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SKELET

e kosti

e klouby

e chrupavky
e slachy

e axidlni— likulérni skelet

e funkce:

e mechanicka (opora téla, pohyb, ochrana)
e zasobarna minerall
e hematopoéza
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Sylabus

VVV

porusend hustota kosti, metabolické

osteopatie aj.
zanety

tumory a pseudotumory



- DYSOSTOZY

 postihuji jednu kost/skupinu kosti
(hlava/konCetiny/osovy skelet)

« projevuji se defektni osifikaci
» rozstépové vady (obliCejoveé kosti, obratle)

» chybejici/kratké kosti koncetin: (amelie, fokomelie
(Talidomid!), syndaktilie/polydaktilie, arachnodatkilie)

- DYSPLAZIE
 defektni organogeneze celého skeletu

N
I * projevi se trpaslictvim (dwarfismem)




,,fokos* = tulen




VVV — vybrané kostni dysplazie

» achondroplazie
 tanatoformni dysplazie

» osteogenesis imperfecta
» osteopetroza




achondroplazie

* nejCastejsi typ trpaslictvi, 1 : 30 000

« AD (80% sporadicky — nova mutace v
FGFR3 genu), homozygot =

- defektni enchondralni rust, ale periostalni
osifikace normalni/vyraznéjsi

- kratké koncetiny, velka hlava s klenutym
celem, relativné normalni trup - Casto
vyrazna bederni lord6za
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tanatoformni dysplazie

- AR
* +VVV srdceaCNS — £
» defektni enchondralni osifikace

- “jeteliCkova” lebka, nohy ~ telefonni
sluchatka

bowed femur

cloverleaf
skull



osteogenesis imperfecta

- defektni tvorba kolegenu | (kvantita a/nebo

kvalita)

* vyrazna lomivost kosti (Casto jiz IU), volné
klouby, bilé Ci modrave zbarvené skléry

* nizSi postava, délka zivota normalni/Casné

umrti

IV-VI

VIII

tézka, letalni perinatalné (respiracni
selhani, IC krvaceni)

s deformitami, skléry normalni

AR, tézka az letalni

............

COL1A1, COL1A2

COL1A1, COL1A2, ...?

LEPRE1




osteopetroza

osteoskleroza dlouhych a
plochych kosti — kosti kiehké =
lomive

rozsireny kortex, spongioza z
Sirokych anastomozujicich tramcu
pletivove i lamelarni kosti

dren fibrotizovna —
extramedularni hematopoéza

na rtg obraz “bone-in-bone”




osteopetroza - viz vyse
rachitis / osteomalacie
osteoporoza

fibrézni osteodystrofie
renalni osteopatie

m. Paget
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J Metabolismus vitaminu D

Synthesis and Regulation of Calcitriol
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Hypovitaminéza D
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osteoporoza

* loziskova / generalizovana

diskontinualni, ztencéené

- — fraktury
* denzitometrie

* Ubytek kostni tkané v menopauze / ve
stari/ iatrogenné (léky)/ po znehybnéni

* zUzeny kortex, tramce spongiozni kosti

astecpaorosis

Mormal

asteaparosis




. Metabolismus vitaminu D + fosfatu
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fibrozni osteodystrofie

* Recklinghausenova choroba; osteitis
fibrosa cystica

* primarni hyperPTH — demineralizace
+ osteoklasticka resorpce — infrakce +
hemoragie — cysty

= HNEDY TUMOR (dif. dg. OBN)

» — fraktury Wew voce

klinicky (1Ca):
* bolesti kosti, fraktury
 svalova slabost
* zmeénény stav védomi (zmatenost, letargie, stupor)
* hyporeflexie, nauzea, zvraceni
 nefrolithiaza, polyurie
* metastaticka kalcifikace




renalni osteopatie

« CHRONICKA RENALNI INSUFICIENCE

» — retence fosfatl, neschopnost koncentrovat Ca

« — defektni hydroxylace vit. D — sniZené vstrebavani Ca ve stfevé — —
— |Ca —» — — aktivace pristitnych télisek = sekundarni hyperPTH

