Onemocnéni adenohypofyzy

Adenohypofyza je soucasti hypothalamo-hypofyzarniho systému, ktery se podili na
fizeni 214z s vnitfni sekreci, rlistu a metabolismu i udrzovani vodni a elektrolytové
rovnovahy. Onemocnéni hypofyzy se tedy projevuje jednak priznaky poruchy funkce
endokrinnich zlaz, tak lokdlnimi priznaky souvisejicimi s lokalizaci adenohypofyzy. Jako
u ostatnich endokrinnich orgadnd dochazi bud k projev@im hypofunkce, nebo nadmérné
sekreci hormonu - hyperfunkci.

Hypopituitarismus

Jedna se o hypofunkci, pri které je nedostate¢na produkce jednoho nebo vice hormon(
adenofypofyzy. Panhypopituitarismus znamend nedostatecnou sekreci vsech -
hormoné adenohypofyzy. ypotyza

Epidemiologie
Jednd se o vzacné onemocnéni.
Etiopatogeneze

Vzhledem k funkéni provazanosti s hypothalamem se jako hypopituitarismus mdze projevit i onemocnéni
hypothalamu nebo hypothalamo-hypofyzarni stopky. Nejc¢astéji vede k postizeni adenohypofyzy Utlak v oblasti
tureckého sedla (hypofyzarni adenom, kranifaryngeom, cysty, meningeomy, gliomy,...). Vzacnéji se vyskytuje
idiopaticky hypopituitarismus. Mlze jit i o ndsledek ozareni, traumatu, krvaceni, zanétu a dalsich.

Klinicky obraz

Klinicky obraz se odviji od mnozstvi zaniklych hormond a hloubky jejich deficitu. Pokud dochazi k postupnému
zé&niku sekrece hormond, byvéa pofadi nasledovné: LH/FSH —» GH - TSH —» ACTH. 1]

= Deficit gonadotropind (LH a FSH) se projevi jako hypogonadotropni hypogonadismus.

= Deficit GH (rtistovy hormon): v détstvi zpomaleni az zastava riistu. V dospélosti nardst tukové hmoty,
snizeni fyzické aktivity vCetné kardiaIni vykonnosti, Unavnost, celkové zhorseni kognitivnich funkci i pocitu
zdravi. Zhorsuje se kostni metabolismus i spektrum lipoproteind.

= Deficit TSH: centralni hypotyredza.

= Deficit ACTH se projevuje jako centrdlni hypokortikalismus (sekundarni adrenokortikdIni insuficience).
Dominuje deficit glukokortikoid{, sekrece mineralokortikoid byva dostatec¢na.

= Deficit prolaktinu se obvykle neprojevi, protoze pacientky s jeho nedostatkem jiz nemohou otéhotnét z
dlvodu nedostatku gonadotroping.

Diagnostika
& Podrobnéjsi informace naleznete na strance Vysetreni funkce hypofyzy.

Zahrnuje jednak hormondlni vySetreni, které se pro kazdy hormon lisi, tak morfologické zobrazeni adenohypofyzy
(MRI) a vySetreni perimetru.

= Deficit GH: prokdZeme pomoci stimulac¢nich testd (inzulinovy,...), kdy sledujeme nardst sekrece GH. Rovnéz
stanovujeme koncentrace IGF-I.

= Deficit gonadotropint: prokdzeme pomoci snizenych hladin testosteronu a estradiolu se sou¢asné
nezvysenymi hladinami gonadotropind.

= Deficit TSH: prokazujeme snizeni volného T4 a soucasné nezvySenou koncentraci TSH.

= Deficit ACTH: prokazujeme sniZzenou hladinu kortizolu a jeji nedostate¢né zvysSeni béhem zatézovych testl
(inzulinovy,...) a zaroven nejsou zvySeny plasmatické hladiny ACTH.

= Deficit prolaktinu: posuzujeme podle bazalnich sérovych koncentraci dvé hodiny po probuzeni.

Terapie

Lécbu hypopituitarismu provadime substituci jednotlivych hormon@ perifernich 214z (tj. kortizol, hormony stitné
zlazy, estradiol, testosteron). Vyjimkou je hypogonadismus, kde se snazime o obnoveni fertility, to musime podavat
gonadotropiny. Rovnéz nedostatek réistového hormonu se resi podavanim lidského rekombinantniho GH. GH
podavame jednou denné subkutanné a Iéc¢bu u dospélych monitorujeme podle sérovych koncentraci IGF-I. U déti
nastavujeme davky podle vypoctenych antropometrickych parametrd.

