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SKELET

kosti

klouby
chrupavky
Slachy

i31ni — likularni skel

funkce:
> mechanicka (opora téla, pohyb, ochrana)
> zasobarna minerall
> hematopoéza




Epiphysis

Physis ——

Metaphysis
(anatomic)
Radiologic
{diagnostic)
metaphysis
Diaphysis
Radiologic
(diagnostic)
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dfen — spongioézni kost
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kortex — kompaktni kost
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Articular
cartilage
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Periosteum

Perforating
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fibers

Nutrient
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dfen — spongidzni kost




Sylabus

\"ATAY)

porusenad hustota kosti, metabolické osteopatie aj.

zanéty

tumory a pseudotumory




DYSOSTOZY

o postihuji jednu kost/skupinu kosti (hlava/koncetiny/osovy
skelet)

> projevuji se defektni osifikaci
o rozstépové vady (oblicejové kosti, obratle)

o chybéjici/krdtké kosti koncetin: (amelie, fokomelie (Talidomid!),
syndaktilie/polydaktilie, arachnodatkilie)

DYSPLAZIE
> defektni organogeneze celého skeletu
> projevi se trpaslictvim (dwarfismem)



,,fokos* = tulen




achondroplazie
tanatoformni dysplazie

osteogenesis imperfecta

osteopetroza




achondroplazie

nejCastéjsi typ trpaslictvi, 1 : 30 000

defektni enchondralni rlst, ale periostalni osifikace

normalni/vyrazné;si

kratkeé koncetiny, velka hlava s klenutym celem,
relativné normalni trup - ¢asto vyrazna bederni

lorddza
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Tridant hands with short
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Short, broad feel

Frontal and parietal bossing,;
recessed midiace: flat malar
region; short, uplurnead nose;
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tanatoformni dysplazie

AR

+VVV srdce aCNS > £

defektni enchondralni osifikace

anatophoric dysplasia

“jetelickovad” lebka, nohy ~ telefonni slucha fype 1 type 2
cloverleaf

skull

bowed femur



osteogenesis imperfecta

defektni tvorba kolegenu | (kvantita a/nebo
kvalita)

vyrazna lomivost kosti (Casto jiz IU), volné klouby,
bilé ¢i modraveé zbarvené skléry

nizsi postava, délka Zivota normalni/c¢asné umrti

Il tezka, letalni perinatalné (respiracni COL1A1, COL1A2
selhani, IC krvaceni)

IV-VI s deformitami, skléry normalni COL1A1, COL1A2, ..?

AR, tézka az letalni LEPRE1




osteopetroza

osteosklerdza dlouhych a plochych
kosti & kosti kiehké = lomivé

rozSireny kortex, spongioza z Sirokych
anastomozujicich trdmcu pletivové i
lamelarni kosti

dren fibrotizovna > extramedularni
hematopoéza

na rtg obraz “bone-in-bone”




osteopetrdza — Viz vyse
rachitis / osteomalacie
osteoporodza

fibrozni osteodystrofie
renalni osteopatie

m. Paget



Metabolismus vitaminu D

Synthesis and Regulation of Calcitriol

Ah...that
feels good!

1 T Serum
Serum phosphate
phosphate
PTH \}“ ,/
Vitamin D + Vitamin D
25-hydroxylase ~ la-hydroxylase |-

)
Cholecalciferol l l"‘ 25(OH) Cholecalciferol l”' 1,25(0H), Cholecalciferol
(Vitamin D,) : (Calcidiol) — (Calcitriol)

Active Vitamin D

Physiologic Effects

: Supplementatio% Ergocalciferol
~ (In US) (Vitamin D,)

Enzymes

Hormones / Prehormones

Dietary Sources (few)




Hypovitaminéza D

RACHITIS OSTEOMALACIE

Normal

‘nich svi a
ratum

iticky rGzenec




osteoporoza

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

lozZiskova / generalizovana

zUZeny kortex, tramce spongidzni kosti R g e e
diskontinualni, ztencené Se T e

- fraktury

asteaparosis




Metabolismus vitaminu D + fosfatu
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Ergocalciferol (Vit D2)
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25(0H) D3
(low activity)

1 25(OH) D3 (active)
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™ Tubular resorption
of Ca++ and P

Periferia
(endotelial,
muasculoliso,
linfocitos, piel,
pancreas,...)

