Patologie kosti a kloubu
MUDr. Jan Balko, Ph.D.
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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

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)



Zanéty kloubu



"Degenerativni zanety"



Osteoartritida / "(osteo)artroza”

@ Definice

- osteoarthrosis deformans, osteoarthritis degenerativa
- nejCastejsi choroba kloubu



Osteoartritida / "(osteo)artroza"

@ Definice

- osteoarthrosis deformans, osteoarthritis degenerativa
- nejcastéjsi choroba kloubl

@ Pricina (etiologie)

- primarni = idiopaticky zanét a nasledna degenerace kloubu
e dfiv zanét povazovan za sekundarni
e dnes prokazan prvotni vliv zanétu s pivodem ve vazech a synovialni m. -

IL-1, IL-6, TNFa a metaloproteinaz - I degradace a |, syntéza chr. matrix

- sekundarni osteoartritida = nasedajici na predchozi poruchu

e VVV, traumata, hemarthros, zanéty, DM, Pagetova choroba, operace, RT...



Osteoartritida / "(osteo)artroza"

Vyvoj (patogeneze)

- zanétliva deformace anatomickych struktur kloubu

e chrupavka = rozvlaknéni (fibrilace) - trhliny (fisury) - ztenceni erozemi -
uvolnéni "kloubnich mysek" + obnazeni kostnich epifyz

 subchondralni kost = osteofyty (kostni vyristky v junkci chrupavky a synovialni m.)
+ subchondradlni pseudocysty (juxtaartikularni ganglion) + sklerotizace (eburneace)

e synovialni membrana = hyperplasticka + akcelerace zanétu iritaci "myskami"

e vazy (ligamenta) a menisky = fibrilace a fisury az destrukce menisku

* kloubni Stérbina = ztencena az vymizela

e svaly = atrofie



Osteoartritida / "(osteo)artroza"

e Morfologie

- makro = hlavni velké pretézované klouby
e coxartroza = kycel
e gonartrdza = koleno

e omartréza = rameno ﬂ

e spondyloartroza = pater (intervertebralni klouby)
e rhizartrdza = palec ruky
* Hallux valgus / rigidus = palec nohy

 + interfalangealni klouby ruky (did. i prox), karpo-metakarpalni
klouby



Osteoartritida / "(osteo)artroza"

O Klinika

- dospéli (starsi, 50 % populace nad 65 let)
e incidence vzrusta s vékem (vyznamny socioekonomicky dopad)

e sekundarni byva u mladsich (¢asna dospélost)

- startovaci a namahova bolest az omezeni hybnosti
e ranni ztuhlost = vznika inaktivitou a odezniva do 30 min.

e krepitace = hlasité drasoty doprovazejici pohyb kloubu

- Casem deformity kloubt (zdureni bez jinych Celsovych znaku)
e Heberdenovy uzly = osteofyty dis. interfalangealnich kloubu

e Bouchardovy uzly = osteofyty prox. interfalangealnich kloub( (imitace RA)



Spondyloza
@ Definice

- spondylosis
- obc¢as uzivana za synonymum spondyloartrozy (ta je jeji soucasti)



Spondyldza
@ Definice

- spondylosis
- obcas uzivana za synonymum spondyloartrdzy (ta je jeji soucasti)

@ Pricina (etiologie)

- vliv degenerace i zanétlivych zmeén
e vékem dehydratace a svrastovani i ztenceni intervertebralnich disk

- porucha intervertebralnich diskl - paravertebralnich ligament
—> apofyzealnich (facetovych) kloubu (spondyloartréza)
e intervetebralni disky = nucleus pulposus (zbytek notochordu) + anulus fibrosus
e paravertebralni ligamenta = dlouhé a kratké vazy patere (napr. ligamenta flava)

e apofyzealni (facetové) klouby = intervertebralni + kostovertebralni na pediklech



Spondyldza

Vyvoj (patogeneze)

