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Az endocrin rendszer hormonokat termel,
amelyek kémiai utasitast visznek a vérara-
mon keresztil a célSzervhez. Hagyoményosan

az.endacrin rendszerbe soroljuk az_endocrin

szerveket (pl. liypophysis, mnell€kvese, pajzs-
mirigy);-a kevert funkcioja szervek endocrin
sejtcsoportjait (pl. a pancreasban, az ovari-
umban, a herében) és a nem endocrin szervek
‘elszort hormontermeld sejtjeit (pl. a bél és a

bronchusok nyalkahartyajaban). Az utébbi

_se]teket egyittesen diffiiz neuroendocrin.

rendszernek nevezziik, mert az idegi eredetii
sejtekkel (pl. mellékvesevel6vel) azonos mar-

kereket mutatnak, bar az Gjabb Kufatasok

szerint endodermalis eredetiiek.

A hypophysis
pathologiaja

A hypophysis eliilsé lebenye az adenohypo-
physis, hats6 lebenye a peurchypephysis. Az

adenohypophysis az embriondlis epipharynx-
nak a III. agykamra alapja felé val6 kitiirem-
kedésébdl, a ‘Rathke-tasakbol fejlédik. Az
adenohypophy51s telepe a canalis craniopha-
Iyngeus révén még egy ideig dsszefiiggésben
marad az epipharynxszal, majd kés6bb ez
visszafejlodik. A Rathke-tasak embrionalis
maradvanyaibél szarmaztatjdk a ¢ranio

ryngeomceat, amelyek joindulata laphamtu-
morok, ameloblastoméakra emlékeztetd szove-
ti szerkezettel. Gyakori benniik a lagyulases

tomlé és w Novekedésiik soran a
“kornyezetitket 6s szenyom;a}:{ l;ypo,pgygi_shm;
monok kiesési _tunetmt és ologiai tiinete-
ket okozva. ysis hatso6 lebenye a III.
agykamra alapjanak nyulvanya amely a hypo-
“physisnyélen at idegi és vascularis kapcsola-
tot tart a hypothalamusszal

Az gﬁg}g@%{ﬁ sejtjeit szokvanyos -
festési modszere apjan (pl. PAS-orange G). - -
asophil, §%1d02h11 és .QI,LI;QQQ_QLQb—CSOpor-- ce

okra osztju

—>A _basophil (PAS+) sejtek gliikoprotein hor-

monokat termelnek: adrenokortikotrop hor-
mont (ACTH) thyreoideastimulalé hormont

(TSH), folliculusstimulalé hormont (FSHJ és - .
luteinizalé6 hormont (LH). Az utébbi keti6t a P i

bihormonalis gonadotrop sejtek allitjak eld.
Az ACTH termeld basophil sejtek is bihor-
monalisak, mivel az ACTH-val egyiitt proopi-
omelanokortint (POMC), régi nevén mela-

W is termelnek. Valamennyi
emlitett hormon szintézisét és kivalasztasat a

hypo 3 releasing hormonja
serkenti.

=3Az _acidophil se_]teknek normalis koriilmé- .

nyek kozott monohormonalis noévekedési

hormont (growth hormone, GH) szintetizalé , i)
€s prolaktint (PRL) szintetizal6 valtozata van. ~
A novekedési hormonnak van hypothalami- ¢ -

cus serkent6 hormonja (growth hormone
releasing hormone, GRH), de az elvilasztast
(release) akadalyozé dopaminerg anyagok és
a szomatosztatin is befolyasoljak a vérszintet.
A prolaktintermelést és -kivalasztast egy
hypophysealis release-inhibitor anyag és a

dopaminerg vegyilletek gatldlag szabalyoz-
zak.
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A chromophob sejtek neviiket onnan kap-
tak, hogy szokvéanyos festésekkel benntik gra:
tiintethetdk fel. Azonban ezek
egy része hormonalisan aktiv sejt, amelyben a
hormo;;sccr;i‘gjgwqtgr_;iéfa“‘hormonszintézis
nem tudja kovetni. Ezekben az intracellularis

granulumokban valo hormontarolas csak kis- |

mértékii. A hormongranulumokat érzékeny
és specifikus modszerekkel — pl. immun-
elektronmikroszkopos technikéval - feltiintet-
ve ezekr6l a chromophobokrdl kidertiil, hogy
oli aris sejtek. A chromophob sejtek
masik fajtaja az inaktiv, agranularis vagy null-
sejt. T

A hypophysis pathologias elvaltozasait ha-
rom csoportra osztjuk: (hyper-

ge_rfunhgig’
pituitarismus), hipof 0~ (hypopituitaris-,
mus) és hatsole -szind:émékfv'\*\_i,“‘t .

[fermelo adenoma.
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~Aarar nakrainaidin
rendszer pathologidja

¢

nem kezelheték hatékonyan. A hypothalami-

cus régiora, a chiasma opticumra, a nervus

oculomotoriusra és a hypophysis mindkét le-

benyére kifejtett nyomdsi tiinetek hivjak fel

ezen hormonélisanﬁnaktiy/’w
gyelmet. ==

A terhességet leszamitva - ahol a hypophy-

sis tobb sejttipusa atmenetileg hyperplasias (a

prolaktin-, a GH- és az ACTH-termelés foko-

zo6dik), a hiperfunkci6s allapotok rendszerint

monohormonalisak és mogottik adenoma |
adenomak koziil a leggyakoribb &pro-
b. 60%), ezt koveti ¢
& adenoma, majd az{®CTH

-Prolactinomdak. Rendszerint gyéren granu-
lalt, chromophob microadenoma megjelené-

S ewkSliek (21.1 dbra). Nékben e norrhea-ga-
“’\‘I“’"“I‘"?"" SO0  actorrhea-szindrémaval, tégﬁgk_%@:_ﬂ &

Hiperfunkcios éllapofok

A hiperfunkciés dllapotok mogott morpholo-

giailag az egyes sejttipusok szelektiv hyper-
lasiaja vagy omaja allhat.

A hyperplasia hébb diffiz formaja nem

_jar az adenohypophysis acinusait korbefogo
reticularis_vaz_felborulasaval.

e Rl

%’ bos hyperplasia az acinaris struktirat mar
eltorzitja, de meg a hypophysistél tokkal nem
hatarolédik el. o '

Az adenoma. kornyezetétol €lesen, tipuso-

’sgn%l kiilonil el. Az elérehaladott hyper-
plasia elérhet egy olyan autonoém novekedési
_fokot, amely mar valodi neoplasianak felel
meg. A hypothalamicus releasinghormonok
hatasara létrejott hyper lasidk kimutatdsa
csak az egész hypophysis_feldolgozasa utan
(boncolasi anyagon) lehetséges, ezért tényle-
ges_eléfordulasi gyakorisagukat nem tudjuk
felbecsiilni. Altaldban elfogadott azonban,
hogy a klinikailag nyilvanvalo hiperfunkciok
‘nagy tobbsége _mogotty adenoma) all.

Az 5 mm atmérd alatti adenomakat migro-
adenomalknak nevezzilk. Ezekre hormonter-
melésiik révén altaldban hamar felfigyelnek;
sebészi eltavolitasuk gyogyulast eredmenyez.
A prolaktinsejtes adenomakat inkabb_bro-
mocryptinnel (dopaminer ista) belgyo-

gyaszatilag kezelik. Acparasellaris )areakra

——

kiterjed, tn. macroadenomak sebészileg

VeszZiessel €s img%tenciaval jar a prolaktinnak
a luteinizalé hormon terimelését gatlo hatasa

iat
okoz és az adenohypophysisben ﬁérosist is
eredményez.