Small intestine

absorption of Ca++




fibrozni osteodystrofie

Recklinghausenova choroba; osteitis fibrosa
cystica

primarni hyperPTH - demineralizace +
osteoklasticka resorpce = infrakce +
hemoragie = cysty

= HNEDY TUMOR (dif. dg. OBN)

— fraktury

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

o = retence fosfatl, neschopnost koncentrovat Ca

- o —> defektni hydroxylace vit. D = snizené vstfebavani Ca ve strevé - > - | Ca >
- —> aktivace pristitnych télisek = sekundarni hyperPTH

klinicky, na rtg i histologicky obraz stejny jako u fibrozni osteodystrofie




morbus Paget

loziskové zrychlena remodelace
kosti

7

+ kombinace vnéjsich faktor()
dospéli, typicky bélosi

monoostoticka, polyostoticka
forma

axialni skelet, dlouhé kosti

postizena kost je objemnéjsi,
deformovana

vzacné Paget(lv sarkom
= malignita vznikla v terénu m. Paget

Incidence

Peak age

incidence

of Paget's
disease

1

2

rr T
3 4 5
Age in decades

Peak age
incidence
of Paget's
sarcoma




mikro:
o osteolyza (hojné osteoklasty) = fibrotizace intertrabekuldrnich prostor -
aktivace osteoblast(l a novotvorba kosti

o > > >MOZAIKOVA KOST (cementové linie)
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periostitis
osteomyelitis

tbc

syfilis




periostitis

asepticky zanét

vétSinou souvisi s resorpci/reparaci subperisotdlniho hematomu

na zobrazovacich metodach mudze imitovat TU

/4

S

Cartilage

Metaplastic cap

Periosteum cartilage (blue)

Cortex

™

Medullary cavity

Florid reactive Bizarre Reactive
periostitis osteocartilaginous osteoochondroma
proliferation (Nora's lesion) (turret exostosis)




osteomyelitis

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

brany vstupu infekce:
°  hematogenné (bakteriémie, sepse)
oz okoli (ORL, zuby)
o zvenci (operace, traumata)

obtizné hojeni
o pomaly prinik ATB do kosti = nutné chirurgické reseni

komplikace
o patologickd fraktura, sepse, hnisava artritida, prekancerdza (dlaZdicobun. CA)

mikro:
o flegmondzni zdnét intertrabekuldrné - subperiostdlni absces (= kozni pistéle)
o nekrotické ¢dsti kosti se odlucuji v podobé sekvestrii - kozni pistéle / zarakveni




osteomyelitis
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2 Zanétlivy infiltrat (hlavné plazmocyty,
PMN)




ostitis tuberculosa

pfi hematogenni propagaci

ey forv/diafvzy diouhveh kostf
,studené” abscesy = bez teplot (X hnisava osteomyelitis)

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




chondrom, osteom

chordom

chondrosarkom, osteosarkom, Ewinglv sarkom
obrovskobunécny tumor kosti

kostni cysty

fibrozni dysplazie



enchondrom

<p
lobuly zralé chrupavcité
tkané —~ Wide age distribution
40
bez infiltrativniho rastu ¢i : ] -
propagace mimo kost Bl
(vyjimka — ruka) i <

Ollierova choroba = 1 2 3 4 5 6 7 8

Age in decades




osteochondrom

kolmo k povrchu dlouhych
kosti

osteokartilaginedzni
proliferace

mikro:
o chrupavcita Cepicka
> ve spodiné enchondralni
osifikace

o tramce pletivové kosti

o lamelarni kost

Incidence

10

Peak
incidence

30




chondroblastom Y g

lokalné agresivni rdst, mts Peak

incidence

zcela raritné 10 20




chondrosarkom

varianty:
o konvencni
tedif ,

° mezenchymalni

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

Incidence

Peak
incidence
50 =>

Age in decades




mikro:
° lobuly chrupavcité tkané rostou permeativné, destruuji kortex - Sireni mimo kost
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Osteoidni osteom

