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Muskuloskeletarni systéem

Julie Dobrovolna

1  Zapati prezentace




Fyziologie a histologie kostni tkane

— Funkce metabolicka, protektivni, mechanicka
— Kosti dlouhé, kratke a ploché
— U dlouhych kosti se rozliSuje diafyza, epifyza a metafyza

— V dobé rlstu je epifyza a diafyza oddélena epifyzarni (rustovou) ploténkou (chrupavkou)

— Ploché i dlouhé kosti pokryva vrstva kompaktni (kortikalni) kosti

— Na vnitfni ploSe kompaktni kosti je tramc¢ina spongiozni kosti s krvetvornou nebo
tukovou tkani

— Konce dlouhych kosti pokryva chrupavka

— Cca 10kg, 1,5 kg Ca
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Fyziologie a histologie kostni tkane

— Kostni tkan ma dve zakladni slozky:

— 1) Ustrojnou — organické sloZka, nazyvana také ossein. Je tvofena
kolagennimi fibrilami a amorfni hmotou, ktera ma jako zakladni slozky
osteoalbumoid a osteomukoid.

— 2) Neustrojnou — krystaly soli (fosforeCnhan vapenaty a hydroxyapatit), které

jsou zabudovany do ustrojné slozky.

wn =

U
O =
ol |




Stavba kosti

Na stavbé kosti se podileji 2 hlavni
typy kostni tkané

1) Hutna kostni tkan (substantia
compacta)

- na povrchu kosti - je upravena ve
vrstvy — lamely (lamelosni kost)
- usporadany do valcovitych
utvaru — osteonu
(Haversovych systému). Mezi
lamelami se nachazi
osteocyty

2) Houbovita kostni tkan, kostni
tramcCina (substantia
spongiosa) — umisténa uvnitr
kosti.

Prestavba kostni tkané probiha po
cely zivot, ve stari pomaleji.
Kosti meéni svou strukturu také
podle sméru zatéze (napf.
tramce z houbovité kostni
tkané v hlavici femuru).

Kompaktni a spongiosni tkan

Lakuny s osteocyty {steqn
Sl ffw‘ / Houbovita kestni
Haversty
kandlek
B Valkmannuy kanalek




Deleni kosti dle tvaru

1) Kosti dlouhé — na nich rozliSujeme epifyzy (epiphysis),
které jsou bud na jednom, nebo na obou koncich dlouhé
kosti. Mezi nimi je diafyza (diaphysis) — télo kosti.

v obdobi ristu na pfechodu mezi télem a hlavicemi -
rustové (epifyzové) chrupavky - kost pfirtsta do délky.
povrch kosti je na diafyze tvoren silnou vrstvou kompaktni
tkane, epifyzy - slabou vrstvou kompakty. Vnitfek kosti je
tvoren spongidzni tkani.

Dutina v téle kosti (cavitas medullaris) je vyplnéna kostni
dreni (medulla ossium). Osifika€ni jadra dlouhé kosti jsou:
V diafyze — ve stfedu kosti, odkud osifikace postupuje ke
konclm;

V epifyzach; dalSi osifikaCni jadra ve velkych hrbolech
kosti, pfipadné v mistech uponu svall — napf. ve velkém
trochanteru femuru (trochanter major).




Deleni kosti dle tvaru

2) Kosti kratké — na jejich povrchu je tenka vrstva
kompakty (substantia corticalis), uvnitf jsou
vyplnény spongiozou. Osifikace kratké kosti
probiha vzdy enchondralné a z jednoho
osifikacniho jadra, které je pfiblizné ve stredu
kosti, odkud postupuje k povrchu po celé rlstové
obdobi.

3) Kosti ploché — tyto kosti maji vzdy na vnéjSim
i na vnitfnim povrchu vrstvu kompakty (lamina
externa, lanima interna), mezi kterymi je vrstva
spongidzy. Ploché kosti osifikuji z vice jader




Podle zpusobu osifikace

— 1) Desmogenni osifikace — kosti vznikajici z vaziva (napfr.
nektere kosti lebky, kost Kklicni).

— 2) Chondrogenni osifikace — puvodni chrupavcity model kosti je

nahrazovan kostni tkani (napf. kost pazni).
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Kostni remodelace

— Aktivace osteoklastu

— Resorbcni faze- v dusledku aktivace osteoklastu-
kratka

— Reverzni faze- kostni povrch je pokryt
mononukleary, ale novotvorba kosti dosud
nezacala- kratka

— Formacni faze- produkce osteblastl ve vinach v
kostni matrix- dlouha. Tyto bunky se postupné
seradi, proniknou do kosti jako osteocyty a
podlehnou apoptdze.
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Receptor aktivator NF-kB (RANK), jeho
ligand (RANKL) a osteoprotegerin (OPG)

— Vyresena interakce mezi osteoklastickymi a
osteoblastickymi liniemi. U&astni se ji tfi ¢lenové
rodiny TNF a receptoru pro TNF. Osteoblasty
produkuji RANKL, ligand pro receptor aktivator pro
NF- B (RANK) na hemopoetickych bunkach. Tento
receptor aktivuje jejich diferenciaci a udrzuje jejich
funkci

— Osteoblasty produkuji a sekretuji osteoprotegerin
(OPG), receptor, ktery blokuje interakci
RANKL/RANK.
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Poruchy kostry

