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Onemocnheéeni kosti

1) VVV kosti 5) metabolické osteopatie
2) osteoporoza 6) zanéty kosti
3) zZlomeniny kosti 7) nadory kosti

4) osteonekroza



Zanety kosti



Osteomyelitida

@ Definice

- osteomyelitis
- zanét kosti a KD (infekéni / neinfekéni)

@ Pricina (etiologie)

- hnisava osteomyelitida = pyogenni bakterie
e streptokoky, stafylokoky, hemofily
e per continuatem = z traumatu (otevrena fraktura, operace, ze zubniho kazu, sin()

e hematogenni = pri bakterémii / sepsi (déti a imunosuprimovani dospéli = DM)

- neinfekcni osteomyelitida = vzacna

e gutoimunitni (SLE, CRMO = chr. rekurentni multifokalni OM), v okolni nadoru



Osteomyelitida

Vyvoj (patogeneze)

- osidleni infekce v locus minoris resistentiae kosti
e déti = metafyzy dlouhych kosti (zpomaleni pritoku a absence BM v kapilarach
fyzy ve tvaru spondky do vlast = "hairpin")

 dospéli = obratle (zpomaleni pratoku v kapilarach tvaru vyvrtky = "corkscrew") /
kratké kosti DK



Osteomyelitida

Vyvoj (patogeneze)

1) akutni faze
- spongiozni kost
e edém - komprese cév - tromby - ischemie - nekrdza spongiozy
N2
- kortikalni kost

e subperiostalni absces (Sifenim zanétu dreni i Haversovymi kanalky) - odtrzeni
periostu = nekroza kortikalni kosti

N2
- mekke tkanée
e destrukce periostu = pistél (fistula) - drendz a provaleni na klzi (kanal s
dlazdicovym epitelem a riziko SCC / u déti periosteaini osteoplazie = lem kosti)



Osteomyelitida

Vyvoj (patogeneze)

2) chronicka faze

* Brodieho absces = chronicka tvorba pyogenni membrany
* sekvestry (fragmenty nekrotické kosti) vylouceny na kazi pistéli s hnisem /
"zarakveny" (involucrum) = opouzdfeni novotvorenou kosti (osteoplazie)

e sklerotizace kost kolem loziska pokud pomaly prubéh



Osteomyelitida

e Morfologie

1) akutni faze

e hnisavy zanétlivy exsudat (flegmdna / absces) v IT prostorech (neutrofily)

2) chronicka faze
e chr. hnisavy zanétlivy exsudat (smiSeny = neutrofily + lymfocyty + plazmocyty)

e jizveni = fibrotizace IT prostor



Osteomyelitida

O Klinika

- déti i dospéli

e asociace byva s traumatem, DM a imunosupresi

- systémoveé priznaky
e teplota, Unava az schvacenost (ale hemokultury casto negat., RTG tumoriformni)

e komplikace = sepse (obtizny ATB pranik), AA amyloiddza

- lokalni priznaky
* bolest postizené oblasti

» komplikace = pat. fraktura / defekt rastové chrupavky (deformity rastu) /
prestup na kloub / SCC klze v okoli pistéle (1 %,; latence az 40 let)



TBC kosti

@ Definice

- TBC osteomyelitida, ost(e)itis tuberculosa
- nekrotizujici granulomatézni zanét kosti

@ Pricina (etiologie)

- infekce Mycobacterium tuberculosis ("Kochuv bacil")

Vyvoj (patogeneze)

- primarni TBC = hematogenni disseminaci (1 %)
* nutny imunodeficit (rozvojové zemé = hlavni Indie)
- postprimarni TBC = reaktivace izolované metastazy

e nutny imunodeficit (HIV, narkomani, imunosuprese)



TBC kosti

e Morfologie

- makro = Th-L obratlova téla / dlouhé a kratké kosti koncetin
e obratle = (spondylo)discitida az spondylitida ("Pottovo zlo = mallum Potti)
 dlouhé kosti = granulomatozni osteolyza (caries kosti, "kostizer")

e kratké kosti = TBC daktylitida (spina ventosa)

e klouby = arthritida az pannus (fungus)

- mikro = stav imunity urcuje formu TBC
* proliferacni = formace kaseifikujicich granuloma (" imunita)

e exsudativni = prevaha kaseidikace az kolikvace bez granulomd ({, imunita)



