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ENDOCRIN RENDSZER PATHOLOGIAJA

PAJZSMIRIGY
Folliculdris hamsejtjek
e Aktiv transzporttal felveszik és a cytoplasmajukban dusitjak (50x) a keringé jodot; az apikalis sejtmembranban lévé
tiroperoxidaz a folliculusok lumenében a jodid ionokbdl, valamint a sejtek altal szintetizalt tiroglobulinbdl (TG)
trijodtironint (T3-at) és tiroxint (T4-t) készit, melyek a TG-hoz kétve tarolédnak a kolloidban.
e Ha a szervezet pajzsmirigyhormonokat igényel, a sejtek endocitézissal kolloidot vesznek fel, a TG-t a lizoszomakban
lehasitjak, és a T3-at és T4-et a keringésbe juttatjak.
e Ha a pajzsmirigyhormonok vérszintje cs6kken, a hypothalamus TSH releasing hormont termel, ami a hypophysisben
TSH felszabadulast idéz el6. TSH hatasara a pajzsmirigy pajzsmirigyhormonokat készit.
e A pajzsmirigyhormonok az anyagcsere sebességét szabalyozzak; befolyasoljak a légzési frekvenciat, a
szivfrekvenciat, a testh6mérsékletet, az idegrendszer valaszkészségét, az izomerdt, a koleszterinszintet, stb.
Parafolliculdris sejtek
. Kalcitonint szekretalnak, mely gatolja az osteoclastok Ca-resorptiojat (v.6. a mellékpajzsmirigy parathormonja
serkenti)

Pajzsmirigy betegségek
e  Gyakoriak, néi tualsuly
. Felosztasuk: hyperthyreosis, hypothyreosis, thyroiditis, struma, valamint daganatok
. A folliculusok vizsgalhatok radioaktiv jéddal; a sejtekbdl kibocsatott sugarzas detektalasaval térképezhetdk a ,meleg’
és a ,hideg” gobok; magasabb koncentraciéban a sugarzas a folliculussejteket elpusztitia — hyperthyreosis,
pajzsmirigyrak kezelése

HYPERTHYREOSIS (THYREOTOXICOSIS)
Hipermetabolikus allapot a keringésben lévé tul sok pajzsmirigyhormon miatt
Okai:

. Basedow-Graves betegség

. Thyreoiditis

. Hiperfunkcids struma nodosa

. Hiperfunkcids pajzsmirigy adenoma

Klinikai jellegzetességek (részleteket illetéen Id. korélettani el6adas)
. Sziv és keringés: a periférias oxigén igény fokozodik és a perctérfogat emelkedik; a tachycardia és a kontraktilitas
fokozédasa miatt hypertrophia cordis; arrhythmiak, igen gyakori a pitvarfibrillacié; hypertensio
. Fokozott szimpatikus idegrendszeri aktivitas: kézremegés, mozgaskényszer, 6sszpontositasra valé képtelenség,
szorongas, idegesség, almatlansag [insomnia]
. Bdrjelenségek: meleg, nedves bor; kifejezett izzadas; melegérzet hidegben is
»  Szemgolydk kidlllednek; gyér frekvenciaju pislogas
. Tapcsatornai hipermotilitas, hasmenés; fokozott étvagy ellenére fogyas
Dg-us eltérések a vérben:
. Emelkedett a T3, T4 szint
. A TSH szint csokkent (feedback gatlas)

BASEDOW-GRAVES BETEGSEG
Autoimmun pathogenesis
Genetikailag fogékony egyénekben TSH receptor ellenes autoantitestek képzddnek
e  Thyreoida-stimulalé immunoglobulinok a TSH hatasat utanozzak — pajzsmirigyhormonok hypersecretioja
e  Thyreoidea névekedést stimulalé immunglobulinok— thyreocyta proliferatio
o  TSH-kotédést gatld immunoglobulinok: gatoljak a TSH kétédéseét a receptorhoz, ugyanakkor a TSH hatasat utanozzak
és stimulaljak a thyreocytakat.