A stlyosabb, ] Novekedésihormon-termelé adenomak. 2/3

részitk monohormonélis adenoma, mely egy-
forma aranyban gyéren granulalt microade-

noma vagy acidophil adenoma megjelenésii.
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21.1 4bra: A chromophob adenoma halvanyan fest6d6 sejt-
jei a kép jobb felén élesen elhatarolédnak a normaélis hypo-
physis secretumngranulumokkal telt, sotétebben festédd
sejtjeitél a kép bal felén. A kép bal szélén a hypophysistok
részlete




A
i

L\,;A“ A

mus). Pubertas utan, amikor az epiphysis- |

porcon Keresztiil a hossznovekedes befejezd-
dik, akkor subperiostealis csontnovekedés
lehetséges a .végeken” Wa}. A belsd
szervek megnagyobbodasa (gplanchnome-
galia) is szembeotld lehet. A novekedési hor-
Yront termeld adenomék 1/3-a prolaktint is
termel (bihormonalis adenoma). Ezek egy ré-
sze a két hormont kiilon sejtekben, masik ré-
sze egyazon sejtféleségen belul (mammoso-
matotroph adenoma) tartalmazza. Ritkan
paraneoplasticus novekedési hormon releas-
ing faktor termelés miatt (horgé, thymus és
endocrin tumorok) a névekedésihormon-ter-
meld sejtek hyperplasiaja is eléfordul. A bro-
mocryptinnel és szomatosztatinanalégokkal
folytatott kezelés a sejtmorphologiat nem val-
toztatja meg, mivel ezekben a sejtekben az
emlitett anyagok posttra i is-tama-
daspontaak.

ACTH-termel6 adenomak. Tulnyomo résziik
_b_a%gphil microadenoma, de ritkan eléfordul-
nak chromophob adenoma megjelenéstiek is,
amelyek Klinikailag enyhe tiinetekkel jarnak.
Az ACTH-tultermelés kovetkeztében kialakulo
gww_m\m%@w.nak nevez-
ziik. Hasonl6 klinikai megjelenést produkal-
hat_parapeoplasids szindromakent az gcto-
_pias ACTH- éssel vagy ec
tropin- ising_hormon (CRH-) termeléssel
jar6 tumorok (hronchusrak, thymoma, en-
docrin_tumorok), amelyeket azonban nem ne-
vezzitk Cushing-kérnak, hanem paraneoplas-.
ticus Cushing-szindromanak. A nem tumo-

" ros ACTH-termeld sejtekben valamennyi emli-

tett esetben inaktivitasi jelként a granulumok
elvesztését és az intermediaer filamentumok
felszaporodasat talaljuk: ezek a Crooke-féle
hialinizalt basophil sejtek.

TSH-termel6 és gonadotrop adenomak. Rit-
kak. A nem funkcionilé adenomék az ade-
nomdk 10-30%-at képezik, leggyakrabban
4.;€hf9momqma megjelenéstiek és_{6:
ként férfiakban fordulnak eld, ritkdbban on-
“cocytds adenomdk, amelyek cytoplasmaja
mitochondriumfelszaporodast mutat.
Hypophysisadenomak el6fordulnak a mul-
tiplex endocrin neoplasidk I. tipusaban is
(MEN 1), amelyet Wermer-szindrémdnak is

or
QL AOuk

Gyermekkorban oridsnovéssel jar (gigantis:

i4s kortiko-
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hivnak', parathyreoideaadenomaval €s a pan-
creas endocrin szigeteibdl kiindulé tumorok-
kal egyiitt.
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Hipofunkcios allapotok
Az adenohypophyim rendsze-

glioma vagy a ductus craniopharyngealis ma-
radvanyaibol kiindulé _craniopharyngioma)
vagy a isnyél valamilyen okbdl _torte-
nd sériilése. A hypophysisen beliili okok Ko-
zOtt a_primaer vagy metastaticus h 3is-
tumor altal Kifejtett _nyomasi atrophia, a
hypophysistumor sebészi eltavolitasaval kap-
csolatos sériilések, ischaemias hypo is:
necrosis, gyulladasok (autoimmun adenohy-
pophysitis) és koponyatrauma szerepelnek.

Az intra partum vagy post partum hypophy-
sisnecrosist Sheehan-szindrogmanal nevez-
zitk. A- terhesség alatt az adenohypophysis
hyperplasids, ami a normaélishoz viszonyitva
nagy térfogat-novekedést is jelent; ez kompri-
malja a hypophysisen beliili ereket. Normalis
vérnyomas mellett ez még elviselhetd, de egy
elhtiz6dé vérnyoméascsokkenés necrosist
okoz. Rendszerint a menses nem tér vissza és
mas trophormonok hianya is klinikai tine-
tekhez vezet. o ‘

Bar panhypopituitarismusban az adenohy-
pophysis valamennyi trophhormonjanak hia-
nyaval kell szamolni, a klinikai szindromanak
vannak vezet6 tiinetei: gyermekben a noveke-
dési hormon hidnya (t6rpenévés), felnsSttek-
ben a gonadotrop hormonok kiesése (hypo-
gonadismus). Az &ltalanos sorvadas (hypo-
physaer cachexia) a hypopituitarismus koz-
vetlen kovetkezményeként_ ma mar nem elfo-
gadott.

beny-szindrémdk Lifkak. Idetartozik az anti-

diuretikus hormon %ﬁ visszave-
zethetd_diabetes insipidus. Nincs a vese gytij-
téesatornaibdfl VIZviss

zelet -
Sia). Leggyakoribb ok a
€s a hypophysistumor eltavolitasa kapcsan,
ezt kovetik a hypothalamus ftumoros vagy

rint egyszerre tobh sejtféleséget erint: g%nhy:‘ ;

opituitarisinus. A funkciéesokkenés Oka Ie- -
et a 1al t ztito folyamat (pl.

A neurohypophysist érint§ tn. hdtséle-.

by
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gyulladasos laesiol. A hypophysisnyél €s a
hats6 lebeny sériilését néha a Langerhans-sej-
tes histiocytosis csoportba sorolt Hand-
Schiiller-Christian-betegség okozza.

A tulzott mértékii ADH-secretio atmeneti-
leg eléfordulhat a fejef ért trauma-€s agytumor
utani sebészi beavatkoza’st kovetoen. Tarto-

san paraneoplasticy omaként alakul
ki, ahol ectopias ADH-termelés folyik: bron-
chialis carcinomaban, thyn;g_m_aban vagy en-
d_g_m tumorokban. Az H fokozza a viz
reabsorptidjat a vese gyujtocsatornalban ko-

vetkezményes haemodilutioval €s_hyponatrae-
miaval.

A %ﬂay@@m}amﬁs
rendellenessege

A suprasellaris tumorgk, pl. ak, cranio-
_pharyngeomak, cs1rase]t eredetii tumorok €és

lipomak, gyulladas@ és trauma a hypothala-
must egyarant karositjak. A Karosodas leg-
alabbis részben a hypophysisen keresztiil ér-
vényesiil (hypothalamohypophysealis rend-
ellenesség). Leggyakorlbb ilyen megnyilvanu-
las a diabetes insipidus és az alacsony gona-
dotropszint miatti_hypogonadismus. Vannak
azonban a hypophysist6l fiiggetlen valtozasok,
pl. az étvagykozpont laesidja, amely obesitas-
hoz vezet. o

""A legismertebb hypothalamicus korkép a
Fréhlich-szindréma (dystrophia adiposoge- |
nitalis), amely fitkban a pubertas el6tt. jon

létre. QObegitas és hypogonadotrop hypogo- |

%@ﬂs jellemzi, amelyhez valtozoan dia-
etes mellitus,_lataskarosodas és mentalis

_;g‘@:damo tarsul. Hasonl6 tiinetekkel jar a re-
cessziven o6roklédd Laurence—Moon-Biedl-
szindréma is.
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A pajzsmirigy tilnyomé részét a follicularis
allomany teszi ki. A pajzsmlrlgy-folhculusok
sejtjei a hypophysis thyreoidea-stimu 6 hor-
monjanak ( hatasara tlroxmt és en-
nek hatékonyabb dejodmalt valtozatat a tri-
jod-tironint @ allitjak elé tirozinbol és jod-
boél. Ezeket a jodozott tirozinszarmazékokat
prgtemhez kotve t1re0 obulin formajaban a
jak. Ezt az anya-
got szovettamlag P _stm1r1g3/-k01101dnak ne-
vezziik. E kolloidot szukseg em
lussejtek 3

i i a feherjet
lysosomalis enzimjeik és a
tirozinszarmazékot akiiv hornrenokka alakit-
jak, amelyeRer & zéd illariso
szekretalnak. A Keringésbe juttatott T, €s T
szamos anyagcsere-folyamatot serkent, ﬁ
példaul noveli az alapanyagesesét.

