UNIWERSYTET JAGIELLONSKI
COLLEGIUM MEDICUM

Nadczynnosc¢ przytarczyc
pierwotna, wtorna i wtornie
plerwotna



O poziomie Ca w surowicy decyduje:

» wchtanianie wapnia i fosforanow w przewodzie pokarmowym
» mobilizacja lub odktadanie wapnia w kosciach oraz

» wielkosc kalcjurii

www.cm-uj.krakow.pl



Czynniki wptywajace na poziom Ca w surowicy:
& Parathohormon (PTH)
& Biatko parathohormonozalezne (PTHrP — PTH related-peptide)

& Aktywnos¢ receptoréw

& PTH-R (np.:CSN - reaguje tylko z czasteczka PTH z 84aa)

& PTHrP-R (reaguje zardwno z PTH jak i PTHrP)
& Cazjonizowany .
& (Ca-R (Calcium sensing-receptor) ™
& Aktywnos¢ 1,25(0OH).Ds oraz jej receptor VD-R el e r'JSf;:wim..uﬂl,
& Fosfatemia ’ i
& Kotransport Na/PQOa J:':::v
& Nabtonkowy kanat Ca | s ,mmfmm
& Calcytonina (CT) CHIP W folach ot ety
& Hormony: kortykosterydy, estrogeny, GH, tyroksynag =

Monier-Faugere M.C. i wsp.: Improved assessment of bone turnover by the PTH-(1-84)/large C-PTH fragments
ratio in ESRD patients. Kidney Int. 2001, 60: 1460-8.

Qi Q. i wsp.: Predictive value of serum parathyroid hormone levels for bone turnover in patients on chronic
maintenance dialysis. Am. J. Kidney Dis. 1995, 26: 622-31.

Lepage R.iwsp.: A non-(I-84) circulating parathyroid hormone (PTH) fragment interferes significantly with intact
PTH commercial assay measurements in uremic samples. Clin. Chem., 1998, 44: 805-9.
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preproPTH

115 aa

Bezposredni zwigzek
z aktywnoscig
biologiczng PTH

c PTH

35-84 aa

70-95% w surowicy
w formie
nieaktywnego cPTH

Intact PTH

84 aa

midregion PTH non-PTH

53 -84 aa

John M.R. i wsp.: A novel immunoradiometric assay detects full-lenghth human PTH but not
aminoterminally truncated fragments: implication for PTH measurements in renal failure. J.
Clin. Endocrinol. Metab. 1999; 84: 4287-90.

Gao P. i wsp.: Development of a novel immunoradiometric assay exclusively for biologically active whole
parathyroid hormone 1-84: implications for improvement of accurate assessment of parathyroid
function. J. Bone Miner. Res. 2001, 16: 605-14.
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W 1999 roku stwierdzono, ze zestawy do oznaczenia tzw. natywnego PTH (intact PTH) zawieraja
przeciwciata rozpoznajace:

¢ PTH-1-84 (CAP)
¢ PTH-7-84 (CIP)
PTH-1-84 rézni sie od PTH-7-84
pewnymi cechami biologicznymi.
PTH-7-84

Whole Human PTH (1 -84)

& nie aktywuje cyklazy adenylanowej, N -

& zmniejsza obroét kosktny oraz
& obniza stezenie wapnia w surowicy krwi,

czyli wykazuje efekty antagonistyczne do wystepujacych po stosowaniu PTH-1-84

Ponadto wykazano, ze w warunkach fizjologicznych przytarczyce wydzielaja réwnowaznikowe
ilosci PTH-1-84 (CAP - cyclase activating PTH) i PTH-7-84 (CIP - cyclase inhibiting PTH), tak ze

& iloraz CAP/CIP waha sie okoto jednosci.
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Rola PTH w regulacji gospodarki wapniowo-fosforanowe;j

] aktyWUje OSteOk|aSty w kOéCiaCh (mobilizacja depozytéw wapniowych i zwiekszonego naptywu wapnia do krwi)

ﬂ dZia*a na nerki aktyWUjac Cyk|aZQ adenylanowa, (zwieksza resorpcje zwrotng wapnia z ptynu

cewkowego).