» klinicky, na rtg i histologicky obraz stejny jako u fibrézni
osteodystrofie




morbus Paget

* loziskové zrychlena
remodelace kosti

* nejasna etiopatogeneze
(genetika + kombinace
vnéjSich faktoru)

* dospéli, typicky bélosi

* monoostoticka, polyostoticka
forma

« axialni skelet, dlouhé kosti

* postizena kost je
objemnéjsi, deformovana

* vzacné Pagetuv sarkom

= malignita vznikla v terénu m.
Paget

Incidence

Peak age
incidence
of Paget's
sarcoma

Peak age

incidence

of Paget's
disease

L] 5 7

Age in decades

3 6




* mikro:

 osteolyza (hojné osteoklasty) — fibrotizace intertrabekularnich
prostor — aktivace osteoblastl a novotvorba kosti




Zanety kosti

* periostitis
» osteomyelitis

e tbc
* syfilis
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periostitis

- asepticky zanét
* vétSinou souvisi s resorpci/reparaci subperisotalniho hematomu

* na zobrazovacich metodach muze imitovat TU

Y.

— Cartilage
. etaplastic ca
Periosteum cartilage (blue) p
\ Cortex
Medullary cavity
Florid reactive Bizarre Reactive
osteoochondroma

periostitis

osteocartilaginous
proliferation (Nora's lesion)

(turret exostosis)




osteomyelitis

* hnisava — tendence ke chronicité
» stafylokok, gonokok, E. coli, salmonely

 brany vstupu infekce:
» hematogenné (bakteriémie, sepse)
» z okoli (ORL, zuby)
» zvenci (operace, traumata)

* obtizné hojeni
» pomaly pranik ATB do kosti — nutné chirurgické reseni

 komplikace
 patologicka fraktura, sepse, hnisava artritida, prekancerdza (dlazdicobun. CA)

* mikro:
» flegmondzni zanet intertrabekularné — subperiostalni absces (— kozni
pistéle)
* nekrotické casti kosti se odlucuji v podobé sekvestru — kozni pistéle /
zarakveni




osteomyelitis
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1 Osteoklast_
2  Zanétlivy infiltrat (hlavné
plazmocyty, PMN)



ostitis tuberculosa

* pfi hematogenni propagaci
- patef a metafyzy/diafyzy dlouhych kosti
- ,studené” abscesy = bez teplot (X hnisava osteomyelitis)

- — fraktury, deformity (zejména patere - gibbus)....

MIDLINE




chondrom, osteom
chordom

chondrosarkom, osteosarkom, Ewinguv
sarkom

obrovskobunecny tumor kosti
kostni cysty
fibrézni dysplazie
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enchondrom

* lobuly zralé chrupavcité
tkané

* bez infiltrativniho ristu di
propagace mimo kost
(vyjimka — ruka)

* Ollierova choroba =
enchondromatdza

Incidence

Wide age distribution

3

40

4 5
Age in decades

6

7
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osteochondrom

* kolmo k povrchu
dlouhych kosti

- osteokartilagineozni
proliferace

* mikro:
» chrupavcita CepiCka
» ve spodiné enchondralni
osifikace
» tramce pletivové kosti
» lamelarni kost

Incidence

Peak
incidence

10

30




Peak
incidence

0

20

1

chondroblastom

i rust

r

€ agresivn

* lokaln

ithé

mts zcela rar




chondrosarkom

* varianty:
» konvenéni
 dediferencovany
* mezenchymaini

» dlouhodoby pruabéh,
recidivy, tumory vyssiho
grade mts do plic/mékkych
tkani

Incidence

Age in decades

Peak
incidence




mikro:
* lobuly chrupavdité tkané rostou permeativné, destruuji kortex — Sifeni mimo
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Osteoidni osteom

