endokrinni nadory GIT — hormonaln¢ aktivni nadory GIT
symptomatologie vychazejici z ucinku piislusného hormonu
moznost pritkazu zvySené koncentrace hormonu nebo latek s nim souvisejicich

Casto obtize s lokalizaci nddoru
hormony se vytvareji v bunikach, které jsou bud’ souc¢asti endokrinniho struktur (Langerhansovych
ostrivkl pankreatu — u inzulinomu, glukagonomu, somatostatinomu) nebo jsou rozptyleny v travici trubici
nebo umistény ektopicky v jiném organu
nador umistén bud’ eutopicky v piislusné tkani slinivky nebo GIT nebo ektopicky, napt. v plici
(karcinoid)
hlavni u¢inky hormoni GIT
galanin: T motilitu hladké svaloviny GIT, neuromodulator sekrece hypothalamo-
hypofyzéarnich hormont
gastrin: stimulace sekrece Zalude¢ni §tavy, inzulinu, glukagonu, kalcitoninu
ghrelin: stimulace sekrece STH, regulace pfijmu jidla
zaludecni inhibicni peptid (GIP): stimulace sekrece inzulinu, ovlivnéni lipogeneze, inhibice
sekrece a motility zaludku
glukagon: hyperglykemizujici hormon, tltumeni motility horni ¢asti GIT
glukagonu podobny peptid (GLP-1): stimulace sekrece a syntézy inzulinu, zpomalené
vyprazdnéni zaludku
peptid uvolnujici gastrin (GRP): stimulace sekrece gastrinu a inzulinu, stimulace motility
tenkého stieva a zlucniku
cholecystokinin (CCK): stimulace sekrece pankreatické stavy, tltumeni vyprazdnovani
zaludku, stimulace motility tenkého stieva
inzulin: hypoglykemizujici hormon, regulace metabolismu
motilin: stimulace Zaludec¢ni sekrece a motility
pankreaticky polypeptid (PP): regulace pfijmu jidla a energetického metabolismu, exprese

ghrelinu
sekretin: stimulace sekrece HCO3 ve slinivce, zesileni u¢inku CCK, | Zaludecni sekrece
somatostatin:inhibice sekrece hormonii GIT a sekrece exokrinniho pankreatu
substance P: stimulace motility tenkého stfeva
vazoaktivni intestindlni peptid (VIP): stimulace sekrece vody a iontil sttevem, tltumeni
sekrece HCl

nejcastéji se vyskytuji autonomni endokrinné¢ aktivni nddory — neuroendokrinni nadory: gastrinom,
inzulinom, glukagonom, VIPom, somatostatinom, karcinoid

hlavni priznaky a laboratorni nalezy

nador hlavni priznaky laboratorni nalezy

inzulinom neuroglykopenické ptiznaky hypoglykémie, hyperinzulinémie

gastrinom peptické viedy refrakterni na lécbu hypersekrece HCI, hypergastrinémie
s komplikacemi a prijmy

VIPom vodnaté prijmy hypokalémie, MAC, hyperkalcémie,

hyperglykémie, zvySeny VIP

glukagonom [koZni zmény (nekrolyticky erytém), [hyperglykémie nalacno,

hubnuti, anémie hypocholesterolémie, zvySena ketonémie,
hyperglukagonémie
somatostatino |prujmy, dyspepsie, hubnuti, hyperglykémie, hypochlorhydrie, steatorea,
m cholelithiaza, anémie, bolesti bficha |hypersomatostatinémie
karcinoid flush, prijmy, tachykardie, v moc¢i zvysené vylucovani kys. 5-
hypotenze, bronchospazmy hydroxyindolocotvé a 5-hydroxytryptofanu

lokalizace nadoru byva obtizna- USG malo spolehliva, CT byva nelispésné
lepsi vysledky maji angiografické metody — napt. DSA
oktreotidova scintigrafie — oktreotid znaceny radionuklidem se vaze na receptory zejména
gastrinomu, glukagonomu, VIPomu
endoskopicka USG — piinos u nadort vychazejicich ze stény GIT i z pankreatu