TBC kosti

O Klinika

- déti i dospéli (mladi)
* obratle = zhrouceni obratll a kyféza s hrbem (gibbus) aZ paraplegie (50 %) /
sbehly "absces" (Sifeni kaseifikace do dalSich obratll a m. psoas major az panve)
+ mozné Cor kyphoscolioticum
e dlouhé kosti = obraz "studenych abscest" (bez teploty) s pistélemi +/- sekvestry
e kratké kosti = baldnovité zdureni prstu

e klouby = serofibrindzni hydrops bez zarudnuti (tumor albus) az ankyldza a pistél



Pagetova choroba (kosti)

@ Definice

- ost(e)itis / osteodystrophia deformans
- idiopaticka chronicka akcelerace remodelace kosti (NE jen zanét)

@ Pricina (etiologie)

- multifaktorialni vilvy
e vnitini = vyskyt sporadicky / familarni (AD; mutace genu p62 osteoblast()

e vnéjsi = v osteoblastech prokazany paramyxoviry



Pagetova choroba (kosti)

Vyvoj (patogeneze)

- spusténi soucasného odbouravani a novotvorby kosti
» osteoklasticka resorpce = odbouravani osteoklasty

* osteoplazie = produkce kosti osteocyty

- vznika remodelovana skleroticka kost

e objemné;jsi, ale kfehdi



Pagetova choroba (kosti)

e Morfologie

- makro = axialné (lebka, pater, panev) / dl. kosti (epi- az diafyza)
e monoostoticka = 1 kost postizena
* polyostoticka = vie kosti postizeno

e lyticka faze (ztenCeni kortexu) - osteoblasticka faze (narust a deformace) >
inaktivace / klidova faze ({, aktivity a skleroticka remodelovana kost)

- mikro = obraz remodelace soucasné na 1 tramci (prevaha dle faze)
e lyticka faze = destrukce tramcu aktivovanymi osteoklasty (lakuny, vaskularizace)
e osteoblasticka faze = novotorené tramce s lemy osteoblastU
e inaktivace / klidova faze = "mozaikovita kost" ("sukovité" tramce s cementovymi

liniemi a Ubytek vaskulatury)



Pagetova choroba (kosti)

O Klinika

- dospéli (od 5. dekady)
e hlavni Evropa a USA (v CR cca 3 % populace)

- asymptomaticky az bolest a deformita kosti
e 2/3 pfipadld ndhodnym nélezem na RTG
* 1/3 deformity (lukovité dl. kosti, "choroba malého klobouku")

» komplikace = komprese nerva (hlavové / misni koreny), infrakce aZ patologicka
fraktura, arthritida, Pagetiv sarkom (HG zvrat = OS, FS, CHS, UPS)



Nadory kosti



Nadory kosti

- benigni ¢asté / maligni vzacné (vyjma sekunddrnich)
* benigni nejista incidence (nejcastéjsim NOF) / maligni 0,2 % malignit
(ale ¢asto HG u mladych; nej¢asteji OS a Plazmocelularni myelom)

» metastazy = déti (neuroblastom, RMS, hemat.) / dospéli (osteolytické =
ca plic, prsu, ledvin, GITu, FTC / osteoplastické = ca prostaty a prsu)

- vznik vétsinou de novo, existuji ale predispozice
 benigni nadory, Pagetova choroba, chr. osteomyelitis, kostni infarkt, RT

o genetika = Li-Fraumeni (TP53), hereditarni retinoblastom (RB1),
enchondromatdza, Ollierova ch., Maffuci, McCune-Albright, Mazabraud sy.



Nadory kosti

- k diagndze nutna tymova spoluprace (MDT) + referencni centrum
* nutné informace = vék + lokalita nadoru + radiologicky nalez

- radiologie = benigni (ohrani¢ené) / maligni (neohranicené)
e mapovité = vietenité sa. (multifokalni = Lymfomy, Angiosarkom, metastazy)
e viceCetné = "vyzrané dirky" kulatobunécné sarkomy

e periost = benigni (silna novotvorba kosti) / maligni (vicevrstevna nepravid.)

