Onemocneni
kostniho systemu.
Nadory kosti.



Vrozené a ziskané onemocnéni kosti

e 1. Osteogenesis imperfecta
e 2. Osteopetrodza

* 3. Kleidokranialni dysplazie
* 4. Achondroplazie

* 5. Fibroosealni léze

* 6. Cherubismus



Vrozené onemocnéni kosti

* vzacha onemocneni

* variabilni postizeni Celisti

e orofacialni projevy:
- abnormality poctu, formy, struktury zubu
- malokluze
- abnormalni vzhled obliceje



Osteogenesis imperfecta

e AD, mutace kolagenu 1. typu (80-90%)
e generalizovana osteoporoéza (krehké kosti)

Klinicky 4 typy:

l. typ (klasicky typ) — AD, mirnéjsi kostni lomivost, modré skléry, hluchota,
+/- dentinogenesis imperfecta

ll. typ — AD, extrémni lomivost kosti, perinatdlni umrti,

lIl. typ — AD/AR, tézka osteoporoza, deformity, dentinogenesis imperfecta

IV. typ — AD, podobna I. typu, ale vice vaznéjsi

Mikro: primitivni pletivové kostni tramce kortexu



Osteogenesis imperfecta

Dentinogenesis imperfecta:
vyznamné jemné kostni
trabekuly + obliterace pulpy




Osteopetroza (mramorovitost kosti)

nadmerna tvorba kostni hmoty
obliterace kostnich drenovych dutin =)sekundarni anémie
nedostatecna cCinnosti osteoklastll, porucha remodelace kosti

mechanicky krehka a lomiva kost, patologické zlomeniny!!!

Sym ptomy: zpozdéni v erupci zubi, osteomyelitida (po extrakci zubu)

RTG: mandibula>>maxilla, neviditelné zubni koFeny



Kleidokranialni dysplazie
(kleidokranialni dysosto6za)

* AD, mutace genu RUNX2

» porucha diferenciace osteoblastu z prekurzorovych bunék
* abnormality lebky, Celisti

 parcidlni/kompletni absence kli¢nich kosti

e maxilla s vysokym klenutym patrem

* zpoZdéni v erupci / absence erupce trvalych zublii, zvyseny pocet zubii

RTG: jemné zubni kofeny



Kleidokranialni dysplazie

Retence docasnych zubu + cetné
Kompletni absence kli¢nich kosti impakce trvalych zubu



Fibroosealni léze

* nahrada normalni kostni tkaneée fibrozni tkani

* obsahuiji pletivovou kost + acelularni ostruvky
mineralizované vyzravajici tkané



Fibrozni dysplazie (FD)

* nedédi¢né onemocnéni, vyvojova porucha

Monostoticka forma FD: castéjsi!

e détstvi a adolescence
reaktivace , neaktivni“ |éze béhem téhotenstvi
* postizena 1 kost: koncetina, lebka, zejména cCelisti
maxilla>>mandibula
— postizena 1 kost (maxilla) + expanze na
priléhajici kosti
Symptomy: nebolestivé zdufeni kosti == obli¢ejovd asymetrie
ndhly a extenzivni riist == exoftalmus
postizeni mandibuly == vietenitd expanze + posun zubu

Makro: neostre ohranicené hladké zdureni

RTG: fenomén ,,matnicovych” skel/ orange-peel-stippling effect



Fibrozni dysplazie (FD)

Fibrous dysplasia

Monostotic form more common inthe cramicfacial region
Ground glass change with areas of sclerosis (arrows)

More ill-defined border compared to ossifying fibroma




Fibrozni dysplazie (FD)

Polyostoticka forma FD

* postizeno nékolik kosti, segmentalni léze
 koncetiny (dolni), lebka, obratle, zebra, panev
e détstvi, Z:M 2-3:1

expanze vétsinou skonci pri skeletalni maturaci

— kostni |éze doprovazeny kozni hyperpigmentaci,
endokrinnimi abnormalitami (predcasna puberta,....)

