Markéta Hermanova




m Kongenitalni abnormity a cysticka
pankreatotibroza

m Pankreatitidy

_ Akutni

- Chronickeé
m Pscudocysty a pravé cysty pankreatu
m Nadory pankreatu




m Pancreas annulare (obkruzuje duodenum, porucha migrace
ventralniho zakladu)

- zvysené riziko pankreatitidy

- asociace s Downovym syndromem

- sten6za duodena

m Pancreas divisum (nesplynuti ventralntho a dorsalniho zakladu)
- recidivujici pankreatitidy

m Heterotopie pankreatu (akcesorni, aberantni pankreas)

- sténa zaludku, duodena, jejuna (Saltykav karcinoid) Meckelav
divertikl, ...




Produkce abnormalné viskéznich sekreti exokrinnich Zlaz
V 80 % postiZeni pankreatu
Incidence 1 na 1500-4000 Zivé narozenych déti

AR; 7q31-32, CFTR gen (cystic fibrosis transmembrane
conductance regulator) — protein chloridového kanalu

Porucha transportu ionta pfes membranu epitelialnich
bunék

Akumulace hlenu v malych duktech, jejich dilatace, atrofie
exokrinniho pankreatu a fibrotizace




Metabolické

Alkohol

Hypetlipoproteinémie (typ I a V)
Hyperkalcémie (hyperparatyreoidismus)
Léky

Genetika

Mechanické

Obstrukce (litiaza), spasmy

Iatrogenni poskozeni (ERCP, perioperacni)
Vaskularni, ischemické

Sok, trombézy, embolie

vaskulitida — polyarteriitis nodosa
Infekc¢ni

Splanicky

Coxsackieviry

Mycoplasma pneumoniae




m Aktivace pankreatickach enzymu pfi
biliopankreatickém a duodenalnim refluxu pf1
obstrukci dukta

m Poskozeni bunck acint (alkohol, viry, I¢ky,...)

m Porucha intracelularniho transportu proenzymu
s naslednou intracelularni aktivace
lysosomalnimi hydrolazami
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m Bolest v epigastriu, zvraceni — nahla pfihoda
bfisni
m DIK

m Sok, multiorganové selhani, ARDS, selhani

j

edvin

Elevace sérovyc|

Infekéni komplil

n amylaz a lipaz, hypokalcémie

m pseudocysty

KACC




m Serozni az hemoragicky exsudat v dutine
peritonealni

m /Zdureni a edém pankreatu

m [oziskové nekrozy, kolikvace, hemoragie

m Balserovy nekrozy tukové tkane







m Alkoholicka chronicka pankreatitida (ACP)
m Hereditarni pankreatitida (HP)

m Autoimunni pankreatitida (AIP)

m Obstrukcni chronicka pankreatitida (OCP)

m Idiopaticka chronicka pankreatitida




m Chronicka kalcifikujici pankreatitida

m Fibrotizace pankreatu perilobularni, méné
intralobularni; diftizni ¢i fokalni

m Prfitomnost autodigestivnich nektroz a
postmalatickych pseudocyst

m Dilatace vyvodi, vyvody nepravidelné

m Inspisace sekretu ve vyvodech, kalcifikace

m Hyperplazie a metaplazie duktalniho epitelu

m Zvysené riziko rozvoje karcinomu pankreatu
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Mutace v genech PRSS1 (cationic trypsinogen gene), SPINK1(PSTI —
pancreatic secretory trypsin inhibitor), CFTR (cystic fibrosis
transmembrane conductance regulator gene) - AD

Intrapankreaticka aktivace zymogenu trypsinem ¢i zmény pH
pankreatického sekretu vyust’uji v autodigesci pankreatické tkané

Fibroza perilobularni, periduktalni, méné intralobularni; difazni ¢i
fokalni

Dilatace duktt, inspisace sekretu v luminech duktt i kalcifikace,
hyperplazie, metaplazie a dysplazie duktalniho epitelu

50-70x zvysené riziko vzniku pankreatického karcinomu




m onemocnéni dospélych, vyjimecné ve 2. a 3.
dekadé

m predominance muzZu
m imituje klinicky a radiologicky karcinom pankreatu
B asociace s jinymi autoimunnimi chorobami

m RF, pANCA, anti-SMA,; MA, ANA, anti- TG,
protilatky proti mikrosomuim, laktoferinu a
sscarbonic anhydrase I




m obstrukcni ikterus
m vagni bolesti bricha

m zobrazovaci metody — difuzni ¢i fokalni zvetsend
pankreatu

m HERCP — difazne iregularni hlavni pankreaticky
vyvod se strikturami a striktury ductus
choledochus

m klinicka odpoved’ na imunosupresivni terapit




m Periduktalni lymfoplazmocytarni infiltrat
m Periduktalni fibroza a obstrukce dukta
m Obliterativni flebitida

m Inter 1 intralobularni zanetlivy infiltrat a
fibrotizace, atrofie acina

m Perineuralni zanétliva infiltrace
m Periduktalni granulomy

m [nflamatorni pseudotumor




m difazni perilobularni a intralobularni fibréza

m dilatace duktd bez obstrukce, nepravidelnosti a

znamek destrukce dukta

niho epitelu

m bez znamek inspisace se
a kalcifikaci

tretu v luminech dukta

m hyperplazie duktalntho epitelu

m nckrozy a pseudocysty n

epritomny




m Kongenitalni cysty

- solitarni

- vicecetné tzv. pankreaticka cysticka dysplazie (polycystické
choroby, syndrom von Hippel-Lindau)

dermoidni (zralé diferencované teratomy)