- biopsie = aspirace jehlou (cytologie) / jehlova (CT, UZ) / oteviena
e zdrzeni dekalcifikaci



Klasifikace nadoru kosti

1) chondrogenni nadory

maligni
2) osteogenni nadory
intermediarni

(I. agresivni / vz.

3) fibrogenni nadory metstazujici)

4) vaskularni nadory benigni

5) nadory bohaté na osteoklasty
6) notochordalni nadory
7) ostatni mezenchymalni nadory

8) hematopoetické nadory



Chondrogenni nadory



Chondrogenni nadory

1) subungualni exostéza
2) osteochondrom

3) enchondrom

4) chondroblastom

5) centralni AKN / CHS gr. 1

6) centralni CHS gr. 2-3
7) dediferencovany CHS



Subungualni exostoza

@ Definice

- NE Dupuytrenova exostoza (CAVE ucebnice)
- benigni osteokartilagindzni nador prstu

@ Pricina (etiologie)

- prava neoplazie (CAVE ucebnice); muze predchazet trauma

Vyvoj (patogeneze)
- 1(X;6)(924-926;915-¢25)



Subungualni exostoza

e Morfologie

- makro = povrch distalnich ¢lankd pod nehtem

e hlavni palec na noze

- mikro = dif. dg. Osteochondromu prstu (vzacny)
e fibrokartilagindzni ¢epicka s kosténou stopkou s blandni
vietenobunécnou proliferaci v IT prostorech (mitdzy +/-)
e chrupavka neostry prechos vaziva a mirné atypie

e kost +/- enchondralni osifikaci



Subungualni exostoza

O Kiinika

- déti a mladi dospéli (cca 25 let)
e bolestivy otok a deformity nehtu az ulcerace

e prognodza = vzacné rekurence po excizi



Osteochondrom

@ Definice

- NE (osteo)kartilagindzni exostoza
- benigni (osteo)kartilagindzni nador veétsinou metafyzarnée
@ Pricina (etiologie)
- prava neoplazie; NE odstépek rustoveé chrupavky ("paroh")
- Osteochondromatoza = viceCetné
Vyvoj (patogeneze)
- inaktivace (proti CHS) EXT1-2 genu (somatické / germinalni)



Osteochondrom

e Morfologie

- makro = povrch kosti s enchondralni osifikaci
e hlavni metafyzy dlouhych k. (dis. femur, prox. tibie/humerus)
e vzacnéji kratké a ploché kosti (z lebky jen condyl mandibuly)
e pendulujici az kvétakovité (Cepicka chrupavky < 2 cm)

e mhohocetna Osteochondromatdza = 15 % vicecetné

- mikro = obraz exofytické "rGstové chrupavky"
e perichondrium/periost s ¢epickou blandni hyalinni chrupavky

zrajici enchondralni osifikaci v kost s kostni dfeni v IT prostore



Osteochondrom

O Klinika

- déti a mladi dospéli (cca 18 let)
e asymptomaticky se zastavou rlstu s uzavérem rlstové ploténky (puberta) /
hmatna masa s opotiebenim a utlakem kloubu, Slach, nerva, cév a burz v okoli

* prognoza = +/- recidiva; u dospélych v 1 % (5 % viceCetné) mozny zvrat v CHS
(opakované recidivy az rapidni rist a bolest)



Enchondrom

@ Definice

- NE chondrom

- benigni kartilagindzni nador v centru kosti
@ Pricina (etiologie)

- pravy nador

- Ollierova choroba / Maffucciho syndrom = vicecetné
Vyvoj (patogeneze)

- aberace genu IDH1-2



Enchondrom

e Morfologie

- makro = malé a dlouhé kosti koncetin

e hlavni ruka (prox. falangy), humerus a femur; noha min

* Ollierova choroba = mnohocetna enchondromatoza

(Maffucciho syndrom = + hemangiomy kuze)
f

- mikro = noduly blandni hyalinni chrupavky v KD /
e u kratkych kosti a enchondromatoéz hypercelularni a LG atypi
e obaleni kosti (pomaly rust); nikdy invaze (tramec obklopeny z

3 stran / kortexu / mékkych tkani); mitdzy-, mukoidni a nekro:



Enchondrom

O Kiinika

- déti i dospéli (hlavni 3.-4. dekada = mladsi 45 let proti CHS)
e asymptomaticky (dlouhé kosti) / otoky az bolest a pat. fraktura (kratké kosti)

e prognoza = sledovani / kyretaz (1 % mozny zvrat v CHS = boli i bez fraktury)



