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* Jedna se rozsahlou nehomogenni skupinu
onemocnenti

* N¢kdy geneticky podminéne, jindy se
vyskytuji sporadicky (nahodn¢)



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

autozomaln¢ dominantni charakter
homozygotni forma -mrtveé narozeni
heterozygotni forma - trpaslictvi

(normalné velka hlava a trup, kratke
koncCetiny)

Nejcast€)si forma trpaslictvi






dédicna porucha

vystupniovana lomivost skeletu, poruchy kloubu, ligament,
zubu, kuze, skleér (modre)

4 subtypy

subtypy LIILIV - dét1 prezivaji, zZlomeniny vznikaji 1 pri
minimalnim traumatu, fraktury bud’ jiZ pf1 narozeni (I1I),
nebo jakmile dit€ zacCina sedét, chodit (I, IV) . Kosti
postupn¢ zpevnuji, zustavaji deformity.

subtyp II- mnohocCetné zlomeniny intrauterinné -

deformity, kosti kalvy vytvoreny rudimentarné. Rodi se
mrtve, nebo umiraji zahy po narozeni.



» Etiopatogeneticky se jedna o poruchu
produkce prokolagenu I, snizenou sekreci
kolagenu I do extraceularni matrix
fibroblasty a osteoblasty

o U III. A IV. Typu vlastni podstata defektu
neni znama









Casta kostni afekce nejasné etiologie
Vyskytuje se u obéznich menopauzalnich
Zen

Jedna se o kostni vyrustky nebo narustky na
vnitini ploSe frontalni kosti

Nezavazna, asymptomaticka kostni afekce

Nahodny nalez pri1 pitve






Variace pocCtu obratlu — pomérné Casta anomalie,
az u 20% populace, nejCastéji sakralizace LS nebo
lumbalizace S1

Vrozeny srust obratlu — vznika pi1 absenci
meziobratlove ploténky

Rozstépy obratlu — tykaji se t€l nebo oblouku
obratlovych

Spondylolisis — pfi¢ny rozstép obratloveho
oblouku mezi horni a dolni kloubni ploSkou
vyskytujici se na poslednim bedernim obrath



* Spondylolisis — t€lo obratlove, oddéléne od
svoji zadni Cast1 sklouzava dopredu po kosti
kiiZzove a promontorium piecniva pres kost
kiizovou — vznika spondylolistéza

 Hemivertebra — je obratel vytvoreny pouze
z jedne poloviny



 Fissura sterni — vznika pi1 nespojeni
parovych zakladu sterna. MuZe byt spojen s
s vyhfezem srdce (ectopia cordis)

» Pectus carinatum — ptaci hrudnik, sternum
hiebenovité ¢ni dopiedu

* Pectus excavatum (infundibiliforme) —
trychtyrovity, vpaceny hrudnik



Pigeon breast




Amélie — je defekt jedné ¢1 nékolika
koncCetin, abrachia — chybéni hornich,
apodia — chybéni dolnich koncetin
Mikromeélia — napadné€ kratké konCetiny
vzhledem k trupu

Melomelie — zdvojeni koncetin

Polydoktylie — zvySeny pocet prsti na
rukou a nohou, symetricky vétSinou





http://www.pluska.sk/thumb/images/gallery/zahranicie/zaujimavosti/2010/03/o_cina_prsty.jpg?w=800&h=500

Arachnodaktylie — dlouh¢ prsty u
nemocnych s marfanovym syndromem

Bradydaktylie — vrozené zkraceni prstu
Hyperfalangie palce — nadbyte¢ne vytvoreni
treti falangy

Hypofalangie — ztuhlost kloubt v dusledku
dédicn¢ aplazii interfalangelnich kloubu



e Skolioza
e Funkcéni x strukturalni

Skoliotické drzeni Normalni drzeni




« Kyfoza
» Kyfoskoliéza

Hladka x angularni

Normalni G
zakiiveni ‘ :

patere

Extrémii

& zakriveni

[ ¥ _.fi patere
'z L5 voblasti
- hirudniky




AD typ dédiCnosti

Generalizovana porucha pojivovych tkani
podminéna kvantitativni poruchou
mikrofibrilarnich vlaken, 15chromozom