Morfologia
Makro
. A pm enyhén, szimmetrikusan megnagyobbodott (60-70 g)
. Metszlapon az allomany puha és nem csillog
Mikro
. A follikulusok diffuz hypertrophiaja és hyperplasiaja
. A follikulusokat magas ham béleli, a hamsejtek témaoriinek, szabalytalan papillaris képz6dményeket hoznak létre.
. A kolloidtartalom Iényegesen csokkent, alig festddik

Klinikum
. A hyperthyreosis leggyakoribb oka
. 20-40 évesekben jelentkezik
. Joval gyakoribb nékben
Jellegzetes triasz
. Megnagyobbodott pajzsmirigy és hyperthyreosis
. Exophthalmus: az orbita fibroblastjai TSHR-t expresszalnak— az orbita szOvetének mononuclearis sejtes besziirédése
és vizeny6je — a szemgolyok kidullednek
. Praetibialis myxoedema: mucopolysaccharida felhalmozddas a labszarak dermisében
Kezelés
. A hormonszintézis csokkentése pl. radioaktiv jod adasaval (a sugarzo jodizotdp elpusztitja a tdlmiikodé follicularis hamsejteket)
. A hormonhatas blokkolasa béta-blokkol6val

HYPOTHYREOSIS
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Barmely strukturalis vagy funkcionalis zavar ami a kivanatos mennyiségii pajzsmirigyhormon termelését akadalyozza.
Okai:

1. Hashimoto thyreoiditis

2. Taplalékkal felvett jo6d elégtelensége, féként hegyvidékeken

3. Genetikai defektusok

4. Pajzsmirigy sebészi eltavolitasa pajzsmirigyrak miatt

Klinikai megjelenés:
Cretinismus: ha a pajzsmirigy elégtelenség az ujsziléttkorban vagy a csecsemékorban jelentkezik
Okai
. Endemias: taplalékkal bevitt j6d elégtelensége az anyaban
. Sporadikus: hormonszintézis defektusa
Klinikai tlinetek
. A csontvaz és a KIR zavart fejl6dése
. Mentalis retardatio

Myxoedema: ha a pajzsmirigy elégtelenség a felnéttkorban alakul ki
Tunetei
. A fizikai és mentalis aktivitas alattomos lassulasa
. Bradycardia, faradtsag
. A csokkent szimpatikus aktivitas miatt a betegek a hideget rosszul tiirik; székrekedést panaszolnak
. Hypercholesterinaemia
. Periorbitalis oedema, a bér durvava valasa; myxoedema a dermisben (mukopoliszahariddban gazdag anyag
szaporodik fel), hajhullas

THYREOIDITIS
Hashimoto thyreoiditis
Pathogenesis
. A pajzsmirigy autoimmun karosodasa; thyroglobulin- és tiroperoxidaz-ellenes autoantitestek, valamint CD8+ cytotoxicus
T sejtek ésivagy Ty1 cytokin activativalt macrophagok kdzvetitik
. Tarsulhat mas autoimmun betegségekhez (SLE, Sjogren sy, I-es tipusu diabetes)
Makro
. A pm enyhén megnagyobbodott (40-60 g; normalis 20-30 g)
. A parenchyma a normalisnal halvanyabb, foltozott
FM
. A folliculusok intenziv lymphocytas, plasmasejtes, macrophagsejtes besziir6dése, nyiroktiisz6k képzédése
. A rezidudlis atrophias follikulusokban un. Hurthle-sejtes atalakulas (eosinophil cytoplasma)
. Enyhe fibrosis
Klinikum
. Jéval gyakoribb a nékben; csucs: 45-65 év kozott
. Fajdalmatlan pajzsmirigy megnagyobbodas és hypothyreosis (OTSH, (T4 és T3); a betegség kezdetén atmenetileg
lehet hyperthyreosis
. Talajan marginalis zona lymphoma alakulhat ki

