Patologie

Nemoci a poruchy
Zlaz s vnitrni sekreci.

Jaroslava Duskova
Ustav patologie 1.LF a VFN, UK Praha



Patologie endokrinnich organu - |

Hypofyza

\?o e
\&kv/‘ o

Nadledviny

Jaroslava Duskova Ustav patologie 1. LF UK, Praha
http://www1.If1.cuni.cz/~jdusk/



INFUNDIBULAR PROCESS T
|

BRAIN /

\

T OQRAL ECTODERM

RATHKE'S POUCH

\ MOUTH CAVITY

1. BEGINNING FORMATION OFf
AND INFUNDIBULAR PROCESS

RATHKE'S POUCH

J. RATHEE'S POUCH “PINCHED OFf

5. PARS TUBERALIS ENCIRCLES
STALK (RATERAL SURFACE VIEw)

INFUNDIBU AR

INFUNDIBULAR PROCESS

1. tvorba Rathkeho
vychlipky & proc.
Infundibularis

OF RATHEE S POCH CONSTRIC
I OF MES

2. odstep Rathkeho
vychlipky

3. zrala formace



Hypofyza - regulace
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retikularni systém

VySS1 nervova centra

limbicky systém

hypothalamus

liberiny a statiny

tropni hormony adenohypofyz

periferni endokrinni zlazy




0 1 2

N118/99 hypofyza 600mglh
muz, 77 let

N 166/99 hypofyza 900mg

zena , 73 let







EMOTIONAL AND EXTEROCEPTIVE
INFLUENCES VIA AFFERENT NERVES
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acidofilni PRL , STH

bazofilni ACTH, FSH, LH, TSH
chromofobni 0, PRL, STH, ACTH, FSH, LH, TSH
onkocyty 0, PRL, STH, ACTH, FSH, LH, TSH

mesenchymove

pituicyty
sekreCni neurony oxytocin, vasopresin




Hormonalni produkce
Jsou v bunkach
smesneé

(nhapr.
ACTH+FSH,LH,TSH,PRL)




Jednotlivi hormonalni
producenti jsou
schopni

v dusledku stimulace
Interkonverze

(napr.PRL-GH)




incidence hojeni jizvou

1- 8 % ve velkych S moznymi
autoptickych fokalnimi regeneraty
souborech
patogeneze

vyznam

_ ) hypofunkce pouze
nitrolebni hypertenze pfi znideni > 3/4

Ischemie objemu
vazospasmus

ateroskleroza

tromby

preruseni stopky




NECROSIS —SHEEHAN'S SYNDROME

POSTPARTUM
HEMORRHAGE

RAPID DROP IN
BLOOD PRESSURE

—SCAR
"M, RELATIVELY
LA NORMAL
Wi = NSSUE
THROMBOSIS,
NORMAL! HYPERPLAST NECROSIS AND
PITUITARY PITL SCAR FORMATION .

GLAND

FAILURE OF I
LACTATION
(OFTEN FIRST

SIGN POSTPARTUM) | B

PALLOR OUT
OF PROPORTION
TO ANEMIA

Necrosis
hypophysis intra
partum

* hyperplasia

* shock
e Ischaemia
* NecrosIs

* panhypo-
pituitarismus
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nespecificky
(peri)hypophysitis

purulenta
non purulenta

septicky
pyemicke
mikroabscesy

lymfocytarni
autoimunni

specificky
thbc

V ramci
hematogenni
disseminace

solitarni
tuberkulom
lues
vrozena
ziskana




Hypofunkcni
panhypopituitarismus
selektivni hypofunkce

Hyperfunkcni
monohormonalni
kombinovaneée




Totalni

zniceno >90%
AH

Syndromy:

Simmonds

Sheehan
Falta
Lorrain

Parcialni

monohormonalni

(nanismus)
kombinovany

Regulatorni
hypofunkce

z perifernich zlaz

z ektopickych
produkci

latrogenni




trophia hypophysis (empty- sella - sy)
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« atrofie nadledvin
» vakuolizace kardiomyocytu
* chybi kozni hyperpigmentace

* hypotenze
i * slabost
1Y+ hyperkalemie



nejCastejsi klinicke
priznaky

U operovanych

utlak chiasma opticum
akromegalie

galaktorea-amenorea
hypopituitarismus
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Adenoma
hypophysis
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Galaktorrhoe




Acromegalia




Acromegalia




The WHO Classification
of Adenohypophysial Neoplasms .

