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STRESZCZENIE

Wstep. Wrodzona wielohormonalna niedoczynnos¢ przysadki (WWNP) jest schorzeniem, w ktorym wystepuje niedobor przynaj-
mniej dwoch hormonéw przysadkowych. Obraz kliniczny WWNP niewatpliwie zalezy od jej sktadowych, regulujacych na zasadzie
sprzezen zwrotnych poszczegodlne osie podwzgdrzowo-przysadkowo-efektorowe ustroju. W praktyce klinicznej najczesciej obser-
wuje si¢ niedobor hormonu wzrostu, tyreotropiny oraz gonadotropin, rzadziej natomiast kortykotropiny czy prolaktyny. Objawy
WWNP w okresie noworodkowym sa niespecyficzne i moga obejmowac nawracajaca hipoglikemig, przedtuzajaca si¢ zottaczke,
trudnosci w utrzymaniu homeostazy wodno-elektrolitowej oraz termoregulacji, u chtopcoéw zas jest zauwazalne mikropracie oraz
wnetrostwo. Opis przypadku. W niniejszej pracy zostal opisany przypadek noworodka ptci meskiej, prezentujacego od urodze-
nia objawy niewydolnos$ci oddechowej, uogolnionego obnizonego napigcia migsniowego, zottaczki, wnetrostwa i mikropracia.
W pierwszej dobie zycia u dziecka wystapity napady drgawek zgieciowych z krzykiem, temu towarzyszyta hipoglikemia
(1,7 mmol/l), ktoéra utrzymywala si¢ rowniez w kolejnych dniach hospitalizacji. W wykonanych badaniach nie wykazano wro-
dzonych wad metabolizmu, stwierdzono natomiast obnizone st¢zenia kortyzolu, fT4, IGF-1, FSH, LH i testosteronu. Wykonano
rezonans magnetyczny — badanie to wykazalo ektopowy tylny ptat przysadki, natomiast nie uwidocznito jej szyputy. W zwigzku
z podejrzeniem WWNP przeprowadzono analiz¢ danych zawartych w dostgpne;j literaturze celem poszerzenia wiedzy na temat
tego schorzenia. Wnioski. WWNP jest choroba, ktora ze wzgledu na niecharakterystyczne objawy moze sprawiac trudnosci dia-
gnostyczne, zwlaszcza u dziewczat, poniewaz u nich zdecydowanie trudniej jest dostrzec objawy hipogonadyzmu. Zapobieganie
hipoglikemii, suplementacja hormonéw tarczycy i kory nadnerczy oraz substytucja minipokwitania bez watpienia zapobiegna
niekorzystnym dlugotrwalym powiktaniom oraz inwalidyzacji dziecka w wieku pozniejszym.
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ABSTRACT

Background: Congenital hypopituitarism (CH) is a condition defined as a deficit of at least two hypopituitary hormones. Its
clinical picture is undoubtedly dependent on its constituents regulating hypothalamus-pituitary-effector axis via feedback loops.
Growth hormone, thyrotropin and gonadotropins are more often found insufficient than corticotropin and prolactin. Symptoms
of CH in the newborn are nonspecific and might involve recurrent hypoglycaemia, prolonged jaundice, adversity in maintaining
water, electrolyte and thermoregulation homeostasis, as well as micropenis and cryptorchidism in males. Case presentation: This
study reports a case of a male neonate who presented with respiratory distress, decrease in muscle tone, jaundice, cryptorchidism
and micropenis at birth. Tonic seizures with a cry were noticed on the first day of life of the newborn, accompanied by hypo-
glycaemia (1.7 mmol/l) that was prevalent in the next days of hospitalisation. Laboratory workup did not confirm congenital
metabolic disorders. Nonetheless, decreased levels of cortisol, fT4, IGF-1, FSH, LH and testosterone were observed. MRI of
the brain revealed ectopic posterior pituitary, but the pituitary stalk was not visualised. Due to suspicion of CH, an extensive
data search of the available literature applied in furtherance of providing a thorough description of the condition. Conclusions:
CH is a disease that might pose a diagnostic difficulty due to its nonspecific symptoms, especially in females, as hypogonadism
is noticeable less clearly. Hypoglycaemia prevention, thyroid and adrenal hormone supplementation, as well as mini-puberty
substitution will undoubtedly help diminish the risk of adverse long-term complications and disabling of the child.
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WSTEP