Vyvojové poruchy: Tyto poruchy jsou vysledkem nespravného vyvoje kosti a kloubl, coz muze vést ke
strukturalnim abnormalitam.
Osteogenesis Imperfecta: Znama jako nemoc kiehkych kosti, zpisobena genetickymi defekty pfi produkci
kolagenu.
Achondroplazie: Forma nanismu zpusobena mutacemi ovliviiujicimi rust kosti.
Metabolicka onemocnéni kosti: Tyto poruchy jsou zpusobeny abnormalitami v regulaci mineralniho metabolismu
nebo kostni hmoty, coz vede k oslabeni kosti.
Osteoporoza: Snizeni kostni hmoty a zvySena kfehkost.
Osteomalacie: Méknuti kosti v dusledku nedostatku vitaminu D.
Zanétlivé poruchy skeletu: Jedna se o zanét kloubu a okolnich tkani, ktery Casto vede k bolesti a deformité.
Revmatoidni artritida: Autoimunitni onemocnéni, které postihuje predevsim klouby.
Ankylozujici spondylitida: Chronicky zanét patefe a sakroiliakalnich kloubu.
Degenerativni onemocnéni kloubu: Jedna se o poskozeni kloubni chrupavky a podkladové kosti, nejcastéji v
dusledku starnuti nebo opotfebeni.
Osteoartroza: Charakterizovana rozpadem kloubni chrupavky a podkladové kosti.
Neoplasticka onemocnéni kosti: Jsou zpusobena abnormalnimi vyrastky v kosti, které mohou byt benigni nebo
maligni. Osteosarkom: Typ nadorového onemocnéni kosti, ktery se obvykle vyskytuje v dlouhych kostech. |\l|

S
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Poruchy vyvoje skeletu

— Jedna se rozsahlou nehomogenni skupinu onemocnéni
— Nekdy geneticky podminene, jindy se vyskytuji sporadicky
(nahodné)
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Achondroplazie

— generalizovana porucha enchondralni
osifikace —kosti vznikajici z vaziva se vyvinou
normalne

— Porucha vyzravani chrupavky v rustové
ploténce

— autozomalne dominantni charakter

— homozygotni forma -mrtve narozeni

— heterozygotni forma - trpaslictvi

— (normalné velka hlava a trup, kratké koncetiny)

— Nejcastejsi forma trpaslictvi
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Osteogenesis imperfecta

— dedicna porucha

— ,nemoc krehkych kosti"

— vystupnovana lomivost skeletu, poruchy kloubu,
ligament, zubu, kuze, sklér (modré)

— Kratké koncetiny (po mnohocetnych fraktiarach)

— 4 subtypy

— subtypy LIILIV - deti prezivaji, zlomeniny vznikaji i pri
minimalnim traumatu, fraktury bud jiz pfi narozeni (llI),
nebo jakmile dité zaCina sedét, chodit (I, IV) . Kosti
postupné zpevnuiji, zustavaji deformity.

— subtyp lI- mnohocCetné zlomeniny intrauterinné -
deformity, kosti kalvy vytvoreny rudimentarné. Rodi se
mrtve, nebo umiraji zahy po narozeni.
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Osteogenesis imperfecta

— Etiopatogeneticky se jedna o poruchu produkce prokolagenu |,
snizenou sekreci kolagenu | do extraceularni matrix
— U lll. AIV. Typu vlastni podstata defektu neni znama
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Malformace patere

— Variace poctu obratlid — pomérné Casta
anomalie, az u 20% populace, nejCasté;ji
sakralizace L5 nebo lumbalizace S1

— Vrozeny srust obratlt — vznika pfi absenci
meziobratlové ploténky

— Rozstépy obratllu — tykaji se tél nebo oblouku
obratlovych

— Spondylolysis — pricny rozstép obratlového
oblouku mezi horni a dolni kloubni ploskou
vyskytujici se na poslednim bedernim obratli
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Malformace patere

— Spondylolisis — télo obratlové, oddélené od svoji zadni Casti
sklouzava dopredu po kosti kfrizové a promontorium precniva pres
kost kfizovou — vznika spondylolistéza

— Hemivertebra — je obratel vytvoreny pouze z jedné poloviny
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Malformace trupu

— Fissura sterni — vznika pfi nespojeni parovych zakladu sterna.
MuzZe byt spojen s s vyhfezem srdce (ectopia cordis)

— Pectus carinatum — ptaci hrudnik, sternum hrebenovite Cni
dopredu

— Pectus excavatum (infundibiliforme) — trychtyrovity, vpaceny
hrudnik
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Pectus carinatum et infundibiliforme
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Malformace koncetin

— Amélie — je defekt jedné Ci nekolika koncetin,
abrachia — chybéeni hornich, apodia — chybéni
dolnich koncetin

— Mikromélia — napadné kratké koncCetiny
vzhledem k trupu

— Melomélie — zdvojeni koncCetin

— Polydaktylie — zvySeny pocet prstu na rukou a
nohou, symetricky vetsinou
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Malformace koncetin

— Arachnodaktylie — dlouhé prsty u nemocnych s marfanovym
syndromem

— Bradydaktylie — vrozené zkraceni prstu

— Hyperfalangie palce — nadbytecCné vytvoreni treti falangy

— Hypofalangie — ztuhlost kloubu v dusledku dédi¢né aplazii
interfalangelnich kloubu
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Marfanuv syndrom

— AD typ dedicnosti

— Generalizovana porucha pojivovych tkani podminéna
kvantitativni poruchou mikrofibrilarnich viaken,
15chromozom

— Gracilni skelet s dlouhymi koncetinami s
pavoukovité dlouhymi prsty (arachnodaktylie),
dolichocefalie, kyfoskoliéza a deformity hrudniku

— Erdheimova cysticka medionekroza aorty, prolaps
mitralni chlopné, vazy kloubu jsou nadmérné volné
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Marfaniv syndrom

Marfan Syndrome
Intraocular lens dislocation

///'
///7/// Tall, thin build
Ocular hypertension

Crowded teeth = Flexible joints
High, arched neck

Scoliosis

Heart and blood vessel complications such
as aortic dilation, aortic aneurysm,aortic
dissection or mitral valve prolapse

Pectus carinatum or excavatum

. . Nervous system complications such as
Disproportionately long arms

dural ectasia

Increased risk of pneumothorax
Stretch marks

Long fingers

Disproportionately long legs

©Lineage Flat feet

Marfan Syndrome

* An autosomal DOMINANT MULTISYSTEM disorder characterized by abnormal

manifestations in the skeletal, cardiovascular, and « systems.