1) intervertebralni disky

e vliv véku / pretizeni meziobratlovych plotének - 2 mozné stavy

e vyhreznuti ploténky = dislokace nestlacitelného gelu nucleus pulposus laceraci
anulus fibrosus (mladsi akutné = zvedani bremen / starsi chr. = mikrotrauma)

— herniace = horizontalni (V / PL) / vertikalni (Cra / Cau = Schmorlovy uzly) >

variabilni stupen hernie (protruze - prolaps - extruze - sekvestrace)

/



Spondyldza

Vyvoj (patogeneze)

 osteochondrdza = fisurace a degradace vazivové chrupavky anulus fibrosus -
ztenceni ploténky - obnaZeni + sklerotizace + osteofyty kosti obratlového téla

N/

2) paravertebralni ligamenta
e resorpce disku + nahrada jizvenim az kalcifikaci a osifikaci vaz(
+
3) apofyzealni (facetové) klouby
e zUzZeni Stérbin pfi osteochondréze / Schmorlovych uzlech = pretizeni kloubl >

spondyloartrdza (spondyloartritida) = analogie osteoartrozy

N/

- spondylosis deformans = fuze / ankyl6za meziobratlovych spojli



Spondyldza
e Morfologie
- makro = intervertebralni spoje postizeny

- mikro = obraz diskopatie

e analogie osteoartritidy bez zanétu (vyjma apofyzealnich kl.)



Spondyldza
O Klinika

- dospéli (starsi, 50 % populace nad 50 let)

e incidence vzrusta s vékem (vyznamny socioekonomicky dopad)

- kombinace omezeni hybnosti + neurologické priznaky z utlaku
e parestézie (poruchy Citi, "mravenceni") a prudka bolest prislusného dermatomu
(z utlaku misnich korent a edému)
e akutni = pfi vyhfezu

e chronické = pfi osteochondrdze

- komplikaci spondylolistéza

e posun obratlového téla ventralné s utlakem paterniho kanalu



Infekeni zanéty



Hnisava artritida

@ Definice

- arthritis purulenta / suppurativa
- hnisavy zanét koubu



Hnisava artritida

@ Definice

- arthritis purulenta / suppurativa
- hnisavy zanét koubu

@ Pricina (etiologie)

- bakterialni infekce
e Streptococcus pyogenes, Staphylococcus aureus a Haemophilus influenzae
e vzacnéji klostridia a pseudomonady (v USA i Neisseria gonorrhoeae)

e TBC artritida viz Zanéty kosti



Hnisava artritida

Vyvoj (patogeneze)

- variabilni vstup infekce
e septicka artritida = hematogenné (casto pfi sepsi)

e per continuitatem = zaneseni prfimo z OM prilehlé epifyzy, traumatu a operaci

- postupna destrukce chrupavky hnisem
e vliv aciddzy z proteolytickych enzmymu PMN a ¢innosti bakterii

e nutnd evakuace hnisu = "nad hnisavou artritidou nesmi slunce zapadnout"



Hnisava artritida

e Morfologie

- makro = nejcastéji velké klouby
e kycel, koleno, rameno

* Celsovy znaky = kloub otekly, zarudly a teply + obsah hnisu

- mikro = hnisavy exsudat
 kloubni dutina = vyplnéna hnisem (empyém = pyarthros)

e synovialni membrana = edematdzni s ulceracemi krytymi
fibrindzné hnisavym zanétlivym exsudatem



Hnisava artritida

O Klinika

- déti (novorozenci a batolata) i dospéli

e U dospélych vliv umélych materialt (TEP, dreny...)