@ hamuje wchianianie zwrotne fosforanéw przez cewki nerkowe, (uwigksz

fosfaturie)
PTH
/\ ;
L —
i

@ stymuluje biosynteze 1,25(OH),D w nerkach

@D 3 pobudza wchtanianie wapnia i fosforanéw z przewodu pokarmowego, bkl < 1125(OMD—_pn. warout foutstor,
{ Spadek kalcfuril
. . . . . L 4
@ moduluje aktywizujgce dziatanie PTH na osteoklasty  ruowss
sy
@ oraz wykazuje wptyw na nerkowg gospodarke wapniows. i '
{ Coleho:y m:ﬁl"’:‘::“ - W210St Kalcomsl

A

e

Koncowym rezultatem dziatania PTH jest wzrost kalcemii i spadek fosfatemii.
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Rola PTH w regulacji gospodarki wapniowo-fosforanowe;j
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Anatomia praytarczyc Unaczynienie przytarczyc:

-Goérne : t.t. grn * potaczenia pomiedzy t.t.grn a t.t.dln
- Dolne : rozgatezienia t.t.dln --- czasem zaleznie od ich
potozenia czesciowo od t.t.grn (w niewielkim odsetku od
odgatezien t. piersiowej wew.)

Q 4 gruczoty w 80 — 90%,
Q 3 gruczoty — 1-7%
Q 5iwiecej gruczotéw — 3-6%

100% P
t. farczowa gorna

prztraczyca goérna potaczenia pomiedzy
tetnicami:
tarczowq gérnq oraz
tarczowq dolnq

0%

e
eee
c
cCe®
[ & & > &
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e

Oval, bean-shaped, 4
or spherical ey * & 83%
' przytarczyca dolna

|
Elongated et u@ 1%

@ t. tarczowa doina

5%

Multilobated &A: 1%
o

Bilobated
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Unaczynienie przytarczyc:

- Gérne : t.t. grn * pofaczenia pomiedzy t.t.grn a t.t.dIn
- Dolne : rozgatezienia t.t.dIn - - - czasem zaleznie od ich potozenia czesciowo od t.t.grn (w
niewielkim odsetku od odgatezien t. piersiowej wew.)

Superior Thyroid Artery

Inferior Thyroid Artery

Anterlor viow Postarior view

obori M, Fujimoto Y, et al.: Surgery 1994; 115: 417-423.
ancy T, Hornig JD et al.: Otolaryngol Clin North Am 2010,43: 221-227
haha AR et al.: Clin Anat 2012, 25: 19-31.
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Gorne

— 60% na tylnej powierzchni tarczycy,

- 10% za przetykiem, miedzy tarczyca a przetykiem, w
migzszu tarczycy

Dolne
- 60% na tylno-bocznej lub bocznej powierzchni tarczycy
- 25% w luznej tkance miedzy tarczycg a mostkiem

- 5% w $rodpiersiu gérnym

- 10% w migzszu tarczycy

lub miedzy tchawica a tarczyca
- 3% ektopowo

X A\
<<<<<
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Pierwotna nadczynno$é przytarczyc

Pierwotna nadczynnos$¢ przytarczyc (PNP) jest stanem, w ktérym dochodzi do
zaburzenia sprzezenia zwrotnego pomiedzy stezeniem wapnia zjonizowanego w
osoczu a wydzielaniem parathormonu (PTH) przez gruczoty przytarczyczne.

PTH jest wiec wydzielany w ilosci przekraczajgcej zapotrzebowanie ustroju co
powoduje zaburzenie homeostazy gospodarki wapniowo-fosforanowej

PNP jest drugg co do przyczyny czestosci wystepowania przyczyng hiperkalcemii
(po nowotowrach ztosliwych)
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Czestos¢ wystepowania 1 na 1000 oséb

Pojawia sie czesciej u kobiet niz u mezczyzn

Czestosc po 40 rz. 1/550 kobiet; 1/2000 mezczyzn (dane 1998r)
3/1000 kobiet ; 1/1000 mezczyzn (2002)

w Polsce 3:1 (USA 4:1) ( w naszym materiale 3,5:1)

Czesciej u 0séb > 50 r z. (w USA wiecej osob okoto 60 - 70 r.z.)