Wrodzona niedoczynno$¢ przysadki jest to stan,
w ktorym wystepuje niedobor przynajmniej jednego
hormonu przysadkowego. Czgstos¢ tego schorzenia
waha si¢ pomiedzy 1:4000 a 1:10 000 zywo urodzo-
nych noworodkow [1]. W przypadku wystgpienia
zaburzen funkcji dwodch lub wigcej przysadkowych

osi hormonalnych mozemy mowic¢ o wrodzonej wie-
lohormonalnej niedoczynnos$ci przysadki (WWNP),
wystepujacej znacznie rzadziej, z czgstoscig okoto
1:100 000 [2]. Etiologia zdecydowanej wigkszosci
przypadkow WWNP nie jest rozpoznana. Moze ona
wtornie wynikaé z urazu okotoporodowego lub mie¢
przyczyne genetyczng, lecz konkretng mutacje udaje
si¢ ustali¢ tylko u okoto 16% pacjentow [3]. Wigkszo$¢
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mutacji powodujacych WWNP wystepuje sporadycznie,
natomiast zdarzaja si¢ przypadki wspolwystepowania
mutacji w rodzinie [4]. Mutacje w genach bioracych udziat
w pozniejszym stadium rozwoju embrionalnego przysadki
(m.in. PROP1, POUI1F1) zazwyczaj nie wspotistnieja
z innymi wadami linii posrodkowej czaszki, w przeci-
wienstwie do mutacji biorgcych udziat we wczesnym
etapie (np. HESX1, LHX3, SOX2, GLI2, OTX2) [5].

W niniejszej pracy opisano przypadek WWNP
u pacjenta zdiagnozowanego w trakcie jego pobytu na
oddziale noworodkowym. Objawy WWNP w okresie
noworodkowym i niemowlgcym sa niespecyficzne,
a obejmuja: nawracajace epizody hipoglikemii, nie-
wydolno$¢ oddechowa, przedtuzajacg si¢ zoltaczke,
staby przyrost masy ciala, problemy z termoregulacja
1 zaburzenie rownowagi elektrolitowej oraz u ptci me-
skiej mikropenis 1 wngtrostwo [1, 6]. Wystepowanie
wyzej wymienionych objawdw wymaga zwigkszonej
czujnosci lekarzy i przeprowadzenia szczegdtowej
diagnostyki pod katem niedoczynnosci przysadki,
gdyz choroba ta, jesli nie jest rozpoznana i leczona
na odpowiednio wezesnym etapie, moze doprowadzié
do powaznych dtugotrwalych powiktan. Szczegolnie
niebezpieczne sg zaburzenia ze strony kory nadnerczy,
moga bowiem powodowac stan zagrozenia zycia [7].
Czujnosci neonatologdéw wymagaja rowniez noworodki
urodzone z wadami linii poSrodkowej twarzy.

Obnizone stezenie glukozy we krwi w dwoch pierw-
szych dobach zycia noworodka zwykle jest stanem
przej$ciowym i ustepuje samoistnie. Jednakze, jezeli
niskie warto$ci glukozy we krwi utrzymuja si¢ dtuzej
niz dwa dni lub jest to ciezka hipoglikemia, wymagane
jest wdrozenie leczenia i szczegdtowe zdiagnozowanie
przyczyn tego stanu [8]. Czynnikami ryzyka opisanej
sytuacji klinicznej sg np. wczesniactwo, hipotrofia
wewnatrzmaciczna oraz cukrzyca cigzowa u matki.
Dostepna literatura nie podaje precyzyjnej wartosci
granicznej dla ciezkiej hipoglikemii. Najczesciej jest
ona definiowana jako st¢zenie glukozy we krwi wto-
$niczkowej ponizej 45 mg/dl (2,5 mmol/l) [9] lub
ponizej 40 mg/dl (2,22 mmol/l) [10], a wartos¢ ta jest
niezalezna od wieku ptodowego.