nador produkujici inzulin — inzulinom
nejcastéjsi hormonaln¢ aktivni nador pankreatu a GIT
lokalizovan pievazné v pankreatu-=B-BUNKY, méné neZ 10% extrapankreaticky
vétSinou benigni (malignich je méné nez 10%) a solitarni
klinicky obraz
Wihppleova tridda- spontdnni hypoglykémie pii prostém lacnéni s autonomnimi
symptomy, poruchy CNS pii hypoglykémii, dobra odpovéd’ na podani glukézy
nadprodukce inzulinu —> hypoglykémie
projevy neuroglykopenie: zmatenost, nesoustfedénost, poruchy chovani a mysleni,
somnolence, sopor az koma, kiece
vzacné jsou znamky autonomni hyperaktivity — adrenergni (tachykardie, palpitace, poceni,
tfes), parasympatické (nauzea, hlad)
diagnostika
klinicky obraz doplnény nalezem hypoglykémie a hyperinzulinémie
test s hladovénim- nejdilezitéjsi vysetfeni — v pribéhu se manifestuje hypoglykémie
s pritvodnimi pfiznaky
pacienti s funk¢énim hyperinzulinismem (napf. postprandialni hypoglykémii) vydrzi hladovét
nekolik dni, u pacientd s inzulinomem se musi test ukoncit do 24 hod
glykémie po ukonceni testu s hladovénim byva nizsi nez 2,5 mmol/l
inzulinom mutize byt souc¢asti MEN I (+ adenom pfistitného téliska a hypofyzy) - vzdy
vysetiit koncentraci kalcia, fosfati a orienta¢né hypofyzu
diferencialni diagnoza
vyloucit ostatni pfi¢iny hypoglykémie nalacno
selhavani funkce jater a ledvin
hypopituitarismus, hypokortikalismus
terapie
chirurgicka
vyjimecné dochazi k recidivam
u pacientli s operacnim rizikem zkusit p.o. diazoxid
soucasti konzervativni 1é¢by jsou vzdy dietni opatieni (dieta s omezenim volnych cukrii —
diabeticka dieta)
prognoza
u benignich nadori dobra po jejich odstranéni
maligni rostou vétSinou pomalu, metastazuji do jater

néador produkujici gastrin — gastrinom

Zollingeruv-Ellisoniv syndrom

druhy nejcastéjsi hormonalné aktivni nador lokalizovany v pankreatu

vychézi z D-bun¢k ostrivka pankreatu

jen v 10% lokalizovan extrapankreaticky (v duodenu)

¢asto maligni — az 60%

klinicky obraz-symptomy z nadprodukce gastrinu
tézka forma peptického viredu refrakterniho na 1écbu
nékdy mnohocetné viedy lokalizované i v duodenu, eventualné ektopicky
prijem a steatorea
Casto perforace a krvaceni z viedl
nekdy sdruzen s jinymi endokrinopatiemi v ramci MEN 1 (+ hyperparathyre6za, adenom

hypofyzy nebo nadledvin)

hypersekrece HCI s bazalnim vydejem nad 15 mmol/l
vysoka koncentrace gastrinu v plazmé
Casné metastazuje

diagnoza
hypergatrinémie se sekretinovym testem, MRI, endoskopie

terapie
chirurgicka- jen u nepfitomnosti metastaz
nekdy se musi provést i totalni gastrektomie (dnes vyjimecnég)
konzervativni postup: inhibitory protonové pumpy (omeprazol, pantoprazol)
pii inoperabiln¢ chemoterapie

nador produkujici VIP — VIPom= Werner-Morrisontv syndrom




WDHA syndrom — water diarrhea, hypokalemia, achlorhydria
mnohem vzacnéjsi nez gastrinom a inzulinom
lokalizovan vétSinou v pankreatu
hypersekrece VIP —> vodnaté prijmy
diagnostika
vodnaté prijmy vedouci k hypokalémii ohrozujici zivot (¢asto pod 2,5 mmol/l) a
k metabolické aciddéze (ztraty hydrogenuhlicitant)
profuzni ztraty tekutin mohou zptisobit selhani ledvin az Sokovy stav
az u 2/3 hyperkalcémie, u poloviny hyperglykémie
byva dilatovany zlu¢nik
terapie
chirurgicka
chemoterapie
konzervativne: dlouhodobé ptlisobici analog somatostatinu lanreotid, octreotid ke stabilizaci
stavu pred operaci