Peak

* nocni bolesti, ktere reaguji na incidence

. analgetika e

 zonalni usporadani - nidus
 centrum fibroblasty

- — osteoid B
— pletivova kost

Incidence

Age in decades




Osteosarkom '\%

varianty: ke

- konvenéni (osteobalsticky, [—
chondroblasticky, fibroblasticky) 5
* parostalni 2
* periostalni “‘
. B Second
n peak
50 =>
- dle biologického chovani: i .
- high-grade (vétsinou centralni) [

 low-grade (vétSinou povrchové)

- extrémné agresivni, Casné
mts (plice, kosti)
 agresivni tp:
 pfedoperacni CHT — resekce —
CHT
« amputace nutna zfidka
 Sleté preziti u MO (bez mts) ~70%
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Ewinglv sarkom \,%?

,kulatobunecny” sarkom Askin's _ 9

— tumor

roste v KD, ale i extraosealné | |

[}
Incidence

t(11:22) EWSR1-FLI v 90%

makro ~ osteomyelitis

- velmi agresivni, Casne mts
(plice, kosti)

 agresivni tp:
» pfedoperacni CHT — resekce —
CHT
« amputace nutna zfidka
» Sleté preziti u MO (bez mts) ~75%

FISH: split ( ) EWSR1 genu na chromozomu
22, normalni lokus EWS ()




* mikro:
« malé modré burky v plachtach, nékdy rozetach
* nekrdzy, mitdzy

nezrale bb Ihfl|tl'UjI do kotenlho svalu
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V 4

obrovskobunécny kostni tumor

* lokalné agresivni rast, mts
velmi vzacné (plice)

Peak
incidence

* mikro: - 20 0

» bunky jednojaderné (fibro-
histiocytoidni)
 ,osteoklasty”

« Casto krvaceni, fibrotizace, pénité
makrofagy...

Incidence

T ] T | T ] 1
1 2 3 4 5 6 7 8
Age in decades

t4




Age in decades _
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kostni cysty

* aneurysmaticka kostni cysta
* primarni: puberta, adolescence

» sekundarni: v terénu ,kteréhokoli
primarniho kostniho TU

* prosta kostni cysta
 déti, mladi
* intraosealni ganglion

 periartikularné....
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fibrézni dysplazie

* mladi dospeli, adolescenti

* monoostoticka, polyostoticka
forma

* —»— deformity kosti

* mikro:

« zprohybaneé tramce pletivové kosti
(vétSinou) BEZ lemu osteoblastu

* + fibrozni tkan

Monostotic

Polyostotic

Monomelic

Polymelic




Patologie kloubi

NN R EH B B ee
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» osteoartroza (degenerativni
osteoartritis)

* spondyloza, spondyloartroza
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degenerativni osteoartritis

spondyloartrdza

- starsi a stari dospéli, nebo po traumatu

* nosné klouby, pater, ale i malé klouby ruky

- zanetlivée — degenerativni zmeény
kloubnich chrupavek:

* eroze, fisury, subchondralni cysty, osteofyty,
volna téliska — bolest

* synovialni membrana s mirnym
chronickym zanetem + obrovskobunécna
reakce kolem kostnich ulomku

- pater: + vyhrez meziobratloveé plotenky




degenerativni osteoartritis
spondyloartrdza

rozsifena tézka osteoartritis
skleroticka
Nerve kost, chybi
vrstva Zanicena
artikularni synovie
chrupavky ===
ool L0EOAREE K Cutet zbyt
ORI zgrc-{%ng;:: ‘ osteofyt Ob\{’o :?.ené
chrupavky
: rozsirené
defektni ’ kloubni
postaveni pouzdro
kloubu
(deformity
kloubu)

artikularni
chrupavka

: |
meniskus |

chrupavky

normalni
kloubni
stérbina

| kloubni
stérbina




spondyldza, spondyloartroza

« SPONDYLOZA:
* meziobratlové ploténky
« — poskozeni podelnych
vazu

« — degenerativni zmeny
okraju obratlovych tél
(osteofyty)