Chondroblastom

@ Definice

- benigni nezraly kartilagindzni nador epifyz / apofyz

@ Pri¢ina (etiologie)

- idiopaticka

Vyvoj (patogeneze)
- alterace genu H3-3B (H3F3B)



Chondroblastom

e Morfologie ‘

- makro = subchondralné v epi- / apofyzach dl. kosti
* nej¢astéji dis. femur a prox. tibie/humerus

e mozny i talus, calcaneus, patella, panev (acetabulum)

& 77

Tgees

- mikro = obrovskobun. |éze s chondroidni matrix //’
* chondroblasty (mononuklearni, zazezy = "rozinky") + osteoklast

e stroma chondroidni matrix (eozinofilni hlavné) a "draténé" Ca?*



Chondroblastom

O Klinika

- déti a mladi dospéli s nezralym skeletem (2.-3 dekada = 10-25 let)
e mozny viak v jakémkoli véku, spis &
e bolestivost az vypotky kloubl s omezenim hybnosti a atrofii svall

* prognoza = variabilni rekurence po kyretazi / radiofrekvencni ablaci (+ extrémné
vzacné rozvoj "plicnich metastaz")



Chondrosarkomy

LG

HG

centralni AKN /CHS gr. 1

centralni CHS gr. 2-3

Centralni
(primarni / sekundarni) (primarni / sekundarni)
periostealni CHS mezenchymalni CHS
svetlobunéecny CHS
dediferencovany CHS
Periferni

sek. perif. AKN / CHS gr. 1

sek. perif. CHS gr. 2-3

dediferencovany CHS
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Chondrosarkomy

LG

HG

Centralni

centralni AKN / CHS gr. 1
(primarni / sekundarni)

centralni CHS gr. 2-3
(primarni / sekundarni)

dediferencovany CHS

Periferni

JuJepunyas

dediferencovany CHS




Centralni AKN / CHS grade 1

@ Definice

- LG centralni chondrosarkom

- lokalné agresivni kartilagindzni nador (centralni = v KD)

- atypicky kartilagindzni nador = kosti koncetin (kratké i dlouhé)

- chondrosarkom = axialni skelet (patef, panev, lopatky, baze lebky)
@ Pricina (etiologie)

- primarni = de novo (bez prekurzoru)
- sekundarni = z preexistujici |éze (Enchondrom / Ollierova ch.)

Vyvoj (patogeneze)

- mutace genu IDH1-2 (somatickd / mozaikova)



Centralni AKN / CHS grade 1

e Morfologie

- makro = KD kosti s enchondralni osifikaci
e hlavni femur (kdekoli), panev, humerus, tibie a Zzebra

e vzhled chrupavky = prasvitné namodralé
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- mikro = invazivni LG hyalinni chrup. nador KD
* bunécnéjsi chrupavka s invazi (tramct / kortexu / mékkych tka

LG atypie (dvoujaderné), mitozy-

e struktury Enchondromu u sek. (odliseni casto vyzaduje radiolog



Centralni AKN / CHS grade 1

O Klinika
- dospéli (hlavni 3.-6. dekada)
e mladsi pfi zvratu z Ollierovy choroby

e asymptomaticky az bolest a otok (u baze lebky neurologické pfiznaky)

e prognoza = velky vliv anatomické lokalizace, muze rekurovat (ale nemetastazuje)
+ riziko zvratu v HG CHS



Centralni CHS grade 2-3

@ Definice

- intermediarni/HG centralni chondrosarkom
- maligni kartilagindzni nador (centralni = v KD)
@ Pricina (etiologie)

- primarni = de novo (bez prekurzoru)
- sekundarni = z preexistujici |éze (Enchondrom / Ollierova ch.)

Vyvoj (patogeneze)

- mutace genu IDH1-2 (somatickd / mozaikova) i dalSich drah



Centralni CHS grade 2-3

e Morfologie ‘
- makro = podoba Centralniho AKN / CHS grade 1

e hlavni femur (kdekoli), humerus, panev, zebra a pater s bazi |. ‘

e vzacneji kratke kosti ruky i nohy

e vzhled chrupavky = prlusvitné namodralé s regresi
- mikro = invazivni HG hyalinni chrup. nador KD/}’
* bunécna chrupavka s invazi (trdmctl / kortexu / mékkych tkani)
atypie (2 vezikularni / 3 HG), myxoidni zm., nekroza+/-, mitozy

e struktury Enchondromu u sek.