Opis przypadku zawiera charakterystyke sytuacji
klinicznej wrodzonej wielohormonalnej niedoczynnosci
przysadki u noworodka w przebiegu przedtuzajacych
si¢ stanow hipoglikemicznych, zoéttaczki, wnetrostwa
1 mikropracia.

OPIS PRZYPADKU

Noworodek ptci meskiej z cigzy 11, porodu II zostat
urodzony za pomocg ciecia cesarskiego po 39. tygodniu
ciazy, jego masa urodzeniowa wynosita 3460 g (ok. 50
percentyla). Przebieg cigzy byt prawidtowy. Dziecko
urodzito si¢ w stanie ogélnym dobrym, uzyskato w ska-
li Apgar po pierwszej, trzeciej i pigtej minucie zycia
odpowiednio 9, 9 i1 8 punktow. Jednak w pierwszej
godzinie zycia pojawily si¢ objawy niewydolnos$ci
oddechowej, dlatego tez noworodek zostat przyjety
na Oddziat Patologii Noworodka.

W badaniu fizykalnym stwierdzono niedorozwdj
pracia oraz obustronne wngtrostwo (po stronie pra-
wej jadro byto badalne w kanale pachwinowym).
U noworodka zastosowano wsparcie oddechowe
w systemie nCPAP (ang. nasal continous positive
airway pressure) FiO2 21-40%, wsparcie to konty-
nuowano przez dwie doby zycia.

W pierwszej dobie zycia u dziecka pojawity sie epi-
zody drgawek zgieciowych, ktorym towarzyszyt krzyk,
bez jednoczasowego spadku saturacji i bradykardii.
Oznaczone wowczas stezenie glukozy we krwi tgtniczej
wynosito 1,7 mmol/l. Wykonane przezciemiaczkowe
badanie USG osrodkowego uktadu nerwowego OUN
nie wykazato nieprawidtowosci (m.in. cech krwawienia
do OUN). Po wyréwnaniu glikemii w pierwszej dobie
zycia dziecka nie zaobserwowano drgawek. W kolejnych
dniach hospitalizacji wartosci glukozy wahaty si¢ w prze-
dziale 1,7-5,5 mmol/l, a takze obserwowano drgawki.
Pacjent byt konsultowany neurologicznie: stwierdzono
obnizone napigcie migsniowe i drzenia grubofaliste
konczyn gérnych podczas badania odruchu Moro.
Noworodek w trakcie badania byt senny, natomiast
wybudzat si¢ w odpowiedzi na bodzce dotykowe.

W wykonanych badaniach biochemicznych su-
rowicy krwi stwierdzono podwyzszone stezenia nie-
specyficznych markerow stanu zapalnego: biatko
C-reaktywne 22,1 mg/l (norma < 10,0 mg/l) i prokal-
cytonina 65,49 ng/ml (norma < 0,50 ng/mg). Pobrano
krew i ptyn mozgowo-rdzeniowy na posiew — wynik
byt ujemny. Zastosowano kilkudniowg antybiotykote-
rapi¢ empiryczng za pomocg Unasynu i Netylmycyny.
Pobrano takze material diagnostyczny w kierunku
zakazenia z grupy TORCH, wynik roéwniez byt ujemny.
Ponadto stwierdzono obnizone stezenie albumin od
31,5 g/l do 29,7 g/l w dwoch kolejnych oznaczeniach
(norma 35-52 g/1) oraz podwyzszone st¢zenie fer-
rytyny — 544 pg/l (norma 13-400 pg/l) w surowicy.
Stezenie bilirubiny w pierwszej dobie zycia wynosito
30 wmol/l, nastgpnie stopniowo wzrastato do war-
tosci 297 pmol/l w 6smej dobie, w zwigzku z tym
zastosowano fototerapie. W badaniu ogdlnym ptynu
mozgowo-rdzeniowego stwierdzono podwyzszone
stezenie biatka — 212 mg/dl (norma 20-40 mg/dl).