Gracilni skelet s dlouhymi koncetinamai s
pavoukovité dlouhymi prsty (arachnodaktylie),
dolichocefalie, kyfoskolioza a deformity hrudniku

Erdheimova cysticka medionekroza aorty, prolaps
mitralni chlopné, vazy kloubti jsou nadmérné
volné






Krivice

Vyskyt pri hypo- Ci avitaminoze D
V prvnich letech zivota nebo v
prebupertalnim obdobi

Meknuti 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)



« Dusledek poruchy mineralizacniho procesu v
mistech enchondralni, endostalni a periostalni
osifikace

« Kompletni dezorganizace enchondralni osifikace

« Normalni proliferace chondrocytu, chybi jejich
sloupcovité usporadani, nedochazi k provizorni
kalcifikaci zakladni chrupavcité hmoty, chrupavka
zasahuje do mist kde mela byt vytvorena kostni
tkan. Ta se tvorfi v malé mire a ma charakter
nemirelizovaneho osteoidu.





http://sonnennews.de/wp-content/uploads/Rachitis.jpg

Infantilni skorbut pri nedostatku vitaminu C

Zavazne zmeny skeletu pouze u deti v
obdobi rustu

Hraje dulezitou roli pri hydroxylaci
aminokyselin purinu a lyzinu, jenz jsou
dulezitou soucasti prokolagenu -) vede ke
snizene sekreci kolagenu fibroblasty a
osteoblasty s naslednou zvysenou krvacivosti
Z cev a poruchou vystavby nove vznikajici
kostni tkane

Krvacivé projevy a zlomeniny




NejCastejsi metabolicka choroba kosti
bilé rasy, postihuje predevsim zeny nad
o0 let

Postihuje skelet cely s ruznou intenzitou
ruznych lokalit

Pri sekcl snadna lomivost kosti zeber

Presny rozsah pouze z histologickeho
vysetreni



* Histologie: ubytek v Sirce kortexu a redukci
poctu i objemu tramcu spongidézni kosti, které
nejsou vzajemne propojeny

« Uprava Kkosti (struktura) je nezménéna
(lamelarni), mineralizace neni snizena

« Stupen ubytku kostni tkané muze u
pokrocCilych forem osteoporozy Cinit 30-50% z
celkoveho objemu skeletu



* |. Typ primarni osteoporozy u zen ve veku 51
— 65 let v souvislosti s menopauzou
(postmenopauzalni osteoporoza) —

normonalni vlivy, sedavy zpusob Zivota,

Koureni, dieta chuda na kalcium a vit.D

* |I. Typ primarni osteoporozy se tyka obou
pohlavi a prichazi ve veku nad 75 let v
souvislosti s fyziologickou involuci skeletu
(starecka osteoporoza)




« Sekundarni osteoporoza — souvisi s
jinym onemocnenim nebo podavanim
léku (kortikosteroidy, thyroxin, heparin,
alkoholismus, opakovanée laktace)

» Lokalizovana osteopordza — u pacientu
s chronickou revmatoidni artritidou a je
vazana na kosti v sousedstvi kloubu s
ankylozou



« Kompletni nebo inkompletni poruseni
kontinuity kostni tkane

* Mechanicke vlivy v souvislosti s Urazem —
posttraumatické zlomeniny

« Patologické zlomeniny vznikaji v chorobne
zmenene kostni tkani, aniz by vyvolavajici
mechanicke vlivy prekrocCily fyziologické meze
(osteoporoza, osteomalacie, renalni
osteopatie, promarni nadory kosti, kostni
cysty, zanet,..)



Déeleni:

* Uplneé (kompletni) Ci neuplné (infrakce) Ci
subperiostalni

« otevrené, uzavrene

* uplné fraktury dale — pricné, sikme, podélne,
spiralni

 dislokované, nedislokovane (nedisociovane)

 dle sméru vychyleni ulomku — dislocatio ad
longitudinem, ad latus, ad axim, ad
peripheriam



* Hojeni ovlivhéno radou okolnosti — lokalizace, vek,
charakter zlomeniny, postaveni ulomku,..

