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3% Zakres poruszanych zagadnien

Wprowadzenie

Niedoczynnos¢ przytarczyc: pierwotna, wtorna, rzekoma
Nadczynnos¢ przytarczyc: pierwotna , wtorna, trzeciorzedowa

Pierwotna nadczynnos¢ przytarczyc: jawna klinicznie " maski,,

bezobjawowa

Podsumowanie



Putapki w neurologii 3¢

Choroby przytarczyc

y

niedoczynnosc nadczynnos¢

pierwotna wtorna pierwotna wtorna

rzekoma trzeciorzedowa




Regulacja gospodarki
wapniowo - fosforanowej
B —

Parathormon (PTH)
Kalcytonina (CT)

Witamina D,
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%i Regulacja wydzielania PTH
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Regulacja wydzielania CT
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%‘% Wplyw hipokalcemii na czynniki uczestniczace
w regulacji gospodarki wapniowej
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7 fosfatemii Hipokalcemia l
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Kokot F, Ficek R: Polskie Archiwum Med. Wewnetrznej, 2000



%‘% Wpiyw hiperkalcemii na czynniki uczestniczace
w regulacji gospodarki wapniowej
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Kokot F, Ficek R: Polskie Archiwum Med. Wewnetrznej, 2000



2a & Kalcemia :
%% prawidfowa , hipokalcemia, hiperkalcemia -

nazewnictwo

¢ Wartosci prawidtowe:
wapn catkowity w surowicy 2,25<2,75 mmol/l
(9+11 mqg/dl)

¢ Hipokalcemia:
zmniejszenie stezenia wapnia w surowicy
ponizej 2,25 mmol/l (9 mg/dl)

€& Hiperkalcemia:

zwiekszenie stezenia wapnia w surowicy krwi
powyzej 2,75 mmol/l (11 mg/dl)



2a & Kalcluria:
%% prawidfowa , hipokalciuria, hiperkalciuria -

nazewnictwo
L.

¢ Wartosci prawidtowe
UCa/24h 3 - 7,5mmol/d (200 - 300mg/d)
FUCa/kr 0,01-0,2

€ Hipokalciuria:
UCa/24h ponizej 3 mmol/d (200 mg/d)
FUCa/kr ponizej 0,01 ( przy sprawnych nerkach)

€ Hiperkalciuria:
UCa/24h powyzej 7,5 mmol/d ( u kobiet powyzej
250 mg/d, u mezczyzn powyzej 300 mg/d)
FUCal/kr powyzej 0,2



3? Wartosci prawidfowe
parathormonu we Krwi

¢ wartosci prawidtowe i PTH 1,1+6,7
pmol/l (10+60 pg/ml)

€4 oznacza sie tzw. intact PTH (i PTH),
ktory jest suma stezenia CAP i CIP



¥

®¢ & o o

Stezenie fosforanow nieorganicznych w
surowicy (P1) 1 wydalanie z moczem

(fosfaturia)
I ——

prawidtowe stezenie Pi w surowicy:

0,9+1,6 mmol/l (2,5%¥4,5 mg%)
hipofosfatemia: obnizone stezenie Pi

w surowicy < 0,9 mmol/l (< 2,5 mg%)
hiperfosfatemia: zwiekszone stezenie Pi

w surowicy >1,6 mmol/l (> 4,5 mg%)
prawidiowe wydalanie fosforanow z moczem
(fosfaturia) - 15+30 mmol/24h



3% Zakres poruszanych zagadnien

Wprowadzenie

Niedoczynnos¢ przytarczyc: pierwotna, wtorna, rzekoma
Nadczynnos¢ przytarczyc: pierwotna , wtorna, trzeciorzedowa

Pierwotna nadczynnos¢ przytarczyc: jawna klinicznie " maski,,

bezobjawowa
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w Pufapki w neurologii w

Choroby przytarczyc

niedoczynnosc nadczynnos¢é




Niedoczynnosc przytarczyc

A

Niedoczynnosc przytarczyc

pierwotna wtorna

stan chorobowy spowodowany stan zmniejszonego wydzielania
pierwotnym niedoborem albo PTH wskutek hamujacego

brakiem PTH lub wydzielaniem dziatania hiperkalcemii PTH
nieczynnego PTH niezaleznej

rzekoma

genetycznie uwarunkowany

defekt receptora PTH-PTHrP




‘w Niedoczynnosc przytarczyc

plerwotna

stan chorobowy spowodowany

pierwotnym niedoborem albo
brakiem PTH lub wydzielaniem
nieczynnego PTH




¢ Niedoczynnosc przytarczyc pierwotna
$$ przyczyny (brak PTH)