Zaroéwno profil tandem MS/MS, jak i profil kwa-
sow organicznych, okreslone metodg GC/MS, nie
wykazywaty wrodzonych wad metabolizmu. Dziecko
byto konsultowane przez genetyka klinicznego, ktory
zalecit wykonanie badania kariotypu molekularnego
metodg mikromacierzy; nie stwierdzono aberracji
chromosomowych [arr (1-22)x2, (XY)x1]. Wysuni¢to
podejrzenie zespotu Smith-Lemli-Opitz (SLOS),
w zwigzku z tym zbadano st¢zenia metabolitow cho-
lesterolu [7-DHC 0,017 mg% (norma 0-0,29) i 8-DHC
0,029 mg% (norma 0-0,029)], badania jednak nie
potwierdzity wystepowania tej choroby. Z powodu
obnizonego stezenia kortyzolu w pierwszej dobie zycia
[1,04 ug/dl (norma 2,3-19,4 ng/dl)] oraz nawracajacej
hipoglikemii dziecko konsultowano endokrynolo-
gicznie. Zlecono ponowne oznaczenie poziomu kor-
tyzolu, wolnej tyroksyny (fT4), tyreotropiny (TSH),
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kortykotropiny (ACTH) i insulinopodobnego czynnika
wzrostu 1 (IGF-1) majace na celu diagnostyke pod
katem WWNP.

W o6smej dobie zycia wyniki badan endokry-
nologicznych byly nastepujace: kortyzol 2,35 pg/dl
(norma 2,3-19.,4 pg/dl), fT4 9,77 pmol/l (norma
12,0-22,0 pmol/1), TSH 6,520 plU/ml (norma 0,270-
4,200 pIU/ml), ACTH 11,4 pg/ml (norma 540 pg/ml),
IGF-1 23,8 ng/ml (norma 32-339 ng/ml dla m¢zczyzn
w wieku 0-2 lat).

Wynik badania przesiewowego stuchu byt prawi-
dlowy. Réwniez kontrola okulistyczna nie wykazata
nieprawidtowosci. Dziecko nie zostato zaszczepione
w pierwszej dobie zycia, poniewaz podejrzewano infek-
cj¢ wrodzonga. Noworodek byt karmiony doustnie, ale
konieczne byto okresowe dokarmianie przez zglebnik
zotadkowy ze wzgledu na ostabiony odruch ssania.

W wykonanym rezonansie magnetycznym (MRI)
mozgu dziecka stwierdzono niepetng dojrzatos¢ przed-
niej czgsci ciata modzelowatego, poszerzenie przestrze-
ni podpajeczynéwkowej nadnamiotowo w okolicach
czolowo-skroniowych oraz podnamiotowo, grzbietowo
od mo6zdzku (tacznie 8 x 36 mm, tagodne wodogto-
wie zewngtrzne) i niewielkie torbiele pajeczynowki.
Przedni, hiperintensywny ptat przysadki mézgowe;j
znajdowat si¢ w zakresie normy dla wieku urodzenio-
wego, natomiast tylny ptat byt zlokalizowany ektopowo
w przyleganiu do grzbietowej powierzchni skrzyzo-
wania wzrokowego. Nie uwidoczniono natomiast
szypuly przysadki mézgowej w warstwach 3 mm, co
mogtlo sugerowac jej atrofie lub znaczng hipotrofie.

W kolejnych dniach zycia noworodka kontynu-
owano diagnostyke. Rozszerzono zakres leczenia:
zastosowano hydrokortyzon 2 x 1 mg, a dwie doby
pozniej Euthyrox (poczatkowo 12,5 mcg, nastepnie
25 mcg) wedlug zalecen endokrynologa.

