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Vyznam hormonu Sz

* TH ovlivnuji energeticky, vyzivovy a iontovy
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Téhotenstvi

Embryonalni obdobi: materské T4 pronika coelomovou
dutinou (transthyretin )

po |. trimestru omezené - transplacent. (15-20%)

Materska hypotyroxinemie v l.poloviné téhotenstvi ma vetsi
dopad na intelektualni a motor. schopnosti plodu

— postizeni mozkové organogeneze, rlstu a migrace
neurond, synaptogeneze, myelinizace oproti dalSimu obdobi

Fetalni (kongenitalni) hypotyreoza — stav ditéte je zavisly na
dostatecné dodavce tyroxinu od matky



Kongenitalni hypotyreoza

* Definice : nedostatek TH nebo jejich vyuziti perif.
tkanémi béhem prenatalniho obdobi

* Formy:

Tranzientni KH endemicka primarni

— ruzné tézky stupen poskozeni vyvoje CNS u novorozence je
nevratny

— Nasledek jodového deficitu matky a plodu béhem téhotenstvi
(oblasti s ID populace — kretenizmus, endemicka kognitivni
dysfunkce ).

Tranzientni KH sporadicka primarni

— TT71 ATA matky - vzacnéji

Obrazek z Cs.sweswe.net



Rozvoj symptomu u nelécené KH

e Novorozenecké obdobi:
— Prolongovany ikterus neonatorum
— Perzistentni zadni fontanela

* Kojenecky vek
— Makroglosie
— Prosaknuti podkozi
— Porucha pfijmu potravy
— Hernie
— Zacpa
— Svalova hypotonie
— Porucha rustu
— Letargie
— Chraplavy hlas (horse cry)
— Porucha kostniho a zubniho zrani

Z archivu Prof. Hnikové



TYPICAL UNTREATED CRETINS

ancing Age

Characteristics Becoming More Obvious with Adyv

17 years

2% years
Height age: 18 mos.

5 mouths 11 montns
Four patients of different ages who show characteristic signs of cretinism, All had grayish circulatory mottling and

decreased temperature of skin, Note the puffiness of features, thick tongue, and loose redundant skin, These myxedematous
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Permanentni sporadicka KH

e Periferni, primarni:
— Dysgeneze (65%): morfologické poruchy vyvoje
SZ
— Dyshormonogeneze (30%): poruchy syntézy TH

— Rezistence perifernich tkani k TH (vzacné):
Spojeno s TTSH, TT4,T3

e Centrdlni, sekundarni/tercialni:
— Velmi vzacné

— Mozna homozygotni mutace genu pro TSH (3
podjednotka)



Receptor pro TSH

TTF-1 (transkripCni
tyreoidalni faktor), NKX2.1

TTF-2 Bamfortlv syndrom
Sestup $z (FOXE1)

NKX2.5

PAX8 diferenciace
folikularnich b.

DYSGENEZE
Variabilni (hypo, atyreoza)
hypoplazie

Ektopie, hypoplazie

Hemityreoza, ektopie,
cysticka malformace

Ektopie, hypoplazie,
hemityroidea

Plice — deficit surfaktantu
Mozek — pit. Cysty, ataxie

Poruchy stfredni Cary (rozstép
rtu, patra, atrezie choan)

Malformace ledvin
Kryptorchismus



TPO (prenos AR, AD)
THOX 2

Pendrin
(Pendredllv syndrom)

DEHAL (dehalogenaza
Tyreoglobulin

NIS (natrium-jodidovy
symportér)

DYSHORMONOGENEZE

struma

Struma euf., hypof.
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Sekundarni/tercialni KH

* Hypofyzarni — mutace genu pro:
— rTRH-beta podj. — deficit TSH produkce

— transkr. fakt. — mirna hypotyreoza,
multihormonalni insuficience

— TF Prop -1 ( GH,TSH,PRL,FSH,LH)
— TF LHX -3
* Hypotalamickeé:
— TRH-beta podj. — tézka hypotyreoza



Skrining KH — stanoveni TSH

Odbéry suché krevni kapky 48-72 hod. p.p.