Wrist Sign Arachnodactyly Thumb Sign
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Rachitis

— Krivice

— Vyskyt pfi hypo- Ci avitaminoze D

— V prvnich letech zivota nebo v prebupertalnim obdobi

— Meéknuti lebky (craniotabes rhachitis), jenz jenz je spojeno s
opozdénym uzaviranim Svu a fontanel — vznikaji deformity (caput
quadratum, ptaci hrudnik nebo nalevkovity hrudnik, coxa et genua
vara at valga)
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Rachitis

— Dusledek poruchy mineralizacniho procesu v mistech enchondraini,
endostalni a periostalni osifikace

— Kompletni dezorganizace enchondralni osifikace

— Normalni proliferace chondrocytu, chybi jejich sloupcovité usporfadani,
nedochazi k provizorni kalcifikaci zakladni chrupavcité hmoty,
chrupavka zasahuje do mist kde mela byt vytvorena kostni tkan. Ta se
tvori v malé mife a ma charakter nemirelizovaného osteoidu.
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Rachitis




Mollerova — Barlowova choroba

— Infantilni skorbut pfi nedostatku vitaminu C
— Zavazné zmeény skeletu pouze u déti v obdobi rustu

— Hraje dulezitou roli pfi hydroxylaci aminokyselin purinu a lyzinu,

jenz jsou dulezitou soucasti prokolagenu -) vede ke snizené

sekreci kolagenu fibroblasty a osteoblasty s naslednou zvysenou
Krvacivosti z cev a poruchou vystavby noveé vznikajici kostni tkané

— Krvacivé projevy a zlomeniny
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Osteoporoza

— NejCastejsi metabolicka choroba kosti bilé rasy, postihuje
predevsim zeny nad 50 let

— Postihuje skelet cely s riznou intenzitou ruznych lokalit

— Pri sekci snadna lomivost kosti zeber

— Presny rozsah pouze z histologickeho vysSetreni
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Osteoporoza

— Histologie: ubytek v Sifce kortexu a redukci poctu i objemu tramcu
spongiozni kosti, které nejsou vzajemne propojeny

— Uprava kosti (struktura) je nezmé&néna (lamelarni), mineralizace
neni snizena

— Stupen ubytku kostni tkané muze u pokrocilych forem osteoporozy
cinit 30-50% z celkového objemu skeletu
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Osteoporoza

— |. Typ primarni osteoporoézy u zen ve véku 51 — 65 let v
souvislosti s menopauzou (postmenopauzalni osteoporoza) —

hormonalni vlivy, sedavy zpusob Zivota, koufeni, dieta chuda na

kalcium a vit.D

— ll. Typ primarni osteoporoézy se tyka obou pohlavi a pfichazi ve

veku nad 75 let v souvislosti s fyziologickou involuci skeletu
(starecka osteoporoza)
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Osteoporoza

— Sekundarni osteoporéza — souvisi s jinym onemocnénim (SA,
hyperthyredza,Cushinguv syndrom, diabetes, téhotentsvi, nebo
podavanim léku (kortikosteroidy, thyroxin, heparin, alkoholismus,
opakované laktace), proteinova malnutrice,deficience vit.D,malabsorbce
Nadory (plazmocytovy myelom, ..)

— Lokalizovana osteoporéza — u pacientu s chronickou revmatoidni
artritidou a je vazana na kosti v sousedstvi kloubu s ankyl6zou

— Juvenilni osteoporoéza — prechodné u mladych lidi v obdobi
zrychleného rastu, bolesti zad a pat nohou

— Regionalni osteoporoza — nasledkem imobilizace koncCetin pfi
zlomeniné, pri poskozeni Slach a u revmatickych zanétu kloubu
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Zlomeniny

— Kompletni nebo inkompletni poruseni kontinuity kostni tkane

— Mechanickeé vlivy v souvislosti s urazem — posttraumaticke
Zlomeniny

— Patologické zlomeniny vznikaji v chorobné zmenené kostni
tkani, aniz by vyvolavajici mechanicke vlivy prekrocily fyziologicke
meze (osteoporoza, osteomalacie, renalni osteopatie, promarni
nadory kosti, kostni cysty, zanet,..)
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Zlomeniny

Déleni:

— uplné (kompletni) Ci neuplinée (infrakce) Ci subperiostalni
— otevreneé, uzavreneé

— uplné fraktury dale — pricné, sikme, podélné, spiralni
— dislokované, nedislokované (ned|300|ovane)

— dle smeru vychylenl ulomku — dislocatio ad longitudinem, ad latus,

ad axim, ad peripheriam

=
U
o=
0 =




Zlomeniny

— Hojeni ovlivneno radou okolnosti — lokalizace, vek, charakter zlomeniny,
postaveni ulomkau,..

— |. Faze je zanétliva — tvorba krevni srazeniny pfi krvaceni z natrzenych cév a

zanetlive prosaknuti
— Il. Faze je reparativni — krevni koagulum je spolu s fragmenty nekrotické

tkané odstranéno makrofagy a postupné nahrazeno nespecifickou granulacni

tkani, jenz postupné fibrotizuje — vznika vazivovy svalek. Z pluripotentni
mezenchymové bunky vznikaji osteoblasty, jenz tvofi pletivovou kost
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Zlomeniny

— lll. Faze remodelace — po uplynuti nékolika tydnu, kdy jsou oba
konce spojeny provizornim kostnim svalkem, kost pletivova je
resorbovana osteoklasty a nahrazena kosti lamelarni
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Fraktury klasifikace

Types of Bone Fractures

A A - F ) | - B
N2
M~ % 1‘\ / 4 / | % P
arv
Transverse Linear Oblique, Oblique, Spiral Greenstick Comminuted

nondisplaced  displaced
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Osteomyelitida

— hnisava — tendence ke chronicite
— stafylokok, gonokok, E. coli, salmonely

— brany vstupu infekce:

— hematogenné (bakteriémie, sepse)
— z okoli (ORL-zanéty postrannich nosnich dutin, zuby-kariézni)
— zvenci (operace, traumata)

— obtizné hojeni
— pomaly prinik ATB do kosti... nutné chirurgické feSeni

— komplikace
— patologicka fraktura, sepse, hnisava artritida
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Chronicka hnisava osteomyelitida

' .
L £

e AR T

w=
oy —
o=
T b=




Zanety kosti - hnisava osteomyelitida

— 1) Akutni faze — flegmonozni a absceduijici zanét probihajicich v

intertrabekularnich prostorech

— Hnisavy exsudat stlacuje tenkosténné cévy s naslednou nek .
kostnich tramecku
— Zanét se $iii pod periost Haversovymi kanalky, vznika e

subperiostalni absces %
— Dochazi k oddéleni periostu od kosti s porusenim cév zasok

WWW.NURSEINFO.IN

kortikalni kost--) nekréza. e
— Casto se hnis provali navenek pistéli.
— Dutiny abscesl nekolabuji nebot sténu tvofi kostni tkan

— Nutna chirurgicka intervence
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Zanety kosti - hnisava osteomyelitida

— 2) Subakutni a chronicka faze — zacinaji se uplatfiovat reparativni
pochody

— Absces se ohraniCi pyogenni membranou a soucasne se uvolnuji nekrotické
¢asti kosti ve formé tzv. sekvestru

— Chronicka iritace periostu vede k tvorbé kosti pletivoveho typu.

— Nutna chirurgicka intervence, antibiotika do dutin chronickych absesu témér
nepronikaji

— Komplikace — sepse, akutni hnisava artritida, patologicka zlomenina,
sekundarni (AA) amyloiddza, karcinom kuze
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Pagetova choroba

— Zacina vyraznou aktivitou osteoklastu s
resorpci kosti — neusporadana a chaoticka
kostni novotvorba

— Kost nachylnejsi k deformitam a frakturam

— Osoby kolem 7.decenia

— 1.pocatecCni faze: osteoklasticka aktivita,
hypervaskularizace a ztrata kostni hmoty

— 2. smisena: osteoklasticka aktivita +
osteoblasticka proliferace

— 3.konecCna: osteoskleroticka — hruba kostni
tramcina, pretvorena kompaktni i spongiozni
kost
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Nadory kosti

— NejCetngjsi — sekundarni nadory : ca prostaty, prsu,plic,
ledvin, GITu a SZ

— VetSina — osteolyticky, rozrusuji a destruuji kostni
tramce i kompaktni kost; osteoplastické meta — kolem
nadorovych lozisek noveé kostni tramce — kost velmi
tvrda

— Primarni nadory vzacnejsi tumory

— Medicinsky vyznam znacny — nekteré z nich patfi k
nejzoubnéjSim nadorum vubec (osteosarkom, Ewinguv
sarkom), vyskytuji u mladych jedincu

— | benigni formy jsou priCinou zavaznych zmén
pohyboveho aparatu
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Obrovskobunéecny kostni nador
(osteoklastom = hnedy nador)

— U jedincu 20-40 let

— PuUsobi osteolyticky

— Chova se agresivné

— Vazba na epifyzy dlouhych kosti

— Casto recidivuje, moznost malignizace

— V 95% benigni chovani
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Obrovskobunéecny kostni nador

— Makro mékka cervenoseda znacneé cévnata tkan, ktera zcela
destruuje puvodni strukturu kostsi

— Mikro komponovan vicejadernymi elementy s morfologickymi rysy osteoklastu

a vretenitymi stromalnimi bunkami (fibroblasty)
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4

Obrovskobunécny hnedy tumor, femur
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Osteosarkom

maligni nador z osteoblastu

75% osteosarkomu postihuje osoby do 20let — akcelerovany rist
lokalizace: metafyzy dlouhych kosti(femur, tibie, humerus), zvlasté v okoli
kolena (tzv. Codmannav trojuhelnik) — prostor ohraniCeny nazdvihnutym
periostem, povrchem kosti a nadorem zvlaste v okoli kolena

sekundarni osteosarkom muze vzniknout na podkladé Pagetovy choroby, ozareni
Makro: neohraniCeny, rychle a destruktivne rostouci tumor pestreho
vzhledu, muze byt Sedobélavé az Zlutavé barvy i Cerveny, prokrvaceny
Mikro: nepravidelné atypické jednojaderné osteoblasty, vyrazné dilatované cévni prostory
mohou byt ele.chrupavky Ci vlaknité kosti, vzdy je pfitomen osteoid=amorfni

eosin.neprav.uspofadana mezibunéna hmota
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Osteosarkom v RTG obraze
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Klouby - Anatomie kloubu

— Kloub se sklada z dvou sty¢nych ploch krytych chrupavkou. Jedna plocha se nazyva kloubni

hlavice (vypoukly konec jedné kosti) a druha kloubni jamka (vyhloubeny konec druhé kosti)

— DalSi ¢asti je kloubni pouzdro, které uzavira kloub, je zesileno vazy, z vnitfni strany ho
vystyla synovialni vrstva produkujici synovialni tekutinu (kloubni maz - synovie), ktera
zmirnuje treni, vyzivuje kloubni chrupavky a zajistuje pevné prilnuti kloubnich ploch k sobeé.

