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mutaci. Jedna se pfedevsim o pacienty se
syndromem mnohotné endokrinni neopla-
zie 1 typu (gen MENT) s ¢astym vyskytem
prolaktinomu, pacienty se syndromem fa-
miliarnich izolovanych adenomu hypofyzy
(FIPA, gen AIP) s fidce granulovanymi soma-
totropnimi nddory a prolaktinomy. Vzacnéji
se mohou PitNETy vyskytnout i u pacientl
s mutacemiv genu SDHB. V naprosté vétsiné
pfipadl sporadickych nadord, s vyjimkou
nékterych kortikotropnich PitNETG (mutace
USP8, USP48 a BRAF) (Chen et al., 2018), je
geneticka pfic¢ina vzniku nadorl nejasna
a soudi se, ze vétsi roli v tumorigenezi nej-
spise hraji epigenetické faktory (Neou et al.,
2020).

2.2 Primarni nadory hypofyzy -
Kraniofaryngeomy

Kraniofaryngeomy jsou vzacné léze (in-
cidence 0,5-2,5/1000000/rok (WHO, 2021))
vychazejici ze zbytkd embryonalni Rathkeho
vychlipky, endodermalniho derivatu, z né-
hoz vznikaji struktury adenohypofyzy.
Kraniofaryngeomy se déli na papilarni (PKF,
Obr. 3A) a adamantinomatézni (AKF, Obr. 3B);
PKF jsou vzacnéjsi, obvykle se vyskytuji u do-
spélych pacientll a pouze raritné v détském
véku. AKF vykazuji bimodalni vyskyt, jednak
u déti, a dale u dospélych, obvykle mezi 45 a 60
lety (WHO, 2021). Jednd se o cystické tumory,
lokalné agresivni, avsak bez metastatického
potencialu, jez nejcastéji zpusobuji hypopitu-
itarismus a lokélni symptomatiku. Oba nadory
jsou tvoreny proliferaci dlazdicovych bunék:
v pfipadé PKF s tvorbou papilarnich formaci,
u AKF je naopak charakteristicka pfitomnost
zvlastniho typu keratinizace (tzv. ,wet keratin”)
a kalcifikaci. Nadory se lisi genetickym profi-
lem - PKF vznikaji na podkladé mutace BRAF
V600E, zatimco AKF se vyznacuji mutaciv genu
CTNBBI. Biologicky se tedy jedna o dva zcela
odlisné tumory (Apps et al., 2023; Muller et al.,
2019).
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2.3 Primarni nadory hypofyzy -
nadory neurohypofyzy

Primarni nddory neurohypofyzy jsou rarit-
ni a fadi se mezi né pituicytom se svymi mor-
fologickymi variantami (pituicytom, nador
z granuldrnich bunék a vietenobunécny on-
kocytom), déle selldrni neurocytom a ganglio-
cytom/smizeny PitNET-gangliocytom (Obr. 4).
Zarazeni posledni uvedené jednotky do té-
to skupiny je sporné, nebot jde témér vzdy
o PitNET asociovany s komponentou gang-
liocytomu a nejspise se jednd o sekundarni
transdiferencia¢ni/metaplasticky fenomén
primarniho PitNETu Pit1 a Tpit linie (Lopes,
Sloan et Polder, 2017), ackoliv jiné hypotézy
predpokladaji sekundarni indukci PitNETu
gangliocytomem hypothalamické oblasti.
Tii morfologické varianty pituicytomu byly
v minulosti povazovany za separatni jednotky.
Vétsinou se jedna o tumory s charakteristic-
kou morfologii, v nékterych pfipadech se viak
jednotky prekryvaiji, coz je velmi dobre patrné
na obdobném imunoprofilu nadord (WHO,
2021). V3echny tfi tumory jsou charakterizo-
vany pozitivitou TTF1, transkrip¢niho faktoru
nezbytného pro vznik a vyvoj neurohypofyzy,
ktery je vak negativni v adenohypofyzarnich
nadorech (Mete, Lopes et Asa, 2013). Tyto tu-
mory maji také obdobny metylom, vytvarejici
diagnostickou kategorii pro ucely metylacni-
ho profilovani (Schmid et al., 2021). Nadory
se projevuji nej¢astéji poruchami zraku, bo-
lestmi hlavy, pfipadné hypopituitarismem.
Jiné manifestace jsou vzacné (Guerrero-Perez,
Marengo, Vidal, Iglesias, & Villabona, 2019).
Ackoliv se jednd povétsinou o indolentni tu-
mory, v ¢asti pfipadd mize dochazet k lokalni
recidivé. Predikce agresivniho chovéanitumoru
neni spolehlivé mozna - v sou¢asné dobé se
jako nejrobustnéjsi schéma jevi integrovana
molekularné geneticka a histologicka klasifi-
kace navrhovand v jedné z dosud nejvétsich
molekularné genetickych studii (Schmid et al.,
2021).
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3.1 Sekundarni nadory
hypofyzy a jiné nadory
sellarni oblasti

Maligni nddory mohou metastazovat do
obou hypofyzéarnich lalokd, ¢astéji vsak do
oblasti neurohypofyzy (Teears et Silverman,
1975), coz se nejcastéji projevi jako diabetes
insipidus (Fassett et Couldwell, 2004). Z po-
hledu diagnostické patologie se jednd o vel-
mi vzacny fenomén a metastazy do oblasti
hypofyzy tvoii < 1 % operovanych ptipadd.
Metastatické postizeni hypofyzy je nejspise
poddiagnostikovano, nebot az 93 % pfipa-
di je klinicky asymptomatickych (Fassett et
Couldwell, 2004). Mezi nej¢astéjsi metasta-
tické nadory patii karcinomy prsu a plice
(Fassett et Couldwell, 2004), Ize se v3ak se-
tkat i se vzacnéjsimi tumory, véetné sarko-
mU a lymfom. V naprosté vétsiné téchto
pfipadl je metastaza do hypofyzy soucasti
obrazu povsechné generalizace zékladniho
nadorového onemocnéni (Shimon, 2020).

Dal$imi nadorovymi procesy v oblasti
sella turcica jsou tumory vznikajici v okol-
ni kosti, kam patfi predevsim chordomy
a chondrosarkomy baze a déle kostni po-
stizeni pfi histiocytéze z Langerhansovych
bunék. V selldrni oblasti se téz mohou vy-
skytnout meningiomy, jez se nijak nelisi od
nadord vznikajicich v oblasti mozkovych
plen baze. Problematika téchto nadoro-
vych onemocnéni pfesahuje ramec toho-
to ¢lanku a odkazujeme tedy Ctenéfe na
odpovidajici literaturu (Kaltsas et al., 2000;
Kwancharoen et al., 2014).
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