Subacut lymphocytas (fajdalmatlan) thyreoiditis
Pathogenesis
. A legtobb betegnél pajzsmirigy-ellenes antitest mutathato ki
. Koévetkezmények nélkil gyogyul
Makro
o A pm eltérés nélkuli
FM
. A folliculusok lymphocytas besziir6dése, nyiroktliszé képzédéssel
. Hurthle-sejtes metaplasia és fibrosis nem all fenn
Klinikum
. Szilés utan (post partum), ill. k6zépkoru nékben jelentkezik
. Trifazisos lefolyas: hyperthyreosist hypothyreosis kdvet, majd visszaall az euthyreosis allapota

Subacut granulomatosus (fajdalmas) thyroiditis (de Quarvain thyroiditis)
Pathogenesis
. Valészinlleg virus infectio, vagy postviralis gyulladas okozza; cytotoxicus T-sejt-kdzvetitette follicularis hamkarosodast

eredményez
Makro
e  Szabdlytalan vagy szimmetrikus pm megnagyobbodas
Mikro

. Korai lézi6: a follikulusok gocos szakadasa, kérnyezetikben neutrophil granulocytas besziir6dés
. Késébb: a kollabalt follikulusokat mononuclearis sejtek és kolloid fragmentumokat tartalmazé tébbmagvu ériassejtek
veszik koral.
Klinikum
. 30-50 év koz6tt; jobbara nékben jelentkezik
. A pm fajdalmas; a gyulladas és a kdvetkezményes hyperthyreosis 2-6 hétig tart.
«  Onmagatdl gyogyul

IgG4-betegség, Riedel thyroiditis
1gG4-betegség
e  Tobbnyire kozépkoru vagy idésebb férfiakban jelentkezé idiilt autoimmun betegség
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e Morfologia: gyulladasos pseudotumor egy vagy tébb szervben egyidében vagy egymas utan; szdvetileg 1gG4-pozitiv
plazmasejtekban gazdag lymphoplasmocytas besziir6dés, erds fibrosis, a kisvénakban obliterativ gyulladas

e Leggyakrabban érintett szervek: nyalmirigyek és konnymirigyek, orbita, hasnyalmirigy (idult autoimmun pancreatitis),
retroperitoneum, pajzsmirigy

e Aszérumban az IgG4 szint emelkedett

e  Th.: steroid j6 hatasu

Riedel thyroiditis
Morfolégia
. A pajzsmirigy parenchymat fibrézus szovet foglalja el, a tokot besziirve a kdrnyez6 nyaki strukturakra terjed, a
gyulladasos besziirédésben IgG4-pozitiv plasmasejtek
Klinikum
o  Erdsen tdmott, fajdalmatlan, gyorsan névekedé pm; klinikailag invaziv pajzsmirigyréak gyanujat kelti
. Hypothyreosis a betegek harmadaban

GOLYVA (struma)
. A pajzsmirigy kéros megnagyobbodasa; endémiasan, ill. sporadikusan fordul el
Endémias golyva
. Olyan teruleteken ahol a fold, a viz és az élelem jodszegény, féként hegyvidéki terlletek (Alpok, Andok, Himalaja)
. Jédhiany Ocsokkent pajzsmirigy hormon szintézis [Jkompenzatoérikus TSH-szint emelkedés [ thyreocyta hyperplasia
Ogolyvas megnagyobbodas
. A jod poétlasaval az endémias golyva gyakorisaga jelentésen csokkent
Sporadikus golyva
. Kevésbé gyakori; fiatal n6kben jelentkezik
Okai
. A goitrogéneket tartalmazoé zéldségfélék (kaposzta, karfiol, kelbimbo, torma) elnyomjak a T3/T4 szintézisét
. Herediter enzim defektus (autoszomalis recessziv allapotok)

