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Hypophysis-mell¢kvese tengely

A kortizol megoszlasa a plazmaban
Normal értékek

(umol/1)
CBG 13-53 75% TOTAL
KORTIZOL
(15 -70 pmol/1)

Albumin 2 -10.5
Szabad 14-7
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LIF: leukemia inhibitory factor



| Blood wolume

} Blood pressure

| NaCl and K* at distal tubule
B-adrenergic stimulation

Angiotensinogen
(renin substrate)

Renin >
Angiotensin |

l-i— ACE [lung)
Angiotensin |l

S,

t Blood volume
T Blood pressure
Distal tubule: .
Ma* and bicarbonate reabsorption i”a
K+ excretion
T+
T

E Aldosterone L~ ACTH

Adrenal gland




k-
—. i
= = C=1 L
1 O
= =
B
2
H = HC HICF
Pregnenclone = 17-Hydroxypregnenolone Dehydrosepiandrosterone
[ 3 B-OH-Dehydrogenase: A% A* Isomerase I
<H, il
=h = J
—¥H
> Cr [ ]
Pregnenalone 17-Hydroxypregnenolone A% Androstene 3,1 7-dicomne
[ 21-Hydroxylase
O H O CH OH
1 r
= L_
OiH
L)

11 -Deoxycorticoscerane

11-Decxycorciscol

[

11 E-Hydroxylase

HO»
=]
COoOrticoOstensmne

T18-Hydroxylase
18-OH-Dehrydrogenase

CH,OH
1

LA
gloamerulosa

iy

CH_ OH
]
r =
HO o
L ]
Cortisol



A mellékvesekeéreg laboratoriumi diagnosztikaja

» A keringé hormonok vagy biologiailag inaktiv bomlastermékeik
meghatarozasa — diurnalis ritmus!

» A mellékvesekéreg funkcionalis vizsgalata
ACTH stimulacios teszt
» A hypothalamus-hypophysis-mellékvesekéreg tengely vizsgalata
Szuppresszios teszt:
Dexamethason (kis és nagy dozisu)
Stimulacios tesztek:
Metopyron™ (metyrapon) teszt
CRH teszt
Inzulin stimulacios teszt (hypoglykaemia)
» CT/MRI
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A mellékvesekéreg rendellenességei

» Mellékvesekéreg elégtelenség
Primer (glukokortikoidok és mineralokortikoidok | )

Autoimmun (Addison kor, autoimmun poliglandularis szindroma)
Anatomiai destrukcio
Infekcio
Bakterialis: meningococcus -Waterhouse-Friderichsen szindroma,
tuberkulozis, pseudomonas
Gombas, viralis
Congenitalis adrenalis hyperplasia
Szekunder (glukokortikoidok | )
Hypopituitarismus
Postpartum bevérzés — Sheehan szindroma
Hypophysisen végzett miitét, besugarzas
Tartos kortikoszteroid kezelés hirtelen megszakitasa

Glukokortikoid (exogén) kezelés



A mellékvesekéreg elégtelenség klinikai
jelei

Alattomos kezdetu faradékonysag, gyengeseég,
étvagytalansag, hanyinger és hanyas

A bor hiperpigmentacioja — diffuzan barna vagy
bronzbarna borszin

Szekunder elégtelenségben altalaban hianyzik
Orthostaticus hypotensio
Hasmenés, hasi fajdalom

Akut tiinetek (Addisonos-Kkrizis) jelenhetnek meg enyhe
mellékvesekéreg elégtelenségben szenvedo betegekben
stressz hatasara (pl.: sulyos betegség, sebészeti beavatkozas)
Foleg a glukokortikoid hianynak tulajdonithato
Folyadekpotlasra nem reagalo hypotensio



TESZT INDIKACIOI
Mellékvesekéreg elégtelenség gyanuja
Kisméreti sziv, Na*<130 mM, K*>5 mM, dehidracio,
hideg intolerancia, orthostaticus hypotensio
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Cushing Szindroma

A kronikus glukokortikoid tobblet klinikai tiinetegyiittese

» ACTH dependens
Cushing kor
Ectopias ACTH szindroma

|
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ACTH-Dependent ACTH-Independent
» ACTH independens | 3
Pituitary Ectopic Adrenal
65%—75% 10%—15% 15%—-20%

Mellékvesekéreg adenoma

Mellékvesekéreg carcinoma
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A Cushing szindroma patologiaja

Anterior hypophysis lebeny
Hypophysis adenomak (90%)
(micro <1 cm, macro >1cm)
Hyperplasia
(ACTH termelo sejtek)
Mellékvesekéreg hyperplasia
(bilateralis)
Eygszeru mellékvesekéreg
hyperplasia
Ectopias ACTH szindroma
Bilateralis nodularis hyperplasia

Mellékvesekéreg tumorok

Glukokortikoidokat szekretalo
mellékvesekéreg tumorok

Mellékvesekéreg carcinomak

Pituitary basophilic adenoma

Emotional disturbance

Memory deficiency, insomnia
Maoon facies

Osteoporosis

. Buffalo hump
Cardiac hypertrophy

(hypertension)

Gastric ulcer

Adrenal tumor or

Obesity hyperplasia

Abdominal striae Thin, wrinkled skin

Amenorrhea

Skin ulcers
{poor wound healing)



A Cushing szindroma diagnosztikai algoritmusa

24 ¢6ras vizelet szabad kortizol
1 mg overnight dexamethason szuppresszios teszt
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Primer hyperaldosteronismus
(Conn szindroma)