A proposed five-tier scheme

Navrh klasifikace z péeti hledisek
endokrinni aktivita
zobrazovaci/chirurgicke
histologickeée
Imunohistochemicke
ultrastrukturalni

abhhE

Kovacs, K., Scheithauer, B., Horvath Eva, Lloyd, R
Cancer 1996, 78,502-10






Adenoma hypophysis supraellare
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' PITUITARY GIANT
CONTRASTED WITH

‘ NORMAL MAN
ACROMEGALY

AND SIGNS OFf

SECONDARY MITUITARY
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ypoplasia
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gl. suprarenalium
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anencephalus)




Epinephritis chronica
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hypoplasia congenitalis
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o hypofunkce - panhypokortikalismus
— akutni
— chronicky — Adison
— periferni
— centralni

0 hyperfunkce

— AGS
— Cushing
— hyperaldosteronismus Conn,Bartter



m. Adisoni




m Adison: periferni centralni
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Haemorrhagia gl. suprarenalium







o hypofunkce - panhypokortikalismus
— akutni
— chronicky — Adison
— periferni
— centralni

0 hyperfunkce

— Cushing
— hyperaldosteronismus Conn,Bartter
— AGS



Nadledviny

0 cortex
— definitivni
— fetalni (90% regreduje do 6 mésicu)

0 novorozenec 89 (3,5kg) 0,002

0 zdravy dospely 9g (70kg) 0,0001
— zony G,FR

0 medulla
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Ca gl. suprarenal



Metastases ca pulmonum ad gl. suprarenales




BASOPHIL OYERACTIVE CHROMOPHOSE
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m. Cushing perif. hypothalamicky

ACTH@MSH

AL




m. Cushing paraneopl hypofyzarnl




nadprodukce androgenu

ACTHIMSH
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2. CORTISOL
FRODUCTION
INADEQUATE VIRILIZING
"Ioru'#:‘;sv" ' . ACTH 4 TUMOR

GREATLY
ACTH oureur | INCREASED

1. ADRENAL CORTICAL 4, ADRENAL CORTICAL
ENZYMATIC DEFecT / HYPERPLASIA

LA 2T o Wl tShotenska
expozice
androgenum

5. ADRENAL ANDROGEN
GREATLY INCREASED

DEGREE OF GENITAL MASCULINIZATION DEPENDENT ON FETAL STAGE
WHEN ANDROGEN EXPOSURE OCCURRED

SEVERE

FALLOPIAN TUBES~—~c ¢ _
ovux[s-q S~
UTERUS~___ R R
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AGS

s MDY g B O Bt Y e-defekty

> ' 21-hydroxylasa
11-hydroxylasa
17-hydroxylasa....

PENILE URETHRA [HYPOSPADIAC

OR NORMALL VAGINA OPENING

INTO URETHRA (UROCGENITAL

SINUSH; LABIAL FUSION (SCROTUM)  * | PARTLY FUSED LA







AGS

pseudo-
hermaphroditismus
femininus
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Stitha zlaza - glandula

thyreoidea
historie |l.
0 Basedow (1840) popis
0 Kostl (1855 - Wien):
[ Der endemische als
Gegenstand
0 der Offentlichen Firsorge (habilit.
SpIs)
0 Gull (1873) popis

1 NAirivrerays 71 00N L4 X~



Stitha zlaza - glandula

thyreoidea
historie IlI.
0 Hashimoto (1912)
0 Kendall (1914): objev
0 Aron a Loebe (1929) objev

0 Adams a Purves (1952) objev



Stitha zlaza
- embryologie a fetalni
endokrinologie

N/

*» zaklad v epitelu dutiny ustni, vyvoj zacCina
koncem 1.lu. méesice—~>

* vychlipky lateralniho faryngu
0 ultimobranchialni teliska - C- bb.
o0 pristitna teliska

s  fetalni sekrece od 12. tydne
0 ucinky
0 ucinky
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Stitna Zlaza

anatomie
0 hmotnost dospeleho organu 15-20g
0 (7g U novorozence)

«lobus dexter

«Istmus a lobus pyramidalis

«lobus sinister

«aberantni, akcesorni, ektopicka tkan

(polyklonalita udajnée odlisi od ca)