A pajzsmirigy parafollicularis C-sejtjei kis
teriiletet foglalnak el. A folliculusok kozotti in-
terstitiumban kis-esepertekat képeznek. A C-
sejtek kaleitomint termelnek, amely a kalci-
umhomeostasisba f6ként az osteoclastos
csontr: io akadalyozasa réVén szol bele.
A pajzsmirigy C-sejtjeit a_diffiiz _neuroen-
docrin rendszerbe soroljak.

A pajzsmirigy pathologids elvaltozasait
makroszképos morphologiai megjelenésiik-
bél kiindulva targyaljuk, elkiilonitve a nem tu-
moros pajzsmirigy- megnagyobbodésokat

a_maganyos goboket €s a pajzsmi-

r:Qy mahgnus tumorait.

# oA waeludn.g
Struma % Ii_| Wi ek .‘ O' p-l.-n-v-ﬁm—w
QLMW\ {i- J("v\%:

A Wi 1ap111tasra és makroszko-

| pos megjelenes alapjan is az alabbi csopor-

tokra oszthatdé: multin szimmetri-
kus, bizonytalanul nodularis struma, €s szim-
mefrikus, diffuz golyva.

Multinodularis struma. A leggyakoribb és a

> cbeaocc-leginkabb %J.l.&ﬂ%—%ﬂ& pajzsmirigy-megna-
\U,u roAA / gyobbodas, amely {Gként dregelkhen fordul

i_g-f,i:; Lty e — oo ?). el C-E




els. Ismert, hogy a normadlis thyreocytak
TSH-valaszkészsége valtozd. Ezért a tartos
THS-szint-emelkedésre egyes teriiletek elte-
ré intenzitésﬁWl reagalnak. A
TSH-szint véaltozasaival _hyperplasias €s
involutios folyamatok valtakoznak. Az invo-
“Tutios folyamatokat vérzés, hegesedés koveti.
A multinodularis golyvak altalaban igen kol-
loiddusak (enyvszertiek), ezért a pathologu-
sok gobds kollqid mdnak is hivjak. A go-
bok nagysaga (szemben a szimmetrikus, bi-
zonytalanul nodularis strumaval) tig_hata-
rok kozott valtozik. A nagy barna goébokben
a folliculusok kolloiddal teltek és kob- vagy
lelapu ammal béleltek. Néha vilagos
hasszint gobok is lathatok, amelyekben ke-
vés a kolloid és féként folliculussejtekbdl
allnak. Ez a_parenchymatosus vagy micro-

follicularis gct')b. B . .
A multinodularis golyvak kozmetikai okok-

bol vagy a_trachea kompresszioja miatt [10-
ként a réfrosternalis strumaknal) keriilnek
miitétre. A legtobb beteg pajzsmirigyfunkcija
normalis, de néha egy-egy nodulus hiperfunk-
ciés jeleket mutat. Ilyenkor a folliculusokat
béleld hamsejtek magasak és a kolloidresorp-
tio jeleit mutatjak. Ilmkben a Ty és T,-
szint emelkedett.

Szimmetrikus, bizonytalanul nodularis
golyva. Hatterében Hashimoto-thyreoiditis
all, amelyet a thyreoiditisek Kozott késo
targyalunk.

Szimmetrikus diffiz struma. A pajzsmirigy
diffaz_hyperplasidjanak felel meg Aszerint,
hogy mi a hyperplasia kivalt6 oka, a szimmet-
rikus diffiiz struma, ic, hyperthyreoid

vagy hypothyreoid allapottal jarhat. AZ ende-
mids goiyva jédszegén% diétabol adédo pajzs-
mirigyhormonszint-csokkenésre €és kovetkez-
ményes TSH-secretio-fokozodasra vezetheto
vissza. A pajzsmirigy ¢ ensatori I-
-plasidja eredményezi a diffiz megnagyobbo-
dast. A hyperplasia sem tudja_emelni a hor-
_monszintet, mert kész hormon nem termeld-
dik a jédhidny miatt. Congenitalis enzim-
hidny is vezethet_hasonlé compensatoricus
hyperplasidhoz. A szimmetrikus diffuz stru-
ma leggyakoribb, hiperfunkciéval jar6 allapo:
tat, a Graves- vagy Basedow-kort a thyreoidi-
tisek kozott targyaljuk. ‘

Thyreoiditisek

A pajzsmirigy adasos elvaltoz3

rgozditisek virusos’ vagy gdtoim
thek. autoimmun thyreoiditisek leggyako-

ribb formai a Graves-kor és a Hashimoto-thy-
‘reoiditis.

Graves-kor. Diffaz paj irigy- bbho-
bi ar majabol
eredé térfogat-novekedésbdl adodik. A -
ség egy long acting thyroid stimulator ( -
nak nevezett JoG-antitest jelenlétébdl adodik.
Ez a follicusokat béleld sejtek felszinén 1év6
TSH-receptorokhoz kotédik, €s egyben

%, az osztédé sejtek mar
n or alaka folliculusban, ezért
a lumenbe papillidk nyalnak be. A hiper-
funkcié morphologiai jeleként a sejtek maga-
sak, hengeresek €s a termelt hormonokat

egyenest a kapillarisokba tiritik (21.2 abra).

lvmphoidsejtes aggregatumok jelenléte, ame-

lyekbe rendszerint se aer_folliculusok is
kialakulnak. Gyakori a HLA-DR3-antigén ti-
pus ebben a betegségben. A Graves-kor

hyperthyreosissal jar. A hyperthyreosissal ja-

ro klinikai tiinetegytuttest me&
{ R

21.2 4bra: Graves- (Basedow-) kér.

Magas hengerhammal bélelt, papillaképzidést mutatd
pajzsmirigy-folliculusok. Az interstitiumban gocos fym-
phoid infiltratum

metaboli ‘ ilja és_qggtodasra kész-
teti 6ket. A Biyperplasia jeleként a folljculusok -

Masik fontos jellemzdje a szoveti képnek a -

LATS S TAH & Wwox Gorbolix.

.
= ¥

dassal és exophtalmusszal jar6 allapot. Utéb- . -
AZVES edemajabdl -

nem taroljak kolloid formajaban, hanem
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nevezziik. Tunetei a melegérzet, a fokozott iz-
zadas, a silyvesztés, az _izomgyengeség, az
“emelkedett pulzusszam. a palpitatio, a diar-
rhoea, A nyugtalanség és a hiperaktivitas.

Thyreotoxicosis a Graves-koron kivil kiala-
kulhat toxicus adenomdban, amely egy TSH-
kontroll alol kikeriilt aktiv maganyos gob. Hi-
perfunkciés gob, gyakori klinikai megneve-
zéssel forré gob, multinodularis gobos stru-
maban is el6fordulhat, amint mar korabban
emlitettiik.

Hashimoto-thyreoiditis. Az aufoimmun thy-
reoiditis masik forméaja, amely_atmeneti hi-
perfunkci6s, majd \@_L&o_flnflé‘cij)‘s szakasz
utan vegul hipofunkci6s allapotban kot ki. Ez-
zel parhuzamosan a szimmetrikusan enyhén
gobos struma normalis méretiivé ‘zsugorodf
hat. Ez a kozépkoruak, f6ként a nék betegsé-
ge, melyben leggyakrabban anti-microsomalis
és tireoglohulin-e antitestek mutathatok
ki. A leggyakoribb HLA-antigén a HLA-DRS..
akroszkoposan a normdlis pajzsmirigy-
kolloid-tartalommal dsszefiigg§ halvianybarna
Sz
" mirigy-carcinoma gyanujat_keltheti. A fehér
szint mikroszkopos szinten részben a kolloid
Q%Q%C részben a hoid infiltraci¢ adja,
amelyben centrum germinativumok alakul-
nak ki és_plasmasejtek is gyakoriak. A

pajzsmirigy-folliculusokat bélel6 _epithelsejt-
~allomany a lymphoid infiltracié felszaporoda-
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deherbe-megy at. Ez a sebészben a pajzs-

| saval p@huzamosan@lﬁ dbra). A
maradék folliculusok gyakran acidophil cyto-

lasmaju Akka (Hiirthle-sejtek) ala-
kulnak. A Hashimoto-thyreoiditis talajan
MALT tipust B-sejtes lymphoma is kialakul-
hat.

