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SKELET

kosti

klouby
chrupavky
Slachy

i310i — likularni skel

funkce:
> mechanicka (opora téla, pohyb, ochrana)
° zasobarna minerall
> hematopoéza
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kortex — kompaktni kost
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dren — spongidzni kost




Sylabus

VvV
porusena hustota kosti, metabolické osteopatie aj.
zanéty

tumory a pseudotumory



DYSOSTOZY

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

o 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

nejcastejsi typ trpaslictvi, 1 : 30 000

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

defektni enchondralni rist, ale periostalni osifikace
normalni/vyrazné;si

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

|
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S~ Midheight Triclent hands with shont
fingers (held in 3 groups)

Flexed positcon
af ethows and marked
bowing of lower limbs




tanatoformni dysplazie

AR

+ VVV srdce a CNS > 5%

defektni enchondralni osifikace anatophoric dysplasia

type 1

“jetelickova” lebka, nohy ~ telefonni
sluchatka

bowed femur

cloverleaf
skull

type 2




osteogenesis imperfecta

defektni tvorba kolegenu | (kvantita a/nebo
kvalita) -

vyrazna lomivost kosti (¢asto jiz IU), volné
klouby, bilé ¢i modrave zbarvené skléry

nizsi postava, délka Zivota normalni/¢asné umrti
typ popis

selhani, IC krvaceni)

IV-VI s deformitami, skléry normalni

tézka, letalni perinatalné (respiracni

VIII AR, tézka az letdlni LEPRE1

COL1A1, COL1A2

COL1A1, COL1A2, ...?




osteopetroza

osteoskleroza dlouhych a plochych
kosti = kosti krehké = lomivée

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
osteoporoza

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 rdZenec




osteoporoza

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

loziskova / generalizovana

zuzeny kortex, tramce spongiozni
kosti diskontinualni, ztencené

— fraktury
denzitometri

Mormal osteaporosis




Metabolismus vitaminu D + fosfatu
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Bone

7-dehydrocholesterol

“* Resorption of
Cat++ and P

Skin
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— | Cholecalciferol (Vit D3)

Ergocalciferol (Vit D2)

W
25(0H) D3
(low activity)

1 25(OH) D3 (active)

1

™ 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) ____

> fre klinicky (1Ca):

* bolesti kosti, fraktury
* svalova slabost

« zménény stav védomi (zmatenost, letargie, stupor)
* hyporeflexie, nauzea, zvraceni
 nefrolithiaza, polyurie
metastaticka kalcifikace




renalni osteopatie

CHRONICKA RENALNI INSUFICIENCE
> = retence fosfatl, neschopnost koncentrovat Ca

o = defektni hydroxylace vit. D - snizené vstrebavani Ca
ve stfevé - - - J/Ca - - - aktivace pristitnych
télisek = sekundarni hyperPTH

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



morbus Paget

incidence
of Paget's
sarcoma

loziskové zrychlena remodelace kosti

nejasna etiopatogeneze (genetika + l
kombinace vnéjsSich faktor()

Incidence

Peak age

incidence

of Paget's
disease

dospéli, typicky bélosi

LI | LI | T 1 T
1 2 3 4 5
Age in decades

6 7

monoostoticka, polyostoticka forma

axialni skelet, dlouhé kosti

(4

postizena kost je objemnéjsi,
deformovana

vzacné Pagetiv sarkom
= malignita vznikla v terénu m. Paget




mikro:

> osteolyza (hojné osteoklasty) - fibrotizace intertrabekularnich
prostor - aktivace osteoblastll a novotvorba kosti

° = - ->MOZAIKOVA KOST (cementové linie)
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periostitis
osteomyelitis

tbc

syfilis




periostitis

asepticky zanet
vétsSinou souvisi s resorpci/reparaci subperisotalniho hematomu

na zobrazovacich metodach muze imitovat TU

{

‘4

Cartilage

Metaplastic cap

Periosteum cartilage (blue)