- otok + prudka bolest + omezena hybnost kloubu

- komplikaci OM / sekundarni osteoartritida / pistéle do okoli

e + protrhované hojeni vede ke vniku vazivové az kosténé ankyloze



Imunitné podminéné zanéty



Revmaticka artritida

@ Definice

- arthritis rheumatica
- soucast revmatické horecky (febris rheumatica)



Revmaticka artritida

@ Definice

- arthritis rheumatica
- soucast revmatické horecky (febris rheumatica)

@ Pricina (etiologie)

- postinfekcni = sterilni nasledek infekce Streptococcus pyogenes

e pfedchozi spdla / tonzilofaryngitida (angina)



Revmaticka artritida

Vyvoj (patogeneze)

- zkfizena imunitni reakce = M-protein streptokokt / Ag kolagenu
* rozvoj cca za 2-4 tydny po nelécené infekci (+ patrné geneticka predispozice)

e nevznika u kmen( vyvolavajicich akutni GN

- autoimunitni poskozeni rady organt
e klouby = revmaticka artritida (migrujici polyartritida)
e srdce = pankarditida (fibrindzni zanét vSech vrstev srdce)
e kuzZe = erythema marginatum, podkoZzi revmatické uzly

e mozek = porucha BG (Sydenhamova chorea minor = "tanec sv. Vita")



Revmaticka artritida

e Morfologie

- makro = obraz migrujici polyartritidy
e polyatritida = postizeni vice velkych kloub( (kotniky, kolena...)

* migrujici = béhem hod. stfidani kloubt

- L r4 r v ’/
- mikro = nehnisavy zanet .
 kloubni dutina = serofibrindzni exsudat {114
* synovialni membrana = edém + lymfocytarni zanét

e Aschoffovy uzliky = aglomeraty histiocyttu kolem nekrobidzy
(obdoba revmatoidnich uzlt; mozné i v podkozi)



Revmaticka artritida

O Klinika

- déti

e zalezitosti rozvojovych zemi (v civilizovanych chybi kmeny s M-proteinem)

- celkové priznaky = horecka, unava, hepatosplenomegalie, bledi
- kloubni priznaky = otok + prudka bolest + omezena hybnost

e rychly Ustup po analgetické terapii

- zhojeni ad integrum

e "revmaticka horecka srdce hryze a klouby lize"



Revmatoidni artritida

@ Definice

- RA, arthritis rheumatoides, "revma" (rheuma = r. tekouci)
- systémova choroba s dominantnim postizenim kloubd
* JIA (juvenilni idiopaticka artritida) = histoptologicky a klinicky obdobna u déti



Revmatoidni artritida

@ Pricina (etiologie)

- idiopaticky autoimunitni zanét s multifaktorialnimi vlivy
e vnitini faktory = genetickd predispozice (HLA DR1/4 + nachylnost k T
produkci IL-1, IL-6, TNFa, IFNy, FGF)

* zevni faktory = koureni, trauma, infekce (EBV, zardénky, mykoplazmata...), ¢
pohlavni hormony



Revmatoidni artritida

Vyvoj (patogeneze)

- autoimunitni destrukce kloub

e Th-lymfocyty (CD4+) = INFy a IL-2 - stimulace makrofagu a fibroblastli -
IL-1, IL-6 a TNFa - aktivace B-lymfocytt - auto-IgM - imunokomplexy v

synovii = zanét a hyperplazie synovialni membrany

* revmatoidni faktor (RF) = auto-IgM cilené na Fc-fragment IgG

e seropozitivni = RF+ v séru (80 %,; ale i u SLE, Sjogrena, syfilis, HCV, sarkoiddzy a
4 % zdravych Evropand...) - test ACCP Ig (anti-CCP Ig, jsou RA specifi¢téjsi)

e seronegativni = RF- v séru (mirnéjsi pribéh)



Revmatoidni artritida

e Morfologie

- makro = perzistujici symetricka polyartritida
e jakykoli kloub mlze byt postizen (hlavni malé klouby rukou)
* synovialni membrana = jazykovité zbytnéla vrusta do kloubni

dutiny (pannus)



Revmatoidni artritida

O Klinika

- dospéli (hlavni ¢ stredniho véku = 4.-6. dekada)

e zpocatku slabost, Unava, artralgie, splenomegalie aZ cyklické ataky progrese

- kloubni = bolest, ireverzibilni deformity a omezeni hybnosti
e ranni ztuhlost = trvani nad 1 hod. (nemoznost zatnout pést)
e deformity = ulnarni deviace, "labuti Sije", "knoflikova dirka", hallux valgus...
- extraartikularni priznaky = variabilni az fatalni (vzacné)

e osteopordza, anemie, nachylnost infekcim, IPP (Caplantv sy.), vaskulitida,
iridocyklitida, splenomegalie, lymfadenopatie, neuropartie, myozitida...