B ——
Agenezja przytarczyc — izolowana lub w innych zespotach
chorobowych (np. zespof DiGeorge)

Destrukcja przytarczyc:
» Usuniecie przytarczyc podczas tyreoidektomii (80% wszystkich przyczyn)
* Po naswietlaniach
* Przerzuty lub nacieki w przebiegu choréb ukfadowych
(np. hemochromatoza, amyloidoza, sarkoidoza, choroba Wilsona, talasemia)

Choroby autoimmunologiczne:

* lzolowane
« Wielogruczofowe

Niedoczynnosc przytarczyc:

» Defekt genu parathormonu

« Hipomagnezemia

* Hipokalcemia noworodkéw (moze by¢ zwigzana z hiperkalcemia matki)

« Zespof gtodnych kosci (po usunieciu przytarczyc)

 Mutacja aktywujgca receptor wapniowy (rodzinna hipokalcemia z hiperkalciuriag)



%- " Niedoczynnosc¢ przytarczyc pierwotna obraz
kliniczny 1 przebieg naturalny

B —
» Objawy hipokalcemii: napad tezyczkowy, tezyczka utajona,
rownowazniki tezyczki
> Przewlekla hipokalcemia:
objawy neurologiczne (plagsawica, parkinsonizm, spastyczne
porazenie poprzeczne)
zaburzenia psychiczne (depresja, nerwica,psychozy)

> Zmiany troficzne tkanek pochodzenia ektodrmalnego (zacma
warstwowa, szorstka i sucha skora z duza skionnoscia do
wyprysku i grzybicy,tamliwos¢ wtosow i rzes, bielactwo,
rozwarstwienie paznokci, pierscieniowatelub punkcikowate
ubytki szkliwa zebow
Przewlekta niedoczynnos¢ przytarczyc przez diugi okres moze
przebiega¢ bezobjawowo



3% Objawy hipokalcemii :
napad tezyczkowy,tezyczka utajona, rownowazniki tezyczki
B ——

Napad tezyczkowy : dretwienie i symetryczne kurcze toniczne: miesni rak (“reka
potoznika") nastepnie przedramion i ramion, twarzy (skurcz powiek, "usta
karpia"), klatki piersiowej i konczyn dolnych
(ustawienie konsko-szpotawe), z zachowaniem swiadomosci

Tezyczka utajona: objaw Chwostka (skurcz miesni twarzy po uderzeniu
mioteczkiem w n.twarzowy), objaw Trousseau (reka potoznika po ucisnieciu
ramienia przez 3 min mankietem sfigmomanometru napompowanym do 20
mm Hg powyzej cisnienia skurczowego

Rownowazniki tezyczki: skurcz powiek, swiatlowstret, podwaojne widzenie, skurcz
miesni krtani, skurcz oskrzeli (napad astmy, skurcz tetnic wiencowych
(dtawica piersiowa), brzusznych (bol brzucha), obwodowych (zespoét
Raynauda) lub mézgowych (napad migreny, chwilowa utrata Swiadomosci)



§$ Niedoczynnosc¢ przytarczyc pierwotna
badania pomocnicze

> Krew :hipokalcemia, hiperfosfatemia, nieoznaczalne lub mate
PTH, zmniejszone 1,25(0H)2D

» Mocz: zwiekszone wydalanie fosforanow i cAMP po podaniu
egzogennego PTH (test Ellswortha i Howarda)

» EKG - cecy hipokalcemii

> Badania obrazowe - mogq ujawnic¢ zwapnienia w moézgu i w
tkankach miekkich oraz zageszczenia struktury kostnej (
osteoskleroza)

> Badanie przewodnictwa nerwowego i elektromiografia:
obnizenie progu pobudliwosci i chronaksji nerwow,
wystepowanie spontanicznych dwufazowych potencjatow o
duzej czestotliwosci w miesniach szkieletowych