Peak

nocCni bolesti, které reaguji na incidence
analgetika

5 25

zonalni usporadani - nidus
o centrum fibroblasty

Incidence

—osteoid

—pletivova kost




a
Osteosarkom _GR

<=
varianty: e
> konvencni (osteobalsticky, chondroblasticky, -~ Aaees
fibroblasticky) o 20 2
o _parostalni
o periostalni B
o % <}=
5 Seco::d
dle biologického chovani: B e <=
o high-grade (vétSinou centralni) _
o low-grade (vétSinou povrchové) - _— <=
1 2 3 4 5 6 7 8
Age in decades
extrémné agresivni, casné mts (plice,
kosti)
agresivni tp:

o predoperacni CHT — resekce — CHT
° amputace nutna zfidka
o 5leté preziti u MO (bez mts) ~70%



mikro:

o tvoreny pleomorfnimi
osteoblasty - nezbytny pro dg.!!!

rtg:
———Codmantv-trojuherik —=prostormezi

nadzvednutym periostem a kortikalni kosti
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Ewinguv sarkom %

,kulatobunécny” sarkom

Askin’s
— tumor
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(D ate o i
t(11;22) EWSRI-FLI v 90% Br

makro ~ osteomyelitis

velmi agresivni

amputace nutna zridka
Sleté preziti u MO (bez mts) ~75%

FISH: split (
22, normalni lokus EWS (

) EWSR1 genu na chromozomu

)




mikro:
° malé modré bunky v plachtach, nékdy rozetach
> nekrdzy, mitdzy
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obrovskobunécny kostni tumor

lokalné agresivni rlst, mts velmi
vzacné (plice)

Peak
incidence

20 40

mikro:
> bunky jednojaderné (fibro-histiocytoidni)

o ,osteoklasty”

Incidence

o Casto krvaceni, fibrotizace, pénité
makrofagy... ~

t4

Age in decades




chordom

ze zbytkd notochordu
o sakrum, klivus

roste pomalu, ale je maligni,
recidivy..., nelécitelny !

Incidence

mikro:
° bb. s vakuolizovanou cytoplazmou =




kostni cysty

aneurysmaticka kostni cysta

° primarni: puberta, adolescence

Vé

’d 7 d
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kostniho TU

prosta kostni cysta
o déti, mladi

intraosealni ganglion

7
” OKO

o periartikularné....
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fibrozni dysplazie

mladi dospéli, adolescenti

monoostoticka, polyostoticka forma
— —> deformity kosti

mikro:

o zprohybané tramce pletivové kosti
(vétSinou) BEZ lemu osteoblast(

o + fibrdézni tkan

Monostotic

Polyostotic

Monomelic

Polymelic

=




Patologie kloubu




osteoartroza (degenerativni osteoartritis)

spondyloza, spondyloartroza




degenerativni osteoartritis
spondyloartroza

v 4 el 4

nosné klouby, pater, ale i malé klouby ruky

zanetlivé - degenerativni zmeény kloubnich
chrupavek:

o eroze, fisury, subchondralni cysty, osteofyty, volna
téliska - bolest

synovialni membrana s mirnym chronickym
zanétem + obrovskobunécna reakce kolem
kostnich Ulomku

pater: + vyhrez meziobratlové ploténky



degenerativni osteoartritis
spondyloartréza

rozsirena
skleroticka
kost, chybi

vrstva
artikularni

o chrupavky

e s, oot L0000 RS L Ctet T
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(s / osteofyt
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AR "e g%é(ﬁ'f '

W, W ngp ) 93 defektni
postaveni
kloubu
(deformity
kloubu)

artikularni
chrupavka

meniskus

normalni
kloubni
stérbina

| osteofyty

_ chrupavky

tezka osteoartritis

Zanicena
synovie

zbytky
obrousené
chrupavky

rozsifené
kloubni
pouzdro

kloubni

stérbina




spondyl6za, spondyloartroza

—SPONDYLOZAr——
> meziobratlové ploténky
o = posSkozeni podélnych vazu

o = degenerativni zmény okrajd
obratlovych tél (osteofyty)

o = posSkozeni facetovych kloubl
(typu osteoartritidy)

SPONDYLARTROZA

> postihuje facetové klouby (zadn .

oblouk)

o ~ osteoartritida

Hormal
Disc

|
Degenerated |
Disc

Bulging
Disc —

Herniated
Disc

Thinning
Disc

Disc Degeneration
with Osteophyte
Formation




artritis uratica (dna)
artritis revmaticka
artritis revmatoidni

spondylosis ankylosans

infekEni artritidy




artritis uratica (dna)

y

uratové krystaly do- a kolem kloubU k.