A golyva morfolégiai formai

Diffuz golyva
Makro
. Diffuz és szimmetrikus megnagyobbodas
Mikro: két stadiuma van
. Hyperplasticus stadium: follikularis hypertrophia és hyperplasia; a kolloid kevés, vékony
. Kolloid involucié stadiuma: ha a pajzsmirigyhormon iranti igény csokken, a stimulalt epithelium involucioja jon létre: a
megnagyobbodott follikulusokat bélelé ham ellapult, a follikulusok kolloiddal teltek.
Klinikai jellemzék
. Euthyreoid allapot
. Megnagyobbodott pajzsmirigy

Multinodularis golyva (struma nodosa colloides)
. A hosszu ideig fennall6 diffiz golyva sokgdbds golyvava alakul at
. Az atalakulast a stimulacié és az involucié ciklikus valtakozasa eredményezi (endémias teriileten gyermekkorban
hyperplasias pm, serdllékorban diffuz, kolloidot halmozott golyva, felnéttkorban multinodularis golyva)
. A goboket a follikularis sejtek hormonalis stimulusra adott kiilénb6z6 valaszreakcioi alakitjak ki

. Jelentésen megnagyobodott (akar 2000 g), asszimmetrikus pm, allomanyaban kiilonb6z6 méretli gobok
. A gobosség gocosan bevérzéssel, fibrosissal, calcificatioval, ill. cystaképzédéssel tarsul
. A golyva a sternum mdégé néhet: intrathoracicus golyva
Mikro
. Valtozé kolloid akkumulacio: follicularis hyperplasia és involutio
Klinikai jellemzék
. A legtobb beteg euthyroid; a kozmetikai deformitas a f6 panasz
. Tomeg effektus: dysphagia nyel6csd kompresszio miatt; Iégzési nehezitettség, kohdgés trachea kompresszié miatt; sebészi
eltavolitas sziikséges
. Az esetek 10%-aban hiperaktiv nodulus 0 Othyreotoxicosis

PAJZSMIRIGY DAGANATOK

Joindulatu
FOLLICULARIS ADENOMA
Morfolégia
. 1-10 cm nagysagu, egygocu, tokos daganat
. Csak igen gondos vizsgalattal lehet a minimalisan invaziv follikularis carcinomatdl elkiloniteni
. Dg.: szdvettanilag nem észlelhetd tokinvazié és/vagy érinvazié
Klinikai jellemzék
. Fajdalmatlan csomd, okozhat hyperthyreosist
. Kezelése: sebészi, lobectomia

Rosszindulatd
PAPILLARIS CARCINOMA
. A pajzsmirigyrakok 85%-at adjak
. Jobbara 20-50 éves nékben fordul el
. A besugarzashoz tarsul6 pajzsmirigyrakok csaknem mindig papillaris carcinomak
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Molekularis patolégiai eltérések
e  Funkciéonyeréses mutacick a MAP (mitogen-activated protein) kinaz jelatviteli uton (RTK [receptor tyrosine kinase]
ORAS OBRAF OMEK CERK)
e A papillaris carcinomak majdnem felében fennall BRAF mutacio
Makro
. Egy vagy tébbgocu infiltrativ 16zi6
Mikro
. Tobb mint egy tucat szdveti altipusa van; a klasszikus papillaris varians, ill. a papillaris carcinoma follicularis variansa
a leggyakoribbak
. A dg-t a sejtmageltérések biztositjak: a hypochrom festédési ,lires” magok, a magbarazdak, valamint a
pseudoinclusiok
Klinikai jellemzék
e A papillaris carcinomak indolens Iézidk, a 10-éves tulélés 95%
. A dg id6épontjaban az esetek 50%-aban a nyaki nycs-ban attét; ez lehet az elsé tiinet
. A tiddattét fennallasa a dg idépontjaban ritka
Kezelés
e  Thyreoidectomia + lymphadenectomia, majd radiojod ablacié az esetleges attétek és rezidualis pmszovet
elpusztitasara
e  Pajzsmirigy hormon potlasa
e Radiojod kezelés utan jelentkez6 tiroglobulin szint emelkedés metasztazist jelez