Benigni lymfoepitelialni cysta

Mucindzni nenadorova cysta (benigni mucinézni cystadenom?)
Paraampularni cysta stény duodena (v heterotopii pankreatu)
Enterogenni cysta

Retencni cysta

Endometrialni cysta - endometrioza




m Parazitarni CySty (Ecchinococcus granulosus)
m Pseudocysty

- asociované s pankreatitidou

- nasledek traumatu

- Abscesy







m Epitelialni
m Neepitelialni

B Sekundarni - metastatické




A. Benigni
- serozni cystadenom (mikrocysticky a oligocysticky)
- mucinézni cystadenom
- intraduktalni papilarni mucinézni adenom
- zraly teratom
B. Nejistého biologického chovdni (hranicni malignity)
- mucinozni cysticka neoplazie s mirnou dysplazii
- intraduktalni papilarni mucinézni neoplazie s mirnou
dysplazii
- solidn{ pseudopapilarni tumor pankreatu










C. Maligni
- duktalni adenokarcinom
- mucin6zni necysticky karcinom
- karcinom z bunck pecetniho prstene
- adenoskvamozni karcinom
- nediferencovany (anaplasticky) karcinom
- nediferencovany karcinom s osteoklastoidnimi obrovskymi bunikami
- smiseny karcinom z duktalnich a endokrinnich bun¢k
- ser6zni cystadenokarcinom
- mucinézni cystadenokarcinom
- neinvazivni
- iInvazivni
- intraduktalni papilarni mucinézni karcinom
- neinvazivni
- invazivni
Karcinom z acinarnich bunék
- cystadenokarcinom z acinarnich bunck
- smiSeny karcinom z acinarnich a endokrinnich buné¢k
Pankreatoblastom
Solidni pseudopapilarni karcinom




- mucinozni cysticka neoplazie
- intraduktalni papilarni mucindzni neoplazie
- pankreaticka intraepitelialni neoplazie (PanIN)

m Onkogeneze pankreatického duktalniho
adenokarcinomu je mnohostupniovy proces
charakterizovany progresi z normalniho duktalniho
epitelu pres spektrum PanIN 1éz{ v invazivni duktalni
adenokarcinom jako vysledek sekvence genetickych
alteraci.




m Aktivace onkogenu K-ras (aktivujici bodové
mutace v kodonu 12 protoonkogenu K-ras)

m Overexprese HER-2/neu

m Inaktivace tumor supresorovych genu
(p16, p53, DPC4, BRCA2)
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m 85— 90 % pankreatickych tumort

m 2. nejcaste)si malignita GIT

m 5. nejcaste)si pricina umrti na onkologicka
onemocneni

m Incidence se prakticky rovna mortalite

m Starsi dospeli (6. -8. decénium)







m Koufeni cigaret
m Alkohol

m Chronicka pankreatitida

m Profesionalni expozice nekterym chemikaliim,
radiace

m Dieta

m Diabetes mellitus




m | .okalizace v hlave pankreatu

m Bolest bricha, ztrata hmotnosti, zloutenka,
pruritus, diabetes mellitus

m Migrujici tromboflebitida
m Priznaky vyplyvajici z metastiz a postizeni
okolnich organt

m Onkomarkery (CA 19-9, CEA,...)




m Metastazy lymfogenni do regionalnich
lymtatickych uzlin

®m Hematogenni metastazy v jatrech, plicich,
kostech

m Karcinomatoza petitonea

m Perineuralni propagace







m Gradus 1: dobfe diferencovany

m Gradus 2: stfedné diferencovany

m Gradus 3: nizce diferencovany

m Diferencialn{ diagnéza: chronicka pankreatitidal













m 1 — 2 % pankreatickych tumoru
m 3.-60. decénium, F=M

m Dobfe diferencované endokrinni tumory
m Dobfe diferencované endokrinni karcinomy

m Nizce diferencovany endokrinni karcinom —
malobunécny karcinom

m SmiSeny exokrinni-endokrinni karcinom










- insulinom

- glukagonom

- somatostatinom

- gastrinom

- VIPom

- serotonin secernujici tumor

- jiné — secernuyici ektopické hormony (ACTH,
calcitonin,...)

Pozn. tumory mensi nez 0,5 cm — —
zpravidla klinicky némé