- komplikaci sek. osteoartritida / ankyldza (invalidita)

* ankyldza = vazivové (jizveni pannu) az kosténé (osifikace) znehybnéni



Ankylozujici spondylartritida

@ Definice

- Bechtérevova nemoc (morbus Bechtérev), spondylitis ankylosans
- entezopatie = postizeni prevazné Upont Slach (vaz(, ligament)



Ankylozujici spondylartritida

@ Definice

- Bechtérevova nemoc (morbus Bechtérev), spondylitis ankylosans
- entezopatie = postizeni prevazné Upont Slach (vaz(, ligament)
@ Pricina (etiologie)

- dysimunitni seronegativni zanét kloubu
e seronegativni = v séru RA markery- (RF, ACCP Ig a ANA) / ¢asto vSak HLA B27+



Ankylozujici spondylartritida

Vyvoj (patogeneze)

- dysimunitni zanét uponu vazu (entezitida) a diskl (spondylitida)

e zanét - fibrotizace - osifikace - ankyldza patere ("bambusova tyc")



Ankylozujici spondylartritida

e Morfologie

- makro = axialni skelet + periferni klouby (Slachy)

e zpocatku sakroiliitida + spondylitida s kranialnim Sifenim

- mikro = nehnisavy zanét az fibrotizace a osifikace

e v paternich vazech a intervertebralnich discich



Ankylozujici spondylartritida

O Klinika

- dospéli (mladsi = pod 30 let, spi$ &)

- kloubni priznaky = bolest az omezeni hybnosti a deformity patere
e ranni ztuhlost = zpocatku
e bolest = v bedrech na dotyk i po min. aktivité a neustupujici v klidu
e deformity = mizi L lordoza, poté Th hyperkyfoza az hrb (gibbus)

e vzacnéji i jiné klouby (kycel, rameno, "parkovité prsty"...)

- extraartikularni priznaky = uveitida + IBD (CD / UC)

- komplikaci IPP / Cor kyphoscolioticum

e vliv deformity hrudniku



Artritidy sdruzené s
metabolickou poruchou



Dna

@ Definice

- dnava artritida (arthritis uratica)
- krystaly indukovany zanét kloubu



Dna

@ Definice

- dnava artritida (arthritis uratica)
- krystaly indukovany zanét kloubu

@ Pricina (etiologie)
- hyperurikémie (T kys. mocova) = krystaly (urat sodny)

e ukadani do ledvin + kloubt (chrupavka, synovidlni membrana a okolni tkané)

- primarni = vrozeny defekt metabolismu purind

o I tvorba kys. mocové / |, vylucovani uratl ledvinami (+ *masa / metabolicky sy.)
- sekundarni = masivni rozpad bunék = * uvolnéni DNA / RNA

e nekrdza nadorl po CHT, hladovéni, CHRI, TIN, otrava Pb, léky (diuretika...)



Dna

Vyvoj (patogeneze)

- precipitace jehlicovitych krystalt uratu -
chemotaxe PMN - akutni synovitida
e v perifernich kloubech s (|, teplotou branici
rozpusténi krystalu

e lyzou neutrofilli se uvoliuji proteolytické enzymy,
O, radikaly, PG, leukotrieny - poskozeni tkani zanétem



Dna

e Morfologie

- makro = akutni monoartritida - chr. polyartritida
e dominuje postiZzeni 1 kloubu = ¢asem vice kloubi
e vétsSinou metatarso- / metakarpofalangealni kloub palce