sekundarni screening: 10-14 den p.p
— U déti s por. hm pod 1500¢g
— U déti se zdvaznym onemocnénim (déti na novorozeneckém JIP)
— Po zvysené jodové expozici (jod. antiseptika)
— Po lécbé dopaminem
— Odbér vzdy pred vyménnou transfuzi

nasledna péce - skrining VVV
Incidence 1:4320
Pohlavi 2:1 (vice divek)

Lécba tyroxinem do 14. dne




Substituce hypotyreozy

T2 ug/Kg/den

novorozenci 10-15
kojenci 8-10
Predskolaci (1-6 let) 5-8
Skoléci (6-12 let) 2-4

Adolescenti (nad 12 let) 2-3



Neonatalni tyreotoxikoza (NTX)

Permanentni — vzacne

— Mutace genu rTSH, aktivacni mutace alfa podjednotky G
proteinu

Transientni - transplacentarné prechazejici protilatky proti
TSH receptoru

— 3-12 tydnu — 5 mésicu p.p.

— Mortalita az 25%!

Nasledky:

— plod — kraniosynostoza, mikrocefalie, rlistova retardace, struma,
tachykardie

— Novorozenec — neprospivani, neklid, insuficience srdecni, tachykardie
Lécba: tyreostatika, digitalizace, kortikoidy, jodid (LugolGv
roztok),



Tyreopatie v detském veku

e Struma

— Jodopenicka struma
— Autoimunni

* Juvenilni lymfocytarni tyroiditis
* Juvenilni tyreotoxikoza GB

* Tyreoidalni nodozity




Doporuceni dle WHO, UNICEF 2001

Doporuceny prijem Jodurie
jodu (vydej jodu'moci ug I/t
ugil/den

Téhotnée, kojici 200 150
novorozenci 90 180-220
Déti 6-36 més. 90 100-200
Déti 6-12 let 120 100-200
adolescenti 150 100-200

dospéli 150 100-200



Vysetreni stitne zlazy
stupen O. - nezveétsena
|. - zaklon hlavy : A - palpacnée, B- vizualné pfitomna
Il. - normalni pozice hlavy - viditelna

ll. - vzdalenost 10 m - viditelna

Obrazek z www.lidovky.cz



Autoimunni tyreopatie u déti a
dospivajicich
®* Hypertrofické varianty:

— Juvenilni lymfocyt. tyreoiditida -Hashimoto (JLT)

— Juvenilni Graves Basedowova choroba(JGD)

e Atroficka varianta:

— Atroficka tyreoiditida - velmi vzacné u déti



AlT

MUze byt spojena s jinymi autoimunitnimi
nemocemi
Kombinace s TIDM

APS I. (Adisonova choroba, hypoparatyreoza,
mukokutanni kandidoza)

APSII.
— Schmidtuv sy. (AIT, Adisonova chor.)
— Carpenteruv sy. (AIT, TIDM, Adisonova chor.)



AIT

* Etiologie — genetickée (HLA Il.tfidy, CTLA-4)
* Negenetickée vlivy

— Endogenni faktory — Castéji u zen

— Nizsi PH — vyssi riziko AIT v dospélosti

— Infekce — viry

— Prostredi
 vysoky prijem jodu (vliv na vyvoj a funkci imunitnich
bunék)
e Koureni
e Ozareni radioaktivnimi [atkami



AIT — ziskana hypotyreoza

Facies hypotyreoidea (otekla tvar)
Periorbitalni edém

Fyzicka, mentalni letargie

Napadni zhorseni skolniho prospéchu
RUstova retardace (zastava rustu)
Pribyvani na vaze (obezita)

Porucha lipidového metabolismu
Svalova slabost

Zimomfrivost

Bledost kuze a sliznic (makrocytarni anemie)
Sucha klze (chronicky ekzém)
Perikardialni vypotek

struma
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Juvenilni lymphocytalni thyroiditis (AIT),
Hashimoto
* Prevalence 2 -5 % v prepubertalnim veku
e 9-10 x vic u divek
* Projevy :
— struma