Centralni CHS grade 2-3

O Klinika
- dospéli (3.-6, dekada)
e mladsi pfi zvratu z Ollierovy choroby

e rychly rlst s bolestivosti a otokem u velkych aZ patologicka fraktura

e prognoza = velky vliv anatomické lokalizace, rekurence Casté i po 10 letech)
+ metastazy



Dediferencovany CHS
@ Definice

- sekundarni maligni (HG) sarkom vznikly zvratem CHS (KD i kortex)
- bimorfni = kartilagindzni + non-kartilagindzni slozka

@ Pricina (etiologie)

- sekundarni = dediferenciaci konvencnich CHS (10-15 % centralné)

Vyvoj (patogeneze)
- aberace genu IDH1-2 (jako u vychozich CHS) + p53 a dalsi



Dediferencovany CHS

e Morfologie

- makro = v mistech zvratu perif. i centralnich CHS
e hlavni femur, panev, humerus, zebra a lopatka
e zvratem centralnich CHS (zejména KD); periferni vzacnéji

e vzhled chrupavcity + komponenta "rybiho masa"

oy
S

- mikro = CHS + non-kartilagindzni HG sarkom
e kartilaginozni kom. = konvencni CHS grade 1-2 (nahly prechod)

* non-kartilaginozni kom. = vzhled UPS /OS / AS /LMS /RMS / ¢



Dediferencovany CHS
O Klinika

- déti a dospéli (hlavni 6. dekada, spis J)
e vzacny zvrat perifernich CHS cca o 1 dekadu driv
e bolestiva masa az patologicka fraktura

e prognodza = agresivni i pres terapii + Casné metastazy (plice)



Osteogenni nadory



Osteogenni nadory

1) osteom (O)
2) osteoidni osteom (00)

3) osteoblastom (O0O0)

4) osteosarkom (OS)



Osteom

@ Definice

- "kostni ostravek" (pokud intramedularné); NE kostni exostodza,
parostealni osteom, enostdza, torus palatinus / mandibularis
- benigni nador ze sklerotické kosti
@ Pricina (etiologie)

- spontanni / Gardnerav syndrom (FAP) / osteopoikil6za

Vyvoj (patogeneze)
- mutace genu LEMD3



Osteom

e Morfologie

- makro = kosti s membranodzni osifikaci
* kortex = kosti lebky (splancho- / neurocranium)

e vzacné intamedularné = epifyzy / metafyzy, panev, pater

- mikro = skleroticka zrala lamelarni kost

e obraz kortikalni / spongiformni kosti (tramce)

oy,
_ -y
T N

e intertrabekularné vaskularizované vazivo (dif. dg. hemangiom)



Osteom

O Kiinika

- dospéli (hlavni 4.-6. dekada)
* + soucasti Gardenerova syndromu (FAP)
e asymptomaticky az priznaky z utlaku = cefalea, obstrukce paranazalnih dutin, otok

e prognodza = indolentni chovani



Osteoidni osteom

@ Definice

- benigni osteoplasticky nador s velikosti < 2 cm

@ Pricina (etiologie)

- idiopaticka

Vyvoj (patogeneze)

- prestavba genu FOS (jako Osteoblastom)
- produkuje PGE, / COX2 / PGIl, s manifestaci pfiznakd



Osteoidni osteom

e Morfologie

- makro = v predilecnich kostech s velikosti < 2 cm
e dlouhé kosti (hlavni femur a tibie), kratké kosti koncetin a
pater (posteriorni segment = oblouk)