— V kloubech jednoduchych se stykaji dve kosti, v kloubech slozenych se stykaji vice nez dve
kosti nebo jsou mezi né vsunuty pohyblivé chrupavmte destiCky (kloub kolenni), vyrovnavaji
nesrovnalosti v zakfivenich styCnych ploch a zaroven umoznuje soucasné provadéni dvou
ruznych pohybu v kloubu (ohybani a otaceni).
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Deformity patere - skolioza

Vyboceni patere v roviné frontalni ve
tvaru pismene S

Horni raménko predstavuje vlastni
skoliozu, dolni raménko odpovida
sekundarné vytvorenému zakriveni jako
dUsledek kompenzacnich mechanismu
NejCastéji v oblasti hrudni patere
Funkcni (posturalni) — vetsinou
sinistrokonvexni, coz je dano vadnym
drzenim pfi vetsim fyziologickém zatizeni
pravé paze u pravaku

Strukturalni (prava s.) — vznika na
podkladé strukturalnich poruch obratlt &i
mezoobratlovych plotének, ma trvaly
charakter




Deformity patere - kyfoza

Kyfoza je ohnuti patere
konvexitou smerem dorzalnim
Vétsinou se kombinuje se
skoli6zou (kyfoskolioza)
NejCastéeji v oblasti hrudni
patere, coz je kompenzovano
lordozou v oblasti bederni
patere

Kyfotické ohnuti je bud
obloukovité (hladka k.) nebo
uhlovité (angularni k.)




Deformity patere - spondylolisteza

Interarticularis Spondylolysis .
s (Stress fracture in the Spondylitis
Pars Interarticularis) Spondylolisthesis (Inflammation in the vertebra
(Stress fracture and that could lead to fusion)
L ABRACEABILITY sliding of vertebra)
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Spondylolistéza

SPONDYLOLISTHESIS STAGES

SPINE WITH
SPONDYLOLISTHESIS

awnoes ]

SPINE WITHOUT
SPONDYLOLISTHESIS

|

—

<25%
SLip
SPINE WITH SPINE WITH
SPONDYLOLISTHESIS SPONDYLOLISTHESIS

s |

&

o U
—

<75%
SLIP

l

>75%
SLIP
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Deformity patere - kyfoza

— Samostatnou jednotku predstavuje
adolescentni kyfoza —
Scheuermannova nemoc (nemoc
kulatych zad)

— Vznika v souvislosti s
pretézovanim patere, predevsim
sportem

— Dochazi ke snizeni 4l
meziobratlovych plotének a tvorbe B £
Schmorlovych uzlu

— Onemocneni vétsinou samo od
sebe odezni, nebo je vyléCeno
rehabilitaci a pravidelnym
cvicenim
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Degenerativni zmény kloubt — Arthrosis
deformans

— Nezanétlivé degenerativni onemocnéni synovialnich kloubt u jedincu

starsich 50 let
— Dochazi k regresivnim zménam kloubnich chrupavek se sekundarnim

zanetlivymi zmenami synovialni membrany a reaktivnimi zmenami v prilehlé
kostni tkani

— Klinika — postizeny klouby nejvice zatézované, bolest, ztuhlost, omezeni
pohybu

— RTG — zuzeni kloubni sterbiny, deformaci tvaru kloubni hlavice a kloubniho
povrchu a tvorba osteofyt
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Degenerativni zmény kloubt — Arthrosis
deformans

— Dochazi k degenerativhim zménam chondrocytl, v dusledku pusobeni mechanickych vlivi
zanikaji nekrozou

— To je nasledovano ubytkem proteoglykanu a fibrilaci — rozvlaknénim mezibunééné hmoty

— Vznikaji podélné trhlinky na kloubni chrupavce, pfipadné dochazi az k odtrhnuti drobnych
fragmentl--) kloubni mysky--) implantuji se do synovialni membrany vznika sekundarni
chondromatoza

— V pokrocilych pripadech trhliny zasahuji do tésné blizkosti subchondralni kosti

— Do oblasti trhlin pronikaji epifyzarni cévy a tvofi se fibrokartilagindzni tkan, ktera defekt vyplni

jako méne hodnotny material

wn =
ol =
o=
0 b=y




Degenerativni zmény kloubt — Arthrosis
deformans

— V sousedni kostni tkani vznikaji vyznamné zmeny, které jsou integralni soucasti celeho
onemocnéni!

— 1) Dochazi k ativaci osteoblastl, které procesem apozice tvofi novou kostni tkan, vznika
lokalizovana sklerotizace — eburneace.

— 2) Mohou vznikat mikrofraktury

— 3) V kostni tkani mohou vznikat pseudocysty

— V oblasti chondrosynovialniho okraje proliferuji chondrocyty, které tvofi lem hyperplastické
chrupavdité tkané — chondrofyty

— Pod nimi se formuji marginalni osteofyty, tvofené kostni tkani z periostu

— V oblasti distalnich interfalangealnich kloubU se osteofyty nazyvaji Heberdenovy uzly.
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Degenerativni zmény kloubtu — Arthrosis
deformans

Zdravy kloub - vrstva chrupavky je pevna, na
povrchu hladka a leskla

Naruseny kloub - pocCinajici artréza - chrupavka
je narusena, rozpraskana, odlupuje se. Zacinaji i
Zmeény na Kosti pod chrupavkou- Ize zjistit i na
RTG . Opotrebovany kloub — arthroza.
Chrupavka je vyrazne opotfebovana, v
zatézovych mistech je ,sedfena na kost".
PokraCuji zmény na kosti — zesiluje se a
zahustuje povrchova vrstva kosti, pretizenim
vznikaji v kosti dutiny- cysty. Zde jiz Ceka
nemocného operacni feSeni — nahrada kloubu .




