Patologie

Nemoci pohybového ustroji.
Patologie nervoveho systému.

Jaroslava Duskova
Ustav patologie 1.LF UK a VFN, Praha




Nemoci kosti

< vrozené poruchy vyvoje skeletu (rozsania dale clenena
skupina vzacnych onemocnéni: pfiklad: achondroplazie)

« metabolicke osteopatie (rachitis, osteomalacie, fibrozni
osteodystrofie, renalni osteopatie..)

« osteoporoza
+ zlomeniny a jejich hojeni
X zénéty kosti (hnisava a tbc osteomyelitis, syfilis kosti)

X nédory kKosti (benigni: osteom, osteoidni osteom, chondrom,

osteochondrom; maligni: osteosarkom, chondrosarkom, Ewinguv
sarkom)



Achondroplazie

<+ autosomalni dominantni dedicnost

« mutace genu kodujiciho receptor pro rustovy
faktor fibroblastu

« zastaven rust kosti vznikajicich z chrupavky
« dysproporcionalni trpaslictvi — kratke
koncetiny, velka hlava

+ osifikace na vazivovém podklade je
normalni









Stavba kosti zdravého jedince -

orientacni hodnoty

« objem kostnich tramcu 20%
« povrch tramcu kryty osteoidem
+ objem osteoidu < 2%

« §itka tramcu 200 pm

« pocet osteoklastu 0,2/mm?
« mira kalcifikace 0,5 um/den




Rachitis (krivice) a osteomalacie

+ Rachitis: deformace kosti vznikajici pfi nedostatku vitaminu D v dobe
rustu:
— meknuti lebky — craniotabes rhachitica, caput quadratum
— ptaci hrudnik — pectus carinatum
— zdufeni kostochondralnich spoju - rachiticky riZzenec
— zuzeni panve — porodni prekazka
— deformity dlouhych kosti — coxa a genua vara a valga
<+ Osteomalacie: demineralizace kosti z hypovitaminozy D vylucne u
dospéelych
— na kostech se tvofi osteoidni lemy a deformity (vpaceny hrudnik, zuzeni
panve,deformity dlouhych kosti, event. patologické fraktury)
— priciny:
nedostatecny pfijem tuku a vit D v potravé
malabsorpce (celiakie, nemoci ZluCovych cest a pankreatu)

0
o familiarni hypofosfatemie, Fanconiho syndrom
o intoxikace : fluor, aluminium, difosfonaty, i Iéky — antikonvulziva, antacida...)

O



Osteltis fibrosa cystica

von Recklinghauseni

< adenom nebo hyperplazie (vyjimeéné i karcinom)
pristitného téliska

+ deformity a hnedeé tumory — osteolyticka
prokrvacena loziska v kostech az patologicke

fraktury
+ hyperkalcemie
+ ledvinné kameny, zacpa, unava, nausea, slabost
« bolesti kosti a patologicke fraktury




Osteitis fibrosa cystica von
Recklinghauseni




Renalni osteopatie

« pokles glomerularni filtrace u ledvinnych
onemocnéni — retence fosfatu

< nizkeé hladiny vitaminu D
% snizeneé vstrebavani kalcia

+ V kostech zmeny jako u osteomalacie
kombinovane s fibrozni osteodystrofii



Osteoporoza — atrofie kosti

« objem kostnich tramcu méné nez 15%
< kKortex méné nez 0,5mm

<« tramce méne nez 200 um

<+ celkova x lokalni



Osteoporoza — rizikoveé faktory

< Indoevropska a asijska rasa

< pozitivni rodinna anamnéza

< kratka postava a nizka hmotnost
< maly prijem vapniku

koureni

alkohol

nizka fyzicka aktivita

resekce zaludku, streva

casna menopauza

uzivani antikonvulziv, steroidu
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Klasifikace osteoporozy

Typ | Typ |l
<« menopauzalni + starecka
< 50-70let, zeny < nad 70let, zeny:muzi 2:1

« rychla atrofie trab. kosti < atrofie trab.&kortik. kosti
« fraktury radia, obratlu < fraktury obratl(i, femuru
< sniz. fce parathyr. < zvys. fce parathyr.
< sniz. resorpce Ca < sniz. resorpce Ca
< sniz. metab. vit. D < sniz. metab. vit. D









Zlomenina
def.: poruseni kontinuity kostni tkanée

Z hlediska patogeneze:

— traumaticka : kost je zdrava, pusobi nepfimérfené
mechanické vlivy

— patologické . pevnost kosti je snizena patologickym
procesem (osteoporoza, osteomalacie, cysty, nadory
primarni i sekundarni...)

Z hlediska morfologickeho nalezu
< uplne - neuplné (nalomeni - infrakce)
< nedisociovaneé (bez dislokace) - dislokované



Zanety kosti

< Hnisava osteomyelitis - vznik
— Z okoli — zlomenina, zkaZeny zub, zanét stfedniho ucha...
— hematogenné (zejm. u deéti)
« probiha jako flegmodna
— tvori se pistele
— hojeni je protrahovane
— vysledkem muze byt pseudocysta
— komplikaci patologicka fraktura

— pfi dlouhém trvani pistéle karcinom kuze nebo
sekundarni (AA) amyloid.