» Etiologia
Aldoszteron-termelo adenomak
Aldoszteron-termelo carcinomak
Hyperplasia

Desoxycorticosteron tultermelés
17a-hidroxilaz deficiencia

113-hidroxilaz deficiencia



Conn szindroma klasszikus klinikai tiinetei

Majdnem mindig hypertensio

Hypokalaemia (normokalaemia is lehet)
Metabolikus alkalosis

Nem-specifikus (izomgyengeség, polyuria,
polydipsia)




Szekunder hyperaldosteronismus

» Magas vérnyomassal
RenovaszKkularis betegség (atherosclerosis, veseinfarktus stb.)
Renin-szekretalo tumorok
Malignus hypertensio
Osztrogén terapia

» Magas vérnyomas nélkiil
Natrium-veszto szindroma
Odémaval jaré allapotok

cirrhosis

nephritis/nephrosis
kongesztiv szivelégtelenség



Mikor van sziikség a mineralokortikoid
tultermelés monitorozasara?

Ajanlott azokban a magas vérnyomasban szenvedo
paciensek esetén, akiknél legalabb az egyik az
alabbiak koziil megtalalhato:

hypokalaemia

sulyos, terapiarezisztens, vagy akut megjeleneésiu
hypertensio

mellékvesekéreg ..incidentaloma”



Diagnosztikai vizsgalatok

Aldoszteron >15 ng/dL

Aldoszteron / Renin arany >20

Megerosités Na* szuppresszios teszttel

A mellékvese képalkoto diagnosztikaja
Mellékvesekéreg vénas mintavételezése (Adrenal Vein
Sampling - AVS)

18-OH Kortikoszteron szint meghatarozasa segithet
hyperplasia és adenoma elkiillonitésében

>100 ng/dL - adenoma
<60 ng/dL > hyperplasiara utal



A hyperaldosteronismus
differencialdiagnosztikaja

» Aldoszteron konc. / Renin aktivitas hanyados
» Pozitiv, ha a hanyados >20, altalaban >30.

» Ezen Kiviil, az aldoszteron konc. legyen >15 ng/dL
Aldoszteron >20 és a hanyados >30 = szenz./spec. = 90%

» 3 lehetdség
1 renin, 7 aldoszteron (hanyados <10) = Szekunder
| renin, 1 aldoszteron (hanyados >20) = Primer

| renin, | aldoszteron = mineralokortikoid tiltermelés, de nem
aldoszteron



Adrenogenitalis szindroma I

» 21-hidroxildz defektus (klasszikus) CAH

Leggyakoribb forma, incidencia 1:10 000 élvesziiles

Autoszomalis recessziv, HLA-hoz kapcsolt
HLA-A3, Bw47, DR7

Szexualszteroid tulsuly kovetkeztében virilizacio,

hirsutismus, korai adrenarche, infertilitas

Nincs aldoszteron, igy sO0-veszto krisis 1éphet fel

(hyperkalaemia, hypotensio)



Koleszterin

[] 1708

Pregnenolon ‘ Pregnenolon DHEA

1 1 Szgllél

Progeszteron ‘ 17-OHP*

szteroidok
e—x—]

Desoxy 11-desoxy
corticosteron cortisol
Kortikoszteron Kortizol

Aldoszteron

*Laboratoriumi diagnosztika (szérum)



Adrenogenitalis szindroma 11

» 11B-hidroxilaz defektus
(klasszikus forma)

Az osszes ismert adrenogenitalis szindroma kb. 5%-a
Incidencia: 0.5:100 000 élvesziilés

Autoszomalis recesszive, HLLA-hoz kapcsolt
Szexualszteroid talsuly
virilizacio, hirsutismus, korai adrenarche, infertilitas

Nincs aldoszteron, de magas a desoxycorticosteron
szintje (DOC), ami a mineralokortikoid receptorok
agonistaja

hypertensio és hypokalaemia



Koleszterin

[] 1708

Pregnenolon ‘ Pregnenolon DHEA

1 1 Szejx:lél

Progeszteron ‘ 17-OHP*

1 1 szteroidok

Desoxy 11-desoxy
corticosteron cortisol

o el
g

*Laboratoriumi diagnosztika (szérum)



A mellékvesevelo rendellenességei

» Hypofunctio

Olyan betegekben, akik adrenalectomiat kovetoen
glukokortikoid potlo kezelésben részesiilnek

orthostaticus hypotensio

» Hyperfunctio = Phaeochromocytoma

a szimpatikus idegrendszer chromaffin sejtjeibol
kiindul6 tumor



Phaeochromocytoma klinikai tunetei

Paroxysmusok alatt Rohamok kozott
Fejfajas [zzadas
[zzadas Hideg veégtagok
Palpitacio Sulyvesztés
Tremor Obstipatio
Mellkasi fajdalom
Hasi fajdalom

Hanyinger, hanyas



» Hormon meghatarozasok:
plazma vagy vizelet

adrenalin, noradrenalin, dopamin
vanilmandulasav (VMA), homovanillin sav (HVA)

The synthesis and metabolism |
of endogenous catecholamines

» Glukagon teszt (Stimulacios)

Paroxysmust kivaltani
» Clonidin teszt (Szuppresszios)

» Phentolamin (Regitin) adasa
(Szuppresszios)

» BII_MIBG felvétel

_ Morepinephrine

Dihydroxymandelic R
acid o L
Metanephrine | Normetanephrine



Phacochromocytoma - kepalkotas

CT scan: Metajodobenzilguanidin
(MIBG) scan:

Phaeo.