%‘% Niedoczynnosc¢ przytarczyc pierwotna
rozpoznanie

Rozpoznanie opiera sie na badaniach biochemicznych:
> hipokalcemia,

» hiperfosfatemia,

> hieoznaczalne lub mate PTH,

ktorym moga towarzyszy¢
> objawy tezyczki lub rownowaznikow tezyczkowych
» zmiany troficzne tkanek pochodzenia ektodermalnego



%% Roéznicowanie genetycznie uwarunkowanej hipokalcemii

Z pierwotng niedoczynnoscia przytarczyc
L ——————————

Wydalanie
Przyczyna Ca 1-84 PTH .
. . wapnia
hipokalcemii W 0S0CzUu | W 0Soczu
Z moczem/24h
Rodzinna
hipokalcemia z Obnizone | Normalne | Podwyzszone

hiperkalciurig (FHH)

Pierwotna
niedoczynnosc¢ Obnizone | Obnizone Obnizone
przytarczyc

Hoppe A, Rybczynska A: Przeglgd Lekarski 2000; 57: 2



3% Mutacja aktywujgca receptor
wapniowy CaR

mutant ,,zaktywizowany” - Ca R (akt)

_ [PTH]

|[Céﬂ norm.

fPTHR

UCax V

Hoppe A, Rybczynska A: Przeglgd Lekarski 2000; 57: 2



3% Réznicowanie przyczyn tezyczki

Ca | P! | ALP « Niedoczynnosé przytarczyc

Ca | P ALP ! | Osteomalacja/hipowitaminoza D,
Ca+—| Ca*t| pH 1 Hiperwentylacja
K, Cl| Biegunka, wymioty
K | RR | Hiperaldosteronizm pierwotny

Mg | Hipomagnezemia, spazmofilia




$$ Leczenie niedoczynnosci przytarczyc

plerwotne]

. aaa—

Wyréwnanie hipokalcemii:
Napad tezyczkowy .

- dozylnie 20 ml 10% roztworu glukonianu wapnia, chlorku wapnia
(rozcienczac¢ , podawacé powoli)
Leczenie przewlekfe:.

- sole wapnia: weglan wapnia (1000mg CaCO3 zawiera 400 mg Ca ), octan
wapnia ( 1000 mg octanu wapnia zawiera 253 mg Ca).

dobowa dawka 1000-3000mg/d

- witamina D duze dawki
- aktywne metabolity wit.D alfakalcidiol lub kalcitriol

- diuretyki tiazydowe - leki wspomagajace zmniejszajace kalciurie
Zmniejszenie ilosci fosforandw w ustroju: dieta, substancje wigzace P w
p.pokarmowym — przyjmowac razem z positkiem (weglan wapnia, octan
wapnia, seweramel, weglan lantanu, wodorotlenek glinu - krétko)



$$ Preparaty witaminy D

D, 25(0OH)D, 10 (OH)D, 1,25(0OH),D,
NEVAVEY Vit. D3 |Calcifediolum |Alphacalcidolum| Calcitriolum
1 kropla 1 kr.=5 pug kaps kaps

=420]. |kaps.20i50pg | 0,2511 ug 0,2510,5 ug

Dawka profilaktyczna |420-1260 ] 1-5ug 0,25-0,5 ug 0,25-0,5 ug
Dawka terapeutyczna|3 - 10 tysj| 20-200 ug 0,5-3,0 ug 0,5-3,0 ug

Poczatek dziatania 1 - 3 mies. 2-6 tyg 2-5 dni 2-5 dni
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Przemiany witaminy D, | alfacalcidolu
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A

Stezenie w surowicy 1,25 (OH),D,

Farmakokinetyka

alfakalcidolu 1 kalcitriolu
B

' 1o (OH)D,

= ' ' 1,25 (OH),D,

la (OH)D,

,/ 1,25 (OH),D,

8:00 12:00 16:00 20:00 24:00 12:00 8:00 12:00

G.Russel Bone Markers Eds. R.Eastell 1 wsp. 2001 Martin Dunitz Ltd



w Niedoczynnosc przytarczyc-

wtorna
B e

wtorna

w badaniach:

tan zmniejszonego wydzielania

PTH wskutek hamujacego hiperkalcemia, zmniejszone stezenie PTH
dziatania hiperkalcemii PTH (tzw. hiperkalcemia PTH — niezalezna)

niezaleznej
Przyczyny:
Choroby nowotworowe
Choroby ziarniniakowe (synteza 1,25(OH),D przez ziarnine),
Leki: tiazydy, sole litu, hiperwitamina D
Endokrynopatie:Nadczynnos¢ tarczycy, niedoczynnos¢ kory nadnerczy,
Pheochromocytoma
Trzeciorzedowa nadczynnos¢ przytarczyc w p.n.n.