Mikro: jemné trabekuly pletivové kosti + fibrézni tkari

LéCba: kontraindikovdna RTh (riziko maligni transformace do fibrosarkomu)



Fibrozni dy ie (FD)




Cemento-osealni dysplazie

» oseadlni dysplazie Celisti s postizenim oblasti zubnich zarodku
e 7>>M, starsi 30 let, mandibula>>maxilla
Klinicky a radiologicky rozliSujeme 3 typy:

periapikalni, fokalni a floridni cemento-oseadlni dysplazie

Klinicky:

Mikro: fibrozni tkdn + kost/maturujici aceluldrni tkan s kalcifikaci

RTG: radiolucentni/ smisené/ radioopdkni



Zanetliva onemocneéeni kosti

* 1. Alveolarni osteitis (suché ltizko)

2. Fokalni skleroticka osteitida

* 3. Osteomyelitida

4. Chronicka periostitida

* 5. Radiacni poskozeni a osteoradionekroéza



Osteomyelitida

- dnes vzacne
- polymikrobialni infekce

* trauma * imunodeficience
* radiaCni poskozeni * imunosuprese

* Pagetova choroba * DM

« osteopetroza * malnutrice

« choroby cév velkého kalibru * extréemni vek



Supurativni osteomyelitida

 klinicky: akutni, chronicka (>1 mésic)
* mandibula>maxilla
* zdroj infekce —
Symptomy:
akutni léze —

chronicka -

Mikro: supurativni (hnisavy) zdnét, nekréza kosti, hnis v kostni dfeni,
vaskularni tromboza

Komplikace: sekvestry (odlouéeni nekrotické kosti pfes sinus)

chirurgické odstranéni



Supurativni osteomyelitida
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Chronicka osteomyelitida s
proliferativni periostitidou

* syn. Garrého osteomyelitida, periostitis
ossificans

* typ sklerotizujici osteomyelitidy
* mandibula, déti a mladi dospéli

Makro: zdufeni zevniho povrchu mandibuly

Mikro: subperiostdlni masy trabekul pletivové kosti +

IIIII



Chronicka osteomyelitida s
proliferativni periostitidou

Garre’'s osteomyelitis

Subperiostalni masy mandibuly




Metabolické a endokrinni
poruchy kosti

e 1. Osteoporoza

2. Primarni hyperparathyroidismus

* 3. Sekundarni hyperparathyroidismus
* 4. Rachitida a osteomalacie

* 5. Akromegalie



Osteoporoza

nadmérny ubytek kostni hmoty/ redukce apozice kosti tkané
Z:M 2:1

postmenopauzalni zeny (Ubytek kostni hmoty 1-8% rocné)
edentuldzni pacienti (mandibula)

casta u Cushingova syndromu, tyreotoxikozy, primarniho
hyperparathyroidismu

osteoporotické kosti: ztenceny kortex, redukovany pocet tramcu +
Siroké intertrabekularni prostory.

RTQG: zvysend radiolucentnost, ztenéeni kortexu



Hyperparathyroidismus

Primarni
o ¥ sekrece parathormonu PTH
(adenom/Ca, hyperplazie PT)

*hyperkalcémie, hyperkalciurie +
patologicka metastaticka kalcifikace

Mikro: hnédy tumor (hemosiderin +
fibroticka tkan + obrovské multinukledrni,
osteoclast-like

Sekundarni

* odpoved na chronickou hypokalcémii
(CRI)

* muUZe byt asociovan s rachitidou a
osteomalacii

Mikro: nekalcifikovany osteoid + hnédy
tumor



Pagetova choroba kosti

* druh osteodystrofie, porucha tvoreni a remodelace kosti
* etiologie — neni zndm3, primarni dysfunkce osteoklast
geneticka predispozice, paramyxoviry (Measles, RSV)

e >40 let, maxilla >>mandibula

1. Osteolyticka
2. SmisSena (osteolyza a osteogeneza)

3. Osteoblasticka (faze sklerotizace)



Pagetova choroba kosti

Symptomy: bolesti kosti, komprese kranialnich nervi, oblicejové
deformity, problémy se snimatelnymi nahradami,
hypercementdza, ankyloza zubii |:> obtizna extrakce
resorpce korent (1. faze)
aktivni 2. faze — postextrakcni krvaceni!!! (AVC)
3. faze — luzko po extrakci nachylné k infekcim!!!

