Funkce stitné zlazy,
pristitnych telisek a jejich
poruchy, struma
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Onemocnéni §titné Zlaz

Patfi mezi nejcast&j$i endokrinopatie v détskem véku " #& =
Hypothalamus — TRH — sekrece TSH — proliferace |
Stitné zlazy + sekrece hormonu
Hormony stitné zlazy:

— tyroxin — T4

— trijodtyronin — T3

— reverzni trijodtyronin — rT3

« pomérs:1:0,5

Jod — folikularni bunky — oxidace na molekularni jod
— vazan do tyrozinové molekuly v thyreoglobulinu —
mono-jod-tyrozin = MIT, di-jod-tyrozin = DIT, MIT + DIT
= TIT (tri-jod-tyrozin)
TSH + lysozomalni enzymy — uvolnéni T3 a T4 do
cirkulace

T3 a T4 v plazmé vazané na tyreoglobulin (TBG) a
prealbumin

Uginné volné T3, T4 (free T3, T4)
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Obr. 5 Syntéza tyreoidalnich hormonii
zdroj: http:fhananer. scielo. brfimgfrevistasdabemifdBn 11952112, gif




1. trimestr — embryogeneza
2. trimestr — zrani osy hypothalamus — hypofyza — SZ

3. trimestr — maturace periferniho metabolizmu
hormonu §titné Zlazy

Fetalni SZ je autonomni, TSH neprostupuje placentou
z matky na plod, T3 a T4 jen CastecCne.

Protilatky proti TSH receptorum a thyreostatika a
nékteré leky prestupuji placentou a ovliviuji funkci
fetalni Stitné zlazy
U téhotnych zen nutny dostateCny prisun jodu, jodi



Ucéinek hormoni stltné

Zvysuji syntézu bilkovin

Nezbytné pro normalni vyvoj CNS (zrani neurond,
tvorba myelinu, rozvoj kapilarniho rfeciste)
Nedostatek po dokonceni vyvoje CNS — snizeni
vykonnosti CNS (utlum, spavost)

Nezbytné pro vyvoj kosti a zubu

Reguluji oxidacni reakce organismu

Reguluji metabolizmus zakladnich zivin, iontu, vody,
vit. B

Reguluji rychlost zivotnich funkci (obeh krevni,
nervosvalovy prenos, psychické reakce, pasaz GIT)

Ovlivnuji tvorbu a vydej tepla, kardiovaskularni
systém, spotrebu kysliku

ZvySuji lipolyzu a resorpci sacharidu z GIT




. aspekce, palpace §titné 7ldzy |
e UZ vysetreni
e TSH, T4, f T3
e profilatky proti thyreoperoxiddaz

a thyreoglobulinu



Kongenitalni hypothyr;

Prevalence 1:4000 novorozencu

Vliv na vyvo] mozku zejména do 8.
meésicu, v mensi mire do 3 let

,Sporadicky kretenismus”
Vliv na somaticky rust a vyvoj

Od r. 1985 celoplosny novorozenecky
screening

/sucha kapka krve, 48 -72.hodina, TS



Kongenitalni hypothyredz:

« Thyreoidalni dysgeneze 60%

/porucha vyvoje — ageneze, aplazie, hypoplazie,
hemithyreoidea, cysticka malformace, ektopie/
ev. anomalie jinych organu

* Thyreoidalni dyshormonogeneze 30%

/muaze postihovat kterykoliv stupen hormonalni syntézy
nebo sekrece/

Pendreduv sy - /defekt pendrinu/ + porucha sluchu,
* lzolovana vrozena centralni hypothyreé6za

defekt beta podjednotky TSH, nelze zachytit
screeningem



Kongenitalni hypothyre6z
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* Novorozenecky icterus, neprospivani, opozdene
rustové tempo i kostni zrani, pozdni uzaveér VF,
opozdena erupce mlécné dentice, makroglosie,
svalova hypotonie, omfalokéla, obstipace, chraplavy
Krik

 Poskozen vyvoj mozku, mentalni postizeni

« Vysoké TSH, nizke FT4
« U centralni formy - nizké TSH i FT4
« Rezistence perifernich tkani — vysoké TSH i FT4

 Terapie: L-thyroxin 10— 15 ug/kg/den
Zahajit do nejdrive, nejpozdéji do 14. dne zivota









Autoimunni onemocnéni stitné zlazy — nejCastéjSi
Divky 8 — 10x Castéji

Lymfocytarni /[Hashimotoval/ thyreoiditis

Mékka difusni struma

Sdruzené autoimunity — celiakie, DM 1.typu
U chromosomalnich aberaci — Downuyv sy, Turnert

UZ nehomogenni textura
Anti TPO, anti TG

Euthyredza, hypothyredza, poCatecCni hyperthyreoza
Rustova retardace, dyslipidémie, obezita, zhorseni Skol

opozdena puberta, myxedem,obstipace, bradykardie
Celozivotni substituce L-thyroxinem /2-3-10ug/k



« Aktivacéni mutace genu pro TSH - vzacné

Novorozenecka hyperthyred

Transplacentarni prenos materskych
protilatek proti TSH receptoru

IUGR,fetalni tachykardie, urychleni kostniho
zrani, struma, exoftalmus

Bez leCby po narozeni metabolicky rozvrat,
srdecni selhani

Konzervativni antithyreoidalni IéCba

Vymizeni materskych autoprotilatek z
cirkulace kojence béhem 2 — 3 mésicu
Zivota.