* |. Faze je zanetliva — tvorba krevni srazeniny pfri
Krvaceni z natrzenych cév a zanetlivée prosaknuti

* |l. Faze je reparativni — krevni koagulum je spolu s
fragmenty nekrotické tkané odstranéno makrofagy a
postupné nahrazeno nespecifickou granulacni tkani,
jenz postupne fibrotizuje — vznika vazivovy svalek. Z
pluripotentni mezenchymoveé bunky vznikaji
osteoblasty, jenz tvori pletivovou kost



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





http://www.google.cz/imgres?imgurl=http://casopis.planetazvirat.cz/foto/050706-fraktura-01.jpg&imgrefurl=http://casopis.planetazvirat.cz/050706-fraktura-1.html&h=514&w=320&sz=13&tbnid=ps73ZHUJXCl5iM:&tbnh=285&tbnw=177&prev=/search%3Fq%3Dfraktury%2B-%2Bfoto%26tbm%3Disch%26tbo%3Du&zoom=1&q=fraktury+-+foto&hl=cs&usg=__Y8IB9E3zJPGVj5OT0Ax7u6lAWdE=&sa=X&ei=sGPCTd7lDobYsgafyKmYAQ&ved=0CBwQ9QEwAQ
http://www.google.cz/imgres?imgurl=http://casopis.planetazvirat.cz/foto/050706-fraktura-01.jpg&imgrefurl=http://casopis.planetazvirat.cz/050706-fraktura-1.html&h=514&w=320&sz=13&tbnid=ps73ZHUJXCl5iM:&tbnh=285&tbnw=177&prev=/search%3Fq%3Dfraktury%2B-%2Bfoto%26tbm%3Disch%26tbo%3Du&zoom=1&q=fraktury+-+foto&hl=cs&usg=__Y8IB9E3zJPGVj5OT0Ax7u6lAWdE=&sa=X&ei=sGPCTd7lDobYsgafyKmYAQ&ved=0CBwQ9QEwAQ
http://i.iinfo.cz/images/12/noha-zlomenina-rentgen-1.jpg

Stafylokoky, Escherichie, Neisserie,..
Hematogenne, zevni cestou, z okoli
Akutni, subakutni, chronicka faze

Komplikace — sepse, zanéty kloubd,
amyloidoza, patologicke fraktury,
karcinom kuze



* Deformuijici artréza
* Nezanetlivy degenerativni proces

* Nerovny povrch kloubni chrupavky,
deformace kloubni hlavice, osteofyty a
chondrofyty

Zdravy kloub : Kloub s artrézou

. degenerovana

zdrava .~ R4
chrupavka

chrupavka




« Revmatoidni artritida
« HLA-DR1, HLA-DR4

« Zesileni synovie, proliferace vaziva,
vazivova a kostena ankyloza

Revmatoidnf artritida prstnich kloub(

L (aa)(aa) 2




* Jsou vzacnejsimi tumory

* Medicinsky vyznam znacny — nektere z
nich patfi k nejzoubnéjSim nadoru,
vubec (osteosarkom, Ewinguv sarkom),
jenz se vyskytuji u mladych jedincu

* | benigni varianty jsou pricinou
zavaznych zmen pohyboveho aparatu



U jedincu starSich 20 let

Pusobi osteolyticky

Chova se agresivne

Vazba na epifyzy dlouhych kosti
Casto recidivuje, moznost malignizace
V 95% benigni chovani



 Makro mekka Cervenoseda znacne
cévnata tkan, ktera zcela destruuje
puvodni strukturu kosti

* Mikro komponovan vicejadernymi
elementy s morfologickymi rysy
osteoklastu a vietenitymi stromalnimi
bunkami (fibroblasty)









maligni nador z osteoblastu
75% osteosarkomu postihuje osoby do 20let

lokalizace: metafyzy dlouhych kosti(femur, tibie,
humerus), zvlasté v okoli kolena

sekundarni osteosarkom muze vzniknout na podkladé
Pagetovy choroby, ozareni

Makro: neohraniCeny, rychle a destruktivné rostouci
tumor pestr¢ho vzhledu, muze byt Sedobélave az
zlutave barvy 1 Cerveny, prokrvaceny

Mikro: nepravideln¢ atypicke jednojaderne
osteoblasty, vyrazné dilatované cévni prostory, mohou
byt ele.chrupavky ¢i vlaknité kosti, vzdy je pfitomen
osteoid=amorfni eosin.neprav.usp.mezibunéna hmota















- obvykle I¢ze ziskana v prub.zivota

- benigni tumor, malignizuje vzacné

- riz.faktory: jako u melanomu

- Makro: véts.drobna loZziska tmavsi

nez ok.kuze, plocha nebo vyvysena

s ostfe ohrani¢enym okrajem

(vrozene byvaji vétsi-viz obr.)