T sérovd hladina alkalické fosfatdzy

Mikro: vzdjemné se kriZici kostni tramce (criss-crossing), mozaikovita kost

Komp likace: riziko maligniho zvratu



Pagetova choroba kosti
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vzajemna se kFrizZici kostni tramce (criss-crossing), mozaikovita kost



Nadory kosti

1. Osteogenni nadory

Benigni:

Maligni:

2. Chondrogenni nadory
Benigni:
Maligni:

3. Nadory kostni diené:

4. Neoplazie histiocytarni

a z dendritickych bunék

5. Cévni nadory:
6. Nadory vazivové tkané:

7. Sekundarni nadory (mts)

Osteom
Osteoblastom

Osteosarkom
Chondrom
Chondrosarkom
Myelom

Histiocytdza z Langerhansovych bunék

Hemangiom kosti

Osifikujici (cemento-osifikujici) fibrom



Osteogenni nadory

Osteom — benigni, pomalu rostouci, bolestivy nador!!!

e dospéli, mandibula>maxilla

Makro: solitarni, dobre ohranicené léze

Mikro: kompaktni typ: lameldrni kost + uzké drenové prostory

spongiozni: vzajemné propojené tenké tramecky + fibroticka KD

—vzacny tumor v Celistech

Mikro: cementoblastom (!!!bez souvislosti se zubnimi koreny)



Osteogenni nadory

Osteosarkom — primarni maligni tumor kosti
* 30 let a starsi
* relativné vzacneé v Celistech

Intramedularni typ — centrdlni lokalizace ve kosti

Juxtakortikalni typ — periferné ve vztahu k periostu, lepsi prognoza

Symptomy: zdureni, +/- bolest nebo parestesie
Mikro: maligni osteoblasty + abnormalni osteoid
Metastazovani: RLU, plice, mozek

Lécba: neoadjuvantni CT+ chirurgické odstranéni + adjuvantni CT



Osteosarkom




Chondrogenni nadory

Chondrom — vzacny benigni tu v Celistech

e 3-4 dec.

 Mandibula (processus condylaris, zadni ¢dst)
Maxilla (predni édst)

Mikro: ohranicené masy maturované hyalinni chrupavky

T =

Progndza pro chondrosarkom: lepsi pro mandibuldrni léze



Chondrosarko
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Nadory kostni drene

Myelom — neoplazie z plazmatickych bunék

diseminovany proces s postizenim kosti
solitarni léze
*50-70 let
*lebka, obratle, sternum...(mista s krvetvornou KD) + oralni mékké tkané

eabnormalné zvysena sérova hladina monoklonalnich imunoglobulint Ig

(paraprotein)

RTG: osteolyticka loZiska

Mikro: proliferace nadorovych bunék podobnych plazmocytiim
IHC: pozitivita CD20, CD138, kappa, lambda
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Tu bunky podobné plazmocytiim IHC: positivita CD138



Histiocytoza z Langerhansovych bunek

— klondlni proliferace dendritickych bunék (Langerhansovy bunky)

Unifokalni/multifokalni eozinofilni granulomy:
-<20 let, M:Z 2:1
- kranium a celisti (mandibula)
RTG: solitdrni/mnohoéetnd osteolytickd loZiska, ztrata zub(i
Mikro: histiocyty + variabilni pocet eozinofil(i
EM: tyckovité nebo raketovité granuly (Birbeckova granula)

|HC: pozitivita CD1a, S100



Histiocytoza z Langerhansovych bunek

Histiocyty + velké mnoZstvi eozinophilli IHC: positivita CD1a



Nadory vazivove tkane

Osifikujici (cemento-osifikujici) fibrom — benigni dobfe ohrani¢eny tu!!!
« 7>M, rizné vékové skupiny
e premolarni-molarni oblast mandibuly (+sinonazalni komplex, orbita)

e pomalu rostouci tu

ndhly rist v détstvi/adolescenci -

Mikro: dobFe ohraniceny, celuldrni fibroticka tkar + tramce kosti +
kulata kalcifikovana téliska

Diff.dg: fibrézni dysplazie

— hypercelularni + zvysena mitoticka aktivita + pletivova kost
(recidiva 30-60%)

Diff. dg: osteosarkom



Sekundarni (metastaticke) tumory

* 1% vSech malignich tu dutiny Ustni
* Mandibula>>maxilla
jazyk, dasné, alveolarni sliznice
 Ca mammy, plic, ledvin...
* Mts muzou zpuUsobit: bolest, zdureni, ztratu zubu...
* RTG: osteolytické zmeény
osteoblastické zmény
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