A Hashimoto-thyreoiditis korai fazisahoz
hasonlé morphologiai képet ad6, de kevéssé
kiterjedt és kevéssé valtozatos megjelenési
lymphoid besziir6déssel jellemezhetd (a cent-
rum germinativumok €s a plasmasejtek hia-
nyoznak) gyulladasos &llapotokat lymphocy-,
tas thyreoiditisnek nevezik. Ez okozhatja a
thyreotoxicosis esetek 10-20%-at. Rendsze-
rint a thyreotoxicosis csak atmeneti és euthy-
reoid allapotba megy at.
e ———————

Riedel-struma. Ritka betegség, amely Kkifeje-
e o pr—— TR 2 &

zett/ Kk aporulattal jar, és a kornye-

zetével is osszekapaszkodik. Ez teszi klinika-

ilag carcinomaval osszetéveszthetove. Ugyan-

akkor ez a tulajdonsag elkiilloniti mas koto-

szovet-szaporulattal jaro reoiditisekt6l.
Lokalis _kompressziot és hypothyreo-

sist okoz.
T

Hypothyreoidosis. Csokkent pajzsmirigyhor-
_monszinttel jaré allapot. CsecsemdOkben ez a
cretinismus klinikai képével jar: torpenovés,
pulfadt arc, megnagyobbodott nyelv,. eldre-
domborod6 has, a novekedésben és szellemi
fejlédésben valé elmaradottsag. Oka lehet az
anya nem kezelt hypothyreoidismusa vagy
congenitalis enzimhiany. Feln6ttekben a hypo-
thyreoidismus klinikai szindromat myxoede-
\gl\allak nevezik. Idetartozik a fizikai €s a mefi-
talls lelassulas, a Jletargia, a fazékonysag, a
puffadt arc, a_durva, szaraz bor, a hang meé-
lyillése, a szorzet elvékonyodésa, a hyperli-
pidaemia L}mjc%oﬁe%g—e};lzorsdssal, ametyrek
kovetkezményeként a mnedialis szemzug boré-
ben(Xanthelasmak alakulhatnak ki) és a_sziv-
elégfelenseg. OKa lehet a pajzsmirigy sebészi
eltavolitasa - (malignus folyamat vagy Graves:
kor miatt), Hashimoto-thyreoiditis €s primaer
atrophias thyreoiditis.

Primaer atrophias thyreoiditis. Kevés miiko-

T as parenchymaval bir6, fibroticus, gocokban
o cytakkal trt §{ fage] pajzsmi-
.o | Tigynek felel meg, amelynek etio ogiaja, illetve

a korai szak szovettani megijelenési formaja




nem ismert. Egyesek szerint a_Hashimoto-
thyreoiditis_atmehet ebbe a formaba.

de Quervain-thyreoiditis. Ajylr

reoiditisek leggyakoribb klinikai megjelenési
forméja (subacut granulomatosus_thyreoidi-
tis). Ez a_fiatal vagy a_kozépkort_ g%?g_d.ﬂgz,
fajdalmas Ea]zsmx.mhy megnagyobbodasa,
rendszerint atmeneti lazas allapottal valamely
jarvanyos virusmegbetegedes idején. A pajzs-

E aé okozt; thy-

kell, hogy keriiljenek (ép_szoveti szege ye
_egyiitt), és szovettani vizsgalattal kell me

follicularis adenoma (kolloidtartalmu vagy

R
CUS pajzsmirigyrak.
e——

~mokba. Ezek a metastasisok lassan nének és

zete van: az éles
o e O

mirigy-folliculusok gyulladasos destrukcidja a
kolloidnak az interstifiumba val6 kikerilése-
vel jar, amely Oriadssejtes granulomakat is tar-
talmazé gyulladasos reakci6t valt ki. A folya-
mat m_g'itol gyogyul.

A maganyos pajzsmirigynodulusok, az un.
solitaer gobdlk feltétlenill sebészi excisiora

_tarozni valédi természetitket, Solitaer g“b—T‘r-
majaban jelentkezhet: “aranytalanul nagy gob

egy multinodularis golyvaban, tokkal hatarolt

parenchymas), és a follicularis epithelium
malignus tumora (€arcinoma -
malignus tumora el )

A pajzsmlrlgy malignus
tumorai %\ MY Ko
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A fOl]lCUlEll’lSq epitheli bol_h&i_mnfaﬁa_mahﬁ_‘

bus tumor indulhat ki; amelyek eltéré biolo-
“gial viselkedéstiek: a tumorok 80-85%-a joL

differencidlt papillaris vagy follicularis carci-
noma, a tobbi differencialatlan, an. anaplasti-

Papillaris carcinoma. A leggyakoribb
(60-70%) rosszindulati pajzsmirigytumor,
amely f6leg fiatal felndttekben, Kkiilonosen
pékben alakul ki. Ennek a tipusnak a legjobb

a prognoézisa, annak ellenére, hogy a pajzsml— | nucl

rigyben gyakran multifokalis megjelenésti €s

koran ad mefastasisokat a_nyaki nyirokcso-

sebeszileg kezelhet6k. Mikroszkopos vizsga-
lattal a tumor tobbnyire bizonytalanul elhata-
rolt, valtoz6 aranyban papillaris és follicularis

szerkezet részei yannak. A tumorsejtek mag-
Jandk jellegzetes \
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21.5 &bra: A pajzsmirigy follicularis rékja.
A kép bal szélén 1&vé normdlis pajzsmirigyalloménynal
Szabé‘yiaﬁanabb follicularis szerkezetet mutatd, a kép tbb-

bi részén indilirale umor

beliil finom eloszlast (halyanvan festédé kro-
| matin _és ki fipalis elielyezKkedésu
nucleolus helyezkedik el (21.4 abraj.

zetes magszerkezet indokolja a papillaris car-
cinoma diagnoézist még akkor is, ha a tumor
tisztan follicularis szerkezetli (a papillaris
carcinoma Tollicularis variansa). UgyanakKor
a valodi paplllakepzodes d1agnoszt1kus érté-
kii a jellegzetes magszerkezet nélkiil is.

Follicularis carcinoma. Szoveti képe az €l6z6
tipustol a papillaris szerkezet €s a mattiiveg

———,
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mag kéQ h1angéél' kiulonbozik (21.5 abra). Ez |

_a carcinoma az id6sebb korosztalyt {45-60
éy) érinti, f6ként a n6ket. Két varidnsa van: az
és a jobb progn021su

ai atipiaja, a tumorsejtek tokattdorése és/vagy
az erek JTumenébe vald bendvese aldtamasztja
a malignus_biolagiai viselkedést. A follicularis
carcinoma haematogen disseminatiéra haﬂa-
mos (tiid6k, csontok, maj, agy).

Anaplasticus carcinoma. Az id6s korosztaly-
ra korlatozodik (60-80 év) és a legrosszabb

2Loimio L AN 2EQLosszalt
prognézisu valamennyi pa;zsmlrl,t_{yrak ko-
z6tt. A tumor gyorsan no a kornyez§ nyaki
Iégf részeket €s a i 7 hamar
kiterje metastasxso a > €t szerke-
zet valtozo, a sejtek differencialatlanok. A kis-
sejtes valtozatot immunhisztokémiai marke-

rekkel el kell Kiiloniteni a malignus lympho-
matol. A lymphoma kedvez6bb prognozisu.

