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A Hypophysis mukodésének
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Az endokrin-rendszer mukodésének vizsgalata

A trophormonok, ill. a céelmirigy

hormonszintjeinek mérése a plazmaban
Stimulacos eljarasok

Szuppresszios tesztek



A hypophysis trophormon szint és a célmirigy altal
termelt hormon mennyisége kozotti osszefiiggés

magas

mennyisége
normalis

A célmirigy altal termelt hormon
alacsony

A trophormon

A célmirigy tultermelése,
autonom vagy szoveti
talmiikodése hormon
rezisztencia
normalis
tartomany
Trophormon- A célmirigy
elégtelenség primer
elégtelensége
alacsony normalis magas

A hypophysis trophormon szintje




A hypothalamus, a hypophysis és a
célmirigyek hormonalis kapcsolata

hypothalamicus hypophysis célmirigy feedback
szabalyzo hormon hormon hormon
TRH TSH pajzsmirigy T, T,
Gn-RH LH gonadok E, T

Gn-RH FSH gonadok Inhibin, E,, T
GH-RH, SMS GH tobb szerv IGF-1

PIF (dopamin) Prolaktin emlo ?

CRH, ADH ACTH mellékvese Kortizol




Hypophysis betegségre utalhatnak:

Egy vagy tobb hypophysis hormon hianya
Hormon tultermelés (foleg prolactin, GH és
ACTH)

Nyomasi tiinetek altalaban egy progressziv 1€zio
kovetkezteben (pl.: fejfajas, bitemporalis
hemianopsia) .
Egyéb okbol vegzett CT

vagy MRI vizsgalat kapcsan
jelentkezo lelet (“incidentaloma”)




A hypophysis mukodésének alapszintu
endokrinologiai kivizsgalasa*

Az alabbi hormonok szérum-koncentraciojat a reggeli orakban levett
veérmintabol kell meghatarozni:+

Prolaktin

LH, FSH és tesztoszteron vagy osztradiol
TSH és thyroxin

ACTH és Kortizol

IGF-1

*Mivel a hypopituitarismusban szenvedo betegekben a trophormonok szintje gyakran
“normalis”, ezert alapveto fontossagu, hogy egyidejiileg a célmirigy-hormonokat (pl.:
thyroxin, kortizol és tesztoszteron vagy osztradiol) is megmeérjiik.

7A kortizol és tesztoszteron szintek a reggeli orakban a legmagasabbak.



Radiologiai vizsgalat

» Hypophysis MRI
<1cm microadenoma
>1cm macroadenoma
., Ures” sella
Nyél / hypothalamicus tumor




Nyomasi tiinetek

Bitemporalis hemianopsia, magasabb bitemporalis
defektusok

Korai jel: a voros szin percepciojanak zavara
A hypophysisnyél kompresszioja: hypophysis
hypofunctio, hyperprolactinaemia
Nasopharyngealis tunetek, liquorrhoea

Hypothalamicus jellemzok: homérséklet, étvagy,
szomjusag, alvas, viselkedés, autonomia



Hypopituitarismus / Panhypopituitarismus
Simmonds-kor*

» Okok — tobbek kozott:

Fejlédési rendellenességek, perinatalis asphyxia
Infekcié (encephalitis/meningitis)
Vaszkularis (infarctus/haemorrhagia/aneurysma)
Hypothalamicus tumor
Autoimmun meghetegedés
Trauma, sebészeti beavatkozas, besugarzas
wires” sella

» A hormonhiany tipikus progresszidja
GH - LH - FSH - ACTH - TSH

* Nota bene: Panhypopituitarismus — mind az anterior, mind a posterior
hypophysis lebeny érintett!