Degenerativni zmény kloubu — spondylosis
a spondyloatrhrosis

— Degenerativni zmény kloubu patefe

1) Spondyléza — degen. zmény apofyzealnich kloubl (podobna artréze velkych kloubu)
2) Spondyloatrhréza — degen. zmény meziobratloveho téla

S pribyvajicim vékem ubyva pruznosti a snizuje se turgor nucleus pulposus

Pfi chronickém pretéZovani vznikaji trhlinky v anulus fibrosus--)vyhfez n.p. rGznymi smery

V horizontalnim sméru tlaci na podélné vazy patefe a na misni kofeny--)bolestivy syndrom, vznikaji
osteofyty na okraji obratlovych tél

Ve vertikalnim sméru--)Casto vede k prorazenim kortikalni kosti té€la obratlového a naslednou tvorbou
Schmorlovych uzl(
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Zaneéty kloubu — hnisava artritida

— Etiologie - pyogenni koky

— Cesta prenosu —

— 1) zvenci (trauma, zakrok)

— 2) hematogenné (sepse)

— 3) pfimym sifenim z okoli (ze sousedni osteomyelitidy)

— klinicky obraz: bolesti kloubu (monoartropatie), otok, bolestivost, zarudnuti nad kloubem
teplota, CRP, FW, LEU

— Synovialis je zdurela a pfekrvena, na povrchu je pokryta vrstvou fibrindzné.hnisavého
exsudatu

— Pyarthos, moznost vzniku pistéli ¢i abscesu

— U tézkych pfipadu proteolytické pusobky z neutrofili a bakterii narusi chrupavku a zanét
pfechazi na sousedni kost

— Hojeni — proliferace granulacni tkané s vazivovou a nasledné kosténou ankylézou
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Zanety kloubu — revmatoidni artritida

— Postizeny zejména zeny stredniho véku

— Klouby rukou a nohou — metakarpo- a metatarzofalangealni, proximalni
interfalangealni, hlezenni a zapésti

— Klinika — ranni ztuhlost, zdureni a bolestivost, omezeni hybnosti, vznik
deformit

— Dale byvaji soucasne tendovaginitidy, iridocyklitidy, arteritidy, intersticialni
plicni nemoci, amyloidéza

— U 95% postizenych v séru tzv. revmatoidni faktor — IgM proti Fc-frgamentu
IgG
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Zanety kloubu — revmatoidni artritida

— Etiologie stale pomérné nejasna
— Celého procesu se vyznamné ucastni imunitni procesy
— Abnormalita HLA-DR1 a HLA-DR4

— Vliv infekce (EBV, mykoplazmata, parvoviry,..) u geneticky predisponovanych aktivuji CD4+

Th lymfocyty
— Ty svymi cytokiny aktivuji dalSi buniky imunitniho systému (lymfocyty B a T) a makrofagy.

— To vede k udrzeni aktivity zanétu a jeho progresi

— Makrofagy uvolnuji proteolytické enzymy, jenz destruuji kloubni chrupavku a uvolfiuji cytokiny stimulujici fibroblasty
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Z pocatku obraz serofibrinézni artritidy s
hojnymi neutrofily

Zbytnéni synovialni membrany a povrch je
klkovity

V synovialni membrané kulatobunéény
infiltrat s hojnymi plazmatickymi bb
Granulomatézni uzliky v synovialni
membrané a juxtaartikularni tkani

V synovialni membrané komplexy
revmatoidniho faktoru a IgG--) proliferace
vaziva synovialni membrany v podobé
pannusu (jazykovitého povlaku)--) vazivova a
nasledné kosténa ankyloza

Pannu destruuje kloubni chrupavku

Zanety kloubu — revmatoidni artritida

Rheumatoid arthritis

CCR1

O Antagonist -

Pannus

Blood Vessel

Pain
Dendritic inflammation

cell

Lymph node

Activated T
cells

J =Y
> e'e Q% DDO QE?GJA /
| \\ IR IL-18 TNFa PGE2 Anﬂbcdiesj |

Immunomodulator




Zanety kloubu — revmatoidni artritida

Kritéria pro dg revmatoidni artritidy:

ranni ztuhlost - (doba max ztuhlosti do 1 hodiny)
artritida ve 3 nebo vice kloubech - (zaroven s
vyskytem lehkého otoku nebo krvaceni)
artritida kloubu ruky, MP, IP - a otok
symetricky otok (artritida)

revmatické uzliky - subkutanni uzliky na
kostnich vybézcich, extenzorové strané nebo v
blizkosti kloub

revmaticky faktor v séru

radiologické zmény (usury a odvapriovani okoli
kloubt (RTG, scinti)

Normal Rheumatoid Arthritis




Artritis uratica - dna

— defektni metabolismus kyseliny moCoveé

— krystaly monosodiumuratu
v kloubni chrupavce, synovialni membrané, v mékkych tkanich juxtaartikularné (kolem kloubu
palcu...)

— akutni dnava artritida

— akutni zanét synovie
PMN, volné kyslikové radikaly, poskozeni synovie zanétem...

— chronicka dnava artritida

— po opakovanych akutnich atakach

— dnavy tofus
obrovskobunécny granulom kolem krystalt uratu
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Artritis uratica — dnavy tofus




Seronegativni artritidy a atropatie —
spondylitis ankylosans

Ankylosing Spondylitis

— predevsSim u muzu, 15 - 30 let

— systémové onemocnéni osového skeletu, kloubu a
nékdy i vnitfnich organu

— patfyz vznik: zkfizena reaktivita mezi HLA-B27 a

enteropatogennimi bakteriemi
— (HLA - Human Leucocyte Antigen, hlavni histokompatibilni systém
zodpovédny za rozeznavani vlastniho od cizorodého)

— neni to zanét kloubd, ale zanét vazu, kolem kloubnich
pouzder, hlavné kolem vybézku obratlu (Upony Slach a
ligament, synchondrdzy, meziobratloveé ploténky)

— osifikace vazu (syndesmozy)
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Seronegativni artritidy a atropatie —
spondylitis ankylosans

— chronickeé zanétlivé bolesti zad + porucha hybnosti patere

— s postupujicim onemocnénim dochazi ke spojovani obratlt
vazivovymi, pozdéji osifikujicimi pfemosténimi = syndesmofyty

— postupné bolestivé tuhnuti patefe s vyraznym omezenim
%ohybu, nejCastéji postupuje smérem nahoru - Sl klouby -L - T a

pater

— posléze projevy pod obrazem "syndesmofytu" - z Sl skloubeni
ascendentné, postihujici pfevazné kostni spojeni na obou
stranach, €asto s vyskytem ztuhnuti v kyféznim postaveni (kulata
zada -> restriktivni ventilaCni poruchy).