Otrzymano nastepujace wyniki badan (w nawiasach
podano normy laboratoryjne): folikulotropina (FSH)
0,26 mIU/ml [1,5-12,4], lutropina (LH) 0,64 mIU/ml
[1,70-8,60], testosteron 0,30 nmol/I [8,64-29,00], pro-
laktyna (PRL) 2445 ulU/ml [86-324], £T4 9,69 pmol/l
[12,0-22,0]. Test z Synacthenem, przeprowadzony
po dwoch dniach od odstawienia hydrokortyzonu,
wykazat zachowana rezerwe nadnerczows (stezenie
kortyzolu po 30 min od podania Synacthenu wyniosto
5,43 pg/dl, a 5,99 pg/dl po 60 min). Test ten jednak
nie wyklucza niedoboru ACTH (do szdstego tygodnia
zycia jego wynik nie jest jednoznaczny).

Wykonano badanie ECHO serca oraz USG jamy
brzusznej i przestrzeni zaotrzewnowej, nie stwierdzo-
no wad wrodzonych ani obecno$ci wolnego ptynu
w jamie otrzewnej. W trakcie hospitalizacji doszto
do zstgpienia obu jader do moszny.

Na podstawie obrazu klinicznego, wynikéw badan
laboratoryjnych i obrazowych wykonanych u noworod-
ka postawiono diagnoze wrodzonej wielohormonalne;j
niedoczynnosci przysadki.

Po telefonicznej konsultacji, noworodka zaszcze-
piono przeciwko WZW B oraz gruzlicy. Dziecko wy-
pisano do domu w 31. dobie zycia w stanie ogdlnym

dobrym. Specjalne zalecenia obejmowaty podawa-
nie hydrokortyzonu 1 mg dwa razy dziennie p.o.,
Euthyroxu 25 mcg raz dziennie p.o. oraz kontrole
w poradni pediatrycznej, endokrynologicznej, neu-
rologicznej, laryngologicznej i urologicznej. W razie
wystapienia u dziecka niepokojacych objawow zale-
cono niezwtoczne zgloszenie si¢ do lekarza.

DYSKUSJA

Pomimo coraz lepszej opieki neonatologicznej
wrodzona wielohormonalna niedoczynnos¢ przysadki
nadal bardzo rzadko jest rozpoznawana w okresie no-
worodkowym. Réznorodny obraz kliniczny utrudnia
rozpoznanie, a zalezy on od tego, ktore osie hormonalne
funkcjonujg nieprawidlowo, a takze jaka jest ich liczba.
Objawy kliniczne WWNP r6znig si¢ zaleznie od wieku
dziecka. W okresie noworodkowym i niemowlecym
charakterystycznym objawem jest hipoglikemia i staby
przyrost masy ciata, natomiast u dzieci starszych — nie-
dobor wzrostu. W populacji pediatrycznej najczesciej
stwierdza si¢ niedobor hormonu wzrostu (GH), wyste-
pujacy jako wada izolowana z czgstoscig od 1:4000
do 1:10 000 zywo urodzonych noworodkow [11].
Izolowany niedobdr GH jest trudny do rozpoznania
w okresie niemowlecym, gdyz zaburzenia wzrastania
najczesciej zaobserwujemy dopiero okoto drugiego
roku zycia. Czestos¢ wtdrnej niedoczynnosci tarczycy
szacuje sie na 1:28 000—1:45 000 [12]. Jeszcze rzadziej
stwierdza si¢ niedobory gonadotropin i ACTH.

Zdiagnozowana u naszego pacjenta wielohormo-
nalna wrodzona niedoczynno$¢ przysadki wystepuje
z czgstoscig 1:100 000 [2]. Objawy kliniczne WWNP
obserwuje si¢ juz w okresie noworodkowym, moga
im towarzyszy¢ wady strukturalne linii posrodkowej
twarzoczaszki 1 rozwoju oczu. Jednak u okoto 50%
noworodkow z WWNP nie obserwujemy tych objawow
klinicznych [13]. Zaréwno urodzeniowa masa ciata,
jak i dlugo$¢ ciata s prawidtowe [13].

U opisywanego pacjenta stwierdzono charakte-
rystyczne objawy WWNP, takie jak: hipoglikemia,
nawracajace drgawki, niewydolno$¢ oddechowa,
przedluzajaca si¢ zottaczka fizjologiczna oraz mikro-
penis i wnetrostwo.

