Az endokrin betegségek
patologiaja



Az endokrin rendszer

A. Endokrin szervek
Hypophysis
Tobozmirigy
Pajzsmirigy
Mellékvese
Mellékpajzsmirigy

B. Kevert funkcioju szervek

1. Pancreas
2. Gonadok

C. Diffuz neuroendokrin rendszer
(elszort endokrin sejtek; gyomor-bél rendszer, bronchusok)
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Pajzsmirigy

Sejtek:
* Follicularis epithel sejtek

 Parafollicualris C-sejtek
normal pajzsmirigyben csak
elszort sejtek




A pajzsmirigy patologiaja

* Funkcionalisan:
* Hyperfunctio = Hyperthyreosis
* Hypofunctio = Hypothyreosis

* Morfologiailag:
* Hyperplasia: struma (diffuz vagy multinodularis)
» Gyulladasok — thyreoditisek
* infektiv - ritka
e Autoimmun (Hashimoto, Basedow) - gyakori
* Egyéb etioldgia (palpacios)
* Daganatok (benignus, malignus)



A pajzsmirigy patoldgiaja

Hyperthyreosis R e

* Morfolégiailag:
* Hyperplasia: struma (diffdz vagy multinodularis)
* Gyulladasok — thyreoditisek
= Virusos, hakterialis
* Autoimmun (Hashimoto, Basedow)

Pajzsmirigy funkciofokozodasa sk malens
Primer forma okai:

* Basedow-Graves kor

* Multinodularis struma

* Hyperfunctidos adenoma

e (Hashimoto thyreoditis kezdeti szakasza)
Secunder forma okai:

* TSH termel6 hypophysis tumor, iatrogén

Jellegzetes tliinetegylttes

» Valtozo mértékben megnagyobbodott pajzsmirigy = a pajzsmirigy méretével nincs szoros
korrelacié

* Fokozott anyagcsere, sympathicotonia
* Szivpanaszok



A pajzsmirigy patoldgiaja

* Funkciondlisan

Hypothyreosis R

» Morfologiailag:
* Hyperplasia: struma (diffdz vagy multinodularis)
* Gyulladasok — thyreoditisek
= Virusos, hakterialis
* Autoimmun (Hashimoto, Basedow)

Pajzsmirigy funkcidocsokkenése B ——
Primer, secunder és tercier okok

* Primer:
*Hashimoto-thyreoditis késdi szakasza
latrogén (rezekcid, besugarzas, gyogyszerek)
*Egyéb (hemochromatosis, amyolidosis, sarcoidosis)
e Secunder: TSH hianya (hypophysis betegségei)
 Tercier: TRH hianya (hypothalamus betegségei)
Klinikai megjelenési formak:

* Myxoedema (felndtt)
* Cretenismus (csecsemabkor)



A pajzsmirigy patoldgiaja
* Funk

Hyperplasia- Struma e

* Morfolégiailag:
-~ *Hyperplasia: struma (diffdz vagy multinodularis)
v * Gyulladasok — thyreoditisek
= Virusos, hakterialis

Multinodularis struma S —

= Egyéb
* Daganatok (benignus, malignus)

 FOként id6sekben

e Tartds TSH emelkedés (pl. jédhianyban)
A folliculus hamsejtek TSH-valaszkészsége valtozo, egyes teriletek eltérd intenzitasu

hyperplasiaval reagalnak
* A TSH szint valtozasaval hyperplasias és involutios folyamatok valtakoznak

» Jellemz6ek a degenerativ elvaltozasok (bevérzések, hegesedések, meszesedések,
cysticus teruletek)

* Alt. normofunkcié jellemzi

* Néha 1-1 nodulus hyperfunctios
toxicus multinodularis golyva- Plummer sy.



A pajzsmirigy patoldgiaja
Funk

Hyperplasia- Struma e

* Morfolégiailag:
-~ *Hyperplasia: struma (diffdz vagy multinodularis)
v * Gyulladasok — thyreoditisek
= Virusos, hakterialis

Diffuz struma e e, s

= Egyéb
* Daganatok (benignus, malignus)

Funkcionalisan lehet eutireoid, hyper- vagy hypotireoid

Basedow-Graves kor :
* Leggyakoribb
e Autoimmun thyreoditis
* Hyperfunctioval jar
Endémias golyva:
* alacsony jodbevitel miatt tartds TSH szekrécio fokozédas kovetkezményes
diffuz hyperplasiaval
* normo vagy hypofunctioval jar
Enzimopatiak
* Hypofunkcid



de Quervain-thyreoditis

Subacut granulomatosus thyreoditis

Diffuz megnagyobbodas

Virusos etiologiaju

Fiatal és kdozépkoru ndk

Fajdalmas! Atmeneti lazas allapottal jarhat

Akut fazisban microabscessusok, folliculusok
karosodasa — a kolloid az interstitiumba jut