— pacient se nedotke zemé Spickami prstl pfi pfedklonu a kleka si -
signum medici popliteae flexi

— kromé patere predevsim postizeni klouby kycCelni, kolenni, Celistni
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Seronegativni artritidy a atropatie —
spondylitis ankylosans

kromé patere predevsim postizeni &b i »
klouby kycCelni, kolenni, Celistni Bamboo splne
meésice az roky trvajici progredujici

stav, konCi bambusovou pateri _ Spine with
(kalcifikace péteFe, imobilizace) + Normal sphie ankylosing spondylitis

napadna hrudni kyféza

u 10% typicka bolest paty (ze zmén
uponove Slachy)

mimokloubni projevy: uveitida,

\ # . '
Vertebra i"ﬁ.\% 4
5 ! \‘ ]

Crohnova choroba, uretritida, -
prostatitida, IgA nefropatie, »
amyloidoza A
muze byt i postihnuti aorty, srdce.. 5

Nerve . “\ )
"“!-.‘ - /

Syndesmophytes
(fusion of vertebrae)




Chondrosarkom

typicky v dospeélosti (po 20. roce véku, nejéastsji ve 4.-6. dekads)

lokalizace
— panev, femur, kolem ramenniho kloubu

mikro

— lobularné usporadana chrupavcita tkan

— nadorové chondrocyty s anizonukledzou, hyperchromazii, binukleacemi
— Casto fokusy kalcifikaci, nekréz

— chrupavcita matrix nékdy myxoidné prosakla

prognoéza

— pfiznivéjsi nez u HG OSA
— pomala proliferaCni aktivita (vétSinou reSeno chirurgicky)
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Ewinguv sarkom/PNET (primitivni
neuroektodermovy tumor)

— rodina sarkomu z ,,malych modrych bunék®, s detekovatelnymi

specifickymi translokacemi

— prognoza diky zavedeni agresivni CHT vyrazné zlepSena
— pfi metastatickém rozsevu (plice, kosti) Sleté preziti pouze 25%

— typicky u déti a mladych dospélych
— nejcasteéji roste v KD, ale i kdekoli jinde

— molekularni genetické zmeény:

— balancované translokace zahrnuijici rodinu gentt EWSR1 (na 22 . chromozonu) a ETS
t(11;22) EWSR1-FLI — prokazovana nejcasteji (90%)
t(21:22)/ EWSR1-ERG — v 5-9% M
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Ewinglv sarkom/PNET

makro:
na RTG osteolytické destruktuivni lozisko v diafyze dlouhé kosti + napadna ,cibulovita”

periosatalni novotvorba kosti
belava nekroticka loziska — nalez pripomina hnisavou osteomyelitidu
v mekkych tkanich a postizenych organech krehky, nekroticky, prokrvaceny tumor

mikro:

uniformni kulaté bb. — jadra ,koufovy“ chromatin
rozety, pseudorozety

nekrozy

mitozy
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Nemoci svalu

73 Zapati prezentace
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Fyziologie a histologie svalove tkane

PFi¢né pruhovana svalovina je zakladni slozkou kosterniho svalstva. Diky stfidani aktino-myozinovych komplexu je
mikroskopicky patrné pficné pruhovani. V lidském téle je kolem 600 kosternich svalu.

Kosterni sval je tvofen dlouhymi cylindrickymi mnohojadernymi burikami (syncytium), které jsou Siroké 60—100 um.

Jadra ve svalovém vlaknu jsou pfitom koncentrovana pod cytoplazmatickou membranu, a proto Ize kosterni svalovinu dobfe
rozliSit pod mikroskopem od ostatnich typu. Vlakna kosterniho svalu obsahuji soubor kontraktilnich bilkovin aktinu a myozinu,
které vzajemnym klouzanim umoznuji stah svalu. Soucasti aktinového myofilamenta jsou regulaéni proteiny — troponin a
tropomyozin.

Bunky kosterni svaloviny se sdruzuji do primarnich snopec€ku (fasciculi), sekundarnich snopcl a nakonec do snopcu vysSich
fadu. Struktury jsou pospojovany vazivem, které se oznacuje jako epimysium (vrstva obalujici cely sval), perimysium (vrstva
obalujici svazky vlaken) a endomysium (obalujici jednotliva svalova vlakna). Do vazivovych sept poté pronikaji krevni cévy,
tvorici bohatou kapilarni sit'.

Stavba sarkomery

Myofibrila (soubor aktinovych a myosinovych myofilament) je ¢lenéna na pravidelné useky, tzv. sarkomery, které jsou zakladni
funkéni jednotkou. Tyto sarkomery obsahuji charakteristicke linie a zony:

Il
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Molekularni princip kontrakce pricne
pruhovaného svalstva

Spociva v klouzani tézkych myozinovych viaken po aktinovych filamentech. Molekula myozinu sestava z dlouhé Casti
tvofené dvéma obtacejicimi se polypeptidovymi fetézci, na jejichz koncich jsou globularni hlavy. V €asti krcku této molekuly
je misto, které konformaéni zménou muze naklopit hlavu vuci dlouhé €asti a tim vyvolat pohyb na zpusob paky. Tato hlava
je pfitom orientovana proti aktinovému vilaknu. Aktinové vlakno je dvousroubovice vlaknitého F-aktinu, tvofeného
monomery globularniho G-aktinu. Po obou stranach dvousroubovice se nachazi molekuly tropomyozinu s molekulami
troponinu. Troponin obsahuje tfi podjednotky:

Tn-C — misto vazici kationty Ca2+;
Tn-T — misto, kde se troponin vaze k tropomyozinu;
Tn-l - misto, které zakryva aktivni mista aktinu pro interakci s myozinem.