Progndza

Pokud nejde o poskozeni adenohypofyzy zhoubnym tumorem, je prognéza pacienta dobra.
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Tumory hypofyzy
£ Podrobnéjsi informace naleznete na strance Adenom hypofyzy.

V oblasti hypofyzy se nejcastéji vyskytuji benigni adenomy. Vzacnéji se zde mUze objevit kraniofaryngeom,
chordom, meningeom, gliom a dalsi. Hypofyzarni adenomy se déli jak podle své velikosti, tak podle hormonalni
produkce.

V zavislosti na velikosti rozliSujeme:

1. mikroadenomy - maji méné nez <1 cm v nejvétsim rozméru
2. makroadenomy - maji vice nez 1 cm

Podle hormonalni produkce rozliSujeme:

1. prolaktinomy - s nadprodukci prolaktinu - nejéastéjsi adenom hypofyzy

2. adenomy klinicky hormonalné afunkéni - klinicky afunkéni, imunohistochemicky vSak ¢asto prokdzéna
hormonalni produkce

3. somatotropinomy - s nadprodukci GH

4., kortikotropinomy - nadprodukce ACTH

5. gonadotropinomy - nadprodukce LH nebo FSH

6. thyreotropinomy - nadprodukce TSH

Klinické priznaky
Klinické priznaky se déli na priznaky endokrinologické a priznaky vyplyvajici z Gtlaku okolnich struktur.

= Endokrinologické pFiznaky: vyplyvaji jednak z nadprodukce jednotlivych hormond, tak z Gtlaku zdravé
hypofyzarni tkané s nedostatkem jednoho nebo vice hypofyzéarnich hormond.

= Priznaky z utlaku okolnich struktur: Utlak optického traktu se projevuje jako bitemporalni hemianopsie,
skotomy az slepota. Tlak na hypothalamus mize vést k porucham chuti k jidlu, poruchdm termoregulace,
diabetes insipidus a dalsi. Expanze do oblasti sinus cavernosus méa za nasledek diplopii, ptézu vicka,
oftalmoplegii, poruchy citlivosti obliceje (n. Ill, IV, VI, V; a V5). Tlak na frontdini a temporalini lalok se projevi
jako cichové halucinace a poruchy osobnosti.

Diagnostika
Stanovujeme sekreci jednotlivych hormonl hypofyzy, abychom odhalili jejich nadprodukci nebo naopak snizeni

jejich sekrece. Morfologicky vysSetfujeme hypofyzu pomoci MR. Dopliiujeme oftalmologické vysSetreni ke zjisténi
Utlaku optického traktu.

Terapie

Terapie se li$i podle velikosti a hormonalni produkce adenomu. U prolaktinomu je prvni volbou lé¢ba
medikamentézni. U jinych endokrinné aktivnich adenomd je prvni volbou neurochirurgické odstranéni adenomu.
Pokud jde o afunkni mikroadenom, je mozné ho pouze sledovat. Afunkéni makroadenomy se fesi neurochirurgicky.

Kromé chirurgického reSeni Ize dnes s Uspéchem adenomy do 3 cm IéCit ozafenim Leksellovym gama nozem
(ovSem zéleZi na vzdalenosti od optického traktu).

Prolaktinom

£ Podrobnéjsi informace naleznete na strance Prolaktinom.

Prolaktinom je nej¢astéjsim endokrinné aktivnim adenomem s incidenci 30 pripadd na milion obyvatel a rok.
Etiopatogeneze

Etiopatogeneze neni zndma, ale mlze se vyskytovat v rdmci syndromu MEN-I.

Klinicky obraz

U Zen v reprodukcénim véku se prolaktinom manifestuje poruchami menstruacniho cyklu az infertilitou, ¢asta je

galaktorea. U muzl jsou priznaky méalo ndpadné - ¢asté je snizeni libida, erektilni dysfunkce, gynekomastie a
vzacné galaktorea.

Diferencialni diagnostika

Zahrnuje diferencialni diagnostiku hyperprolaktinémie, kterd je pomérné Siroka. Hyperprolaktinémie maze
vzniknout z pricin fyziologickych (fyzickd ndmaha, téhotenstvi, Sestinedéli, idiopaticka), déle ji vyvolavaji néktera
farmaka (zejména psychofarmaka), ale mdze byt soucasti i roztrousené sklerdzy, renalni isuficience, lupus atd.
Specifickou jednotkou je tzv. pseudoprolaktinom, coz je afunkéni adenom hypofyzy, ktery zpGsobi
hyperprolaktinémii Gtlakem stopky hypofyzy (tim zabrani inhibi¢nimu efektu dopaminu na sekreci).
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Terapie

Lécbou volby je medikamentdzni terapie agonisty dopaminu, napr. cabergolin nebo bromocriptin. Dopamin plsobi
inhibici sekrece prolaktinu a az u 80 % pacientll vede k normalizaci prolaktinemie a zmenseni velikosti adenomu.
/\ Pokud se na zacatku lécby objevi intenzivni bolest hlavy a porucha vizu, jde o zndmky krvéaceni do
tumoru a je nutné rychlé neurochirurgické reseni!