GH hiany

Novekedeési retardacio (gyermekekben)

Test magasabb zsirtartalma, 1 derék/csipo

! BMD 1-2 SD-vel az azonos koruak atlaga alatt
t csonttorések 2 x

t 0ssz. koleszterin ¢s LDL/HDL

t inzulin, inzulin rezisztencia

Faradsagérzés, izomgyengeség



Gonadotropin hiany

» Férfi

| tesztikularis volumen
Arc-és testszorzet csokkeneése
| szexualis funkcio és libido

» N6

Amenorrhoea

Szaraz vagina

» Mindkét nemben
Vékony bor
| BMD



ACTH hiany

Gyengeség, faradékonysag
Hypotensio

Hanyas

Hypoglycaemia
Hyponatraemia

Myalgia



TSH hisny

» Aszimptomatikus / enyhe megjelenés nagyon gyakori
» Jelek és tiinetek:

Faradékonysag, gyengeség, hideg intolerancia, sulygyarapodas
Bradycardia, depresszio, letargia, székrekedés

Menstruacios rendellenességek, galactorrhoea

Anaemia, hyponatraemia stb.

» Enyhébb, mint a primer hypothyreosis



A hypopituitarismus kivizsgalasa

Alapveto hormonmeghatarozasok:

Prolaktin
FT,(TSH)

Kortizol (reggel 8-9 kozott)
Tesztoszteron/Osztradiol
LH, FSH

IGF-1, GH

Szomjaztatasi proba (a posterior hypophysis
lebenyt vizsgalja)



Novekedési hormon hianya

Feltételezhetoen hianyzik, ha egyidejuleg a TSH, az
ACTH és a gonadotrop hormonok is hianyoznak
Az izolalt GH hiany az uralkodo forma gyerekekben
Pulzatilis szekreécio — az esetek tobbségében csokkent
Egyszeri hormonmérés nem informativ
Inzulin stimulacios teszt = “gold standard”
Egyéb tesztek:

Arginin

Glukagon

Clonidin (felnottekben alkalmatlan)

IGF-1:

Nap folyaman allando

Integralt GH szint
Fiigg a kortol, taplalkozastol, a maj és pajzsmirigy funkciotol



Gonadotropin hiany

» N6k — menopausa utan
alacsony LH, FSH

» N6k — menopausa elott

amenorrhoea alacsony/normal gonadotropin, alacsony
osztradiol

» Felnott férfiak

alacsony tesztoszteron, alacsony/normal gonadotropin



ACTH hisny

» Kortizol szintek
Csucskoncentracio: reggel 6-8 ora kozott
fizikalis/emocionalis stress fokozza az elvalasztasat

A reggel 9 orakor mért kortizol < 100nmol/l, kiilonosen tiinetekkel
egyiitt — nincs sziikség tovabbi tesztekre

Oralis antikoncipiens/0sztrogén emeli a szintjét
Parositott ACTH érték: 1 Addison-korban, normal ACTH hiany
esetén
» Inzulin stimulicids teszt
“Gold standard”
Vérgliikoz szint legyen < 2,2mmol/l
Normalisan: kortizol > 550nmol/l, novekmény > 170nmol/l
Veszélyei: gorcsok, folyadékegyensuly zavarai (gyors korrecio)
Kontraindikaciok: idos kor, ischaemias szivbetegség, gorcsok
» Rovid Synacthen (ACTH analdg) teszt
Fals pozitiv eredmény elofordulhat
30 perces kortizol > 600 nmol/l
1/20 eredmény félrevezeto



TSH hidny

“Atlagos” kép: alacsony FT,, alacsony TSH

TSH normalis, de akar magas is lehet
TRH teszt



Diabetes insipidus patogenezise

» A vese koncentralé képességének besziikiilése

» Centralis
Az ADH hiany oka: hypothalamo-neurohypophysealis
sériilés vagy atrophia, ADH mutaciok

» Nephrogén
A renalis ADH-valasz hianya a kortikomedullaris
ozmotikus gradiens rendellenessége, az ADH-cAMP
rendszer hibaja vagy ozmotikus diurézis kovetkeztében

Diferencialdiagnozis

» Pszichogén polydipsia
Fiziologias ADH gatlas



Centralis diabetes insipidus

» Az ADH-t termel6 supraopticus és paraventricularis
magvak destrukcioja vagy az axonalis transzport
megszakadasa kovetkeztében