Medullaris carcinoma. A parafolhcularls C-
sejteke egyetlen jelentSs pathologiai elvaltoza-
sa. Mikroszkoposan a fészkes vagy koteges |
szerkezetli tumor kisméretii sejteket tartal- |
maz, amelynek granulumai neuroendocrin
vonasokat (pl. chromogranin-A immunhisz-
tokémiai reaktivitas) mutatnak. Jellemz6 az

g‘ erakodas a Ww A

“medullaris carcinomak kb. 80%-a mas endoc-
rin tumorokkal nem kapcsmk a spo-
radicus tumorok, amelyek a kozép-, illetve
id6s korban fordulnak el6. Ezek altalaban
egygocuak.

amilidris megjelenésii, multiplex endoc-

_rin neoplasidk keretében jelentkezé forma fia-

nétteket érint, és a pajzsmirigyen belil
multicentrikus megjelenésti. Ez a tumor a
MEN II-es tipusdban (Sipple-szindréma) a
mellékvesevel§ tumoraval egyutt fordul els,

“amely gyakran bilateralis. A szérum emelke-

; it je alatamaszha a medulla-
ris_carcinoma diagnozisat, de a csontrend-
szerben jelent6s valtozadsokkal nem jar. Az
immunhisztokémiai vizsgalatoknal a medul-
laris carcinomak citokeratin- é€s_chro ra-
nin-A-pozitivitasa diagnosztikus segitséget je-
lent.

' i (g‘ncaﬁsuzali
tobbi adenomat utanoz, de a tumor citologi-

i %3%‘“
@mma ol
Rendszerint gg& kis (5x3x2 mm) mellék-
pajzsmirigy v a pajzsmirigylebenyek also €s
felsé pc’)lusain, de szamolni kell bizonyos
szambeli és lokaliz4cidra vonatkozo valtoza-

tossaggal a parathyremdeabetegsegek sebészi
g pajzsmirigy hor-

1. stlmulalla a

kezelése kapcsan. A melle
monja a parathormon :@
csontfelszinen a minerak
‘tos resorptiojat és ezzel Kkalciur
a vérbe; _gn_ﬂa]nta_a.kalmunmnol{_manrp-
an, és minimalizalja a
foszfation resorptlojat 3. noveli a gastroin-
testinalis atiot azaltal, hogy ka-
talizalja az 1,25 dihidroxi-D-vitamin képz6dé-
sét a kevéssé aktiv prekurzorokb()l. ,
L\p U,OL
Primaer hyperpar hyre01dlsmus Aranylag
K0T endocrlnopathla amely f6ként 40 ¢
el Bben fordul el. Oka fokozott PTH-
_g_u@s_ ellekpajzsmlrlgy Qd&&n%
ritkan -carcinomabdl) vagy primaer mellék-
pajzsmirigy-hyperplasidbol. ‘[El6fordul a para-
arathyreoidismus is. A fo-

_neoplasids hyperp
kozott PTH-urités ercalcaemiahoz vezet,
amelynek legfontosa atHologias hatasai a

kovetkezok: kalcmmlerakodas a_vesetubulu-

sokban (pephroc vesekokepzodes
a vérerek elmeszesedése testszerte és corneg-

calcificatio. |
calctiicatl

Parathryremdeaadenoma Rendszerint

, a tobbi atrophias.
Az adenoma sebészi eltavolitasa azonnal nor-
malizalja a szérum kalcmmszmtje'

te és/vagy az adenomanak a kornye
moros mellékpajzsmirigyt6l eltéré megjelené-
se kiiloniti el (21.6 dbra). Multiplex endocrin
neoplasia esetében két vagy tobb adenoma
fordul el6.

Primaer parathyreoxdeahyperplasna Mind a
négy mellék agyobbodott, de

sokszor nem egyenloy mértékben. Ha egy vagy




Secundaer hyperparathyreoidismus. Hatte-
rében hypocalcaemia vagy a célsej teknek a pa-
rathormonra valo erzéketlensége, resistentia-
ja allhat. A leggyakoribb oK a-krénikus vese-
“elégtelenség, amelyben a foszfatretentio miatti
hyperphosphataemia és a vizelettel valé kalci--
umvesztés, valamint az aktiv D-vitamin kép-
zésének hidnya a szérumkalcium szintje
csokkenésének az oka. A _parathyreoideahy-

er ia kompenzatorikus jelenség, amely
i)SeiEJs%zil_{ Eéfﬁeéllltam a_normocalcaemiat.
" | Ilyenkor mindegyik mellékpajzsmirigy.hyper-
- | plasias. Néha_egy autonom parathyreoidea-

adenomd johet letre egy,bwirtaﬁ't_é_ga;.a:
-@erplasia talajan (fertiaer hyper-

parathyreoidismus).

Hypoparathyreoidismus. Leggyakrabban a
mellékpajzsmirigyek eltdvolitasanak kovet-
kezmény€ pajzsmirigyresectiok kapcsan. Rit-%} Ya i, )
kabban _autoimmun : parathyreoideabetegség " dots
4all a hattérben, amely mas autoimmun endoc-

rin szervi betegséggel %(ﬁaéﬁimoto,
thyreoiditis, autoimmun adrendlitis). A csok-

kent PTH-elvalasztast a szérum kalciumszint-
jének csokkenése és foszfatszintjének noveke-
dése kiséri.
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zsirsejicsoportok nem tathatsk

A mesenchymalis eredetii mellékvesekéreg

két mellékpajzsmirigy killonosen megnagyob- | hdrom z6naja kozil af omerulosa ter-
bodott, nehéz az adenomat kizarni. Aszim- | meli a_f6 mineralokortikoi mont;-az_al-

metrikus primaer hyperplasianal egy vagy két | .doszteront. A zona jasciculata és a zona reti-
mirigy eltavolitasa utan a hiperfunkcidé a meg- | cularis termeli a f_o g[uﬁoﬁorﬁkoid hormont, a

marad6kbol recidivalbat. Mikroszkoposan a | kortizolt. A zona reticulari@@\mﬁrﬂup
mellékvese stromalis zsirszovetének megke- | is termel. SzeX-szteroldok ter-,

MKOT1iZ0l Eshats :
vesbedése jellemzi a hyperplasiat (21.7 ab- | melesét a hypophysis ACTH-ja kontrollalja’
ra). ’ Az aldoszteronsecretiot a Vesek ju omert
; laris apparatusa altal képzett renin szabélyoz-
Mellékpajzsmirigy-carcinoma. Igen gifka. A | za. A mellékvesekéreg sejtjei nem tarolnak
tumorsejtek gijpusas megjelenése és a lokalis | kész hormonokat, hanem csak az azok el6al-
—w@%ai nem elég az adenomatol valo elkii- | litdsdhoz szitkséges koleszterinszarmazéko-
l6nitéshez. Csak a tdvoli metastasis kKimutata- | kat, amelyek a kéreg normalis ok}g%%a szi-
sa erositi meg a carcinoma diagnozisat. nét adjak. A_mellékveseveld neu oder-




~liak,

athicus idegrendszer

malis eredetfi és a s
(Teszes A mellékvesevelo sejtjel adrenalint és
naradrepalint tarolnak és secernalnak. i

A mellékvesekéreg —/?J%w%t
pathologiaja i\

A mellékvesekéreg pathomorphologiai elvalto-
zasainal az endocrin szerveknél mar megszo-
kott igyal, ggegogé\ral. cinoma-
val é&W talalkKozunk: c%‘ﬂ%pa
plasiakés a nodularis hyperplasiak kétolda-

ol vo e,

—X hyperplasticus nodulusoknak nincs {ok-
&ﬁ%aﬁm kerghdedek és
tokkal rendelkeznek. Az adenomak tobbnyire
a tarolt koleszterin miatt_gargak, de néha a
cytoplasma lipofuszcin pigmenttartalma miatt
sotétbarnak vagy feketék (black adenoma). A
“carcinomdk altalaban nagyok, destruk{jv no-
vekedésfiek és tavoli.mefastasisokat adnak.
Morphologiailag nem lehet eldonteni, hogy a
_hyperplasidk €s_tumorok e kész hor-
montermeléssel, vagy csak—a hormoneld-

anyag-tarolas fazisaig jutnak, azaz funkciona-
lisan inaktivak.
A mellékvesekéreg egyéb terilleteinek vizs-