* zejména na kortexu / vzacnéji medulla a subperiostealné

- mikro = centralni nidus + lem sklerotické kosti ﬂ
e nidus = tramce vlaknité kosti s lemem duznatych osteoblast( +
v IT cévnaté stroma s fibroblasty a +/- osteoidem i osteoklasty

e skleroticky lem = ostre ohranicena spongiozni az kortikalni



Osteoidni osteom

O Klinika

- déti az adolescenti (vic J; vzacné starsi)
e typicky bolest (intermitentni mirna s nocni exacerbaci az narusenim spanku;
Uleva po NSAID) a zarudnuti s otokem v misté afekce
* v kloubech mozné vypotky a osteoarthritida
e v pateri skolidza ze spasmu paravertebralnich svall
e v prstech funkcni omezeni vlivem periostealni reakce

e prognoza = spontanni Ustup / velky reseny ablaci (malokdy biopticky material)



Osteoblastom

@ Definice

- "obrovsky 00", epiteloidni osteoblastom
- NE pseuomaligni / agresivni osteoblastom
- lokdlné agresivni osteoplasticky nador s velikosti > 2 cm

@ Pri¢ina (etiologie)
- idiopaticka

Vyvoj (patogeneze)

- pfestavba genu FOS (jako OO0)
- imunitni systém reaguje na nador se vznikem jeho priznaku



Osteoblastom

e Morfologie

- makro = v predilecCnich kostech s velikosti > 2 cm

e pater (posteriorni segment = oblouk; v téle primarné vzacné)

- mikro = obdoba 0O, ale zpravidla vétsi



Osteoblastom

O Klinika

- dospéli (hlavni 2.-3. dekada, vic &)
e typicky bolest (ale nereagujici na NSAID) az horecka, hubnuti a obéhové poruchy
e vzacne onkogenni fosfaturicky syndrom

e prognodza = Casté rekurence, lokalni destrukce a vzacné maligni zvrat



Osteosarkomy

LG HG
. - 0S
Centralni LG centralni OS
sekundarni OS
Periferni parostealni OS HG povchovy OS

periostealni OS




Osteosarkomy

LG

HG

Centralni

OS

Periferni




Osteosarkom

@ Definice

- konvencéni + malobunécny + teleangiektaticky OS + vzacné typy
- HG maligni osteoplasticky nador v KD (intramedularné)

@ Pricina (etiologie)
- idiopaticky / Li-Fraumeni sy. (TP53) / her. retinoblastom (RB1) /
Bloomuyv sy. / WernerQv sy. / Rothmund-ThomsonUv sy.
Vyvoj (patogeneze)
- idiopaticky



Osteosarkom

e Morfologie

- makro = kdekoli, nejcastéji hlavni rlistové ploténky
e hlavni dist. femur, prox. tibie / humerus (meta- / dia- / epifyzy)
e vzacneji Celist, kratké kosti koncCetin a jiné kosti

/
e viceCetny = synchronni (primarné) / metachronni (metastazy) //,

e periostedlni reakce aZ nadzvednuti periostu pred osifikaci
(dale Casté Sireni do mékkych tkani)



Osteosarkom

e Morfologie

- mikro = zakladem obraz sarkomu + produkce kosti
* mitozy (i atypické; cenny znak v dif. dg. jinych |ézi) + HG atypie (vietenobunécny /
plazmacytoidni / epiteloidni) + nekrdza + invaze okolni kosti a mékkych tkani

 produkce kosti varibilniho rozsahu a charakteru osteoidu (eozinofilni; proti kola-
genu NE fibrilarni a spis hyalinni) az nepravidelnych tramcd vlaknité (tenké) az
kompaktni (Siroké) kosti (bazofilni)



Osteosarkom

e Morfologie

e konvencni (COS) = osteoblasticky / chondrobblasticky / fibroblasticky

e osteo. COS = stroma dominuje osteoprodukce (skleroticky OS = pokud kompaktni)
e chond. COS = HG hyalinni chrupavka (v Celisti LG az myxoidni; CHS zde neni + vék)

e fibro. COS = storiformni kolagenni stroma a vétSinou HG vietenobunécny OS

* + malobunécny = "nador z malych tmavych kulatych/vieteno. bunék" + osteoid
* + teleangietaticky = ABC-like prostory (ale mitdzy, atypie, invaze); min. osteoidu
* + bohaty na osteoklasty = fibroblasticky OS + ¢etné nenadorové osteoklasty

e + epiteloidni = polygonalni buriky

e + osteoblastoma-like = LG atypie bunék lemujicich tramce, ale invaze okolni kosti