« — posSkozeni facetovych
kloubu (typu osteoartritidy)

« SPONDYLARTROZA

« postihuje facetové klouby
(zadni oblouk)

» ~ osteoartritida

Hormal
Disc

Degenerated |
Disc -

Bulging
Disc —

Herniated
Disc

Thinning
Disc

Disc Degeneration |
vath Osteophyte
Formation




artritis uratica (dna)
artritis revmaticka
artritis revmatoidni
spondylosis ankylosans
infekcni artritidy

47



artritis uratica (dna)

- uratove krystaly do- a kolem
kloubd = dnavé TOFY

na ruce (chiagra), rameno
(omagra), koleno (gonagra)

* akutni faze = PMN (akutni
projevy zanétu)

* chronicka faze = dnavé tofy s
obrovskobunéecnou reakci




revmaticka artritis

» pozdni nasledek streptokokové infekce
* velké klouby — migrujici polyartritis

« akutni zanét = PMN (akutni projevy zanétu)
» chronicka faze = Aschoffovy uzliky, nod6zni revmatismus
(fibrinoidni nekréza v centru)




revmatoidni artritis

autoimunitni onemocnéni — RF,
anti CCP

zeny>>>muzi, >40 let

perzistujici symetricka

polyartritis

klouby rukou - Heberdenovy

uzly (ty i u degenerativnich zmén)
* ranni ztuhlost, intolerance chladu

* mikro:

« zanét synovialni membrany —
hyperplazie + fibrin + lymfoidni folikly
(+fibrinoidni nekrdza)




spondylitis ankylosans

* Bechtérevova choroba

* muzi >zeny, mladi — vrozeny defekt HLA-B27

» sakroiliitida (bolest!)

- osifikace perivertebranich vazi a meziobratlovych plotének —
bambusova tyC

* vyrovnani bederni lordozy — hrudni kyféza

POSTURE WITH
ANKYLOSING SPONDYLITIS

NORMAL POSTURE

I.'I Mormal S-Curve j | Loss of normal
: of Spine [ | curvature




infekcni artritidy

* pfi traumatu / sepsi
* pyartros (PMN + znamky zanétu)
« pistéle, abscesy... —ankylozy

* pfi borelioze
* mikro obraz podobny jako u RA

* tbc

* hematogenni propagace
 zdufeni bez zarudnuti (tumor albus)
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* synovialni chondromatoza
 tenosynovialni obrovskobunecny tumor

53



synovialni chondromatoza

 primarni = ,chondromy” v synovialni membrané

» sekundarni = volna kloubni téliska pfi osteoartroze (pseudoTU)




Tenosynovialni obrovskobunécny
tumor

* lokalizovana varianta (OBN
Slachové pochvy)

« difuzni varianta
(pigmentovana vilonodularni
synovitis)

* lokalné agresivni TU

* mikro:
» pfipomina OBN kosti
 jednojaderné bb. (ovalné, kratce
vietenité) + ,osteoklastoidni” bb.
» Casto hemoragie, pénité makrofagy,
fibrotizace

-




Patologie mékkych tkani
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NADORY MEKKYCH TKANI

* v jakemkoli véku, incidence roste s

vekem
* biologické chovani: . 2
* benigni U

e intermedialni
e |okalné agresivni

P e © @
e |okdlné agresivni / vzacné metastazujici
e

Y




Kategorie mékkotkanovych TU

e adipocytarni

o fibroblastické/myofibrblastické
e tzv. ,fibrohistiocytarni
e vaskularni

e perivaskularni

e hladkosvalové

e z kosterniho svalu

e chondro-osedzni

e GIST

* nadory nervovych oball
e nejisté diferenciace

e nediferencované
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Sarkomy mekkych tkani

e velmi vzacné
e benigni 100x castejsi
e 1% vSech malignit u dospélych, ale =10% u déti
(= 4. nejcastejsi malignita)