» 30-50% idiopathias,?autoimmun

» Trauma, tumorok (suprasellaris pl.: craniopharyngioma)

» Klinikai jellemzok

Polyuria: vizeletiirités > 3 liter/nap

< 2 liter/nap normalis ozmolalitassal kizarja a diabetes
insipidus lehetoségeét
Kortizolpotlo kezeles felfedheti

Megjelenhet terhesseg alatt (vazopresszinazok szabadulnak
fel a placentabol)



Nephrogén diabetes insipidus

» Szerzett
Gyogyszerek: litium, amphotericin, gentamycin, kacs-
diuretikumok
Elektrolitzavarok: hypercalcaemia, hypokalaemia
Vesebetegségek: obstruktiv uropathia, kronikus
veseelégtelenség, polycystas vesebetegseg , poszt-
transzplantacios, pyelonephritis
Szisztémas folyamatok: sarcoidosis, amyloidosis, myeloma
multiplex, sarlosejtes anaemia, terhesség

» Congenitalis — ritka
Mar az élet elso hetében megjelenik
V, ADH receptor defektusa — X-hez kotott recessziv

AQP2 viz csatorna defektusa — reagal ADH-ra



Kivizsgalas

» A vizelet fajsulya: 1,003 vagy kevesebb

» Szérum Na*: mérsékelten emelkedett (max. 150 mmol/l), ha az egyén
szabadon fogyaszthat folyadékot

» A folyadékbevitel korlatozottsaga esetén a plazma ozmolalitasa és
natrium koncentracioja jelentosen emelkedhet (160-170 mmol/l)

» Pszichogén polydipsia: szérum Na* alacsony (<125 mmol/l)
» Szomjaztatasi proba (rovid - 8h, hosszu )
Normal/polydipsia: a vizelet ozmolalitasa emelkedik

DI: a vizelet nem koncentralodik, plazma ozmolalitasa
emelkedik

» Dezmopresszin teszt
DI: 1t vizelet ozmolalitas

Nephrogén DI: nincs valasz dezmopresszinre (ADH)



Szomjaztatasi proba

A vizmegvonas a reggelit kovetoen kezdodjon
Minden oraban ellendrizni a testsulyt, a vizelet volumenét,
fajsulyat és az ozmolalitasat

HA:
Vizelet fajsuly > 1.020
Vizelet ozm > 600
STOP TESZT

/

Vizelet ozm 500-600
(vagy >750 DDAVP utan)
PSZICHOGEN
POLYDIPSIA

HA:
5% testtomegvesztés
Hypovolaemia jelei

18 ora
TOP TESZT & ADH ellendrzé

Szérum Na > 150
Szérum ozm > 295

ADJ DDAVP*-t!

Szérum Na < 150
Szérum ozm < 295

BIZONYTALAN TESZT

Vizelet ozm < 200
vagy< 50% emelkedés:

NEPHROGEN DI.

-
Vizelet ozm > 400

vagy > 50% emelkedés:
CENTRALIS DL.

* Dezmopresszin, az ADH szintetikus analogja



Acromegalia

» Gyakran érinti a kozépkoruakat — kiilonosen ndket sulyos
betegség/korai halal formajaban vegzodhet

» Kezdet - lassu és lappang6

» Prevalencia: 4-5:100,000
» Okok
hypophysis tumor
GHRH tulsuly: hypothalamikus, bronchus carcinoma, szigetsejtes
tumor
MEN-1 szindroma: pancreas, mellékpajzsmirigy, hypophysis
» Diagnozis
Nehéz eldonteni egy random vett magasabb GH értékrol, hogy
normalis-e vagy koros
GH szint 75 g gliikoz terhelés utan 2 oraval
Azonos koru ¢és nemu egyének IGF-1 értékével valo osszevetés
MRI scan: 75% macroadenoma
Mellkasi/hasi képalkotok, vénas mintavétel — extrahypophysealis