(podagra) f

- mikro = akutni az ch. synovitida
e smiSeny zanét synovialni mebrany

e dnavé tofy = obrovskobunécna reakce na krystaly uratu -
jizveni (krystaly rozpustény formolem)



Dna

O Klinika

- dospéli (4 nad 40 let, © pozdéji a v mensi mife)

- akutni dnavy zachvat = nahla epizoda synovitidy

e otok, zarudld leskla tepla kazZe, vypotek a bolest (intenzivni, hlavné v noci)

N/
- chr. dnavé tofy = pseudotumorozni uzly v okoli postizenych kloubu

* bilé povlaky na vnitfnim povrchu synovidlni membrany / boltcich

e vypraznéni pistéli / dietni opatreni a farkamoterapie vede k jejich rozpusténi

- komplikaci sek. osteoartritida / postizeni ledvin

e akutni / intersticialni uratova nefropatie / uratova nefrolitiaza



Pseudodna

@ Definice

- chondrokalcindza (chondrocalcinosis, arthritis calcinosa)
- krystaly indukovany zanét kloubu



Pseudodna

@ Definice

- chondrokalcindza (chondrocalcinosis, arthritis calcinosa)
- krystaly indukovany zanét kloubu

@ PriCina (etiologie)

- idiopaticka
e vzacneé souvislost s vrozenou predispozici k nadprodukci pyrofosfatu /
riziko pfi hyperparathyredze, hemochroatdze a po urazu kloubu



Pseudodna

Vyvoj (patogeneze)

- precipitace krystali CaPPD v mékkych tkani kloubu a okoli
e kalcium-pyrofosfat dihydratu
e patogeneze nerozklicovana, dietni opatreni nezabiraji

e jehlickovité / tyCovité krystaly



Pseudodna

e Morfologie

- makro = akutni monoartritida - chr. polyartritida
e dominuje postiZzeni 1 kloubu = ¢asem vice kloubi

e vétsinou koleno, rameno, kycCel, loket a zapésti

H 4 e a,n /
- mikro = akutni az ch. synovitida y
e smiSeny zanét synovialni mebrany diit

e depozita krystalli = obrovskobunécénd reakce - jizveni
(krystaly Kossa+ / patrné v polarizovaném svétle)



Pseudodna
O Kiinika
- dospéli (spis starsi Q)

- priznaky podobné dné (ale jina lokalita)

e depozita krystalt jsou kridovité bila



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



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"
* perichondrium/periost s ¢epickou blandni hyalinni chrupavky

zrajici enchondralni osifikaci v kost s kostni dfeni v IT prostorect



Osteochondrom

O Kiinika

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

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

- mikro = noduly blandni hyalinni chrupavky v KD
e u kratkych kosti a enchondromatadz hypercelularni a LG atypie
e obaleni kosti (pomaly rust); nikdy invaze (tramec obklopeny ze

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



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)



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 = prlsvitné namodralé f//‘
/

- mikro = invazivni LG hyalinni chrup. nador KD  //1"
* bunécnéjsi chrupavka s invazi (tramct / kortexu / mékkych tkani)
LG atypie (dvoujaderné), mitozy-

e struktury Enchondromu u sek. (odliSeni ¢asto vyzaduje radiologii)



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. nddor 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 Kiinika
- dospéli (3.-6, dekada)
e mladsi pri zvratu z Ollierovy choroby

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

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



Osteogenni nadory



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

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



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")
e nejcasteéji oblasti kolene a dis. tibie
e "benigni fibrozni histiocytom" = driv, pokud zraly skelet a jiné

.‘/
lokality (jde patrné o regresivné zménény "osteoklastom") i’,(

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

* nenadorova primeés = "osteoklasty”, pénité buriky, hemosiderir



Neosifikujici fiborom

O Kiinika

- déti az adolescenti (hlavni 2. dekada = nezraly skelet, vic 3)
* nejcastéjsi nador kosti (u cca 30-40 % déti okultné)
e asymptomaticky; vzacneé 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



Obrovskobunécny nador kosti

O Kiinika

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

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