oy = £ )
9 o' \J

palec na noze (podagra), palec na
ruce (chiagra), rameno (omagra),
koleno (gonagra)

akutni faze = PMN (akutni projevy
zanétu)

chronicka faze = dnavé tofy s
obrovskobunécnou reakci




revmaticka artritis

pozdni nasledek streptokokové infekce

velké klouby — migrujici polyartritis

akutni zaneét = PMN (akutni projevy zanétu)

chronicka faze = Aschoffovy uzliky, nodézni revmatismus (fibrinoidni
nekrdza 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 vazl a meziobratlovych plotének -
bambusova tyc

POSTURE WITH

vyrovnénl' bedern ANKYLOSING SPONDYLITIS

Loss of normal

_ { of Spine r curvature -



infekéni artritidy

pfi traumatu / sepsi
o pyartros (PMN + zndmky zanétu)
o piStéle, abscesy... >ankyldzy

pri borelidze
° mikro obraz podobny jako u RA

tbc

> hematogenni propagace __
> zdufeni bez zarudnuti (tumor albuRi®s,




synovialni chondromatodza

tenosynovialni obrovskobunécny tumor




synovialni chondromatoza

primarni = ,,chondromy” v synovialni membrané

sekundarni = volna kloubni téliska pfi osteoartréze (pseudoTU)

Aps. s ey
o S 4 -




difazni varianta (pigmentovana
vilonodularni synovitis)
° lokalné agresivni TU

mikro:
° pfipomina OBN kosti

o jednojaderné bb. (ovalné, kratce
vietenité) + , osteoklastoidni” bb.

o Casto hemoragie, pénité makrofagy,
fibrotizace




Patologie mékkych tkani




NADORY MEKKYCH TKANI

’

biologické chovani:
> benigni . :\

o intermedialni
o lokalné agresivni

> lokdlné agresivni / vzacné metastazujici

o maligni




Kategorie mekkotkanovych TU

adipocytarni
fibroblastické/myofibrblastické

tzv. ,fibrohistiocytarni”
vaskularni
perivaskularni
hladkosvalové

z kosterniho svalu
chondro-oseodzni

GIST

nadory nervovych obalu
nejisté diferenciace

nediferencované



Sarkomy mekkych tkani 9‘\

velmi vzacné
o benigni 100x castéjsi
o =1% vSech malignit u dospélych, ale =10% u déti (= 4. nejcastéjsi malignita)

»diagnostické a terapeutické problémy

prognoza (obecné):
° lokalni recidivy 20%
° metastazy 30 - 50%
o celkové preziti 40 — 60%



Sarkomy mekkych tkén:gr

—lokalizace
o 40% DKK, nejcastéji stehno
o 30% trup a retroperitoneum
o 10% HKK
o 10% hlava a krk

makro: vzhled , (vareného) rybiho” masa

nékteré typy sarkomu maji vekovou predilekci

° rabdomyosarkom — déti

° synovialni sarkom — adolescenti, mladi dospéli



oV IVlVI | II Il

benigni: LIPOMY — 30% vsech mezenchym. TU

maligni: LIPOSARKOMY




lipom

0O Vv

makro i mikro: - zrala tukova tkan




liposarkom

nejCasteji DKK, a retroperitoneu

varianty:
> dobre diferencovany
o dediferencovany
> myxoidni/kulatobnéény
o pleomorfni

. b (8
mikro: :“;.,:, >
° lipoblasty ?‘s _

> atyp. bb. nafl




I|II I [ I o

nadorové bb. vykazuji znaky fibroblastu a
myofibroblastu

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

intermediarni: fibromatozy, dermatofibrosarcoma
protuberans

maligni: fibrosarkom, myxofibrosarkom

I



nodularni fasciit

nejCasteji DKK, HKK, trupu

rychle roste

mikro:

> pfipomina maligni TU!