Késébb lymphoplasmocytaer beszlirédés, histiocytak
a kolloidra idegentest reakcido — granulomak, oriassejtek

Spontan gyogyul

A pajzsmirigy patoldgiaja

* Funkciondlisan:
* Hyperfunctio = Hyperthyreosis
* Hypofunctio = Hypothyreosis
* Morfolégiailag:
* Hyperplasia: struma (diffdz vagy multinodularis)
* Gyulladasok — thyreoditisek
“» = Virusos, bakterialis

= Egyéb
» Daganatok (benignus, malignus)




Basedow kor

Autoimmun betegség

TSH- receptor ellenes autoantitestek
20-40 éves korban gyakori

NSkben gyakoribb

A pajzsmirigy patoldgiaja

* Funkciondlisan:
* Hyperfunctio = Hyperthyreosis
* Hypofunctio = Hypothyreosis
* Morfolégiailag:
* Hyperplasia: struma (diffdz vagy multinodularis)
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Basedow kor

Nagy, tomott, vérbd

Folliculus hamsejtek hypertrophiaja és hyperplasiaja

A folliculus lumenbe papilla szerl strukturak nének: Sanderson polster
nincs fibrovascularis tengelytk (< -2 papillaris cc.)

Magas, hengeres folliculus hamsejtek

Lymphoid sejtes aggregatumok




A pajzsmirigy patoldgiaja

Hashimoto thyreoditis mm

m@u
L m(m Basedow)
g
tok (benignus, malignus)

e Atmeneti hyperfunciéval majd normofunkciéval indul,
végul hypofunkcios allapot alakul ki

e Kozépkoruak érintettek

* F6ként n6k

* Anti-Tg és anti-TPO autoantitestek (humoralis immunvalalasz)
* T-sejt funkciozavar (cellularis immunvalasz)

 HLA-DR3 és DR5 asszociacio



Hashimoto thyreoditis

Involved In necpiastic

Hurthle cells

processes

undergo maabolic change in the lymphocytes

Mérete atlagos, szine halvany

Lymphoid sejtes aggregatumok, csiracentrumokkal
sok plasmasejttel

A kolloid és a hamsejtek mennyisége csdkken

* A megmaradt hamsejtek cytoplasmaja acidophillé
valik. Oncocytaer jellegli sejtek — Hiirthle-sejtek
(mitochondriumok megemelkedett szama)

El6rehaladott allapotban az interstitium fibrosisa
jellemzé
atrophia alakulhat ki

Hashimoto mellett gyakoribb: Follicularis adenoma,
follicularis carcinoma, papillaris carcinoma, B-sejtes
lymphomal



Daganatok
Follicularis neoplasiak

Legygakrabban benignus: follicularis adenoma
Szoliter, jol korulhatarolt, tokkal biro 1ézio

Mérete, szine (szturkésfehér, vorosesbarna), megjelenése
(bevérzések, fibrosis, cysticus tertletek) valtozatos

Szovettani megjelenése is valtozatos: macro- és
microfollicularis, Hirtle-sejtes, atipusos és papillaris (ritka)
szerkezetli adenomak
Malignitasi kritérium — nem citologiai!l!:

» Tokdttéreés és / vagy vascularis invasio—> follicularis carcinoma

A pajzsmirigy patoldgiaja

* Funkciondlisan:
* Hyperfunctio = Hyperthyreosis
* Hypofunctio = Hypothyreosis

* Morfolégiailag:
* Hyperplasia: struma (diffdz vagy multinodularis)
* Gyulladasok — thyreoditisek
- Virusos, bakterialis
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Malignus daganatok

* Funkciondlisan:
* Hyperfunctio = Hyperthyreosis
* Hypofunctio = Hypothyreosis

Papillaris carcinoma M

* Gyulladasok — thyreoditisek
= Virusos, hakterialis
* Autoimmun (Hashimoto, Basedow)
= Egyéb

Folliculus hamsejtekbdl kiindulé daganat - ok e
Leggyakoribb, fiatal feln6ttek (n6kben gyakoribb)

J6 prognazis

Gyakran multifocalis

Lymphogen attétképzés (nyaki nyirokcsomok) — egészen koran, de sebészileg jol
kezelhetd

Makoszkdéposan: elmosodott hatarokkal bird szurkés goc
Szovettani kritériumok — legfontosabb a citomorfologia!ll:

* Magok:
* A magok nagyobbak, finom eloszlasu, halvanyan fest6d6 magkromatinnal birnak, széli részen apré
nucleolussal

* A magok hossztengellyel parhuzamosan, szorosan egymas mellé rendez6dnek

* Maghasadék (kavébabszerli magok), intranuclearis pseudoinclusiok (orphan Annie)
e Struktura:

