pankreatu
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Systémy — travici systém
anomalie pankreatu

* Ventralni zaklad pankreatu ma
— nakonec lezi —V

prstencovity pankreas — pankreas annulare — muze
a vest k jeho obstrukci
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Systémy — travici system
anomalie ductus omphaloentericus

» Persistujici d. omphaloentericus —
(mUZze se v ném objevit obsah stfeva nebo hlen)

Meckel's diverticulum Vitelline cyst Vitelline fistula

Umbilicus

Vitelline ligaments Vitelline ligaments
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Systémy — travici systém
poruchy streva

* Neuplna rotace pupecni klicky — pouze o 90° - nasledkem je

* Pokud pupecni kliCka nerotuje proti smeru hodinovych rucicek, ale po
smeéru — zastavi se obvykle po prvni fazi, kdy rotuje o 90° - dusledkem je
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Systémy — travici system
poruchy streva

« Zdvojeni stfeva a tvorba cyst — nejCastéjSi v oblasti ilea, vétSinou je spojeno
s dalSimi anomaliemi jako atresie sireva, atresie anu, laparoschisis a
omfalokéla

Amnion

Umbilical



Systémy — travici system
poruchy streva

Atresie a stenosy — zejmena v oblasti duodena, nejméné v tlustém strevé




Systémy — travici system
poruchy streva

Rektouretralni a rektovaginalni pistéle — 1 : 5000 novorozencu, podminény

abnormalnim utvarenim kloaky a/nebo urorektalniho septa (
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Systémy — travici system
poruchy streva

Atresie rekta a anu — mohou byt zachovany jejich nebo
koneCny usek rekta a analni kanal uplnée chybi a

(

)



Systémy — travici system
poruchy streva

Megacolon congenitum — — druhotné
— v tomto useku potom chybi parasympaticka
ganglia — ) — ganglia

normalne vznikaji z bunék neuralni listy, které migruji do stfevni stény —
mutace v RET genu — téchto bunék



Systémy — mocCovopohlavni system

Mocovy i pohlavni systém vznika z mesodermu

Organy mocCového systemu — z intermediarniho mesodermu postupné od
kranialnich segmentu ke kaudalnim ve tfech stadiich:

Pronephros — v kr¢ni oblasti — u Clovéka je rudimentarni

Mesonephros — v hrudni a bederni oblasti, pomérné dlouhé, z nefrondu,
jejichz spoleCnym vyvodem je ducus Wolffi, u cloveka funkcni jen kratce,
vétSina kanalku zanika, uchovava se Wolfuv vyvod a ¢ast kanalku, které
jsou zakladem vyvodnich cest pohlavnich u muzi v useku od varlete po
prostatickou Cast uretry (u zenského pohlavi tyto kanalky zanikaiji)

Metanephros — definitivni ledvina — vyviji se ze dvou slozek:

1. Z metanefrogenniho blastému se diferencuje exkrecni slozka ledviny
2. Z ureterového pupenu - systém sbérnych kanalkd a odvodny systém



Mesonephros — , pomérné dlouhé, z nefrond,
jejichz spoleCnym vyvodem je : :
vétSina kanalkl zanika, uchovava se Wolfuv vyvod a ¢ast kanalku, které
jsou zakladem vyvodnich cest pohlavnich u muzu v useku od varlete po
prostatickou Cast uretry (u zenského pohlavi tyto kanalky zanikaiji)

Segmented intermediate mesoderm
(pronephric system)

Vestigial
pronephric
system

Vitelline
duct

Unsegmented
intermediate
mesoderm

Allantois (mesonephric system) nl\g;e)?n(r?i-c
excretory
Cloaca units
Mesonephric Mesonephric
duct duct
Unsegmented mesoderm Ureteric bud

A (metanephric system) B
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Metanephros — — VyVviji se ze
se diferencuje
- systém

Gonad and remnants of Metanephros
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Systémy — mocCovopohlavni system

« Pohlavni systém sestava:

1. Z pohlavnich zlaz, gonad

2. Z pohlavnich vyvodu

3. Ze zevniho pohlavniho ustroji

indiferentnim stadiem



Systémy — mocCovopohlavni system

SRY gen varle

 WNT4 je hlavni gen navozujici vyvoj ovaria



Systémy — mocCovopohlavni system

Indiferentni systém pohlavnich cest a zevni pohlavni organy se vyvijeji pod
vlivem hormonu

Testosteron — je produkovan Leydigovymi bunkami varlete — stimuluje rust
mesonefrickych kanalku (ductus deferens, epididymis), zatimco AMH (Anti-
Mullerian hormon), produkovany Sertoliho bunkami varlete, zpusobi regresi
ductus paramesonephricus, Mulleri.

Dihydrotestosteron stimuluje vyvoj zevnich genitalii, penisu, skrota a
prostaty.

Estrogeny stimuluji vyvoj ductus paramesonephricus a diferenciaci organd,
které z ného vznikaji: tuba uterina, uterus, cervix uteri, fornix vaginae.
Stimuluji také vyvoj zevniho genitalu a dolni Casti vaginy.