Pierwotna nadczynnosc¢ przytarczyc jest chorobg przewlektg a bezobjawowa

hiperkalcemia moze trwac wiele lat.
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Czestosé

U 90% chorych wystepuje w postaci sporadycznej a w pozostatej grupie pacjentéw moze miec charakter wrodzony : mutacja pojedynczej komérki
Pojedynczy gruczolak 80-85% prekursorowej lub w wyniku zjawiska rearanzagji.
U >80% przypadkow zmiany dotycza przytarczycy dolnej, 10% przytarczyca wystepuje ektopowo

Mnogie gruczolaki 2-4% Zazwyczaj 2 gruczolaki, populacyjnie od 2-15% w réznej lokalizacji ale zazwyczaj dotycza przyatarczyc gérnych.

Pierwotny rozrost

e 12-15% Dotyczy zazwyczaj >2 przytarczyc; populacyjnie 1/5 przypadkéw

0,5-1% - powstaje prawdopodobnie w wyniku utraty obu alleli genu Rb chromosomu 13 (u 90% chorych ekspresja Rb jest obnizona); mutacja
protoonkogenu PRAD1, mutacje genu p53 u 1/3 chorych: mutacja genu CDC73 az u 70% chorych ze sporadycznym rakiem przytarczyc.

Rak przytarczyc Ok. 1%

Zespoty wielogruczotowe

gruczolak przysadki, rozrost przytarczyc (u 95% chorych), tarczycy, nadnerczy, trzustki (gastrinoma)
MEN 1 —zespél Wermera genetyka: typ dziedziczenia AD; prawdopodobieristwo mutacji /delecji w obu allelach genu supresorowego MEN 1 w chromosomie 11 (locus 11g11-13)
— dezaktywacja biatka meniny — biorgcej udziat w regulacji transkrypcji, podziatéw komaérkowych i naprawie DNA — hyperplazja u 90% pacjentow

rak rdzenasty tarczycy (u 95%), pheochromocytoma, rozrost/gruczolaki przytarczyc (5-40%), kojarzony réwniez z skorng skrobiawica liszajowa oraz
MEN 2 — zespét Sipple’a spotdziedziczenie z choroba Hirschprunga
Zespot MEN 2a: genetyka: typ dziedziczenia AD; Gen RET locus 10q11.2 — hyperplazja u 20-30% pacjentéw

Zesp6tnadczynnosci
przytarczycz guzem
szczeki lub zuchwy HPT-JT

Zespot uwarunkowany genetycznie : typ dziedziczenia AD mutacje genu supresorowego HRPT2 na chromosomie 1 (locus 1g21-g32); prawdopodobnie
mutacje punktowe, delecje lub insercje powoduja skojarzenie PNP z guzem szczeki lub predyspozycjg do kostniejagcego wtdkniaka zuchwy lub szczeki,
guza Wilmsa, torbieli lub potworniakéw

Rodzinna pierwotna Zespo6tuwarunkowany genetycznie: typ dziedziczenia AD; mutacje genu CaSR (locus 3q13-g21), oraz MEN1 (locus 11g11-13) i HRPT2 (locus1g21-g32) —
nadczynno$¢ przytarczyc hyperplazja wielogruczotowa
FIHPT

Ciezka pierwotna
nadczynno$¢ przytarczyc
noworodkéw

Zespotuwarunkowany genetycznie : typ dziedziczenia AR; mutacje genu CaSR (locus 3g13-g21), mutacja genu kodujgcego powierzchniowy receptor
wapniowy na komérkach gtéwnych gruczotow oraz w komérkach podstawnych ktebuszkéw nerkowych.

Nadczynnos¢ przytarczyc Wymieniane w niewielkim odsetku przypadkéw nadczynno$é po radioterapii zewnetrznej okolicy gtowy, szyi, gérnej potowy klatki piersiowejw
po radioterapii przebiegu leczenia raka piersi, chtoniakéw, raka gardta krtani, oraz po terapii jodem radioaktywnym w przebiegu leczenia choroby Gravesa-Basedowa

Nadczynnos¢ przytarczyc
po leczeniu weglanem litu

Wg danych pismiennictwa u ok. 15% (2,7%-23,2%) pacjentow przyjmujacych przewlekle lit powyzej >10 lat z powodu choréb psychicznych. U 83%