FOLLICULARIS CARCINOMA
. A pajzsmirigyrakok 10%-a
. Féként 40-60 éves ndkben
. Jodhianyos teriileteken emelkedett a gyakorisaga
Molekularis patologiai eltérések
. Transzlokacio révén létrejott PAX8/PPARG fuzids gén az esetek felében
Makro
. Egyediilallé géb, ami lehet j6l korulirt vagy infiltrativ
Mikro
. Nem észlelhetSk a papillaris carcinoma sejtmagelvaltozasai
. Toébbséguk pajzsmirigyszdvetre emlékeztet, az érinvasio kimutatasa biztositja a dg-t
Klinikum
o Metastasisok haematogén uton a tlidébe, a csontokba, a majba
e A prognézist befolyasoljak: a méret, tok- és érinvasio mértéke, a hisztoldgiai anaplasia, valamint a metastasisok
fennallasa
o Kezelés: Id. papillaris carcinoma

MEDULLARIS CARCINOMA
. Neuroendocrin daganat, a parafollicularis C sejtekbdl indul ki
. Sporadikus az esetek 80%-aban; 40-60 éves korban
. A fennmaradék MEN-2 syndromaban fordulnak el (Multiple Endocrine Neoplasia); 20-40 éves korban
Molekularis pathologiai eltérések
. RET protoonkogen mutacié
Morfolégia
. A daganatsejtek calcitonint + szerotonint, ACTH-t, VIP-et (vasoactive intestinal peptide) termelnek
. A stromaban calcitonin-eredetli amyloid depozitumok
Klinikai lefolyas
. Sporadikus esetek: pajzsmirigy terime + dysphagia
. Alkalmankeént a tinetek a szekretalt peptiddel kapcsolatosak (pl. hasmenés)
. A prognozis valtozatos; a MEN-2b |ézidk gyakran agresszivek

ANAPLASIAS CARCINOMA
* 65 év felett jelentkezik
. Differencidlatlan high grade tumor
. Igen agressziv, gyorsan ndvekszik, a halalozasi arany 100%.

MELLEKPAJZSMIRIGY
Elettan
. A hypocalcaemia serkenti a parathormon (PTH) szintézisét
. A PTH a csontokban, a vesékben és a bélben hatva emeli a Ca szintet:
- Ca-t mobilizal a csontokbdl azaltal, hogy serkenti az osteoclastos csontlebontast
- A vesetubulusokban fokozza a a Ca-visszaszivast (cserébe foszfat leadas)
- A vesében fokozza a D vitamin aktiv alakka torténd atalakulasat, ami serkenti a Ca-felszivédast a bélbdl

PRIMER HYPERPARATHYREOSIS
. Altalaban 50 éves kor felett; nékben gyakoribb
. Jobbara sporadikus adenoma vagy sporadikus hyperplasia okozza
. Ritkan MEN syndroma részjelensége, vagy mpm carcinoma okozza

Mpm adenoma
. Maganyos (0.5-5 g), finom tok dvezi
. A tébbi mirigy altalaban normalis méretl
. Altalaban a fésejtekbdl indul ki
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Primer hyperplasia
. Az dsszes mirigyet érinti, de nem mindig egyforman
. Az Ossztomeguik ritkan haladja meg az 1 g-ot

Mellékpajzsmirigy carcinoma
. Egy mirigyet nagyobbit meg, aminek a témege a 10 g-ot is meghaladhatja
. Malignitas diagnozisa a helyi infiltrativ ndvekedés, a metastasis észlelése vagy mindkettd alapjan

A PTH taltermelés kovetkezményei
. Vér: emelkedett PTH, emelkedett Ca, emelkedett alkalikus foszfataz (csontbetegségre utal, elzarodasos sargasagban
is emelkedett)
. Csontvaz eltérések: csontfelszivodas az osteoclastos aktivacié miatt: a corticalis elvékonyodott, a velélrokben
kotészovetszaporulat + bevérzések és cystak (osteitis fibrosa cystica)
. Metasztatikus elmeszesedés a szivbillentylikben, az aortaban, az artéridkban, valamint a savanyitas helyein (vesék
[nephrocalcinosis és vesekdvesség], tiidd, gyomor)