* Papillaris és follicularis szerkezeti részek valtozo aranyban

* Valddi papillak, melyeken bellil psammoma testek is el6fordulhatnak



Malignus daganatok
Papillaris carcinoma




A pajzsmirigy patoldgiaja

Malignus daganatok

+ Hyperfunctio = Hyperthyreosis
* Hypofunctio = Hypothyreosis

Anaplasticus carcinoma "o o

* Gyulladasok —
= Virusos, hakterialis
* Autoimmun (Hashimoto, Basedow)
E

w - Daganatok (benignus, malinus)
* |dGs korosztaly
* Nagyon rossz prognozis
* Gyorsan ng, infiltralja a kornyezd szoveteket

* Kiterjedt metastasisképzés
* Valtozo szoveti szerkezet, igen differencialatlan sejtek



A pajzsmirigy patoldgiaja

Malignus daganatok

* Hyperfunctio = Hyperthvreosis
* Hypofunctio = Hypothyreosis

Medullaris carcinoma g

* Gyulladasok — thyreoditisek
= Virusos, hakterialis
* Autoimmun (Hashimoto, Basedow)
= Egyéb

W* * Daganatok (benignus, malignus)

A parafollicularis C-sejtekbdl

Kis méretd, neuroendokrin vonasokat hordoz6 daganatsejtek
Egygdcuak

Jellemz6 az amyloid lerakddas

Onalldan vagy egyéb endokrin tumorokkal (MEN2-szindrémdaban 100%-ban fordul
el > preventiv thyeoidectomia gyerekkorban

), S e P o N




Soliter gob kivizsgalasa

Felfedezés tobbnyire
UH-gal

Szcintigraphia is torténhet:
hideg gbobok ,veszélyesek”

Benignus

Malignitas esélye

Nem meghatarozhato

klinikai jelent6ségl

atipiat mutato lézio
Vagy

Nem meghatarozhato

klinikai jelent6ségl

follicularis 1ézid

Follicularis neoplasiara

\ gyanus
Malignitasra gyanus

Malignus

0-3 %

5-15%

15-30 %

60-75 %

97-99 %



Vlellékvese

Kéregbdl (mesodermalis eredet) és vel6bdl all (neuroectodermalis
eredet)
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ogiaja
Funkcionadlisan

. Hyperfunctio
. glukokortikoidok: Cushing-sy.
. mineralokortikoidok: Conn-sy.
. androgének: adrenogenitalis szindromak

. Hypofunctio:

. kronikus: Addison kér — autoimmun korkép
. akut (szteroidkezelés hirtelen abbahagydsa, necrosis pl. Waterhouse- Friedrichsen sy.)
Morfoldgiailag

. Atrophia (endogén ACTH szupresszio kovetkeztében)
*  Exogén kortizol
*  Funkcionald (kortizol termel6) benignus és malignus mellékvesekéreg tumorok

. Hyperplasia
. Daganatok
* Benignus (adenoma)
* Malignus
*  Primer: carcinoma (nagyon ritka)
* Secunder: tiidg, gyomor, nyel6cs6, maj és epeuti tumorok (gyakori)



Mel

Diffuz hyperplasia
* A kéreg diffuzan kiszélesedett, kénsarga

e Oka:
 ACTH-dependens Cushing-sy

ekvesekereg hyperplasia

Nodularis hyperplasia
* Hyperplasticus nodulusok
* Tokkal nem birnak
e Okai:
* ACTH-independens

 Bilateralis idiopathias hyperaldoszteronizmus
* Congenitalis adrenalis hyperplasia




Benignus daganatok
Mellékvesekéreg adenoma

e Egyoldaliak
 Kerekdedek
 Funkcionalod és nem funkcionaldé formak

e Kénsargak




Mellékveseve

Az adrenalis ti\o.us a mellékveseveld kromaffin sejtjeibdl indul ki
(extraandreanlis eredet: paragangliomak)

Katekolamin termel6 tumorok

Nagyfoku sympaticotonia
* Vérnyomas (secunder hypertonia, vérnyomas kiugrasok)
. \H/Ercukorszint emelkedés

Diagnozis: HVA, VMA kimutatasa vizeletbdl

90 % benignus, nem metastatisal

90 % sporadikus, 10% familiaris
* MEN
« NF-1
* Struge-Weber sy
* Von Hippel Lindau

0 -Phaeochromocytoma




Multiplex Endokrin Neoplasia Szindromak

* AD 6roklédéstiek

* Endokrin neoplasiakkal és hyperplasiakkal jarnak

e Min. 2 endokrin szerv érintett

MEN-1 (Wermer-sy.)

e Mellékpajzsmirigy adenoma

ePancreas neuroendocrin
tumorok

eHypophysis adenoma

emenin gén mutacidja (11q)

MEN-2

e Medullaris pajzsmirigy cc.

ePhaeochromocytoma

*RET onkogén mutdcio (10q)

MEN-2A MEN-2B

o+mellékpajzsmirigy hyperplasia *+marfanoid megjelenés

eNyadlkahartya elvaltozasok
(neuroma)