— thyroidalni funkce :
e Eu-funcni 60%
* transientni hyper-funkéni 10% (destrukce folikularnich bunék vede k
vymyvani TH do obéhu)
e Hypo-funkéni (hypotyreoza) 30%, Castéji subklinicka — fT4 v normé,

zvysené TSH)

,4' ‘ N
e day 2 Y,
AT &S
Histologie normalni titné Zidzy.
Foto: pixcam.com




AlT — diagndza a lécba

e Diagnoza:
— fT4, TSH

— Autoprotilatky (anti TPO, anti hTG, TRAK), je mozna i
forma s negativnimi Ab

— Palpace sz
— UZ sz, event. FNAB
— ECHO

e Lécba:
— Vidy pfri hypotyreoze (TSH nad 4,5): L-thyroxin

— Vidy pfi hypertyreoze: tyreostatika (Carbimazol) - vétSinou
prechodné

www.ulekare.cz

* Prognodza: vazivovaténi, hypo-funkce
— v 5% spontanni vymizeni nemoci




Juvenilni Graves-Basedowova chor. JGB

* 99 % hypertyreoza v détstvi, 2-5% vSech tyreopatii
e 8xvice u divek

* Infiltrace Sz lymfocyty (T, B b) — produkce stimulacnich Ab proti TSH
receptoru (TRAK, rTSH-Ab)

 — stimulace receptoru na folikularnich bunkach a zvySena sekrece
TH— hypermetabolismus

* Remise se strida s relapsy

Projevy:

— Hypermetabolismus (100%,
hubnuti, prujem, poceni, neklid)

— Tachykardie (100%, s hypertenzi)

— Struma (75%, velikost Sz je
marker uspéchu konzervativni
l€Cby)

— orbitopatie (60%, jen vzacné . , -
mal Ig n I') Obrazek z www.doma.nova.cz




JGB

Laboratorni diagnodza:
— fT4, TSH, anti TPO, anti hTG, TRAK, SHBG, T3
— TRAK TT u90 %, antiTPO T u 80 %, antihTgT u 75 %
— UZ

Farmakoterapie
— Inhibice syntézy TH :
* Carbimazol 0,5 mg/kg/den ( 3 x denné)
* Tyrozol (thiamazol) 0,3-0,5 mg/kg/den (1-2x/denné)
— Periferni dejodace: Propycil 5 mg/kg/den
— Beta blokatory

Chirurgie: totalni thyreoidektomie nasledovana substituci
tyroxinem

Radiojod: destrukce zlazy, v détstvi vzacnée



Nodozni struma

Benigni: (cca70%)
— Multinodularni struma (AIT)
— Solitarni uzel - v 70% cysty, benigni adenom

MALIGNI UZEL ( cca 30% )!!!

chlapci: divky = 1:2, eutyroidni (vzacné hypertyreoza s
mikrokarcinomem)

— histologie: vetsinou diferencovany papilarni nebo folikularni
karcinom,

— |écCba : totalni TE + odstraneni spadovych uzlin, radioablace rezidua
Sz, substituce TH a suprese TSH

— dispensarizace cely zivot — hladiny tyreoglobulinu
— Progndza dobra

Obrazek z www.doplnek.com)

— Medularni karcinom - z parafolikularnich
C bunék -
— Metastazy z jinych nadoru



Medularni karcinom

e z parafolikularnich C bunék
e sporadicky (75%) a familiarni (25%) - AD dédicnost

« specificky Tu marker : Tyreokalcitonin ( sensitivita T s Ca a
pentagastrinem)

* FMTC only - familidrni vyskyt meduldrniho ca MEN2B

i MEN (mU|tip|e endocrine n90p|aSia)2A Italian Journal of Pediatrics201238:9
— Medularni ca, adenom pristitného téliska, feochromocytom

 MEN 2B
— Meduléarni Ca, mukokutanni neurofibrom -marfanoidni habitus
e PREVENCE !l -

— Genetickeé vysetfeni — mutace v RET proto- onkogenu

— Do 5 let zivota — profylakticka tyreoidektomie u déti s mutaci (ve
znamych rodinach)

— Cil: prevence rozvoje nadoru
— Sledovani: substituce L-T4, hladiny tyreokalcitoninu

Zdroj obrazku v prezentaci: Google