Hipoglikemia to typowy objaw WWNP, jest ona od-
powiedzialna za wystepowanie drgawek. Dodatkowym
objawem u tych dzieci sg zaburzenia oddychania, co
powoduje, iz ci pacjenci sg hospitalizowani na oddzia-
fach intensywnej terapii noworodka. Cz¢sto w wywia-
dzie jest informacja o przedtuzajgcym si¢, urazowym
porodzie. W takiej sytuacji niewydolnos¢ oddechowsa
u dziecka mozemy mylnie wigza¢ z komplikacjami
porodowymi, jak réwniez podejrzewac, iz przyczyna
drgawek jest uraz okotoporodowy OUN. Hipoglikemia
i towarzyszace jej drgawki moga wystgpowac juz
w pierwszych godzinach zycia i mie¢ tendencje do na-
wrotdéw. U naszego pacjenta stwierdzona hipoglikemia
byta leczona 10% glukoza podawang dozylnie oraz
rozpoczeto karmienie enteralne. Z powodu niewydol-
nosci oddechowej u dziecka zastosowano wspomaganie
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oddechu w systemie nCPAP. Przeprowadzono diagno-
styke w kierunku zakazenia wewnatrzmacicznego.
Wykluczono zakazenie OUN, choroby metaboliczne
oraz zespot SLOS. Nie stwierdzono nieprawidtowo-
$ci w badaniu ultrasonograficznym OUN. Z powodu
nawracajacych epizodow drgawek chiopiec byt kon-
sultowany neurologicznie. Przedtuzajaca si¢ zoltaczka,
ktoéra rzadko jest rozpatrywana jako objaw WWNP,
wymagala u naszego pacjenta zastosowania fototerapii.
W badaniu klinicznym u chlopca stwierdzono rowniez
mikropenis 1 wnetrostwo.

Do niespecyficznych objawow klinicznych WWNP
naleza: hipotermia, niepoko6j, hipotonia, sinica, objawy
z przewodu pokarmowego sugerujace niedroznos¢ [3, 14].
Niezwykle rzadko dochodzi do przelomu nadner-
czowego, ktoremu moze towarzyszy¢ bradykardia,
kwasica metaboliczna, hiponatremia, hiperkaliemia
lub tylko hiponatremia [3, 15].

Hipoglikemia, typowy objaw WWNP, wynika
z niedoboru hormonow hiperglikemizujacych, ta-
kich jak: hormon wzrostu, kortyzol i hormony tar-
czycowe. Im glebszy niedobodr tych hormondw, tym
wcezesniej 1 z wigkszym nat¢zeniem pojawiajg si¢
objawy, a towarzyszace drgawki moga wystepowaé
unoworodka juz w pierwszych godzinach zycia. Tak
wigc za wystepowanie prawidtowego poziomu cukru
we krwi sg odpowiedzialne odpowiednio funkcjonu-
jace osie: podwzgdrzowo-przysadkowo-nadnerczo-
wa, podwzgorzowo-przysadkowo-somatotropinowa
1 podwzgorzowo-przysadkowo-tarczycowa. Niemniej
jednak niestychanie istotne jest podjgcie w pierwszej
kolejnosci suplementacji glikokortykosteroidami, przed
rozpoczeciem suplementacji hormondw tarczycy, aby
nie wywota¢ przetomu nadnerczowego, potencjalnie
zagrazajacego zyciu [6].

Przedtuzajaca si¢ zottaczka — czesty objaw WWNP,
ale rzadko wigzany z tg jednostkg chorobowg — jest
spowodowana wtorng niedoczynnoscig tarczycy [6].
W Polsce obowigzuje badanie przesiewowe noworod-
kéw w kierunku wrodzonej niedoczynnosci tarczycy.
Nalezy w tym miejscu podkresli¢, ze badanie to opiera
si¢ na stwierdzeniu st¢zenia TSH powyzej okreslonej
normy, a z tego powodu nie jest ono przystosowane
do wykrywania wtornej niedoczynnosci tarczycy,
mogacej by¢ wynikiem uposledzenia syntezy TSH
lub tyreoliberyny w OUN [16]. Diagnostyka wtdrnej
niedoczynnosci tarczycy opiera si¢ na pomiarze TSH
oraz wolnych hormonéw tarczycowych. Warto$ci
TSH moga by¢ obnizone, w normie lub nieznacznie
podwyzszone, natomiast ewentualny wzrost TSH
jest nieproporcjonalnie niski w stosunku do stopnia
obnizenia fT4. Jesli zostanie stwierdzona wtdrna
niedoczynnos¢ tarczycy, to powinno si¢ rozpoczaé
diagnostyke w kierunku nieprawidtowosci pozostatych
osi podwzgorzowo-przysadkowych [17].