Pro interakci filament je naprosto nezbytna pfitomnost kationtd Ca2+, které se vyliji ze sarkoplazmatického (hladkého
endoplazmatického) retikula po pfenosu excitace z T-tubull (T tubulus = invaginace sarkolemmy) v odpovéd na pfichozi
depolarizaéni stimul. Vazba Ca2+ na Tn-C podjednotku troponinu vyvola konformac¢ni zménu, kdy se tropomyozin zasune
jesté vice do Zlabku aktinu. Tim je umozZnéno hlavé myozinu se navazat na aktivni misto (myozin se "opfe" o aktin) a
aktivovat ATP-azu. ATP se spotiebuje za produkce ADP + Pi a hlava myozinu se nakloni v podélné ose sarkomery — dojde
k posunu filament a kontrakci. Vznika stabilni rigorovy komplex. Za uCasti dalSiho ATP se stav relaxuje.

Rigor mortis vznika za pfedpokladu, Ze v burice dojdou zasoby ATP. Spojeni se tak nemuze relaxovat
75 Zapati prezentace
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Molekularni princip kontrakce pricne
pruhovaného svalstva

Actin flament
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Nemoci svalu

Genetické svalové poruchy: Jsou zpilsobeny genetickymi mutacemi, které
ovliviuji funkci, strukturu nebo metabolismus svalovych viaken. Priklady:
Svalové dystrofie: Skupina nemoci, které zplsobuji progresivni slabost a
ztratu svalové hmoty. Priklady zahrnuji Duchennovu svalovou dystrofii a
Beckerovu svalovou dystrofii.

Myotonie: Charakterizované prodlouzenymi svalovymi kontrakcemi a
potizemi s uvolnénim svald.

Zanétliva onemocnéni svalii: Tyto poruchy zahrnuji zanét svalli, coz ¢asto
vede ke svalové slabosti a poskozeni. Priklady: Polymyositida: Zahrnuje zanét
a progresivni oslabeni kosternich svalll. Dermatomyositida: Kromé zanétu
svall a slabosti zahrnuje kozni projevy, které mohou byt velmi zavazné
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Nemoci svalu

Metabolické svalové nemoci: Jsou vysledkem problémU s chemickymi procesy;,
které se podileji na poskytovani energie svalovym bunkam.
Mitochondlrialni myopatie. Poruchy ovliviujici mitochondrie, nezbytné pro produkci
energie ve svalovych bunkach. Nemoci z ukladani glykogenu: Stavy, kdy se prebytek
glykogenu uklada v tkanich véetné svall, coz ovliviuje funkci.
Myastenicke syndromy: Jedna se o poruchy nervosvalového spojeni, které zhorsuji
prenos signall z nervld do svald.

Myasthenia Gravis: Autoimunitni porucha, kdy protilatky blokuji nebo nici
nikotinové acetylcholinové receptory v nervosvalovém spojeni.

Vrozené myastenické syndromy: Skupina dédi¢nych stavy, které ovliviuji
nervosvalovy prenos.
Svalové poruchy zplisobené nerovnovahou elektrolytii: Objevuji se, kdyz
hladiny elektrolytl v téle nejsou v rovnovaze a ovliviiuji svalovou funkci. Priklady:

- Hypokalémie nebo hyperkalémie: Nizké nebo vysoké hladiny drasliku, které MdHbd

zplsobit svalovou slabost nebo paralyzu svalu. SPORT




Svalové dystrofie (MD)

— skupina vrozenych nezanétlivych progresivnich svalovych onemocnéni
bez abnormalit centralniho nebo periferniho nervstva.

— Postihuje svaly definitivni degeneraci svalovych vlaken bez
morfologickych aberaci.
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MD

— U vétsSiny typl MD se rozviji mnohocetna progresivni svalova slabost v
proximalneée distalnim smeéru; u casti izolovana slabost distalni casti
dolnich koncetin.

— Rozvoj strukturalnich kontraktur mékkych tkani a deformace patere.

— Kontraktury typu equinovarus, postupné rigidni.

— Kontraktury se horsi, pokud je pacient upoutan na kreslo. Rychle se
rozvijejici skolidza. FVC se snizuje, dalsi omezeni kardiovaskularniho
systému, Spatna prognoza quod vitam.

=

U &
O =
el




Klasifikace MD

— Genetické abnormality v genech pro specifické svalovée
bilkoviny (dystrofin).Klasifikace podle klinickych
fenotypd, patologie a zpUsobu dédi¢nosti.

— Dédicnost: gonosomalné vazana, autosomalné
recesivni, autosomalné dominantni.

— Dédicné MD
— Gonosomalneé vazané MD

— Beckerova
— Duchennova
— Emery-Dreifussova
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Genetické defekty a dystrofin

— U formy vazné na X (Duchennova a Beckerovy dystrofie) je defekt na

kratkém raménku chromosomu X. Hoffman a spol. identifikovali
defektni lokus v oblasti Xp21 (2 milidny bp). Gen kéduje Dp427,
komponentu cytoskeletu bunécné membrany.

— Dystrofin se exprimuje také v hladké svaloving, v srdecni svaloviné a v

mozku.

DUCHENNE MUSCULAR DYSTROPHY (DMD) is a recessive X-linked form
of muscular dystrophy, which results in muscle degeneration, difficulty in walking,
breathing, and death.

Muscular dystrophy - Group of hereditary muscle diseases.
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Genetické defekty a dystrofin

— Defekty v exonech a v promotorové oblasti, které méni rychlost
transkripce, vedou k tvorbé nestabilniho, neefektivniho
proteinu, napr. u Duchennovy MD.

— Naruseni translace proteinu (mutace typu frame shift) vede k
tvorbé proteinu s nizsi molekularni hmotnosti, které jsou méné
altivni a vedou k rozvoji Beckerovy MD. 5

— Defekt Emery-Dreifussovy MD na Xq28 lokusu. Cast pripadd ma
zfejme autosomalne dominantni dédi¢nost.

— Autosomalné recesivni MD s poruchou ramenniho pletence ma
defekt na 13912 lokusu.

— Autosomalné dominantni

— Facioskapulohumerdalni MD s defektem na 435

— Distalni MD s defektem na 2q12-14
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Diky za pozornost

84 Zapati prezentace
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