Stitna Zlaza
- fyziologie a reqgulace

hypotalamohypofyzotyreoidalni osa
(TRH, TSH)

enzymy - dejodazy
autoregulace zavisla na prijmu jodu
iImunitni systém



Regresivni zmeny

0 dystrofie:  deposita amyloidu, kalcifikace

0 atrofie: Z nedostatku thyreotropni
stimulace (TSH), pozanétliva

0 nekroza:  pouze v ramci hyperplastickych
nebo nadorovych zmen



Thyreoiditis

0 nespecificka

[]

hnisava
nespecificka granulom.de Quervainova

0 hypertroficka
0 atroficka
o fokalni

iInvazivni sklerozujici Riedelova

specificka (granulomatozni)
o thc

o syfilis

0 sarkoidoza



Puvodni popis

o Makro - dif.
parenchymotosni
struma, tuha, elasticka,
sedozluta

Mikro - difuzni zanet
lymfoplasmocelularni
folikuly

ONKOCYTY




Thyreoidalni

syndromy
0 hypothyreoza

— vrozena — kretenismus
— endemicky, sporadicky

— ziskana — myxedem
0 hyperthyredza - thyreotoxikoza



Hypothyredza vrozena
KRETENISMUS

0 poruchy vyvoje a rustu
MOZKU
PLIC

KOSTI



Hypothyredza ziskana -
MYXEDEM

0 metabolismus snhizen

— bradykardie, nizky tlak, retence vody,
zacpa

0 chladova intolerance
0 snizena lipolyza

— vzrust hmotnosti

— hyperlipemie




kretenismus
endemicky

STANISLAV VOMELA
(*4. 9, 1892 v Moledove; 1. 1, 1858 tamitéd)
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Hypothyreosis-




Thyreoidalni

syndromy
0 hypothyreoza

— vrozena — kretenismus
— endemicky, sporadicky

— ziskana — myxedem
0 hyperthyredza - thyreotoxikoza



Hyperthyreoza

0 metabolismus zvysen
— hyperkalciurie, prujmy
— tachykardie, vyssi tlak, fibrilace,

0 Intolerance tepla

0 zvysena lipolyza , glykogenolyza
— pokles hmotnosti
— hyperglykemie, diabetes

0 svalova slabost, nespavost, exoftalmus,
pretibialni myxedém , fidnuti a padani viasu




Struma hyperplastica
diffusa /




Nadory stitne zlazy

benigni — adenomy (vzacneé toxicky)
maligni — karcinomy

— diferencované
o folikularni
0 papilarni
0 medularni
— nediferencované (anaplasticke)
— maligni lymfomy (vzacnée, vetsinou B,
navazné na Hashimotovu thyreoiditis)



Nadory stitné zlazy

*» Vyskytuji se v kazdem
veku

¢ U obou pohlavi

¢ jedno- i viceuzlova
struma

¢ benigni i maligni

*» metastazy v krcnich
uzlinach, ale i
vzdalené - kosti
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ca papillare




Nediferencovany karcinom
(anaplasticky)
ovysoce zhoubny rychle progredujici nador
vyssiho veku
vZmk:

< Z nepoznaneho N
diferencovaného ca 1

v hyperplastické strumé ' g,
v chronickém zanétu X
bez strumy




Langerhansovy ostruvky
(1869)

0 u dospelého cca 100 000 -1000 000

0 bunecné typy:
— B - inzulin
— A - glukagon
— D — somatostatin
— PP — pankreaticky polypeptid
— D — vasoaktivni intestinalni polypeptid




Langerhansovy ostruvky - regresivni
zmeny

n fibroza (pozanétliva) - DM |

0 mukoviscidéza — DM 10x
casteji

0 hyalindza, amyloidoza



Langerhansovy ostruvky - progresivni
zmeny

o hyperplazie — v ramci diabetické embryopatie
0 nesidioblastoza

0 nadory

— nesidiom ( event. vramci MEN 1)

o (inzulinom, glukagonom, somatostatinom,VIPom, PP-
om, G bb. -gastrinom, EC — serotonin - karcinoid

— neuroendokrinni karcinom



Langerhansovy ostruvky -

syndromy
hyperfunkcni

— hypoglykémie (slabost, poceni, tres, krece, koma)

— Zollinger-Ellison, Werner Morrison,
glukagonomovy

hypofunkCni — inzulin

hyperglykemie

— akutni : polydipsie, ketoacidoza, koma, steatoza
jater, otok mozku

— chronicka: diabetes mellitus: mikroangiopatie,
makroangiopatie, neuropatie,
retinopatie,embryopatie