~ariAarmFA R e adL A svarinoanmAa ack 2 uanickFamAiariamia ~crhAarAbkyv s arialAAFticoAlbALR AT



Przyczyny PNP

PRIMARY SECONDARY

PARATHYROID RENAL FAILURE  VITAMIN D DEFICIENCY

Small
intestine

Phosphate Decreased
retention, % Ca* absorption
low Ca*

Increased Parathyroid syndrome
parathyroid | < (e.g., renal cell carcinoma)
hormone

HYPERPARATHYROIDISM
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Aneuploidia o
w cytofluorometrze > 5% Ki-67 indeks

LTV zrost aktywnosci
’ mitotycznej Martwica Zmniejszenie/brak
Grube pasma skrzepowa REZUromIny
wiokniste \ ﬁodatnie barwienie
__—naPGP9.5
Bele\a};:zzroosv;/aty @ PRZYTARCZYC g Brak biatka

retinoblastomy
Naciekanie torebku / \\

Dodatnie barwienie

Naciekanie naczyn na galektyne-3

krwiono$nych Powigkszenie Pleomorfizm
jadra jadrowy
komorkowego
Makronukleus
KRYTERIA SCHANTZA ATYPIA KOMORKOWA
CASTELMANA

&M= |

ANAI IZA IMMIINOHISTOCHEMICZNA


http://www.wiki.qgito.net/pl/wiki/Grafika:CM_UJ.svg.html

Objawy PNP

Powiktania i objawy PNP z zakresu uktadu moczowego

@ kamica nerkowa (poczatkowo opisywano do 80% (Albright i wsp.) chorych z kamica ;
obecnie 18-35%) M>K przed 50 rz.; czesdciej w przypadku rozrostu niz gruczolaka)

@ wapnica nerek - nephrocalcynosis; (stopniowa destrukcja cewek nerkowych — duze stezenie
jondéw Ca w ptynie cewkowym i aktywacja Ca-R w cewkach dalszych i zbiorczych nefronu
powoduje spadek cAMP (zahamowanie cyklazy adenylowej) swoistego dla ADH (wazopresyny).
| dlatego mimo obecnosci ADH spada zdolno$¢ do zageszczania moczu — poliuria i polidypsja —
pojawia sie nykturia).

@ piasek nerkowy; krwiomocz;

@ postepujaca niewydolnosé nerek (6-48% zwigzana z odmiedniczkowym zapaleniem oraz
zmianami w ktebuszkach nerkowych i drobnych naczyniach) pyelonephritis; p.n.n.; o.n.n.;
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Bone and Joint Problems
- waakening of the bones
- joint and bone pain

Nervous System Problems
- fatigue

- depression

- irritability

- worsening short term memaory

- w(25€nT g concentration
- "orain fog” /

Kidney Problems

- kidney stones

- ufinating more frequently
- kidney disease

Muscle Problems
-NERNISS

Digestive Problems
- muscle aches

- abdominal pain
- nausea

- vomiting

- constipation

- ulcers

- pancreatiis

UNIWERSYTET JAGIELLONSKI
COLLEGIUM MEDICUM

www.cm-uj.krakow.pl
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Powiktania i objawy
PNP z zakresu ukiadu
kostneqo :

@ ztamania patologiczne trzono
kregow
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Nadczynnosc¢ przytarczyc z rozlang osteoporozq kregostupa i typowymi prgzkami
hiperdensyjnymi podchrzgstkowymi (przypominajgcymi dzersej dywanowy).
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Nadczynnos¢ przytarczyc z osteopenig,

resorpcjqg kosmkowq (strzatki) oraz
brgzowym guzem (grot strzaftki).
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Nadczynnosc przytarczyc wtorna
Zwapnienia tkanek miekkich na wysokosci barku
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@ brak apetytu, nudnosci/wymioty; zaparcia;
@ choroba wrzodowa zotadka 1 Xllcy

@ kamica zo6lciowa;

@ ostre 1 przewlekle zapalenie trzustki, zwapnienia

objawy moézgowe : bole glowy; stany psychotyczne; zaburzenia orientacji; sennosc¢;
astenia; mrowienia; rownowazniki padaczkowe + objawy nerwowo-mie¢sniowe adynamia

mm.; dysfagia; zwiewne porazenia mm. twarzy

zaburzenia oczne : keratopathia wstazkowa; podraznienia tarczki powiekowe;j
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Badania diaghostyczne :