Klinikai jellemzok

Rendellenes novekedés - kezek és labak

Szovetek megvastagodasa

Belso szervek megnagyobbodasa: maj, lép, sziv stb.
Faradékonysag és gyengeség

Fejfajas, lataszavarok

Menstruacios rendellenességek

Hordomellkas és kyphosis

Pajzsmirigy megnagyobbodasa, normalis TFT
Alvasi apnoe

Diabetes, hypertensio

Vastagbél polypok, GI daganatok — colonoscopia ajanlott
Mortalitas 2 — 4 x: 50% meghal 50 éves kora elott



Hyperprolactinaemia

» Szabalyozatlan szekrécio - ha a hypothalamus és a
hypophysis kozotti osszekottetés megszakad
» Dopamin gatolja a szekréciot
» Hyperprolactinaemia:
| Reproduktiv funkciok

| E,/Tesztoszteron szintezis

Fizikalis/mentalis stress fokozza az elvalasztast
Hypothyreosis, mellkasfali 1éziok, veseelégtelenség,
cirrhosis

Gyakori nem funkcionalo hypophysis tumorok
esetén



Gyogyszerindukalta hyperprolactinaemia

Antiemetikumok, antidepresszansok, narkotikumok,
amisulpride — antagonizalja a DA-t

Reserpin, methydopa — kitiriti a DA raktarakat
Szerotonin reuptake gatlok (fluoxetin)

Opioidok: direkt stimulatorok

H, antagonistak

Triciklikus vegyuletek

Nagy dézisua 6sztrogének (pl.: M > F transzszexualis)



Klinikai jellemzok

» Nok -
A magas prolaktin szint gyakran vezet infertilis amenorrhoeahoz vagy
(oligomenorrhoeahoz)

Nem terhes/nem szoptato nokben tejelvalasztas - galactorrhoea
Libidocsokkenés
A kozosulés fajdalmas lehet

Osteoporosis és torések

» Férfiak -

Impotencia
Fejfajas vagy lataszavarok
Letargia, depresszio, a férfias szorzet csokkenése



Kivizsgalas

Prolaktin szint meghatarozasa

Ha a prolaktin magas — a pajzsmirigy funciot és a
hyperprolactinaemia egyeb lehetséges okait
ellenorizni

40-50% hypophysis adenoma*

MRI - a legérzékenyebb teszt a hypophysis tumor
detektalasara és meéretének meghatarozasara —
idoszakosan megismételheto a tumor
progressziojanak és a terapia sikerének a
nyomonkovetésére. A CT scan kevésbé érzékeny.

Latotérvizsgalat is sziiksegessé valhat.

* Osztrogén-szenzitiv tumorok, terhességben megnagyobbodhatnak:
Microadenoma: 5%, Macroadenoma: 15-25%



Syndrome of Inappropriate ADH Secretion
(SIADH)

Okok:
» Daganatos betegség
Kissejtes tiidorak
» Szivbetegség
Kongesztiv szivelégtelenség
» Légzési
Pneumonia; tuberculosis
» Neurolégiai
Meningitis; koponyasériilés
» Hematolégiai
Porphyriak
» Iatrogén
Pl.: kemoterapias kezelés
» Metabolikus
Hypoglycaemia, hypopituitarismus, hypothyreosis



Klinikai jellemzok és Diagnozis

Gyengeség, zavartsag, hanyinger, ingerlékenység —
gorcsroham/koma
A plazma dilucioja hyponatraemiahoz vezet (altalaban <125
mmol/l)
Normalis vérnyomas, szérum kalium, vese-, és
mellékvesekéreg-funkcio,
A SIADH diagnozisa = vizelet és szérum osmolalitas
egyideju mérése

A szérum ozmolalitasanal magasabb vizelet ozmolalitas

koncentralt vizelet abnormalis tiritését jelzi a hig szérum
ellenére

Dilucios hyponatraemiat jelez: szérum natrium <134 mmol/l,
szerum ozmolalitas < 280 mOsm/kg és fajsuly >1,005