Nadory kosti

+ sekundarni — metastazy jsou v kostech
éaStéjél’ nez primérnl' (zejména karcinomu - zdroj: plice,

prs, prostata, ledvina...)

< primarni
— osteogenni — osteom a osteosarkom
— chondrogenni — chondrom a chondrosarkom

— nadory kostni difené (leukemie, myelom, Ewinguv
sarkom)



Osteom




Osteosarkom

+10-20 let, 50-70 let

+metafyzy  dlouhych
kosti — femur, tibie,
humerus

+Itg — elevace periostu
Codmanuyv trojuhelnik










Chondrom
(enchondrom, periostealni chondrom)

< 10-30 let

< tubularni kosti rukou a
nohou

B humerus a femur

« rtg dobre ohranicenée




Osteochondrom

(solitarni, mnohotny)

< prvni tri dekady
+ metafyzy dlouhych kosti
< dlouhé kosti

+ rtg stopkaty nebo sesilni na zevnim povrchu
kosti







Chondrosarkom

maligni tumor
Z chrupavky




Patologie kloubu



Nemoci kloubu a Slach

« vrozeneé poruchy vyvoje kloubU (pikiad: dysplazie
kyCelniho kloubu)

« deformity patere (skolivza, kyféza)

+ spondylartroza

<+ dna

« zanéty kloubu (revmaticka, revmatoidni, infekéni)

*
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nédory kloubu (vilonodularni synovitis, synovialni sarkom)

‘0

» zanety slach a slachovych pochev . bursitis)

*

‘0

» nadory slach

*



Dna

« depozice uratu kolem kloubu
« poruchy metabolismu uratu

+ akutni — palce u nohou — velké
Krystaly

« dnave tofy — dlouhe jehlicovite
Krystaly
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Revmatoidni artritis

» zanet synovie sdruzeny s expresi HLA tridy 2
+ fibrinosni exudat a zanetliva infiltrace

« panus — granul. tkan

<+ destrukce chrupavky a kosti enzymy panusu

<+ fibrosni srusty a fuze kosti

<+ etiopatog.- Im. porucha — EB virus? T-lymfocyty

<+ produkce autoprotilatek — revmatoidni faktor






, Joint Affected by
Normal Joint Rheumatoid Arthritis

Cartilage Fendon Bone Loss/Erosion

i Cartilage Loss
| -

Svnovium

Bone Synovial Fluid \

Joant Capsule Bone i S
Inflamed Synovium
Bone l.oss
(Generalized)
Swollen Joint Capsule

A joint (the place where two bones meet) Is surrounded by a capsule that protects and
supports it. The Joint capsule is lined with a type of tissue called synovium, which produces
synovial fluid that lubricates and nourishes jointtissues. In rheumatoid arthritis, the synovium

becomes Iinflamed, causing warmth, redness, swelling, and pain. As the disease

progresses, the inflamed synovium invades and damages the cartilage and bone of the joint.

Surrounding muscles, ligaments, and tendons become weakened, Rheumatoid arthritis also
can cause more generalized bone loss that may lead to osteoporosis (fragile bones that are

prone to fracture),




+ ankyl6za kostovertebralnich a
sakroiliakalnich skloubeni

<+ nehybnost dolni zadoveé patere
<+ neg. revmatoidni faktor

« osifikace meziobratlovych plotéenek —
,Jpambusova pater”






Anylouj Ici spondylitis-spondylarthrosis




Osteoartritis - osteoartroza

+ beézne degenerativni onemocneni
kloubu — zejm. velkych zatéZovanych

« destrukce chrupavky
< chondrofyty, osteofyty, eburneace kosti

« zvapeneni chrupavky



Osteoartritis - osteoartroza

e -




Nemocl slach

+ degenerativni zmeny ve slachach jsou
pomerne casteé:
— ganglion — utvar podobny tihovému vacku bez
synovialni vystelky, vznika drazdenim. Vede
ke ztlusteni a brani slase v hladkém pohybu

— zvapeneéni nebo osifikace
+ zanety slach:

— hnisava, tuberkulosni, revmaticka, krepitujici
tendovaginitis



Nadory kloubu a Slach

< Z kloubni synovie a slachovych struktur maji
obdobnou histologickou stavbu
— benigni:
o pigmentova vilonodularni synovitis — roste uvnitr kloubu

o0 obrovskobunécny nador Slachové pochvy — vznika ve
slase nebo jejim pouzdre

— maligni: synovialni sarkom
« do kloubu zasahuji mnohé nadory z okoli
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Patologie nervového ustroji
infekce, degenerace, cevni prihody