@ A Caw trzech kolejnych badaniach — u wszystkich pacjentow
powyzej wartosci prawidtowych

@ Oznaczenie poziomu PTH (obecnie i-PTH z wykorzystaniem p/c w metodzie
.kanapkowej’immunochemiluminescencja — u okoto 80-90% chorych z PNP wartosci stezenia PTH
przekraczajg wartos¢ normy u pozostatych chorych moze miescic sie w zakresie normy lub nieznacznie

ja przekraczac)

| rzedowa Il rzedowa niedoczynnosé Choroby nwt. z rzekoma
nadczynnosc nadczynnosc przytatczyc przerzutami do nadczynnosc
przytatczyc przytatczyc kosci przytatczyc
(sutek,ptuca,nerka, APUD-oma
jajniki, tarczyca)
AAANPTH| AAA PTH | WV PTH | niski-PTH | Podobniejakw]
rzedowej
A Ca WV Ca Vv ¥ WV Ca AA Ca nadczynnosci
przytarczyc

@ Y Obnizenie osoczowego stezenia fosforu

@ Fosfaturia bedgca wynikiem obnizenia wchianiania fosforu w
kanalikach nerkowych
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Rozpoznanie pierwotnej nadczynnosci przytarczyc

» Pierwotng nadczynnoSC przytarczyc rozpoznaje sie, stwierdzajac
podwyzszony poziom wapnia catkowitego >2.7 mmol/L (>10.8 mg/dL) w
osoczu,

» Podwyzszony poziom wapnia zjonizowanego (z korektg do pH 7.4) >1.29
mmol/L (>5.16 mg/dL)) w osoczu

» oraz podwyzszony poziom iPTH w osoczu w stosunku do normy dla danej
metody (N=12-62 pg/ml)

» Hiperkalciurie (>250 mg/24h dla Ca++ | >300mg/24h dla PO4 -) -
spostrzega sie u okoto 30-60% obserwowanych chorych

» W przypadku podejrzenia tzw. ,normokalcemicznej” postaci pierwotne]
nadczynnosci przytarczyc nalezy oznaczyC poziom wapnia zjonizowanego |
IPTH.
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Badania diaghostyczne :

A cAMP w moczu
oznaczenie aktywnosci FZ lub jej frakcji kostnej

oznaczenie stezenia osteokalcyny (biatko
syntetyzowane przez osteoblasty)

badania densytometryczne
ocena wydolnosci nerek, urografia

Rtg kosci
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Badania lokalizacy|ne:

Badania przedoperacyjne:
@ USG szyi,
@ CT szyi i srodpiersia ,
@ scyntygrafia 99mTc MIBI ,
@ MRI |

@ angiografia cyfrowo-subtrakcyjna

Badania srodoperacyjne:
@ Srodoperacyjne usg

@ oznaczanie poziomu I-PTH w krwi z zyt przytarczycznych
(80%)

@ barwienie btekitem metylenowym
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Badania diaghostyczne:

& Dbadanie ultrasonograficzne ( power-Doppler70 —-80 % ):
USG zgodnosc¢ z wynikami srodoperacyjnymi w 52%
@ w przypadku przerostu — 40%
@ w przypadku gruczolakéw 90%

=/

Gruczolak |
przytarczycy
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Badanie scyntygraficzne— 9°m Tc + 201 T| (Ferlin-Young 1983)
(38-92% ale fatszywie dodatnie wyniki 7-32%)

99m Tc 4 201 T|

Scyntygrafia sestaMIBI
(°°™ Tc MIBI)

(czutos¢ do pojedynczych
o gruczolakow 87%; przy
= zmianach mnogich |
0k.55%). —

f:g
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@5 0" Badania lokalizacyine:

Gruczolak przytarczycy

— - —
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@ badanie z zastosowaniem
tomografii komputerowe;
(czutos¢ 41-68%)