natkozélag. Ugyanis a kortizolszint emelkedé-
se a hypothalamicus sejtekben az ACTH-
releasing-hormon termelését leéllitja, ezért a
kornyezd mellékvesekéregben inaktivitasi je-
leket talalunk. A tx_g;mgnglﬁanlag-_ta' rolas leal-

lithsa a keéreg o irga szinének elhalva-
| nyodasaval {lipiddepletio) és sorvadasaval jar
(21.8 dbra). Jol lathaté hasonlo allapot mind-

két mellékvesében szteroidiherapia hatasara.
A lipiddepletio nemesak_inaktivitasi jel lehet.
Ciresszalapatbania fokozott szteroidhormon-
szikséglet kielégitésére fokozodik a kortizol:
szintézis és a _hormonprekurzorok azonnal
aktiv hormonna alakulnak. Igy nincs leheto-
ség a koleszterin | celluléris tarolasara. -
A mellékvesekéreg pathologias allapotai ko-
ziil a_funkcionalj i iGknak van iga-
zén jelent6ségiikk. Ezeket a termelt_hormaon
alapjan csoportosithatjuk. A nem hormonter-
mel6 mellékvesetumorok koziil a leggyako-
ribb a haematopoesist mutaté zsirszovetbol
alloffayelolipoma Ez képalkotd eljarasokkal
térfoglalo lolyamatnak latszik, de ha a sebész
nem ismeri fel, hogy ez az elvéltozés makrosz-
képosan zsirsze 5, az operacio
kapcsan gyakran nem talalja a tumort.

vagy a carcinoma funkcionalis aktivitdsara vo-

galata néha tampontot jelenthet az adenoma

Cushing-szindréma. A %{sﬁuﬁz
klinikai megnyilvanulasa. Jellemzoi a jellegze-

21.8 ébra: Meliékvese-ke-
reszimetszetek: Difftiz kéreg-
hyperplasia (balra), normalis
allapot (kbzépen) és silyos
fatrogen kéregatrophia (job-
bra). A zona reticularis barna.
A kéreg i0bbi részeiben a
lipidtartalom okkersarga szint
ad. A sorvadt kéreg (jobbra)
| lividtermészetli hormonelé-
anyagokat nem tartalmaz
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tes lokalizAci6jt abesitas (holdvilagarc, a vall-
bv és a torzs koruli zsirszovet-szaporulat),
hypertensio, lilds stridk a has bérén, diabe-

L

teshez hasonld szenhidratanyagcsere-zavar
(fokozott glycolysis, glitkozintolerancia, poly-
uria, polydipsia), fokozott katabolizmus
(izomgyengeség, osteoporosis), erythrocytae-

mia, ame hea, hirsutismus €s tudatzavar.
A Cushing-szindromak Z/3;a ACTH- o)
adenoma miatt jon létre.  Ezt a format

-kgrnak hivjuk. Nem igy nevezzik
azonban az ectopias ACTH-termelés kovet-
keztében kialakult allapotokat. Ezek a pard-
neoplasids Cushing-szindrémdk, amelyek
Tozott a leggyakoribb ok a kissejtes horgorak.
Ez a fokozott ACTH-termelés dexamethason-
nal nem blokkolhat6, szemben a Cushing:
korral.

A kortikoszteroi ki-
alakult “Tatrogen Cushing-szindrg is
aranylag gyakori. A Cushing-szindromak kb.
20%-a mellékvesekéreg-hyperplasia vagy -ade-
noma. Ezt adrenalis Cushing szindrgmynax
nevezzitk. Az utdbbi két esetben a szérum

ACTH-szintje alacsony.

-

A Tokozoit aldoszterontermelésnek két for-
“- maja van: primaer €s sequndaer h peraldos-
teronismus. Mivel az aldoszteron & veseben

“Ralimexcretiot és natriumretentiot valt ki,

hyperaldosteronismusban jypgknatzaemia és
‘%w%ia jelentkezik. A hypernatraemia
“kovetkezmeénye a_hypertensjo €s az‘;aléci_gn_/y

reninszint. A hypokalaemia izomgyengeseget

&s %gl;ggr_n;lggrﬁndést okoz. A primaer hy-
peraldosteronismusnak azt a formajat, amely
mogott funkcionalis adenoma Aall, Conns
szindrémdnak nevezzilkk. Ritkdbban nodu-
ariS Kereghyperplasia is allhat a primaer
hyperaldosteronismus héatterében. A secun-
daer hyperaldosteronismus kompenzatorikus
jelenség, amelyet a reninszint emelkedése valt
ki, pl. majcirrhosisban, nephrosis-szindré-
maban. T '

" "Amellékvesekéreg eredetii fokozott andro-

génhormon-termelés klinikai megnyilvanula-
sait -adrenalis virilismus néven foglaljuk
ossze. Virilizdl6 mellékvesekéreg-adenoma
vagy -carcinoma all a hattérben, amelyek fia-
tal feln6ttekben fordulnak eld.

A kortizol-bioszintézisnek autoszomalis re-
cessziv 6roklddésii zavarai ismertek, amelyek
nagy mennyiségli androgén hatasi hormon-

prekurzor termelédésével jarnak. A leggyako-
ribb zavar a 21-hidroxilaz-hidny, amelynek
morphologiai megjelenése a congenitalis mel-
lékvesekéreg-hyperplasia. Ennek oka a kor-
tizoltermelés hianya miatti_fokozott ACTH-
termelés. Az androgén hatasi mell€kvesehor-
mon-prekurzorok nagy mennyiségben val6
termelédésének Kklinikai megnyilvanulasat
_adrenogenitalis szindrémdnak = nevezzik.
Stlyos enzimhidnynal a kovetkezmények mar
a szileté ilyanvaloak lehetnek: leany
csecsem6knél masculin Kiilsé nemi szerveket,
azaz a clitoris penissé alakulasat €s a labialis
red6k ‘scrofumma valo egyestilését (pseudo-
hermaphroditismus) tapasztalunk. Fia gjszi-
|6tteken rendszerint nincs feltling valtozas, de
a lf_gga_i_yjtﬂizélédéls_jelei (pubertas_praecox)
mutatkoznak. Kevéssé sulyos enzimdefectus-
nal a virilizaloédas lanyokban a pubertas utan
progressziv virilizalodassal jelentkezik, Eny-
Fe enzimdefectus felndtt nékben hirsutis-
must, oligomenorrheat, meddéséget okozhat.
Férfiakban oligosperimia. jelentkezhet. Az ad-
renogenitalis szindréméanak egy ‘sovesztéses .
valtozata is eléfordul, ahol a 2]-hidroxilaz en-
zim defectusa nemcsak a zona fasciculatat,
hanem a zona glomerulosat is érinti, s a mine-
ralokortikoidok szintézise is zavart. "

Mellékvesekéreg-elégtelenség. Lehet pri-
maer €s secundaer (21.9 abra). Utdbbi a hy-
pophysealis ACTH-termelés elégtelenségére
vezethetd vissza. A primaer mellékvesekéreg-
elégtelenségnek van krémikus és.akut forma-
ja. A kronikus forma neve: Addison:kdr. /A
mellékvesekéreg nagyfoka pusztulasat a mult-
ban féként mellékvese-fuberculosis okozta,
ma az i adrenalitis a vezetd ok. Ez
utébbit idiopathids mellékvesekéreg-atrophia-
nak nevezték régebben. A mellékvesekéreg
sorvadasa és fibrosisa mellett mikroszko6por
san itt hmw;ﬁ(aminﬁﬁumot latunk. Rit-
k4n vezet Addison-kKorhoz a mellékvesék ki-
terjedt. ' vagy a nagy mennyiségi
tumormetastasis,; Klinikailag Addison-koérban
a _glikokortikoid és mineralokortikoid hor-
monok egyuttes hianya miatt hyponatraemia,
hyperkalaemia, hypotensio, gyengescg, ha-
nyas.. j_elentkezik.;,AwkortizoLhiémy miatt az
ACTH-termelés fokozodasanak melléktermé-
keként a melanocytastimulalo hormon foko-

zott termelése indul be, s erés pigmentatiot,
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21.9 dbra: a) Az ép mellékvese rétegei balrdl: tok, zona glo-
merulosa, zona fasciculata (a sejtek lipidtartalmuk kioldasa

miait vakuolizaltak). A sotétebbre fest6dd zona reticularis
utan a mellékveseveld latszik a kép jobb széléen. b) Tartos
szteroidhormon-kezelés utani mellékvese-szerkezet azo-
nos nagyitassal: balrol és jobbrol egyarant a tok latszik, ez
alatt a zona glomerutosa mindkét oldalon kp. vastag, de a
zona fasciculata gyakorlatilag hianyzik. A kép kozepén a
kétoldali zona reticularis és a mellékveseveld egy Ossze-
mosodott vékony savot képez

hoz létre a béron €s a pofanyélkahértyém. A
stresszre valo nagyfoki érzékenység jellemzi
a koérképet. - =