Klinikai jellemzék
. Csontfajdalom, patoldgias torések
Vesefunkciéromlas, vesekdvesség
Aorta és mitralis billenty(i meszesedés tiinetei
. KIR elvaltozasok: depresszio, gércsrohamok, gyengeség

SECUNDER HYPERPARATHYREOSIS
Pathogenesis
. Leggyakoribb oka: idiilt veseelégtelenség; a beteg tubulusok Ca-ot veszitenek, foszfatot retinealnak
. Foszfat retencié és hypocalcaemia — kompenzatérikus PTH hypersecretio
. Alkalmanként autonom adenoma alakulhat ki: tertier hyperparathyreosis
Jarulékos tényez6k
. Tokéletlen Ca resorptio a bélbdl, mert a beteg vesékben nem képzédik aktiv D vitamin
. A csontvaz PTH és D vitaminnal szembeni rezisztenciaja
Kovetkezmény: renalis osteodystrophia (Id. csont pathologia)

ELULSO HYPOPHYSIS BETEGSEGEI
ADENOMAK
Tipusai:

. Nem funkcionalé -20%

. Funkcional6 - 80%

NEM FUNKCIONALO ADENOMAK

Lokalis térszlkité hatas
. A sella turcica megnagyobbodik + n. opticus kompresszié —latotérkiesés
. Intracranialis nyomasfokozédas (fejfajas, hanyinger, hanyas)
. A nem-tumoros parenchyma kompresszidja — hypopituitarismus

FUNKCIONALO ADENOMAK
. Altalaban egy sejttipus alkotja
. Egy hormonféleséget termelnek
Makro
. Microadenomak d <10 mm
. Macroadenomak d >10 mm
. Nagyobb adenomak nyomhatjak, sét infiltralhatjak a szomszédos strukturakat: a sinus cavernosust, a hypothalamust,
az os sphenoidalet
FM
. Monomorph sejtek épitik fel
. A daganat éltal termelt hormon immunhisztokémiai vizsgalattal kimutathato
EM
. Secretoros granulumok a cytoplasmaban

PROLACTINOMA
. A leggyakoribb funkcionald hypophysis tumor
. Toébbséguk macroadenoma
. Dg: PRL immunfestés
Klinikai jellemzék
. Amenorrhea
. Galactorrhea
. Libido elvesztése
. Infertilitas
A diagndzis reproduktiv életkort nék esetében kdnnyen felallithatd, idésebb nékben és férfiakban a daganat tekintélyes méretet
Olthet mire felfedezik

SOMATOTROP SEJTES ADENOMA
Macroadenoma, nagyra néhet, mivel a klinikai tiinetek enyhék
Klinikai jellemz&k
. Helyi térszikité hatas
. Emelkedett ndvekedési hormonszint gigantismussal vagy acromegaliaval
Gigantismus
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. GH hatas az epiphysis porc zarédasa el6tt

. Testméret generalizalt megnagyobbodasa: hosszu karok, labak
Acromegalia

. Fokozott GH szint csak az epiphysis porc zarédasat kovetéen

. Fej, kezek, labak, allkapocs, nyelv és lagyrészek megnagyobbodasa

CORTICOTROP ADENOMAK
. Jobbara microadenomak
. Klinikai jellemz&k: ACTH taltermelés: hypercortisolismus, Cushing syndroma

RITKA FUNKCIONALO ADENOMAK
*  Thyrotroph (TSH-t termel6) adenoma
. Gonadotrop (LH és FSH) adenomak

HYPOPITUITARISMUS
. Csokkent hypophysis hormon secretio a hyothalamus vagy hypophysis betegsége miatt
. A parenchyma legalabb 75%-anak az elpusztulasa sziikséges a célszerv-stimulacié megsziinéséhez
Okok
. Nyomasi atrophiat okoznak a nagyra nétt adenomak, a metastasisok, az ures sella sy
Hypophysis apoplexia
. Hypophysis ischemias necrosisa
. Hypophysis miitét vagy radiatio