@ rezonansu
magnetycznego

) g \ (czuto$¢ 74-82%)
| %ﬁ ? -

. ‘ . '
.
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Badania diaghostyczne:

 angiografia subtrakcyjna DSA ok..36%

* inwazyjne oznaczenie poziomu PTH w krwi zylnej

z zz. tarczowych lub zz. szyjnych wewnetrzych
i
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&
@@ Wskazania do leczenia operacyjnego PNP

Bezwzgledne (National Institute of Health 1990):

Objawowa i potwierdzona biochemicznie nadczynnos¢
przytarczyc

@ objawy osteitis fibrosa cystica w rtg

@ patologiczne ztamania kosci

@ kamica /wapnica nerek

@ objawy neurologiczne

@ realne zagrozenie przetomem hiperkalcemicznym

ALE — istnieje duza populacja chorych, u ktérych nie wystepuja istotne

objawy choroby, niemniej sg narazeni na wieksze ryzyko zgonu z powodu

choréb uktadu krazenia.
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Taktyka postepowania operacyjnego PNP

pojedynczy gruczolak — usuniecie zmienionej przytarczycy
mnogie gruczolaki — usuniecie zmienionych przytarczyc

pierwotny rozrost wszystkich przytarczyc — subtotalna
parathyreoidektomia (3 2 lub pozostawienie fragmentu o
wadze ok. 0,6 g) lub totalna parathyreoidektomia z
autotransplantacja jednej z nich

rak przytarczyc — usuniecie przytarczycy en bloc z ptatem tarczycy
i cieSnig oraz przylegajacymi do guza fragmentami tkanki
ttuszczowej i wtdknistej a takze ww. chtonnymi tchawiczo-
przetykowymi, okototchawiczymi i Srédpiersiowymi najwyzszymi
(jednoznaczne ustalenie rozpoznania w oparciu o badanie dorazne moze
nastreczac trudnosci)
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@ chorzy z zespotem MEN | — zmiany o typie rozrostu wszystkich
przytarczyc — subtotalna parathyreoidektomia lub totalna
parathyreoidektomia z autotransplantacjg jednej z nich +
zabieg czesto poszerzamy o tymektomie (przytarczyce
dodatkowe)

@ chorzy z zespotem MEN Il - konieczno$¢ wczesniejszego
usuniecia pheochromocytoma
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Przyktad oznaczenia stezenia i-PTH u chorej z PNP: wzrost stezenia po

manipulacji w zakresie szyi; oraz spadek stezenia i-PTH w 10, 201 60
min po zabiegu w odniesieniu do wartosci wyjsciowej
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Wtorna nadczynnos¢ przytarczyc

Powstanie choroby jest zjawiskiem kompensacyjnym charakteryzujacym sie
wzrostem sekrecji i syntezy PTH oraz hypertrofia gruczotow
przytaczycznych do ich dtugotrwatej stymulacji przez zmniejszone stezenie
wapnia w osoczu oraz hyperfosfatemie i zmniejszone stezenie kalcytriolu
1,25(0OH)2D3

Powiekszenie przytarczyc i wtorna nadprodukcja PTH w wyniku pierwotnie istniejacych chordb,

wywotujacych stany przewlektej hypokalcemii nadmiernie wysokie stezenie PTH niszczace kosci jest
odpowiedzia na zbyt mate stezenie wapnia zjonizowanego w osoczu

Trzeciorzedowa nadczynnos¢ przytarczyc

Diugotrwata stymulacja przytarczyc w przebiegu wtérnej nadczynnosci tych
gruczotéw moze prowadzi¢ do autonomii wydzielania PTH. Nadczynno$¢ gruczotow

utrzymuje sie mimo ustapienia przyczyny czyli transplantacji nerki
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Wtorna nadczynnosé¢ przytarczyc

Przyczyny:

» Ostra i przewlekta niewydolno$é nerek (mechanizm - retencja
fosforanow i nastepcza hypokalcemia)

> Zespoty uposledzonego wchtaniania wapnia

» Niedobory witaminy D, zaburzenia wchtaniania, stan po
gastrectomii,

> Krzywica polekowa - sterydoterapia, hydantoinal, krzywica
wrodzona,

» Osteodystrofia watrobowa
» Rzekoma niedoczynno$é przytarczyc

» Rak rdzeniasty tarczycy
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Przyczyny WNP