Akut ‘mellékvesekéreg-elégtelenség. Hatte-
rében kétoldali vé : sﬁﬂa:ctugvagy a nagy
dozisu korti id-kezelés hirtelen abba-
hagyasa allhat. A Kkétoldali vérzéses infarctus
disszeminalt intravascularis coagulatioval
magyarazhato. ‘A stlyos sepsisben, kilonosen

shockos allapott
miatt kiterjedt purpurakkal is jar.
—_'__'___—'——'__‘_——\_

terhouse-Fridert -szindrémanak hivjak.
Ez leginkKab Kisgyermekekben rdul el6,

¢s a toxikus érkarosodas

A mellékveseveld

pathologiaja S aclonota

A mellékveseveldben a jfumorok képezik a
fontos pathologias elvaltozasokal. A differen-
cialtabb tumorok a feln6ttko i pha =
omak. A differencialatlan umorok a kis-
gyermekkorban eléfordulod nég‘roblastomék;

Phaeochromocytomak. A mellékvesevelo-sej-
tek adrenalint és noradrenalint termel0 tumo-
rai. A tumor altal termielf hormonok Tebomla-

_si termékei, mint a yanilmandulasay |

) nagy mennyiségben van-
nak jelen a ¢tben, ezért diagnosztikus
tesztként felhasznalhatok. A phaeochromocy-
tomak rendszerint beni%nusak, 15-20%-uk #¢
multiplex endocrin neoplasia keretében ala-
kul ki. Ekkor gyakran multicentrikusak és
kétoldaliak. MEN
Mikroszkoposan a tumorsejtek sokszogle-
tiiek vagy orso alaktiak, fészkeket vagy kote-
geket alkotnak, s dasan erezett kotGszovet
stromajuk van. A chromaffin sejtek matrixfe-
Soranin-A, immunhisztokeé-
smi a diagnozist alata-
nem ritka ebben a tu-
ignitast, Elektron-
granu-

27 22

Jhamovanilsay

masztja. A &
morban, de nem Jjelent
mikroszképosan adrenalintarol
Jumok membranjan—bettdttére ekiro
matrixanyaggal feszesen kitoltott, a ‘noradre-
’ﬁéﬁﬂ‘t}téﬂ)l@ granulumok membranja Jaza, a
HAfTix és a membran kozott vilagos tf’:r‘f{ﬁ.7 )
~—A phaeochromocytomak vezeto tinete a_hy:
pertensio, amely klasszikusan paroxismalis;
ckkor eros fejfajast okoz, de igen gyakran
egyenletes és a beteg inkabb mellkasi fajda-
lommal vagy szivelég‘ggle.nségggl (katekolamin
altal indukalt car jomyopathia) keresi fel az
orvost.

Neuroblastomédk. A gyermekkori malignus
tumorok F5%-3t kitevl gyakori tumor, joreszt

5 éves kor alatt jelentkezik. Neuroblastomak

meningococcus—sepsisben eléforduld kétolda-
11 mellékvesevérzést (vérzéses infarctust) Wng

["a szimpatikus id corendszerben barhol kiala-
F_gl_—ﬂﬁ-'_

—
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21.10 abra: A meliékveseveltbdl kiinduld neurcblastoma. A
differencidlatlan hyperchrom magvt tumorsejtek rozettékat
képeznek

‘

kulhatnak, de ; alhasbéﬁ keletkez-
nek. A hasi esetek fele a mellekvesevel6bdl,
masik “fele a paravertebralis szimpatikus
lancbél indul ki. A tumor altaldban nagyra né,

~ lokAlisan agressziv és mtasztatlzal (foként

140 “ csontokba és majba).

Mikroszkoposan a differencidlatlan neurob-
‘lastomaknak megfelelden gyer cytoplasmaju,
kis ovoid hyperchrom magvi sejtekbdl €piil-
nek fel. Ezt a fajtat nehéz az Ewing-sarcoma-
tél és a lymphomaktol elkiiloniteni. Diagnosz-

tikus segltseget jelent a rozettakepzodes’

(21.10 dbra), és a sejtek kozott az idegszovet-

endocrin rendszer
@ﬁ’ﬁ?@mgiaja &1 Qg&w

)(ag"ﬂ Ures
A diffiz neuroendocrin rendszer seJtJeL_cL_
szorva taldlhatOk a g__s_tromtestmahs és a lég-

uti mucosaban, v, int mas szervekben. Ezt
a sejtrendszer U. _-:"endszernek is nevezik,

mert sejtjei rendelkeznek egy mechanizmus-

_sal, amely a biogén aminprekurzor (pl. dioxi-
fenil-alanin, PA) felvetelét és annak dekar-

‘fl?lgxilélését végzi amit g;ma_l_d_e_hjgi_n_ dukalt
fluores o

Az APUD elnevezés az alabbi angol kifejezés
kezd&bet(iibsl alakult ki: -amin precursor
uptake and decarboxylation. Az APUD-rend-
szer sejtjeit kiilonféle hisztokémiai eljarasok
(pl. argyrophilia) révén tiintették fel, és ennek
alapjan eléggé bonyolult terminolégiat vezet-
tek be. Ma mar az egyes sejtféleségeket speci-
fikus immunhisztokémiai reaktivitas alapjan
aszerint nevezik el, hogy milyen anyagot ter-
melnek (pl. a pancreas Langerhans-
szigeteinek D-sejtjei helyett: szomatosztatin-
termel6 sejtek). ‘ /

A diffiz neuroendocrin rendszer sejtjei nor-
malis korilmények kozott paracrin hatdso-
Jcat fejtenek ki: hormonjaik lokalisan hatnak

re jellemzo stromaEneuropiIEmeg]elcnese A
differerrciattabd, vz 2sesebb cyto-
plasmajii _sejteket tartalmazo esetekben a
neuronspecifikus enoldz-pozitivitas, valamint
a .'l*{_I_”OInO ranin-A-pozitivitas seg1thet1 a dlag
mennylsegu katekol ulumot,- a ka-
tekolaminszarmazékok (VMA 'HVA) wzeletb(’il
valé kimutatdsa tamaszths ikai
diagnézist. A neuroblastomak prognézisa né-
ha meglep6en kedvezé. Ennek molekularis
_genetikai héttere lehet, amelyre szoveti vizsga-
lattal nem lehet kavetkeztetni. Az esetek egy
részében viszont a kedvez6 prognozis jeleként

_ganglionsejteket s idegeket lehet kimutatni

(ganglioneuroblastomak), amelyek a tumor
iéresére és ezze asara utalnak. V

2z

a sz re és nem Keriilnek a vér-
aramba. Ezekb6l a sejtekbél azonban_tumo-

rok alakulhatnak ki; a tumor nagy menmflse-

i. Ezen tumorok kozos immunhisztokémiai
jellemzéje a citokeratin- és a kromogramn -A-
pozitivitas. G B

Carcinoid tumorok. Nemritkdn a_gastroin-
testinalis tractusban fordulnak els: leggyak-
rabban az ppendlxben és a vékonybélben, -
ritkdbban a gyomorban, a élben €s az
oesopha (21.11 abra). A carcinoid tu-
mor biologiai viselkedése a keletkezés helyé-
t61 fiiggben valtozik: a vékonybél-, a vastagbél-
és a gyomorcarcinoidok malignusak. A nyal-

kahartydban vagy a_bélfalban P szind .
g;gmg};_ﬁomaban jelentkeznek és a vena

portaen keresztil a_majba metasztatizalnak.