Ures sella syndroma
. Defectus a diaphragma sellae-én— a liquor és a lagyagyhartya a sellaba hernialodik
—a hypophysis kompresszids atrophiajat okozza

Hypophysis apoplexia
. Az adenoma spontan bevérzése a tumor hirtelen megnagyobbodasat eredményezi
. Fejfajas, neurologiai tlinetek, hypopituitarismus + halal

Hypophysis ischemias necrosisa
Sheehan syndroma: az eliilsé lebeny post partum necrosisa sziilés kdzben vagy utana jelentkezd, shock-hoz vezeté
méhvérzés miatt
Tovabbi okok:
. DIC
. Barmely eredetli shock
Kimenetel: idével a necrosis helyén fibrosis

MULTIPLEX ENDOCRIN NEOPLASIA (MEN)
Autosomalis dominans syndromak, amit tdbb endokrin szerv szimultéan hyperplasiaja vagy tumora jellemez.
MEN | (Werner syndroma)
3"P"jellemzi: parathyroidea, pancreas, és hypophysis (pituitary) érintettség
. Parathyroidea hyperplasia vagy multiplex adenomak az esetek 90-95%-aban (hypercalcaemia és vesekdvesség)
. Pancreas szigetsejtes léziok: adenoma, carcinoma, hyperplasia. Kiilonb6zé hormonokat termelhet: gastrint (Zollinger-
Ellison syndroma), insulint (hypoglycaemia), vazoaktiv intesztinalis peptidet (hasmenés).
. Hypophysis adenoma; altalaban nem funkcionald.

MEN lla (Sipple syndroma)

. Medullaris pajzsmirigyrak-phaeochromocytoma syndroma

. A pajzsmirigyrak altalaban tdbbgdcu és a syndromat dominalja, attétes.

. Phaeochromocytoma 50%-ban van jelen, gyakran bilateralis és extraadrenalis; benignus kérlefolyast mutat
MEN llb

. MEN lla-hoz hasonlé + neuromak vagy ganglioneuromak.

MELLEKVESEVELO PATHOLOGIAJA
PHAEOCHROMOCYTOMA
Altalanos jellemzék
. Ritka daganat, a mellékvese kromaffin sejtjeibdl indul ki, katekolaminokat termel (noradrenalin, adrenalin);
hypertensiot okoz
. 10%-uk a szimpatikus duclanc kromaffin sejtjeibdl indul ki, ezek az extra-adrenalis tumorok a paragangliomak
. A phaeochromocytoma ¢rokletes daganatos szindromak, igy von-Hippel Lindau betegség, MEN2 szindroma, valamint a
neurofibromatosis-1 része

+  Asporadikus esetek altaldban egyoldaliak, az 6rokletesek gyakran kétoldaliak
. Valtozé méretliek (1g - 2000g); a metszlap halvanyszirke vagy barna + bevérzés, necrosis, cysticus degeneracio

. A kromaffin sejtek poligonalisak, kis sejtfészkeket, un. sejtlabdakat ,Zellballen” képeznek

. A cytoplasma granulumok katekolaminokat tartalmaznak
Bioldgiai viselkedés

. 10%-uk rosszindulatu, az attétek a paraaorticus nycs-kban, valamint a tidében, csontokban jelentkeznek
Klinikum

e A daganatra jellemz6 triasz: fejfajas, szivdobogasérzet (palpitacid), izzadas

e A katekolaminok és metabolitjaik, pl. vanilin-mandulasav (VMA) fokozott Uritése a vizeletbe (segiti a dg. felallitasat)
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e ,Phaeo” krizis: rohamokban jelentkezd katekolaminfelszabadulas — agyvérzés, heveny balszivfélelégtelenség,
halalos arritmia veszélye

MELLEKVESEKEREG PATHOLOGIAJA
HYPERFUNCTIO
. Cushing syndroma (kortizol tultermelés)
. Hyperaldosteronismus, ill. adrenogenitalis syndroma (androgén tultermelés) —lasd korélettan