» diagnostické a terapeutické problémy

* prognoza (obecné):

e |okalni recidivy 20%
N e metastazy 30 — 50%

l o celkové preziti 40 — 60%
59




I Sarkomy mekkych tkani

o |okalizace

e 40% DKK, nejcasteéji stehno
e 30% trup a retroperitoneum
e 10% HKK

e 10% hlava a krk

e makro: vzhled ,(vareného) rybiho“ masa

e nékteré typy sarkomu maji vékovou predilekci
N e rabdomyosarkom — déti

l e synovialni sarkom — adolescenti, mladi dospéli
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* nejcastejsi mezenchymalni tumory
e benigni: LIPOMY — 30% vSsech mezenchym. TU

e maligni: LIPOSARKOMY
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lipom

* nebolestivy, mUze byt objemny

e makro i mikro: - zrala tukova tkan
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liposarkom

e objemny (i >20 cm)

* nejCastéji DKK, a retroperitoneu

e varianty:
e dobre diferencovany
e dediferencovany
e myxoidni/kulatobnécny

e pleomorfni

&G
* mikro: »é_; *@ig 2 2
N N
e |ipoblast 29
S
e atyp. bb. e _
" . & P
jil ';"‘W\ "‘




rozsahla skupina tumord

nadorové bb. vykazuji znaky fibroblastu a
myofibroblast(

benigni: nodularni fasciitis, fibromy, solitarni
fibrozni tu...

intermediarni: fibromatozy, dermatofibrosarcoma
protuberans

maligni: fibrosarkom, myxofibrosarkom
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fibrom

e veétsinou reaktivni proliferace
(pseudotumory)
e pravé nadory spise vzacne:
e fibrom slachové pochvy

e elastofibrom
e Gardneruv fibrom

e mikro:

e dobre ohranicené i infiltrativni
sireni

e malo bunécné
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FIBROMATOZY superficidlni

lokalné agresivni rast, NE mts

varianty: SR

e palmarni (Dupuytren)
e plantarni (Ledderhose)
e penilni (Peyronie)

makro:

e splyvajici uzly -> kontraktury
mikro:
e fibroblasty ve virech a svazcich



e |lokalné agresivni rust, NE mts

* varianty:
e abdominalni (sténa brisni)
e extraabdominalni (DKK, trup, ramena, hlava & krk)
e intraabdominalni (mezenterium, panev)
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dermatofibrosarcoma protuberan

e klUze a podkozi

e trup, hlava & krk, méne koncetiny
* tendence k recidivam, mts vzacneé

e mikro:

e primés makrofagl

—

e storiformni usporadan




* metastazuje do kosti a plic:

e adultni je vyrazné agresivnejsi

e mikro:
* bunécné tumory
e uniformni bb.

o stromeckovity (,herrinbone”) riist _ i
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myxofibrosarkom

e Starsi dospéli
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e rlzné napadna myxoidni matrix
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* benigni << rabdomyosarkomy

e rabdomyom
e vzacny
e kardialni, velmi vzacné extrakardialni (hlava &krk,
vnitrni genital)
e rabdomyosarkom
o embryonélm’} déti/puberta, hlava&krk a urogenital

e alveolarni
e pleomorfni —dospéli
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rabdomyosarkom

e velmi agresivni, Casné mts
(plice)

e mikro:
e primitivni bb. —
rabdomyoblasty
e nékdy pficné Zihani cytoplazmy
e ,pavoukovité” bb.
e lymfoidni“ bb.
e pleomorfni

e alveolarni RMS - prestavba
PAX3 nebo PAX7 genu




Nadory HLADKE SVALOVINY

* TU mimo kizi a délohu (jina klinika, jina progndza)

e |leiomyom
e v mékkych tkanich velmi vzacny
e koncetiny, retroperitoneum

e |eiomyosarkom
e retroperitoneum
e sténa velkych cév

- e hluboké tkané koncetin
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leiomyosarkom