@ Wzrost stezenia PTH w surowicy jest wynikiem :
@ spadku stezenia wapnia zjonizowanego w surowicy
@ hyperfosfatemii
@ spadku stezenia aktywnej witaminy D (kalcytriolu - wynikiem zaburzen syntezy w

nastepstwie spadku czynnej masy nerek i defektu 1-alfa-hydroksylacji kalcydiolu oraz hamujacego wptywu FGF-
23, ktéry dziatajac rownoczesnie fosfaturycznie, usuwa nadmiar fosforandw z ustroju drogg nerek

}

T Klotho — Taktywnoéc’: ATPazy Na'’K' —> T sekrecji PTH

T absorpcji Ca® w jelicie cienkim

uwalniania Ca*

z kosci

ﬁ ‘

Tresorpcji Ca” w nerkach T
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Przewlekta niewydolnosé nerek
v

Spadek liczby Spadek liczby Spadek syntezy
receptoréw Ca-receptoréw 1 ';a;% t;')ozlg_%
PTH-PTHrP w przytarczycach !

Wozrost stezenia Kwasica

fosforanéw metaboliczna
we krwi W organizmie

Hyperkalcemi Spadek liczby
a spadek receptorow
absorpcji Ca 1,25(0H)2D3 w

w jelitach przytarczycach i
innych tkankach
docelowych

Opornos¢ Wzrost Spadek Wzrost setpoint
komorek proliferacji supres;ji (punktu regulacji)
docelowych na k srek R dl dl KES
PTH (kogci) omare m RNA dla a Ca przy Forym
przytarczyc pre-pro-PTH spada sekrecja PTH

Opornos¢ komorek docelowych il
na PTH

Stymulacja Spadek

sekrecji PTH poziomu
wapnia Ca

<
| | ]

Wozrost sekrecji PTH

Wtérna nadczynnosé przytarczyc

Autonomiczna sekrecja PTH

Rozrost nodularny lub gruczolakowaty


http://www.wiki.qgito.net/pl/wiki/Grafika:CM_UJ.svg.html



http://www.wiki.qgito.net/pl/wiki/Grafika:CM_UJ.svg.html

Left lliac Vein 271

Copyright © 2004, Elsevier.

Example of data obtained
from selective venous
sampling study in a patient
with persistent primary
hyperparathyroidism. The
step-up was located in the
region of the left internal
jugular vein, which
indicated the presence of
an adenoma high in the
left neck. This was
confirmed at reoperation
to be an undescended
inferior parathyroid
adenoma in the carotid
sheath near the arterial

bifurcation.
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Sectioned parathyroid gland

Technique of parathyroid autotransplantation. A, The gland is
removed and sliced. B and C, Two of the slices are inserted into

small pockets of sternocleidomastoid muscle and marked with
No. 5-0 stainless steel wire
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Wtdrna nadczynnos¢ przytarczyc

@ u 50% rozwija sie WNP
bole kostno-stawowe
trudnosci w chodzeniu z powodu ostabienia sity miesniowej
uporczywy swiad
bdle gtowy
@ nadcisSnienie tetnicze

@ powstawanie depozytow wapniowo-fosforanowych (tzw zwapnienia
przerzutowe) w skoérze i tkance podskdrnej, w obrebie spojowki i rogowki, w
ptucach, nerkach, sercu, mm szkieletowych,

@ owrzodzenia skory (ok..4%) w obrebie opuszek palcow stép i ragk, ud i
posladkéw; poczatkowo majg one charakter plam oraz sinych guzkéow na skorze —
sg one wynikiem tzw kalcyfilaksji czyli zwapnien w matych i srednich tetnicach,
powstawaniu ognisk martwicy skory i tk podskdrnej oraz naciekania przez
neutrofile, imfocyty oraz makrofagii
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Wtdrna nadczynnosé przytarczyc

Stezenie PTH u chorych z WNP jest zwiekszone ale nalezy pamietac ze :

@ 1,5-3 krotnie przekraczajgce wartosci prawidtowe jest korzystne dla
prawidtowego obrotu kostnego u chorych ze schytkowg niewydolnoscig nerek

@ Wartosci >450 pg/ml — wskazujg na osteodystrofie nerkowa
@ Czesto wartosci PTH przekraczajg >1000 pg/ml (>2000 pg/ml)