nador produkujici glukagon — glukagonom
velmi vzacny- z A bunék pankreatu

ve vysokém procentu maligni a metastazujici
klinicky obraz
typické kozni zmény: nekrolyticky migrujici erytém — postihuje oblicej, bficho, hyzdé,
perineum, DKK
vyskyt riznych stadii od makul ptes papuly, pustuly az po mnohocetné krusty
Casto glositida, stomatitida, cheildza
soucasn¢ hubnuti, normochromni normocytarni anémie
diagnostika
zvysena glykémie nalac¢no
snizené koncentrace AMK v plazmé, hypocholesterolémie
zvysena ketonémie pii normalni koncentraci VMK v krvi
glukagonom muze byt soucasti MEN I
terapie: chirurgicka, stav se nékdy zlepsi po analozich somatostatinu

nador produkujici somatostatin — somatostatinom
vychézi z D-bun¢k pankreatu
vetSinou maligni, brzy metastazuje (nejcastéji do jater)
klinicky obraz
dyspepsie, priijem, hmotnostni ubytek
cholelithiaza v dilatovaném zlu¢niku
anémie, mirna hyperglykémie, hypochlorhydrie
bolesti bficha, steatorea
somatostatinom mize produkovat i jiné hormony
diagnostika
zvysena koncentrace somatostatinu v plazmé
somatostatinom vychazejici ze stieva vétSinou neuvoliiuje hormony do cirkulace
terapie: chirurgicka

karcinoid
pomalu rostouci nador
vychdzi z enterochromafinnich bun¢k GIT nejcastéji v ileu
mimo GIT cCasto v pritdduskéch, vzacné v jinych organech
nejcastéji metastazuje do jater, osteoblastické metastazy v kostech
produkce biologicky aktivnich neuroaminti a neuropeptidi: NSE, chromogranin A, kalikrein,
histamin, bradykinin, prostaglandiny, serotonin
klinicky obraz
zavisi na hormonalni aktivité a lokalizaci nadoru
nadory v GIT — pestra symptomatologie od bolesti bficha az po pfiznaky stfevni obstrukce
bronchalni nadory — kasel, hemoptyza
Karcinoidovy syndrom : PRUIMY, kozni zmény, FLUSH, bronchospazmus, hypertenze
v plicnici



pti dlouhodobém priib&hu fibréza endokardu vedouci k nedomykavosti TRIKUSPIDALN{
chlopné s hemodynamickymi dasledky- vliv SEROTONINU
vyjimecné mize nastat i karcinoidova Krize — Zivot ohrozujici- masivni vyplaveni
biologicky aktivniho peptidu- vyvolana stresem, jaterni punkci, anestezii, pozitim nevhodné stravy (banany,
kiwi) — vystupniované piiznaky karcinoidového syndromu- zhorseni flushe, prujmy, t€zka hypotenze,
bronchospazmus, dusnost, dehydratace, hypokalémir
1é¢ba- rehydratace- uprava mineralového rozvratu
prevence- OCTREOTID
hypotenze mtze byt vystiidana hypertenzni krizi a oboustrannym srde¢nim selhanim
diagnostika
anamnéza, fyzikalni vysetieni
laboratot
prikaz zvySeného vydeje kys. 5-hydroxyindoloctové moc¢i — vznika z 5-HT
karcinoid tenkého stfeva secernuje hodné serotonin, karcinoidy vychazejici
z bronchu, zaludku nebo pankreatu maji nizky obsah serotoninu, ale jsou bohatym zdrojem 5-
hydroxytryptofanu
SONO, CT, MRI
endosonografie
izotopové vySetieni - okreotidova scibtigrafie
terapie
chirurgicka — nékdy dojde ke zlepSeni i po paliativni resekci metastaz v jatrech
zkousi se IFN a chemoterapeutika (5-fluorouracil, cyklofosfamid)
ovlivnéni humoralnich piisobkii: antihistaminika, cyproheptadin, glukokortikoidy
symptomaticka 1é¢ba: antidiaroika
nejucinngjsi paliativni 1é¢bou jsou analoga somatostatinu — zmirni subjektivni potize,
prodlouzi dobu pieziti- OCTREOTID

Mnohocetné endokrinni neoplazie= autozomalné dédi¢né symptomy, pii nichz dochéazi ke vzniku vice
endokrinnich nadort

MEN I= priméarni hyperparatyreoidismus, tumory pankreatu a hypofyzy

MEN Ila- medulérni ca §titné zlazy, feochromocytom, primarni parahyppetyreodismus

MEN IIb- I1a + nadory z nervovych ganglii v GIT, marfanoidni vzrist