Gravesova-Basedowova thyreotoxikéza

Thyreotoxikoza

V adolescenci, u divek 8x Casteji, autoimunitni on.
Protilatky proti TSH receptoru stimulacni
75% struma, prokrvena, teplejsi, vir

Hyperkineticka cirukalce, tachykardie, hypertenze,
zvySena tlakova amplituda, hmotnostni ubytky,

zhorseni Skolniho prospéechu, drazdivost, nervozita,
tfes rukou, prajmy, poceni, endokrinni orbitopatie s
exoftalmem /60%/

Nizké TSH, vysoké FT4, TRAb

Terapie — thyreostatika /methimazol, carbimazol,
propithiouracyl/, beta-blokatory

totalni thyreoidektomie, radioablace §z
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Jodovy deficit
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Deficit jodu — snizeni hormonalni produkce — zvysén TS A ' w |
jodopenicka struma / difusni - dfive nejCastéjsi detsk&t

90. léta 20. stoleti — jodova suplementace
2000 — jodovy deficit v CR eradikovan

Endemicky kretenismus — historicky pojem
Kognitivni endemicka dysfunkce /regionalni/
Dodavky jodu téhotnym a kojicim matkam



VII

Nadory &titné Zlazy

Détska uzlova struma — 70% benigni, 30% karcino

Solitarni uzel — cysta, adenom
Multinodézni struma — lymfocytarni thyreoiditis

Aspiracni biopsie tenkou jehlou — cytologicke vysetreni

thyreoidektomie s exstirpaci regionalnich uzlin
metastazy — uzliny, 5% plice

Medularni karcinom z C- bunék — familiarni, AD,
molekularné geneticke vysetreni rodiny, preventiv



Syndromy mnohocetné endok
neoplazie =

......

« Skupina autosomalné dominantné dedicnych
chorob

« MEN 1 — hyperparathyreoza /95%/, nador pankreatu
/50%/, adenom hypofyzy /30%/

« MEN 2A — medularni karcinom Sz /100%/,
feochromocytom /50%/, hyperparathyre6za /20%/

« MEN 2B - jako MEN 2A, + ganglioneuromatoza
ljazyk, stfevo/, marfanoidni habitus

« FMTC-only — pouze familiarni medularni karcino
Sz






Parathormon -

« Syntézu a sekreci stimuluje hypokalcémie /calci
sensing receptor/ a take nahly pokles séroveho
horc€iku

PTH - v ledvinach zvySuje vyluCovani P, reabsorpci Ca
- ve strevé zvySuje resorpci Cai P

- zvySuje aktivitu osteoklastt /uvolfovani Ca,P z
kosti/

PTH zvySuje koncentraci séroveho kalcia a snizuje hladinu
fosforu

PTH témér neprochazi placentou
Postnatalni vzestup hladin PTH je méné vyrazny
u nedonosenych



PTH
— Cat++_PTH
Kalcitonin

vit.D

Kost

Ledviny

Strevo




hypoparatyre6za
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- |diopaticka Eg
- Vrozeny defekt vyvoje pfistitnych télisek /DiGeorgetiv s
- Soucast autoimunitniho polyglandularniho syndromu |.
- Aktivacni poruchy calcium sensing receptoru
- Poskozeni pristitnych telisek chirurgickymi vykony na sz

 Hypokalcémie, hyperfosfatémie
e ALP normalni Ci nizka

 Nékdy hypomagnezémie
 PTH hladiny nizké



PTH
Receptorovy defekt, XD vazane

Maly vzrust, kulaty obliCej, mentalni defekt,
zkraceni metakarpu ev. i metatarzu 4. a 5.
prstu, kalcifikace v bazalnich gangliich Ci v
podkozi

Pseudopseudohypoparathyre6za — podo
vzhled, normalni hladiny Ca, P



Hypoparathyre6za — klinicka man
Hypokalcémie —tetanické kiece -
- karpopedalni spazmy
- parestezie
- laryngospazmy
U novorozencu generalizované tonicko-klonickée
kKrece

Terapie — Calcium gluconicum

2 ml 10% roztoku / kg i.v. bolus, dale infuze 5-
ml/kg/den

Vitamin D, 1,25/0H/2D3 — Rocaltrol

P.0. substituce magnezium sulfatem 70 - 1
mg/kg/d
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hyperparathyreoza

Autosomalné recesivni — familiarni vyskyt
Soucast MEN | a Il. typu

GIT: nauzea, zvraceni, zacpa, bolesti bricha
Renalni: polyurie, polydipsie, hypertenze, renalni kolik

Neuromuskularni: svalova slabost, unavnost, atrofie
proximalnich svalt DK, fascikulace jazyka

Kostni: bolesti v kostech

CNS: poruchy pameti, halucinace, deprese, poruch
veédomi

Novorozenci a kojenci: neprospivani, nechutens
dehydratace, hypotonie, respiracni poruchy, anem



hyperparathyre6zz 3

Hyperkalcémie, hypofosfatémie, zvySeni ALP
Vysoké hladiny PTH
Hyperchloremicka acidoza

Porucha koncentracni schopnosti ledvin, snizena reabsg
v renalnich tubulech, aminoacidurie

Rtg — demineralizace, subperiostalni resorpce falang,
loziska na lebce, cysticka projasnéni na dlouhych a pang
kostech, chondrokalcindza

Nefrolithiaza, nefrokalcin6za

Terapie — chirurgicka
Snizeni hladiny Ca — furosemid, kortikoidy, kalcito i



kalcitonin
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- Parafolikularni burky stitne zlazy i 4
« ZvySena sekrece u medularnino karcinomu

Sekrece kalcitoninu zvySovana — hyperkalcemii,
glukagonem, gastrinem

Snizovana — hypokalcemii

* Snizuje resorpci Ca ze stfreva a z kosti
« ZvySuje vylucovani Ca moci

. Ugast v metabolismu kalcia je okrajova