T ——




arcincid tumeoer.

21.11 abra Sronchusfalban névd ¢
Saira hialinporciemez. Jobora feszkes szerkezetl umor

arcinoid tumorau gya-

korlatilag nem getasztatlzalnak SO
A carcinoid tumorok_5-hidroxi- trlptamlnt
termelnek, amelynek lebomlasi terméke, az
5-hidroxi-indolecetsav a v1zeletben nagy
mennyiségben kimutathaté. A

_igen magas azaltal, hogy nem_bomlik

majban. A carcinoid szindréma tiinetei:

~melyworos arcpiculds, bronchusspasmusok,

hasmenes.

z neuroendocrin rendszerhez sorol-
‘hat6é endocrin rendellenességek nagy része a
pancreas Langerhans-szigeteinek sejtjeibol
indul Ki. Itt els6sorban az I. tipusu (inzulin-
dependens) diabetes mellitust kell emliteni,
ahol az inzulintermeld szigetsejtek elleni auto-
immunreakcié miatt karosodott az_inzulin-
secretio és a vér glikkézszintje megemelkedik.
A diabetes mellitus_pathologiajat részletesen

masi ¥
— A,mgﬂnbw sejtjeibél kiindulé

P

tumorok 2pa vagy endocrin
neoplasiadMEN-{ szindromak keretei kozott
fordulnak el6.'A Langerhans-szigetek sejtjei
kozill az inzulintermeld sejtek tumora, az
m a leggzakoribb Az inzulintalter-
meles” hypoglykaemias roszszulléteket ered-

ményez (coma). A tinetei sokszor

__,z‘g_yansagban viselkedesi rendellenességben

(pl. agresszivitas) nyilvanulhanakmeg.

A glucagonoma - amely glukagontulterme-

djmetasta-

_sisok ¢cgreinoid izg' drgmdt eredményezhet-
nek, ‘mivel "az. b-hidroxi-triptamin - szintje’

léssel jar — gyakran tiinetmentes, de anaemia,
megmagyarazhatatlan secundaer diabetes és
bizarr bérkiiitések jelentkezhetnek.

A gasztrintermel6 gastrinomgdkat is itt em-
litjiik. A gaszirintilteseles 5 3y oMo corpus
_mirigyeinek hyperEIasanaval jar, ami felfoko-
zott sosavtermelést valt ki. A sok sg_s_gwgpn.

cus fekélyeke oz a gyomorban és gyakran
ave €lben 1s (Zollinger—Ellison-szindro-

ma).

A multiplex endocrin neoplasia @) szind-
réomak autoszomalis s oroklédésii
endocrin neoplasidk (adenoma vagy carcino-

ma) vagy hyperplasigk, amelyek%%kéz
endocrin szervet érintenek, s néha nem en-

docrin elvaltozasokkal is szovOdnek.

hyreoide pancreaserintettség-
gel jar. A p___crf.aslacgok csaknem mindig

-multiplexek. Az esetek egy részében meég hy-
pophysisadenoma is tarsul hozza.

II. (vagy Ila) tipusi MENai " indro-
may). Alapvetoen pajzsmirigy oAt
noma és phaeochromocytoma tarsulasa. A
pajzsmtrtg/ elvaltozas rendszerint bilateralis
és multicentrikus, s a phaeochromocytoma is
gyakran bilateralis, néha_extr is. Az
esetek egy részében mellékpajzsmirigy-hyper-
plasia is fennall. A pajzsmirigytumor neha pa-
raneoplasticus szindrémaként. varatlan hor-
montermelést mutathat (pl. ACHT, dasztrin
vagy prolaktin).

II1. (vagy IIb) tipusi MEN. Hasonlit a MEN
II-hoz, de a medullaris carcinoma -
phaeochromocytoma egyiitteshez parathy-

.‘;f{
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reoideahyperplasia helyett }z!arfam’szindr()-
ma-szer{i habitus és mucocutan ganglioneu-
romak tarsulnak.
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Az ovarium a_hypophysis folliculusstimuldlg
hoﬁﬁ%ﬁﬁ'@ és luteinizalé hormonja
ciklikus valfozasainak fiiggvényében L2sstso—

gent és‘mg%nt termel. Az FSH- és LH-
ciklusok a hypothalamicus gonadotropinre-

leasing-horrﬁ—(;ﬁok stimulalé hatasara alakul-
nak Ki.

Az dsztrogének az érésben 1évo folliculusok
graniilosasejijei altal termelt hormonoK, aitie-
lyek az endometrium proliferaciojaért és a
mésodlagos nemi jellegek Kialakulasaért, s
fenntartasaert felelnek, pl. az emldk allapota-
ért. Kis mennyiségben az ovarium stromasejt-
jei és az un. hilussejtek is termelnek dsztroge-
neket.

A progeszteronok a luteinizalodo folliculu-
sok termékel, amelyek az endometrium secre-
tios valtozasaiert, a dwjgﬁgggaert és
a w&r t feleloseK. Hatast
gyakorolnak az Wezetére és miikodé-
sére is. "

Az Osztrogén-progeszteron egyensuly felbo-
ruldsa az uterus és az eml6k szamos elvalto-
zasdnak hatterében alapveté fontossagi.
-Osztrogénhormon-tiltermelés eléfordul az
ovarium granulosasejtes tumoraindl és an.
sex cord stromatumorainal. ;

Az érésben 1év6 folliculusok androgéneket
is termelnek, de ez normalisan igen Kis meny-

nyiségi. A Stein-Leventhal-szindrgmdban
’ ukeid, magas az LH-

talzott az .
szint és alacsony az FSH-szint. Qligoamenor-
rhea, hirsutismus, infertilitas és néha obesi-
las-alakul ki fiatal n6kben. Szovetileg a meg-

nagyobbodott oyaciyum kérgi zonaia tokszerii-

| en_fibrotizalt, ez alatt szdmos cysticus follicu-
lus van, de a sargatestek jellemzoen-hidanyez-
Tak. Az ovarium egy részének €k alaki resec-
fibja a rendellenes allapotot korrigalja: valo-
szinfileg azéltal, hogy csokkenti a hypophysis-
hormonokra reagalni képes ovariumtdomeget.
Fokozott androgéntermelés ritkan sex cord
ovariumstroma-tumorokban is el6fordul: a
Sertoli-Leydig-sejtes tumorok (androblas-
tomdk) gyakran okoznak masculinisatiot vagy
legalabbis defeminisatiot. .
Sed - gAu - Seer> oV

A herében a TenTe al-
kotjak az endocrin komponenst. Ezek a sej-
tek tesztoszteront termelnek, amely felelds a
spermatogenesis €s a masodlagos férfi nemi
jelleg kialakuldsaért a'serdulokorban, s fenn-
tartasaért a felndttkorban. A bilateralis jor-
) amelyet elérehaladott prostataral

esetén végeznek, tesztoszteronhiany miatt a
férfi nemi jelleg €s a spermatogenesis elvesz-
tését eredményezi. 447

A Leydig-sejtek dsztrogént is képesek ter-
melni, de normalisan ez jelentéktelen mennyi-
ségii és a tesztoszteronhatds elnyomja. A rit-
kan elsforduld Leydig-sejtes. tumorok. gyak-
ran abnormis mennyiségi dsztrogent termel-
nek: ez feminizalo hatasu lehet: a libido el-
vesztésével, a ferflas szorzet kihulldsaval és
gynecomastiaval jarhat. A Leydig-sejtes tumo-
rok és Leydig-sejtes -hyperplasidk virilizalo
hatasuak is lehetnek -és pubertas praecoxot
valthatnak ki. (Korabbiakban em%l%e%ﬁ(ik a
mellékvesekéreg-tumorokkal €s a 21-hidroxi-
laz-enzim defectusaval kapcsolatos virilizalo
szindromakat. A teljesség kedvéért: virilizal6
szindr6mat a human gonadotropint secretalé
tumorok is okozhatnak.)