° bb. rostou = fibroblasty v
tkanoveé kulture

T
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fibrom

\¥4 Ve [ V4

(pseudotumory)

pravé nadory spise vzacne:
° fibrom slachové pochvy

> elastofibrom

> Gardneruv fibrom

mikro:
o> dobre ohranicené i infiltrativni sireni
> malo bunécné




_\

In

(4D N

FIBROMATOZY superfici

varianty:
> palmarni (Dupuytren)
> plantarni (Ledderhose)
> penilni (Peyronie)

makro:
o splyvajici uzly -> kontraktury

mikro:
> fibroblasty ve virech a svazcich



FIBROMATOZY hiuboke P
— lokalné agresivni rust, NE mts

varianty:
> abdominalni (sténa brisni)
> extraabdominalni (DKK, trup, ramena, hlava & krk)
° intraabdominalni (mezenterium, panev)

makro:
> neostre ohraniceny rdst !

mikro:
o infiltrativni sireni
° zejici cévy




dermatofibrosarcoma protuberans _

o Vv v /7

trup, hlava & krk, méné koncetiny

tendence k recidivam, mts vzacneé

mikro:
° primés makrofagu
o storiformni usporadani




fibrosarkom

V 4 [ V4 V 4

metastazuje do kosti a plic:
> adultni je vyrazné agresivnéjsi

mikro:

° bunécné tumory

> uniformni bb.

> stromeckovity (,,herrinbone®) rist
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°> tenké cévy :
° rlizné napadna myxoidni matrix




benioni << rabd |

rabdomyom

° vzacny

o kardialni, velmi vzacné extrakardialni (hlava &krk, vnitfni
genital)

rabdomyosarkom

O embry,onzj\Im } déti/puberta, hlava&krk a urogenital
> alveolarni

> pleomorfni — dospéli



rabdomyosarkom

V4 v V4 V4

’

mikro:

primitivni bb. — rabdomyoblasty
nékdy pricné zihani cytoplazmy
,pavoukovité” bb.

,lymfoidni“ bb.

pleomorfni

(0]

(0]

(0]

(0]

(0]

alveolarni RMS — prestavba
PAX3 nebo PAX7 genu




leiomyom
> v mekkych tkanich velmi vzacny
> koncetiny, retroperitoneum

leiomyosarkom

° retroperitoneum

> sténa velkych cév

> hluboké tkané koncetin



)

> protahlé vretenité bb. v krizicich se svazcich

leiomyosarkom

mikro:

> doutnikova jadra




~ benigni

> hemangiom (kapilarni, kaverndzni), lymfangiom

intermedialni
o Kaposiho sarkom (HHVS8)

maligni
o epiteloidni hemangioendoteliom
o angiosarkom



HEMANGIOMY

patogeneze

> malformace

| procesy

o reaktivn

idory

V4

> pravé na

makro

cené

("4

> modravé uzlicky i neohrani

7

rostouci




Kaposiho sarkom

~ lokalné agresivni

typicky na ku
vnitrni organy

i (skvrny, uzly), muze postihnout i

NIK

mikro:
° vietenité bb. + fibréza + ,kapilary”

Elsevier. Kurnar et al: Robbins Basic Pathology 8e - www.studentconsult.com



Epiteloidni hemangioendoteliom

/4 . V4 o 7/ V4 . 7 o

7

angiosarkom (mortalita ,,jen” 20%)

mikro:

> pfipomina mts hlenotvorného karcinomu — vakuolizované
bb. v hyalinizovaném stromatu




angiosarkom ;\

v

sekundarné v terénu:
> predchoziho ozareni (za 10 i vice let)
> chronického lymfedému (Stewartlv-TrevesUyv sy)

vétsSinou kozni, v mékkych tkanich <1/4

neohraniceneé rostouci, velmi prokrvacené TU




angiosarkom

V4 v

~extrémné agresivni

> rozsahlé mts do plic, kosti, mekkych
tkani, LU

mikro:
° rlzna podobnost s krevnimi cévami
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vy
analog

napr.:

o atypicky fibroxantom

o extraskeletalni myxoidni chodrosarkom
o epiteloidni sarkom

> synovialni sarkom

o extraskeletalni Ewinguv sarkom




synovialni sarkom
agresivni, mladi dospéli ot

NESOUVISI se synovialni S
memranou KL
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nejcastéji kolem kolene Wi A
A IS i

y ?

'l

mikro:

> bifazicky (vrfeten. bb. + zlazky)
> monofazicky vretenobun.

° (nizce diferencovany)

prestavba genu SS18



Imi vni, o oli
dostupnymi technikami nelze prokazat linii
diferenciace — dg. per exclusionem

klasifikovany dle mikroskopické morfologie
o kulatobunécneée

o epiteloidni

o vietenobunécné

> pleomorfni (obsolentni pojmenovani: maligni fibrozni
histiocytom)







DéKkuji za pozornost!
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