Cortex

N

Florid reactive Bizarre Reactive

Medullary cavity

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)
o z okoli (ORL, zuby)
o zvenci (operace, traumata)

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

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

mikro:
o flegmondzni zanét intertrabekuldrné - subperiostdlni absces (= kozni pistéle)
o nekrotické casti kosti se odlucuji v podobé sekvestri = kozni pistéle / zarakveni



osteomyelitis
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2 Zanétlivy infiltrat (hlavné plazmocyty,
PMN)




ostitis tuberculosa

pri hematogenni propagaci
patef a metafyzy/diafyzy dlouhych kosti

,studené” abscesy = bez teplot (X hnisava osteomyelitis)

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




chondrom, osteom

chordom

chondrosarkom, osteosarkom, Ewinguv sarkom
obrovskobunécny tumor kosti
kostni cysty

fibrozni dysplazie



enchondrom

lobuly zralé chrupavcité tkané

bez infiltrativniho rustu Ci
propagace mimo kost (vyjimka -
ruka)

Ollierova choroba =

enchondromatoza

Incidence

Wide age distribution




osteochondrom

kolmo k povrchu
dlouhych kosti

osteokartilaginedzni
proliferace

Incidence

10

mikro:
o chrupavdita cepicka

o ve spodiné enchondralni
osifikace

o tramce pletivové kosti
° lamelarni kost

Peak
incidence

30




chondroblastom Y .

lokdlné agresivni rdst, mts e




chondrosarkom

varianty:
> konvencni
> dediferencovany
> mezenchymalni

Incidence

dlouhodoby prubéh, 2 s 4 5 & 7 &
recidivy, tumory vyssiho roeteetes
grade mts do plic/meékkych
tkani




mikro:
° lobuly chrupavcité tkané rostou permeativne, destruuji kortex -

sireni mimo koet
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Osteoidni osteom

nocni bolesti, které reaguji na
analgetika

zonalni usporadani - nidus
o centrum fibroblasty
—osteoid
—pletivova kost

—lamelarni kost
T PEPIGNT ST
.'i-- m E&i - P

o TEET - Py
E&F -

Incidence

5

Peak
incidence
25




Osteosarkom \%

varianty:

incidence
10 20

> konvencni (osteoblasticky, chondroblasticky,
fibroblasticky)

o parostalni

Incidence
|

o periostalni
Second

o | peak

dle biologického chovani: ' — _

Age in decades

b
¢

t

° high-grade (vétSinou centralni)
° low-grade (vétSinou povrchové)

extrémné agresivni, casné mts (plice,
kosti)

agresivni tp:
o predoperacni CHT — resekce — CHT
° amputace nutna zridka

I o 5leté preziti u MO (bez mts) ~70% _



mikro:

> nadorovy osteoid tvoreny
pleomorfnimi osteoblasty -
nezbytny pro dg.!!!

rtg:

o Codmanuv trojuhelnik = prostor mezi




Ewinguv sarkom ;%:

,kulatobunécny“ sarkom pskins__ G2

— tumor

V
Gl

roste v KD, ale i extraosealnée

Incidence

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

makro ~ osteomyelitis

velmi agresivni, Casné mts (plice,
kosti)

agresivni tp:

predoperacni CHT — resekce — CHT
amputace nutna zridka

Sleté preziti u MO (bez mts) ~75%

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




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

lokalné agresivni rdst, mts
velmi vzacné (plice)

Peak
incidence

20 40

mikro: -

> bunky jednojaderné= stromalni (pre-
osteoblasty)

Incidence

o ,osteoklasty”

o Casto krvaceni, fibrotizace, pénité
makrofagy...