Osteosarkom

O Klinika

- 2 peaky = adolescenti (14-18 let) a starsi dospéli (> 40 let), vic &
o v Celisti dospéli ve 3.-4. dekadé
e kratka anamnéza (tydny az mésice) bolesti a otoku s erytémem klze
e mozna patologicka fraktura
e U kloubli porucha hybnosti

e prognodza = agresivni a Casné metastazy (plice, skelet = "skip metastazy"); vliv
odpovédi na neoadjuvantni CHT (dobra = > 90 % nekrodzy)



Nadory bohaté na osteoklasty



Nadory bohaté na osteokasty

1) aneuryzmaticka kostni cysta
2) neosifikujici fiborom
3) obrovskobunécny nador kosti



Aneuryzmaticka kostni cysta

@ Definice

- NE obrovskobunécny reparativni granulom / l1éze kratkych kosti
- benigni pseudocysticky nador s osteoklasty

@ Pricina (etiologie)
- idiopaticka
e "sekundarni ABC" = OO, "osteoklastom", chondroblastom, FD, OS
Vyvoj (patogeneze)

- fuze genu USP6 s variabilnimi partnery (pravy nador)
e odlisi ABC-like zmény ("sekunddarni ABC")

e popira "obrovskub. reparativni granulom" v kostech (vyjma cCelisti)



Aneuryzmaticka kostni cysta

e Morfologie g

- makro = kdekoli, hlavni metafyzy dlouhych kosti };’,g
\

e nejCastéji femur, tibie a humerus; dale obratle (oblouk)

- mikro = pseudocysticky nador vyplnény krvi

e vazivova septa s nadorovymi fibroblasty (USP6+; vietenité)

e nenadorova primeés = "osteoklasty", edotelova vystelka, zanét

* mitdzy Cetné (typické), bez atypii, nekroza +/-, ¢asta novotvorba
(obcas "modré") kosti

* solidni ABC = bez pseudocyst ("obrovskob. reparativni granulom")
4



Aneuryzmaticka kostni cysta

O Klinika

- déti a dospéli (hlavni 1.-2. dekada)
e bolest, otok, vzacné patologicka fraktura
e pater = utlak michy a neurologické priznaky

 prognoza = sponranni regrese / Casté rekurence



Neosifikujici fiborom

@ Definice

- NE metafyzarni fibrozni defekt, fibrozni kortikalni defekt, benigni
fibrozni histiocytom
- benigni storiformni nador s osteoklasty
@ Pricina (etiologie)
- idiopaticka

Vyvoj (patogeneze)
- mutace genu KRAS nebo FGFR1 (pravy nador)



Neosifikujici fiborom

e Morfologie

- makro = nezralé metafyzy dlouhych kosti ("MFD")
* nejcasteji oblasti kolene a dis. tibie l

e "benigni fibrozni histiocytom" = driv, pokud zraly skelet a jiné /:
I

lokality (jde patrné o regresivné zménény "osteoklastom")

- mikro = storiformni nador s osteoklasty
¢ viry nadorovych fibroblasta (vietenité blandni)

* nenadorova primeés = "osteoklasty"”, pénité burky, hemosiderin



Neosifikujici fiborom

O Klinika

- déti az adolescenti (hlavni 2. dekada = nezraly skelet, vic &)
* nejcastéjsi nador kosti (u cca 30-40 % déti okultné)
e asymptomaticky; vzacné bolest az patologicka fraktura

* prognoza = spontanni regrese / rekurence vzacné (bez rizika zvratu)



Obrovskobunécny nador kosti

@ Definice

- NE osteoklastom, benigni fibrézni histiocytom
- lokalné agresivni az maligni nador s osteoklasty

@ Pricina (etiologie)

- idiopaticka / asociace s graviditou / maligni zvrat po RT

Vyvoj (patogeneze)
- pravdépodobné z oteoblastu s mutaci genu H3-3A (H3F3A)



Obrovskobunécny nador kosti

@ Morfologie

- makro = hlavni zralé epifyzy dlouhych kosti
e nejCastéji, dis. femur, prox. tibie, dis. radius, prox. humerus

e dale nezralé metafyzy dlouhych kosti, obratle (téla) a sakrum

e

g = -
< l\
S, N, 1



Obrovskobunécny nador kosti

e Morfologie

- mikro = bunécny solidni nador s osteoklasty (konvencni)
e mononuklearni nadorové osteoblasty (duznaté histiocytoidni)
* nenadorova primeés = osteoklasty (Cetné, > 50 jader)
e mitdzy+, atypie+/-, nekroza+/-

e maligni = atypické mitdzy, miva atypie, ostry prechod ("dediferenciace")
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Obrovskobunécny nador kosti