* mikro:
e protahle vretenité bb. v kfizicich se svazcich
e doutnikova jadra




Nadory VASKULARNI

e benigni
e hemangiom (kapilarni, kaverndzni), lymfangiom

e intermedialni
e Kaposiho sarkom (HHVS8)

e maligni
e epiteloidni hemangioendoteliom
e angiosarkom
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Kaposiho sarkom

e |okalné agresivni

e typicky na kazi (skvrny, uzly), muze postihnout i
vnitrni organy

* mikro:

e vietenité bb. + fibrdoza + , kapilary”
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Epiteloidni hemangioendotelion

* ma metastaticky potencial, neni tak maligni jako
angiosarkom (mortalita ,jen” 20%)
* mikro:

e pripomina mts hlenotvorného karcinomu —
vakuolizované bb. v hyalinizovaném stromatu

S R G B [TV e A R N T
U Ay p o - $ 0. - o - R . . L 'k "".—i‘. ""f.. ": ok NS I
37 B ¢ ’ : TIOES o Nkt 7

) s vy AR NG e o =Y ? 2 "}ﬁ (4%,
s STEF A 2 - 4 g N iy
7 IR T AP el e AR e m kiDL
y ar e ; - Fiy ity o b -:"”“c‘ﬁv
| ’\ 1 4 r’&'?’ '\" :‘;A_ LA | g {“ .':'\I‘. 2y -
/ ™ oy 5 iy, W B
' 6.7 Nl e NITEl u5 A
WS e R .:H‘
i ._ e ‘1" ,‘_ L) ||-'r - e _q.} ]
,’ ke : ? ._" 'l .h‘_"w‘}j"-_-- ]
s b J ey ) 1 W 3> wl,:r;r.
= 3 Sy - (o e ‘-;"”
ALY \g gy A ‘t_lz_. ¥ < e :
M R A S O
'y __- & . e 223 S s
f.&d g f'tj’)* it .o ¥:
e = | \ -
NSRS g e ®E e O
A T T A T & Hiailn L R s
o '-?-’F.'If__‘v o ) \ i 15 el A "
Seae e el ailiele
B A i P e L 7
f-"_l,/___ % =g \ _"A:l__'_. L "
- e g L b s e Lot
U-ﬁ.w‘.’:r; Sy E % e S e £\




angiosarkom

primarné vzacny
sekundarne v terénu:

e predchoziho ozareni (za 10 i vice let)
e chronického lymfedému (Stewarttv-Trevesuv sy)

vétsSinou kozni, v mékkych tkanich <1/4
neohraniceneé rostouci, velmi prokrvacené TU
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angiosarkom

e extrémnée agresivni
e rozsahlé mts do plic, kosti,
mékkych tkani, LU
* mikro:
e rlizna podobnost s krevnimi
cevami \
e dg. mnohdy obtizna (nutny | 72
panel IHC!)




Nadory PERIFERNICH NERVU

e benigni

e schwannom,
neurofibrom,
perineuriom...

e maligni

e maligni tumor z pochvy
perifernich nerv
(maligni schwannom)




nelze urcit linii diferenciace nebo nemaji
nenadorovy analog

napr.:

e atypicky fibroxantom

e extraskeletalni myxoidni chodrosarkom
e epiteloidni sarkom

e synoviadlni sarkom

e extraskeletalni Ewinguv sarkom
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synovialni sarkom

e cca 10% STS
e agresivni, mladi dospéli

e NESOUVISI se synovidlni
memranou
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* kdekoli v mekkych tkanich, =7 - |

nejcasteji kolem kolene Nt
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* mikro:
e bifazicky (vreten. bb. + Zlazky) ¢
e monofazicky vretenobun.

e (nizce diferencovany)

e prestavba genu SS18




e velmi agresivni, mts do plic

e dostupnymi technikami nelze prokazat linii
diferenciace — dg. per exclusionem

* klasifikovany dle mikroskopické morfologie
e kulatobunécné
e epiteloidni
e vietenobunécné

e pleomorfni (obsolentni pojmenovani: maligni fibrozni
histiocytom)
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