Tp:
o exkochleace
o resekce

o denosumab (monoklon Ab proti RANKE.
aj...



chordom

ze zbytk( notochordu
o sakrum, klivus

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

Incidence

mikro:
° bb. s vakuolizovanou cytoplazmou =

__Ageindecades _
AT




kostni cysty

aneurysmaticka kostni cysta
primarni: puberta, adolescence

o

o

sekundarni: v terénu , kteréhokoli“
primarniho kostniho TU

o

vétSinou pravy nador (prestavba genu USP6)
ddx: OBN, teleangiektaticky OSA

o

prosta kostni cysta
o déti, mladi

intraosealni ganglion

o periartikularné....




Polyostotic

Monostotic Monomelic Polymelic

fibrozni dysplazie

mladi dospéli, adolescenti

monoostoticka, polyostoticka
forma

—>—> deformity kosti

= fokalni ztrata schopnosti
tvorit zralou kost

mikro: 2SN
> zprohybané tramce pletivové kosti S

(vétSinou) BEZ lemu osteoblastl | :
o + fibrozni tkan




Patologie kloubu




osteoartroza (degenerativni osteoartritis)

spondyloza, spondyloartroza




degenerativni osteoartritis
spondyloartroza

starsi a stari dospéli, nebo po traumatu
nosné klouby, pater, ale i malé klouby ruky

zanétlivé - degenerativni zmény kloubnich
chrupavek:

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

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

pater: + vyhrez meziobratlové ploténky



degenerativni osteoartritis
spondyloartréza

rozsirena
skleroticka
kost, chybi

vrstva
artikularni

o chrupavky
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(s / osteofyt
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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

Hormal
Disc

SPONDYLOZA: e
> meziobratlové ploténky g (4

Disc

o = poskozeni podélnych vazu

o - degenerativni zmény okraju | Hemiated
obratlovych tél (osteofyty) o
g

° - poskozeni facetovych kloubu | **
(typu osteoartritidy)

Disc Degeneration |
vath Osteophyte

SPONDYLARTROZA | =
> postihuje facetové klouby (zadnil | |

oblouk) =
o ~ osteoartritida




artritis uratica (dna)
artritis revmaticka
artritis revmatoidni
spondylosis ankylosans

infekeni artritidy



uratoveé krystaly do- a kolem
kloubl = dnavé TOFY

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 zanet = PMN (akutni projevy zanétu)

chronicka faze = Aschoffovy uzliky, nodozni
revmatismus (fibrinoidni nekréza v centru)



revmatoidni artritis

autoimunitni onemocnéni — RF, anti
CCP

zeny>>>mutzi, >40 let

perzistujici symetricka polyartritis

klouby rukou - Heberdenovy uzly (ty
u degenerativnich zmén)
> ranni ztuhlost, intolerance chladu

mikro:

o zaneét synovialni membrany — hyperplazie +
fibrin + lymfoidni folikly (+fibrinoidni nekrdéza)




spondylitis ankylosans

Bechtérevova choroba

muzi >zeny, mladi — vrozeny defekt HLA-B27

sakroiliitida (bolest!)

\IAI‘A’IA-,AIA IIA—IOI P_ mA-:AI‘.‘ALlA‘ ",.AlA

05|f|I,<ace perivertgh=s=i-h-m= o
plOtEﬂEk % bamb ANKYLOSING SPONDYLITIS
el 1)y -

vyrovnani bedern

Loss of normal
curvature




infekéni artritidy

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

pri borelidze
> mikro obraz podobny jako u RA

tbc

> hematogenni propagace

o zdureni bez zarudnuti (tumor
albus)




synovialni chondromatoza

tenosynovialni obrovskobunécny tumor




synovialni chondromatoza

primarni = ,,chondromy” v synovialni membrané

sekundarni = volna houbm tellska pr| osteoartroze (pseudoTU)




lokalizovana varianta (OBN
Slachové pochvy)

difazni varianta (pigmentovan&s
vilonodularni synovitis) =2
o lokalné agresivni TU

mikro:
o pripomina OBN kosti
o jednojaderné bb. (ovalné, kratce
vietenité) + , osteoklastoidni“ bb.

o Casto hemoragie, pénité makrofagy,
fibrotizace



DéKkuji za pozornost!
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