Inne: unieruchomienie, wrodzona hipofosfatazja, AIDS
Leczenie przyczynowe hiperkalcemii




3% Zakres poruszanych zagadnien

Wprowadzenie

Niedoczynnos¢ przytarczyc: pierwotna, wtorna, rzekoma
Nadczynnosc¢ przytarczyc: pierwotna , wtorna, trzeciorzedowa

Pierwotna nadczynnos¢ przytarczyc: jawna klinicznie " maski,,

bezobjawowa

Podsumowanie



w Pufapki w neurologii w

Choroby przytarczyc

niedoczynnosc nadczynnos¢é




; Nadczynnosé przytarczyc

<™

Nadczynnosc przytarczyc

pierwotna wtorna

to odwracalny stan zwiekszonego
wydzielania PTH przez wtérnie
przerosniete przytarczyce wskutek
zmniejszonego naptywu wapnia do
komorek przytarczyc

nadmierne wydzielanie PTH,
spowodowane pierwotnym defektem
komorek przytarczyc, niewarazliwe lub
ato wrazliwag na supresyjne dzialanig

trzeciorzedowa

to pojawienie sie hiperkalcemii u chorych

z wtérng nadczynnoscia przytarczyc




%% Pierwotna nadczynnoSc przytarczyc

B —
Pojedynczy gruczolak przytarczyc (80%)
Pierwotny rozrost przytarczyc (15%)
Rak przytarczyc (1-2%)

Moze byc¢ skitadowa endokrynopatii wystepujacych
rodzinnie, zwigzanych z rozrostem czterech przytarczyc:
MEN 1, MEN 2A, izolowanej rodzinnej nadczynnosci
przytarczyc



$$ Efekty biologiczne wzrostu sekrecji
parathormonu [PTH (1-84)]

@TH “@ ]

Uktad kostny

\4

Nerki

T mobilizacji Ca

T 1,25(0H),D
T CIP' —> J« PP \ i
! Cl,,»TI[C Przewéd pokarmowy |~

a"p]

T wchianianiaCai P

<

>

Cap?* - stezenie wapnia w osoczu; Cle, - klirens nerkowy wapnia

Py - stezenie fosforanow nieorganicznych w osoczu; Cl; - klirens nerkowy fosforanow
Kokot F, Ficek R: Polskie Archiwum Med Wewnetrznej 2000;



w Obraz kliniczny - nadczynnosci

przytarczyc spowodowany
R ——

HIPERKALCEMIA w

ZABURZENIA

CZYNNOSCI NERE




3% Zakres poruszanych zagadnien
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bezobjawowa
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$ Pierwotna nadczynnosc przytarczyc

<™

Jawna klinicznie 17%

Bezobjawowa (asymptomatyczna) 83%

Silverberg SJ i wsp.: N Engl J Med. 1999,17,1249



$$ Bezobjawowa PNP (asymptomatyczna)
Kryteria rozpoznania

(N.: 2,25+2,75 mmol/l tj. 9+11 mg/dl)
zwiekszenie, umiarkowane, stezenia wapnia w surowicy
krwi powyzej goérnej gr.normy o 0,25 mmol/l (1 mg/dl)

(N.:1,1%6,7 pmol/l (10+60 pg/ml) :
zwiekszenie 0 50-100% stezenia w krwi powyzej gornej
gr. normy t.j. 9,9 pmol/l (90-120 pg/ml)

obnizone stezenie Pi w surowicy < 0,9 mmol/l (<2,5 mg%)



genetycznie uwarunkowanych hiperkalcemii z PNP

$§ Laboratoryjne r6znicowanie niektorych

(zmiany porownano do parametrow u osob zdrowych)
L eeeeee—

Przyczyna hiperkalcemii (Ca) (1-84 PTH) Wydalanie wapnia
W 0soczu W 0soczu z moczem / 24h

