Pediatrie

Nemoci zlaz s vnitrni sekreci
A.



Nemoci zlaz s vnitrni sekreci

ZvySend tvorba hormonu

hyperfunkce

Snizend tvorba hormonu

hypofunkce

Normalni tvorba hormonu =




Zlazy s vnitrni sekreci

Adenohypofyza
Neurohypofyza
Stitna Zlaza
Pristitna teliska
Nadledvinky
Ovaria a testes
pankreas




Adenohypofyza

Rustovy hormon(STH)
Adrenokortikotropni hormon(ACTH)
['yreotropni hormon(TSH)

Prolaktin

Gonadotropiny- folikuly stimulujici
hormon

(FSH),
luteinizacni

hormon(LH)



Poruchy rustu

Diagnostika poruch rustu

Graf rustu vysky

Graf rustové rychlosti

Kostni vék = RTG snimek ruky a

zapeéesti

Dulezité odhaleni poruchy rustu véas

s adekvatni terapii



Nanismus
Definice

= vyska a rustova rychlost je pod 3.%
normalu

1. familiarni porucha

= rodiCe mensi postavy, dospivani v
case,

kostni zrani odpovida veku,
konecna vyska mala

= opozdené dospivani a kostni zrani,
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Nanismus

= hypotalamohypofyzarni porucha,
hypotyreoza, Cuschinguv syndrom
a lécba glukokortikoidy

Terapie :
B zakladni onemocnéni

B pfi poruchach rustového hormonu
- substitucni lécba STH




Hypofyzarni nanismus

Pomeérne vzacneé

Pricina : nadory kraniofaryngeom

abnormity hypofyzy
idiopaticky (chlapci porod KP)

Klinicky projev :

B Opozdéni rustu od batolete
B Dysproporce postavy - baculate dite
B Puberta opozdéna



ngofyzérm’ nanismus-Dg

nizeni STH

Zobrazovaci metody

B RTG lebky
m CT
B NMR-abnormity

Zachyceni zpomaleni rustu na grafu

Opozdéni kostniho veku

IGF1 snizeny

(tvori se pusobenim STH v jatrech
a realizuje stimulujici ucinek STH na tkane)

Stimulacni testy - vzestup STH




Hypofyzarni nanismus
- terapie a prognoza

[erapie :
B substitucni lécba STH
B Operace nadoru

Prognoza : dobrg,
- terapii nutno zahajit vcas pred
uzavienim rustovych chrupavek



Nanismus

O 4.Maly vzrust v dusledku zavazného
onemocneni

O 5.intrauterinni rustova retardace
6.primarni porucha rustu kosti
O 7.geneticky definované syndromy

.
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Turneruv sy

Karyotype from a female with Turner syndrome (45,X)
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chondrodystrofie




Gigantismus
PricCina :
Familiarni-oba rodicCe vysoci
Konstituéni urychleni rustu
Pseudopuberta-konecna vyska ale nizka
Klinefelteriv syndrom
Nadory hypofyzy s nadprodukci STH

Terapie :
Estrogeny k urychleni kostniho zrani u divek
Operace vzacne




Klinefelteruv syndrom

Frontal
baldness
absent

Poor beard
Tendency to ! growth
grow fewer g

] Bl
chest hairs — MNarrow

Breast
development

Female-type
pubic hair
pattern
Small
testicular
size
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Klinefelteruv syndrom

Karyotype from a male with Klinefelter syndrome (47 ,XXY)
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Télesna vyska divky 0-2 roky
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Télesna vyska divky 2-18 let
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Hmotnostné vyskovy pomeér divka
0-3 roky
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Hmotnostné vyskovy pomer divky
3-18 let
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Nadbytek hormonu adenohypofyzy

Nejcastéji nadory

Nadbytek ACTH = Cuschinguv sy

Nadbytek STH = gigantismus a

akromegalii



Zadni lalok hypofyzy
- heurohypofyza

ADH - je tvoren v hypotalamu

- zpUsobuje zpétné vstfebavani
vody
Zz primarni moci a tim snizuje
mnozstvi moci

Nedostatek ADH - diabetes insipidus



Diabetes insipidus

Nedostatek ADH

A\ AE

PricCina :

B nador hypotalamohypofyzarni oblasti

nebo
B neznama pricina

Klinicky obraz : polyurie, polydypsie,

dehydratace, horecka ze zizne, nizka specificka

vaha moci

B Diureza a koncentrace moci se upravuje po podani
ADH

Terapie :

B Operace
B podavani ADH

Prognoza : dobra




Stitna zlaza

Hormony stitnice

B Tyroxin

B Trijodtyronin

Obsahuiji jod

Ovliviuji funkci véech organu v téle




Hodnoceni vysledku T5,T, a TSH

Normalni
hodnoty

e

&\}ma:@

hypotyreéza hypertyreéza eutyreoza nedostatek porucha perifernich
jodu dejodaz




Hypotyreoza

hypotyreoza
= porucha hypotalamo-hypofyzarni

hypotyreoza
= porucha vlastni stitné zlazy



Vrozena hypotyreoza

Vyskyt 1/4500 novorozencu
Pricina :

B Anatomicka

chybéni = atyreoza
poruchy vyvoje stitnice
=dysplazie

B Funkcni

enzymatické vady

nedostatek jodu




Vrozena hypotyreoza

- klinicky obraz mezi 3.-6.mésicem
Protrahovany ikterus

Svalovy hypotonie

Obtize pri krmeni

Suchd klze

Facies hypotyreotika

Makroglosie

Tvrdé vlasy

Hruby hlas




Vrozena hypotyreoza

- klinicky obraz

Kyla

Zacpa

Opozdéni psychomotorického vyvoje
IQ pod 70

Opozdény vyvoj :

B Kosti

B Zubl

B RUstu

B Nastupu puberty







Vrozena hypotyreoza
- diagnostika

Povinny skrining novorozencu

- sucha kapka, vysetreni tyroxinu
event.TSH

Periferni hypotyreoza

- snizeni tyroxinu a zvyseni TSH

Scintigrafie - anatomie stitnice




Vrozena hypotyreoza
- terapie

Podavani tyroxinu

Prognoza : zalezi na rychlosti

zahajeni

terapie



Hypertyreoza-tyreotoxikoza,
(Gravesova-Basedowova
nemoc)

Pricina:

B nadmérnd tvorba hormonu
B autoimunni proces
B autoprotilatky stimulacni povahy

Klinicky : exoftalmus, difuzni struma,

nervozita, neklid, psychicka
labilita,

svalova slabost, unava,
tachykardie, hubnuti;
tepld, vihkd kuze




Basedowa choroba




Novorozenec
matky s Basedowou chorobou




Basedowa nemoc

Dg:

B Sono - zvetsena, hypoechogenni stitnice
m Autoprotildtky proti antigenum Stitnice
B Tyroxin vysoky

B TSH nizky

[erapie: tyreostatika, pak tyreoktomie

Prognoza:neni dobra, caste relapsy
B po tyroidektomii je hypotyreoza