Testis

Miillerian /

Testosterone
inhibiting substance (Leydig cells)
(Sertoli cells)

Mesonephric ducts stimulated
(efferent ductules, epididymis, vas
\

deferens, seminal vesicles)
Paramesonephric ducts suppressed

Dihydrotestosterone
External genitalia stimulated
Growth of penis, scrotum,
and prostate
Ovary

Estrogens
(including
maternal
and
placental
sources)

Paramesonephric ducts stimulated External genitalia stimulated
(uterine tube, uterus, upper (labia, clitoris, lower portion
portion of vagina) of vagina)
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Systémy — mocCovopohlavni system
anomalie ledvin

Wilmsuav nador — nador ledvin — obvykle postihuje déti do 5. roku zivota,
muZze se vyskytnout i u fétd, mutace genu WT1 na chromosomu 11, maze
byt spojen s dalSimi odchylkami a syndromy (WAGR syndrom —

Wilms tumor, Aniridia, Genital abnormalities, mental Retardation)

Renalni dysplasie a agenese — sSkala vaznych malformaci — vyzaduiji

Multicysticka dysplasticka ledvina — poCetne odvodné kanalky jsou
obklopené nediferencovanymi bufikami —



Systémy — mocCovopohlavni system
anomalie ledvin

Polycysticka choroba ledvin — tvori se mnohocCetné cysty — AR — 1 : 5000
novorozencu — tvorba cyst ze sbéracich a odvodnych kanalku, ledviny
nabyvaji na objemu a K jejich , Soucasné
se cysty tvori , AD — Castejsi— 1 : 500 az 1 : 1000 — cysty
vznikaji ze vSech segmentu, také mohou vznikat i na jinych organech (jatra,
pankreas, slezina), ale obvykle vedou k



Systémy — mocCovopohlavni system
anomalie

Zdvojeni ureteru — pficinou je (CasteCné
nebo uplné), obvykle je jeden pupen v normalni poloze a druhy se otevira
do mechyre, urethry, vaginy, nadvarlete, méné Casto jeden usti do méchyre
a druhy ektopicky do vaginy, urethry...




Systémy — mocCovopohlavni system
anomalie ledvin

« Abnormalni poloha ledvin — ren pelvis congenitus — dystopicka ledvina —

* Neékdy — podkovovita ledvina

Inferior
Aorta mesenteric _\
artery

Common iliac artery %
Aorta :

Ureter

Ureters



Systémy — mocCovopohlavni system
anomalie delohy a pochvy

Uterus duplex — zdvojeni uteru (porucha splynuti paramesonefrickych
vyvodu)

Uterus bicornis — dva rohy uteru usti do spolecné vaginy (Casté u celé rady
savcu)

Uterus arcuatus — lehké promacknuti délohy ve stfedni roviné

Indentation
Uterine
tube
A B C
Uterus didelphys Uterus arcuatus Uterus bicomis

with double vagina

Y ¥

Uterus bicomis unicollis Cervical atresia Vaginal atresia
1 rudementary hom
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Open part
of vagina

F



Systémy — mocCovopohlavni system
anomalie muzskych zevnich pohlavnich o.

Hypospadie — pokud nedojde k uplnému spojeni urethralnich ras,

(nejCastéji blizko glans penis, pfipadné kofene
penisu) — 3-5 na 1000 porodu — v poslednich letech zvySeni — diskutuje se vliv
vy$Si hladiny estrogenu v prostredi

Epispadie — 1 : 30000 porodu, :
muUze byt samostatna anebo ve spojeni s exstrofii mo¢ového méchyre

Exstrofie mocového méchyfe — témér vzdy spojena s epispadii — dusledek

pfi nedostateCné migraci bunék mesodermu do
oblasti mezi pupkem a tuberculum genitale s naslednym protrzenim tenké vrstvy
ektodermu, kloaka se otevira kranialngji za vzniku exstrofie moCového méchyre,
jehoz sliznice zUstava na povrchu téla.

Nedostatecna stimulace vyvoje zevnich pohlavnich organu androgeny —
nedostateCny vyvoj penisu — micropenis — obvykle pfi primarnim
hypogonadismu nebo pfi dysfunkci hypothalamu Ci hypophysy

Penis bifidus — zdvojeny penis — vznika pfi rozstépu genitalniho hrbolku



Systémy — mocCovopohlavni system
defekty sexualni diferenciace

Dysgenese gonad —
Hermafroditizmus — u praveho hermafroditizmu se vyskytuji
, V jinych pripadech se vyviji tzv.

, je vytvoren uterus, zevni pohlavni ustroji je ambivalentni nebo je

zenskeho typu, u pseudohermatfroditizmu je
. Zensky pseudohermafroditizmus —
- muzsky pseudohermafroditizmus —
(jednou z forem napf¥. — androgen
Insensitivity syndrome — karyotyp 46, XY — jejich
— pficinou nedostatek receptort pro androgeny nebo porucha

vhimavosti tkani na signalizaci téchto receptoru, androgeny produkované
varlaty nejsou schopné navodit diferenciaci muzskych pohlavnich organd,
mala varlata v oblasti tfisel nebo v labiich, neprodukuji spermie, zvysené
riziko tvorby nadoru)




Systémy — mocCovopohlavni system
hernie a kryptochorizmus

K dochazi
normalné . Pokud zustane tento pruchod otevfen,
mohou jim sestoupit klicky tenkeho stfeva — kongenitalni inguinalni hernie



Systémy — mocCovopohlavni system
hernie a kryptochorizmus

u zbyvajicich sestoupi
béhem prvnich tfi mésicl, u méné nez jednoho procenta
kryptochorizmus (obvykle snizenou
produkci testosteronu) — nesestouplé varle neni schopno produkovat
spermie, obvykle

Testis

Caudal genital ligament
and gubernaculum

Testis

Gubernaculum g ;
testis , N

Scrotal swelling

Gubernaculum
(extraabdominal portion)

Phallus
A

Testis
Parietal layer
of tunica
Vaginal process vaginalis Visceral layer of
tunica vaginalis

Cribemasing Gubernaculum testis

_C testis D