Rodzinna hiperkalcemia podwyzszone normalne obnizone

z hipokalcurig (FHH)

Ciezka postac¢ nadczynnosci bardzo

przytarczyc u noworodkéw podwyzszone | podwyzszone podwyzszone

(NSHPT)
Pierwotna nadczynnos¢ podwyzszone podwyzszone normalne lub
podwyzszone

Hoppe A i Rybczynska A: Przeglgd Lekarski 2000; 57/2



3% Mutacja inaktywujaca receptor
wapniowy CaR
B ——
mutant ,,zinaktywizowany” - Ca R (inakt)

K4
| | | |

t1 (car] =N

_ [PTH]
norm.

l UCax \

Hoppe A i Rybczynska A: Przeglgd Lekarski 2000; 57/2



$ Pierwotna nadczynnosc przytarczyc

<™

Jawna klinicznie 17%

Bezobjawowa (asymptomatyczna) 83%

Silverberg SJ i wsp.: N Engl J Med. 1999,17,1249



3$ Objawy hiperkalcemii —,,maski”
zespot hiperkalcemiczny *
B

. Nerkowe: wielomocz,hipostenuria,hipoacyduria, hiperkalciuria,

hiperkaliuria, wapnica i kamica nerek

. Zotadkowo-jelitowe: brak apetytu, nudnosci, wymioty, zaparcia,

przewlekfa ch. wrzodowa, ostre i przewlekite zapal.trzustki, ztogi

wapnia w trzustce, kamica drog zoiciowych

. Sercowe: tachycardia, niemiarowos¢, nadwrazliwosc¢ na glikozydy
naparstnicy, wydiuzenie odstepu P-Q, skrocenie Q-T, ztogi wapnia
W sercu

. Nerwowo - miesniowe: ostabienie sity miesniowej, adynamia,
dysfagia, wzmozenie odruchow sciegnistych, przemijajace
porazenie miesni twarzy




$$ Objawy hiperkalcemii —,,maski”

zespot hiperkalcemiczny (cd)
B ——

. Ze strony CUN: bol gfowy, depresja, zaburzenia orientacji,

sennosc¢, spigczka

. Metaboliczne: odwodnienie, hipokaliemia z zasadowicg
nieoddechowa, czasami kwasica hiperchloremiczna, wzmozone
wydzielanie gastryny, objawy cukrzycy

. Inne objawy: nadcisnienie tetnicze, keratopatia wstazkowa,
Zwapnienie tarczki powiekowej, ztogi wapnia w tkankach
okofostawowych



< Objawy nadczynnosci przytarczyc
%% ,Stones, bones, abdominal groans, and psychic moans”
,,maski kliniczne”

Kamica nerkowa
KAMICA Wapnica nerek

Wielomocz

Pragnienie

Zaparcia
Nudnosci
Wymioty

Wrzod trawienny
Zapalenie trzustki

DOLEGLIWOSCI
BRZUSZNE

Ostabienie miesni proksym.
Zapalenie rogowki,
spojowek

Nadcisnienie tetnicze
Skrécenie QT

Swiad sko

Osteitis fibrosa

Rtg cechy osteoporozy
Osteomalacja lub
Krzywica

Zwyrodnienie stawow

Sennosc, ostabienie

Depresja

Utrata pamieci

Psychozy o typie paranoidalnym
Zmiany osobowosci

Nerwice

Splatanie, odretwienie

Stupor, Spigczka




3? Przetom hiperkalcemiczny
objawy
L —

. Hiperkalcemia 16-17 mg (4,0-4,85 mmol/l)

. Zaburzenia swiadomosci: splatanie, osfupienie,
Spigczka

. Tachykardia, zaburzenia przewodzenia

. Jadtowstret, nudnosci, wymioty, bole brzucha (nawet
"ostry brzuch")

. Objawy odwodnienia, wielomocz (nerkopochodna
moczowka prosta wskutek uposledzenia nerkowego
dziatania wazopresyny), nadmierne pragnienie



3? Leczenie przefomu

oo

hiperkalcemicznego
B ——

. Obfite nawodnienie (ok. 51 0,9% NaCl) z

rownoczesnym podaniem furosemidu (20-40 mg iv po
nawodnieniu)

Ziarnine)

Kalcytonina (2 x dz 100j.m iv)

Glikokortykosteroidy ( hydrokortyzon 100 mg iv co 6 h)
Bisfosfoniany (pamidronian 60-90 mg w 200 ml 0,9%
NaCl iv w ciggu 2 h lub zolendronian 4 mg w 50 ml
0,9% NaCl iv w ciggu 15 min.