- Mikro: junkcni névus - skupiny pig

bunék(= hnizda)proliferuji v dolnich

vrstvach epidermis(junkcéni zona)
smiseny névus - popsana loz. 58

(hnizda) jsou jak v junkéni zoné, tak & %

v dermis, kde jsou i ve form& pruhti [

a jsou sloZeny z menSich bb.
intradermdlni névus - vyse

popsan¢ zmeny jsou pouze v dermis













Makro : Prumér nad 6 mm.,nesoumernost,
nepravidelnost tvaru, nerovnost okraju, neostré
ohrani¢eni névu vzhledem k okoli, nepravidelnosti v
barve - rizné odstiny razové, Cervené, hnédé az
cernohnéd¢é barvy

Vzhledem k riziku malignizace nutno sledovat
(fotodokumentace, méfeni velikosti) ¢1 excidovat.
Hlavnim faktorem malignizace melanocytu je
ultrafialove zdreni (nadmérne slunéni, zejména se
spdlenim pokozky, téz u deti).

Mikro: Architektonicka atypie (pfemost'ovani
epidermalnich Cepu splyvajicimi melanocytarnimi
hnizdy), jaderna atypie, mesenchymalni reakce (lymfocyty,
melanofagy, fibroza).






emaligni proliferace naddorovych melanocytu

— atypicke pleomorfni epiteloidni resp. vietenite.bb,
hyperchromni jadra, mitozy.

*vznikd malignizaci névi, nebo de novo.

*vyskyt: kuze, sliznice, meningy

Casna klonalni diversifikace

i kompletné apigmentované formy



(starSi termin: "melanom povrchové se Sirici,, -
SSM):

e Makro: jako dysplastické névy vétSinou Cernohnédé az
cerné barvy, prumér vétsi nez Smm, pripadné s
béloSedavymi €1 naruzovélymi loZisky parcialni regrese.

* Mikro: rustova zona je v epidermis ¢ijunkci. Pokud
nepronika pres basalni membranu, jedna se o radialni
fazi in situ. Pf1 invazi nadorovych bunck do dermis jde
o radialni invazivni fazi - nadorové melanocyty
invaduji do epidermis resp. dermis, jednotlivé nebo v
malych skupinkach (netumorigenni). Nemetastazuje.









Koncové stadium nadoroveé progrese se vznikem
nadoroveho klonu schopného metastazovani. Rustova
zona je v dermis.

Makro : rizné barevny, pripadné zcela
apigmentovany, nodulus, v pokrocilejSim stadiu jako
objemny exofyt, vétiinou exulcerovany a krvacejici.

Mikro: V¢Etsi plak nebo sfeéricky agregat nadorovych
melanocytt v dermis (tumorigenni melanom),
cytologicky odliSnych od radidlni rustové komponenty
(novy nadorovy klon).

Metastazuje, v zavislosti na prognostickych faktorech,
nejprve do uzlin, pak hematogenné¢ do kteréhokoliv
organu. Nutna radikalni excise (na I mm. tloustky 1 cm
okolni nepostizen¢ kuze az do 3 cm., hluboko k fascii).






tloust’ka dle Breslowa, (hranice 1-2-4mm)

sulcerace
*hloubka invaze dle Clarka

(zahrnuty v TNM)

 pocet mitdz,

 parcialni regrese (zhorsuje prognozu),

* lymfoidni infiltrat

 delSi preziti u Zen

delsi preziti pi1 lokalizaci melanomu na
konCetinach, vyjma subungvalni a plantarni
(zahrnuty v prognostickych modelech)



T S U B L






28 lety muz s dg SSM z kozni excize, 3roky nebyl sledovan
z neznamého divodu, meta vSude - plice, srdce, stievo
s mezenteriem, ledviny, slezina, pater, hrudni organy
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