@ Coraz czesSciej oznacza sie stezenie CIP i CAP — pozwoli to wyeliminowad
pacjentow do operacji z wolng przemiang kostng

Stezenie fosforandw u chorych z WNP jest zwiekszone

@ Szczegodlnie wysokie stezenie osiggajg fosforany w osteitis fibrosa
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Wtdorna nadczynnosé przytarczyc

Wskazania do leczenia operacyjnego:

@ Chorzy, u ktorych (niezaleznie od stezenia Ca w surowicy) stwierdza sie
nasilone bodle kostne i stawowe, Swigd, ztamania patologiczne, obecnosc
zwapnien przerzutowych i zwapnien naczyn, objawy kalcyfilaks;i

@ Chorzy, u ktorych wystgpita hiperkalcemia
- spontaniczna  (jako wyraz autonomii — TNP;

przed przeszczepem nerki u chorych z hyperkalcemia)

- w wyniku leczenia wapniem i metabolitami vit D

@ Chorzy, u ktorych wartosc iloczynu Ca x P >70 — duze ryzyko zwapnien
pozaszkieletowych
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Wtdérna nadczynnos¢ przytarczyc

Zasady leczenia operacyjnego:

@ S-PTx usuniecie niemal catkowite przytarczyc
(subtotalna paratyreoidektomia)

@ T-PTx + AT catkowita paratyreoidektomia z
implantacja jednego gruczotu do miesnia
mostkowo-obojczykowo-sutkowego
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Wtérnie pierwotna nadczynno$é przytarczyc

Trzeciorzedowa nadczynnos¢ przytarczyc

Dtugotrwata stymulacja przytarczyc w przebiegu
wtérnej nadczynnosci tych gruczotdw moze
prowadzi¢ do autonomii wydzielania PTH.
Nadczynnos¢ gruczotdw utrzymuje sie mimo
ustapienia przyczyny czyli transplantacji nerki
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Przejsciowa hiperkalcemia po transplantacji nerki
wystepuje u okoto 30% chorych ( 6,2%-53%) stopniowo
ulegajgc zmniejszeniu w przeciggu 12-15 mcy.

Trzeciorzedowg nadczynnosc¢ przytarczyc rozpoznaje sie
u okoto 0,97 — 3% chorych
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Taktyka postepowania operacyjnego PNP

@ subtotalna parathyreoidektomia lub totalna
parathyreoidektomia z autotransplantacja jednej z
nich

@ wyciecie makroskopowo zmienionych gruczotéw
(tylko one odpowiadaja za hipersekrecje) — ze
srodoperacyjnym oznaczeniem i-PTH.
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| TEZYCZKA |

 ——

[ utajona ] [ jawna ]

(tetania latens)

OBJAWY wywotywane specyficznymi
bodzcami.

obj. Chvostka,
obj. Trousseau,

obj. Ibrahima-Lusta
obj. Erba

+ obj. Chvostka — uderzenie miotkiem neurolog. w okolice wyjscian. VII

obj. Trousseau — wypetnienie mankietu na 3min.

obj. Ibrahima-Lusta - uderzenie mtotkiem neurolog. nad gtéwka k.
strzatkowej (okolica wyjscia n. strzatkowego),

+ obj.Erba - draznienie nn. ruchowych prqdem galwanicznym (o statym

natezeniu) (mniejszym niz wywotujgce reakcje w warunkach fizjolog.)
oraz: - w EKG — wydtuzenie odcinkaQ - T,

- obj. rzekomego guzamézgu, zaéma, tysienie,

- anomalie zebowe, tamliwo$¢é paznokci.

(tetania manifesta)

przy duzych zaburzeniach jonowych

OBJAWY pojawiaja sie samoistnie:

kurcze miesniowe
(garstowo-stopowe)

drgawki (uogodlnione),
skurcz krtani-

pianie, dusznos¢ bezdech,
skurcz oskrzeli— swisty, dusznosc,
przy skurczach-bdl, zab.czuciowe,

parestezje.
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UNIWERSYTET JAGIELLONSKI
COLLEGIUM MEDICUM

www.cm-uj.krakow.pl
Facebook.com/UJCMuniversity

Aleksander Konturek
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