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章节摘录

版权页：   插图：   4.卵泡膜增殖综合征 本征于1949年Culiner和Shippel首先进行了描述，指的是患者卵
巢间质有卵泡膜细胞增生的同时表现出女性男性化一系列症状和体征。
目前病因不明，可能为常染色体显性遗传病。
l临床表现主要为月经稀发、甚至闭经，伴有肥胖、男性化现象（如多毛、生须、喉结增大和不同程度
的乳房萎缩、阴蒂肥大等），与多囊卵巢综合征相似。
双侧卵巢增大；2／3患者可出现血中睾酮增高。
本综合征可并发糖尿病、高血压、甲状腺功能减退、黑棘皮病等，少数人可出现持续高水平的雌激素
血症，从而导致子宫内膜增生过长甚至子宫内膜癌。
 5.卵巢酶缺乏 （1）17a羟化酶缺乏综合征：可能系一常染色体隐性遗传病。
17a羟化酶缺乏导致卵巢和肾上腺雄、雌激素合成障碍，皮质醇合成也受阻。
表现为原发性闭经、第二性征不发育、疲乏、肌肉显著无力、肢体麻木、刺痛、部分脱发、严重高血
压等一系列内分泌代谢异常。
实验室检查有血清E2、T、K+、皮质醇降低，心电图表现为低血钾症。
染色体核型可为46，XX或46，XY，如核型为后者，由于雄激素合成受阻，患者为女性表现型。
 （2）17，20碳链裂解酶缺乏。
为x性连锁遗传性疾病。
该酶仅参与雄、雌激素的合成，其缺乏产生低雄激素和低雌激素血症。
表现为原发性闭经，第二性征不发育或发育不良，阴毛和腋毛缺如或稀少，乳房不发育，幼稚型子宫
，卵巢较小，外阴无畸形，骨龄多停留在青春期前水平。
血E2，T极低，P处于高水平，FSH和LH升高。
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编辑推荐

《儿童及青少年妇科疾病的预防与治疗》可为从事专业研究的临床工作者提供参考，也可为家长们在
促进子女身心健康发展方面起到一定的指导作用。
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