W ciezkich przypadkach- hemodializy z uzyciem
dializatu bezwapniowego



2 PNP
$$ Leczenie zachowawcze - kalcimimetyKi

Receptor wapniowy (CaR)

1/ Kalcimimetyki

pobudzenie

!

! sekrecji PTH w przytarczycach




w PNP - leczenie

5Y
OPERACYJINE M-z wyboru =9&

ACHOWAWECZER WY atkowo

Y

postacie bezobjawowe (asymptomatyczne)
u ludzi starych

postacie okresowo hiperkalcemiczne
niepowodzenia operacyjne

odmowa leczenia operacyjnego

V V VYV V



3% PNP - asymptomatyczna

obserwacja
Wiek > 50 rz
BMD nie mnigejsze od 2 SD w stosunku do normy wieku i ptci
monitorowanie
BMD: L, - L, ; szyjka kosci udowej; przedramie
Funkcje nerek

pogorszenie
BMD,

Funkcji nerek

Hosking DH: Treatment of Bone Metabolic Disease. Ed. Hosking & Ring, UK 2000



%‘% PNP - asymptomatyczna
wskazania do leczenia chirurgicznego
B ——

T Ca, powyzej normy o 1,0-1,6 mg/dl,
wywiad - T Ca, - zagrazajgcy zyciu,

! klirensu kreatyniny > 30 % w stosunku
do normy wieku,

kamica nerkowa - udokumentowana,
T UCa powyzej 400 mg/24 h,

! BMD ponizej 2 SD w stosunku do normy wieku i
ptci.

Consensus Development Conference on Diagnosis and Management of Asymptomatic PNP
Hosking DH: Treatment of Bone Metabolic Disease. Ed. Hosking & Ring, UK 2000



3% Podsumowanie

Objawy podmiotowe i przedmiotowe ch. przytarczyc sg nieswoiste
zwigzane z zaburzeniami gospodarki wapniowo-fosforanowe]

objawy z roznych narzadéw i uktadow "maski,,



%‘% Niedoczynnosc¢ przytarczyc pierwotna
rozpoznanie

Rozpoznanie opiera sie na badaniach biochemicznych:
> hipokalcemia,

» hiperfosfatemia,

> hieoznaczalne lub mate PTH,

ktorym moga towarzyszy¢
> objawy tezyczki lub rownowaznikow tezyczkowych
» zmiany troficzne tkanek pochodzenia ektodermalnego



$$ Bezobjawowa PNP (asymptomatyczna)
Kryteria rozpoznania

(N.: 2,25+2,75 mmol/l tj. 9+11 mg/dl)
zwiekszenie, umiarkowane, stezenia wapnia w surowicy
krwi powyzej goérnej gr.normy o 0,25 mmol/l (1 mg/dl)

(N.:1,1%6,7 pmol/l (10+60 pg/ml) :
zwiekszenie 0 50-100% stezenia w krwi powyzej gornej
gr. normy t.j. 9,9 pmol/l (90-120 pg/ml)

obnizone stezenie Pi w surowicy < 0,9 mmol/l (<2,5 mg%)



W PNP jawna klinicznie — "maski"

Nefrologiczna - nawrotowa kamica nerkowa
Reumatologiczna - bole kostno stawowe i miesniowe

Gastroenterologiczna - nawrotowa ch.wrzodowa, ostre lub
przewlekte zapalenie trzustki, kamica zofciowa

Psychiatryczna /Neurologiczne
Endokrynologiczna- cukrzyca po ozt, moczowka nerkowa
Kardiologiczna - nadcisnienie tetnicze, zaburzenia rytmu serca

Hematologiczna - niedokrwistos¢ oporna na leczenie