Cushing syndroma
Emelkedett glikokortikoid szint okozza
. Leggyakrabban elhizédé steroid terapia hozza létre — az ACTH felszabadulasa gatolt — kétoldali mellékvesekéreg
atrophia
*  ACTH hypersecretio ACTH-t termel hypophysis adenoma (Cushing betegség) v. neuroendocrin tumor, pl. kissejtes
horgérak miatt— kétoldali mellékvesekéreg hyperplasia
. Kortizol hypersecretio funkcionalisan aktiv mellékvesekéreg adenoma, v. carcinoma esetén — a nem-daganatos
mellékvesekéreg és az ellenoldali mellékvesekéreg sorvadasa az ACTH felszabadulas gatlasa miatt

Klinikai jellemzok
. Centralis obesitas, holdvilag arc, striak a béron, hirsutismus
. Hypertensio
. Gliikoz intolerancia/diabetes
. Osteoporosis
. Neuropsychiatriai rendellenességek
. Stb.

MELLEKVESEKEREG DAGANATOK
Mellékvesekéreg adenoma
. Narancssarga, tokkal nem mindeniitt dvezett tumor
. Toébbséguk hormonalisan inaktiv, véletlen észlelet
. A szomszédos mellékvesekéreg normalis vastagsagu, ellentétben a ritkabban eléfordulé funkcionalé adenomakkal,
amelyek szomszédsagaban a kéreg atrophias

Mellékvesekéreg carcinoma
. A diagnézis idépontjaban nagy, elhalassal tarkitott sarga tumor
. Magas malignitasu; gyakori az érinvasio, attétet ad a paraaortalis nycs-kba, a tidébe
. Adenomakhoz hasonlitva inkabb funkcionalisak igy gyakran tarsulnak virilismussal vagy a hyperadrenalismus mas
klinikai manifesztaciéival

HYPOFUNCTIO

Heveny mellékvesekéreg elégtelenség

Oka
. Gliikokortikoid igény hirtelen névekedése idiilt mellékvesekéreg elégtelenségben
. Steroid gyors megvonasa hosszu ideig tart6 steroid kezelést kovetéen
. A mellékvesék massziv destrukcidja (DIC, Waterhouse-Friderichsen syndroma)

Waterhouse-Friderichsen syndroma
Jellemz6i
. Ritkan, féként gyermekekben eléfordulé sulyos septicus fertézés, amit meningococcus, esetleg mas virulens
baktérium (pneumococcus, staphylococcus, gonococcus) okoz
. Gyorsan progredialé hypotensio és shock
. Jorészt halalos
Morfolégia
. Testszerte purpurak, a szervekben DIC
. Massziv kétoldali mellékvesevérzés mellékvese elégtelenséggel

Idiilt mellékvesekéreg elégtelenség (Addison kér)
Felnéttekben jelentkezik, mindkét oldalon a mellékvesekéreg legalabb 90%-ban elpusztult
Okok:

*  Autoimmun adrenalitis

. A mellékvesek tbc-s vagy gombas megbetegedése

. Attéti daganatok

Autoimmun adrenalitis
Morfolégiai jellemzék
. Kis mellékvesék
. Mellékvesekéreg lymphocytas infiltratidja, a kéreg lipidtartalma csdkkent,
. A medulla megkimélt
Klinikai jellemzék
. Gyengeség, étvagytalansag
. Hypotensio, szédulés
. Bér hyperpigmentatio
Laboratériumi értékek
. Emelkedett se-ACTH, hyperkalemia és hyponatraemia

Secunder mellékvesekéreg elégtelenség
. Hypothalamus vagy hypophysis betegsége esetén, amely csokkent ACTH termelést okoz
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. Morfologiailag a mellékvesekéreg kiilonbdz6 foku atrophiaja lathatd
Diff dg primer formatol

. Hyperpigmentatio hianya

. Normalis vagy kézel normalis aldosteron szint