Prognodza

Progndza je obvykle priznivad. Komplikovana byva lé¢ba makroprolaktinom( zplsobujicich Gtlak, které jsou
chirurgicky obtizné odstranitelné a pomérné rezistentni na radia¢ni 1é¢bu.

Somatotropinom

Somatotropinom zplsobujici dlouhodobou a nadmérnou sekreci GH vede k rozvoji akromegalie u dospélych
pacient( a gigantismu u déti. MzZe dojit i ke kombinaci zndmé jako gigantoakromegalie.

Epidemiologie
Akromegalie je vzacné onemocnéni s incidenci 4 pripady na milion obyvatel a rok.
Etiopatogenze

Jak jiz bylo rec¢eno, pri¢inou je adenom hypofyzy s nadprodukci GH. Mdze jit i 0 adenomy s kombinovanou sekreci
GH a prolaktinu. Akromegalie mlze byt soucast syndromu MEN-I.

Klinicky obraz

U gigantismu dochéazi k excesivnimu axialnimu rlistu, protoze jesté nejsou uzavieny ristové $térbiny. Casty je i
hypogonadismus. U akromegalie je typické zvétSovani akralnich casti téla (usi, nos, rty, dolni Celist,
nadocnicové oblouky) a charakteristické postizeni prstl, kde zmnoZeni mékkych tkani vytvari dojem tupych,
kolikovitych prstl. Soucasti je i zvétseni orgdnd - organomegalie. Ndpadna je makroglosie, kterd se projevi
huhnavou reci. Retence tekutin vede k otoklim, zejména prstd a nohou. Hypertrofie postihuje i potni Zlazy. Vyrazné
je postizeni kloubt zplsobujici pfed¢asnou artrézu. Preziti pacientd negativné ovliviiuje postizeni
kardiovaskularniho aparatu. Je komplexni a zahrnuje arteridlni hypertenzi, akcelerovanou aterosklerézu a
akromegalickou kardiomyopatii (hypertrofie, fibréza, systolickd a diastolickd dysfunkce). Vznikla inzulinova
rezistence vede k rozvoji diabetes mellitus. Typické jsou cefalgie.

Diagnostika

Vzhledem k epizodické sekreci GH odebirdme 3 vzorky v hodinovych intervalech, abychom mohli spolehlivé
prokazat zvySenou sekreci. Stanovujeme také koncentraci IGF-I. Pokud prokdzeme zvysSenou sekreci GH, nésleduje
MR hypofyzy k prlkazu adenomu.

Terapie

Prvni volbou je neurochirurgické odstranéni adenomu. Pokud toto neni mozné nebo je odstranéni nelpiné, mizeme

vvvvv

somatostatinu, napf. lanreotid. Pokud ani tato |éCba dostate¢né nesuprimuje produkci GH, pfistupujeme k pouziti
antagonist( r@istového hormonu (pegvisomant). Pozornost vénujeme i [é¢bé pridruzenych chorob.

Progndza

Pri v€as zahdjené |éCbé je progndza prizniva. Pokud jiz doslo k rozvoji komplikaci, maji pacienti vyrazné zvySenou
morbiditu i mortalitu.

Kortikotropinom

Adenom produkujici ACTH vede k rozvoji Cushingovy choroby.

Thyreotropinom

Adenom s nadprodukci TSH vede k rozvoji hypertyredzy se souc¢asnou strumou nebo bez ni. Diagnostika prokaze
zvySené hladiny volného T4 a TSH. Lécba je primarné neurochirurgickd, ev. radiologickd. V pripadé nelspéchu
operace je rovnéz mozné uzit superaktivni analoga somatostatinu.

Gonadotropinom

Adenomy s nadprodukci LH a FSH maji obvykle klinicky obraz afunkénich adenom@ a manifestuji se az priznaky z
Gtlaku. Laboratorné Ize prokazat vys$si hladiny FSH a rlizny stupen panhypopituitarismu. Lé¢ba je opét chirurgickd s
pooperacni radioterapii LGN.
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Odkazy
Souvisejici ¢clanky

Hypothalamo-hypofysarni systém

Nemoci hypotalamo-hypofyzarniho systému
Vysetreni funkce hypofyzy

Adenom hypofyzy
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