U opisywanego pacjenta zaobserwowano cechy
hipogonadyzmu (mikropenis i wnetrostwo), ktory byt
spowodowany niedoczynnoscia osi podwzgdrzowo
-przysadkowo-gonadalnej (hipogonadyzm hipogona-
dotropowy). Musimy jednak zawsze zrdznicowac go

z hipogonadyzmem hipergonadotropowym wystepu;ja-
cym w przypadku uszkodzenia strukturalnego gonad.
U noworodkéw piei meskiej niedoczynno$é osi gona-
dalnej zwykle jest diagnozowana w krotkim czasie po
urodzeniu lub dopiero w okresie dojrzewania ptciowego
[18]. U noworodkow piei zenskiej hipogonadyzm nie
powoduje nieprawidtowosci w budowie zewngtrznych
narzadow piciowych i w zwiazku z tym czgsto pierw-
szymi objawami u dziewczynek jest brak rozpoczecia
miesigczkowania oraz innych cech pokwitania [19].

MRI jest bardzo waznym elementem diagnostyki
WWNP i powinien by¢ badaniem z wyboru u pacjen-
tow z zaburzeniem funkcjonowania hormonalnych
osi przysadki [6].

Warto rowniez wspomnie¢, ze WWNP sama w sobie
nie jest przeciwwskazaniem do szczepien. Dopiero
wspotwystepowanie innych schorzen, np. wrodzonych
niedoboréw immunologicznych, a takze leczenie
immunosupresyjne moga powodowac zaniechanie
szczepienia, zwlaszcza podania szczepionki zywej,
ktorg jest np. BCG [20]. Opisywany tutaj noworodek
otrzymywat hydrokortyzon w matych dawkach, odpo-
wiednich dla leczenia substytucyjnego. Takie dawki nie
s3 uwazane za leczenie immunosupresyjne, a wigc nie
stanowia przeciwwskazania do wykonania szczepienia.
Ponadto szczepienie BCG chroni przed wystapieniem
groznych powiktan zapalnych ze strony OUN; czgsto
dotykaja one przysadke [21] i tym samym moga dalej
zwigkszaé ryzyko zaburzen funkcji tego narzadu.

WNIOSKI

Wedtug danych z literatury WWNP nadal jest rozpo-
znawana pozno, pomimo wystepowania juz w okresie
noworodkowym czy niemowlecym charakterystycznych
objawow klinicznych. Niestety, prawidtowa diagnoza
jest stawiana wowczas, gdy juz doszto do nicodwracal-
nych procesow. Niedobor hormonow tarczycy i epizody
hipoglikemii moga by¢ przyczyna trwalego uszkodzenia
OUN, dlatego tez tak wazne jest wczesne rozpoznanie
1rozpoczecie odpowiedniej substytucji. Wezesna terapia
hormonem wzrostu umozliwia osiggnigcie prawidto-
wego wzrastania. Rozpoczgcie terapii hipogonadyzmu
w okresie noworodkowym umozliwi korekcje hipotrofii
genitaliow oraz da wicksze szanse na poprawe plodnosci
1 seksualnosci w zyciu dorostym niz podjecie leczenia
dopiero w wieku pokwitania [22].

W zwiazku z powyzszym ci¢zka lub trwajaca po-
nad dwa dni hipoglikemia w okresie noworodkowym
powinna by¢ wskazaniem do rozpoczgcia diagnostyki
w kierunku WWNP.
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