O Klinika

- déti (vzacné) a mladi dospéli (hlavni 3.-5. dekada)
e kratka anamnéza (typicky tydny az mésice) bolesti, otoku a omezeni pohybu
(mozZna patologicka fraktura)
e pater = neurologické priznaky

e prognodza = lokalni agresivita se vzacnymi metastazami ("emboly" plice) a
casté rekurence ; az maligni chovani



Notochordalni nadory



Konvencni chordom

@ Definice

- maligni nador s vyjadrenou notochordalni diferenciaci

@ Pricina (etiologie)

- idiopaticky / asociace s Tuberdzni sklerézou

Vyvoj (patogeneze)

- alterace genu TBXT (vzacné germinalni)



Konvencni chordom

T

e Morfologie

- makro = v oblastech prubéhu chorda dorsalis )l

e lebni baze, téla obratl(, sakrokokcygealné
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- mikro = z fyzaliformnich bunék (fyzalifor)
* epiteloidni se svétlou / eozinofilni vakuolizovanou cytoplazmou

e laloCnaty solidni s vazivovou kapsulou a septy; myxoidni stroma



Konvencni chordom

O Kiinika

- déti a dospéli (hlavni 5.-7.dekada, spis )
e bolest a lokalni neurologické priznaky

e prognodza = pomérné agresivni, Casté metastazy (plic, LU, kosti, podkozi)



Ostatni mezenchymalni nadory



Prosta kostni cysta

@ Definice

- simplexni / solitarni kostni cysta; NE jednokomorova kostni cysta
e v Celisti tzv. traumaticka kostni cysta

- unilokularni centralni kostni cysta

@ Pricina (etiologie)

- idiopaticka (zvazovano intraosealni krvaceni pri vyvoiji kosti)

Vyvoj (patogeneze)
- idiopaticka



Prosta kostni cysta

e Morfologie

- makro = zejména dlouhé tubularni kosti
e hlavni prox. humerus, pak prox. femur / tibie a jiné

e cysta vystlana vazivem a vyplnéni sero(sanguino)lentni tek.

- mikro = vazivova pseudocysta s fibrinoidni hm.



Prosta kostni cysta

O Klinika

- déti a mladi dospéli (hlavni 1.-2. dekada, spis J)
e mirna bolest a otok az omezeni pohybu a patologicka fraktura z min. traumatu

e progndza = spontanni vyhojeni obcas po frakture / nékdy recidivuje (pfi frakture
navic riziko zastavy rustu kosti a avaskularni nekrozy)



Fibrozni dysplazie

@ Definice

- NE liposklerozujici myxofibrozni nador, fibrokartilagindzni dyspazie
- benigni intramedularni fibro-osealni nador
@ Pricina (etiologie)

- de novo / asociace s McCune-Albrigtovym / Mazabraudovym sy.

e endokrinopatie a poruchy pigmentace / intramuskularni lipom nad loZiskem FD

Vyvoj (patogeneze)
- mutace genu GNAS



Fibrozni dysplazie

e Morfologie

- makro = kdekoli, predilecni kosti vSak podle formy
* monoostoticka = hlavni femur a kraniofacialné; dal tibie, Zebra

* polyostoticka = dtto; dale tibie a panev (byva v 1 koncetiné /

1 strané téla / difuzni) /f:{
ol
g
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- mikro = vazivo s nepravidelnymi tramci kosti
e vazivo = blandni fibroblasty, mitézy malo
e kostni tramce = vlaknita aZ spongiozni kost tvaru "rybich hacka'

"Cinskych pismen" /"Ca O"



Fibrozni dysplazie

O Klinika

- déti a adolescenti az néma do dospélosti
e asymptomaticky aZ bolest a patologicka fraktura s deformitami a zkracenim DK /
drazdénim hlavovych nerv( a invalitidou
e produkce FGF23 = nadorova osteomalacie

e prognodza = prizniva se vzacnym rizikem maligniho zvratu
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