Jaroslava Duskova
Ustav patologie 1.LF a VFN, UK Praha



Patologie nervového ustroji

+ Infekce mozku a mening
— hnisavé
— nehnisavé
— oportunni

< Krvaceni v oblasti krania
— extrakranialni

— intrakranialni
0 extracerebralni
0 intracerebralni

+ Ischemie mozku

<+ Demence

+ Mozkove nadory

« Nadory perifernich nervu



Patologie
infekci
CNS




Vstup infekce do CNS

hematogenni (pyemie, sepse)
primo
cestou plexus chorioideus

z mistniho zdroje
primo (trauma)
roztavenim kosti (sinusitis, otitis)
VV. emissariae
podél nervu (filla olfactoria)
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Klasifikace nehnisavych encefalitid
dle prevazujicich morfologickych projevu

POLIO
PAN encefalitidy
LEUKO



Poliomyelitis anterior acuta
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Vzteklina

Purkynova Bunka
Negriho telisko




Neuropatologie AIDS

Primy HIV efekt

o HIV encefalitis
leukoencefalopatie
vakuolarni myelopatie
neuropatie
myopatie

O O O 0O

vaskulitidy, AIDS-Dementia komplex, detsky AIDS



Neuropatologie AIDS

Oportunni infekce
toxoplazmoza

0 Aspergillus, Candida, Cryptococcus
i Mycobacterium avium intracellulare
i Treponema pallidum

n Cytomegalovirus

0 Herpes simplex

0 -Herpes zoster

i Polyoma PML




Toxoplazmoza
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Krvaceni v oblasti lebecni

o extrakranialni

(kefalhaematoma externum,
subperiostalni, subaponeuroticke)

o Intrakranialni

extracerebralni
intracerebralni



v v.cerebri
magna Galeni

Doc. MUDr. Z. Zahof, CSc. (1920 — 2003)



Haematom epiduralni
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Haematoma epiduralni

Telegraph co.uk

Home > News > Picture Galleries >~ Celebritv news

Natasha Richardson dies from skiing injury 15032009 dled 1803
2009
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15.03.2009 - 18.03.2009

Actress Miss Richardson, 45, was flown from intensive care in Montreal
to the Lenox Hill Hospital in New York after suffering a head injury
during a private ski lesson at the exclusive Mont Tremblant resort on
Monday afternoon

Miss Richardson fell during a lesson but initially showed no visible
signs of injury

An hour later, she complained of a headache and was admitted to the
Hospitalier Laurentien in nearby Ste-Agathe.

She was later transferred to intensive care at the Sacre-Coeur Hospital
75 miles away in Montreal before being flown New York via private jet

One doctor said she had most likely suffered from a blood clot on the
brain, while another said her condition could be “talk and die
syndrome”, where a person at first seems unharmed by an impact but
later suffers a rapid collection of blood between the skull and the brain
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rani¢ené mozkové hemoragie



-

I 4

rvaceni

kem

o

S pruni




Starsi
hemoragie
mozkova

Tristiva
hemoragie
mozecCku




Muz — 33 let.

Klin. dg.

< Ethylismus chronicus

<+ Epilepsia

+ Moribundus adlatus

<+ Haemorrhagia intracranialis lat. dx.

Aneurysma arteriae baseos cerebri ruptum??



Haemocephalus

Atherosclerosis aortae et
peripherica gr. Il

813/06

Haemorrhagia
extensa
ggl.basalium ad
ventriculos
cerebri
progressa




Sekundarni mozkova krvaceni

< Systémove nemoci

nebo lécba

— leukemie

— koagulopatie

— antikoagulacni leky
< Abusus drog

— kokain

— amfetamin

— antiobesitika

< Nonvaskularni mozkové
choroby
— gliom
— metastaza
0 melanom

0 choriocarcinom
o carcinomy (manif.!)
— disseminované
angioinvasivni mykozy
— srpkovita anemie




Morfologické projevy
- encefalomalacie
— encephalopathia angiosclerotica:
0 atrophia cerebri diffusa
0 status cribrosus

0 status lacunaris
0 hydrocephalus ext. et int. e vacuo



Encephalomalacia
partim rubra
cerebri




Pseudocystgeostence \o\ malaticka
~

y.




Klinicke projevy
- mozkova mrtvice (event. smrt)

— pyramidove a extrapyramidove
poruchy

— atheroskleroticka
(multiinfarktova) demence

(-100ml!)



Def.:
pokles intelektovych schopnosti
individua pod jim predtim
dosazenou uroven



Klinicke projevy:
poruchy

1 pameti (mnestické)
1 poznavacich funkci  (gnostické)
1 adaptacniho chovani (praktické)
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Zacatek
zpravidla plizivy
Vyvoj
reversibilni
stacionarni
progredientni



emence - pficiny (1)
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TERAP|E 1 MALNUTRICE
INTOXIKACE 1 VASKULARNI

INFEKCE - o EXPANZE
METABOLICKE 5 AFEKTIVNI
PORUCHY PORUCHY

PROGRESIVNI DEGENERATIVNI
ONEMOCNENI



M. Alzhelimer! -incidence

> 05 et 5%
populace
> 80 let 20%
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Nadory CNS

<« primarni CNS neoplazie:
— cca. 2% vsech malignit
— cca 20% malignit u deti mladsich 15 let

L)

L)



Objemoveé pusobeni intrakranialniho nadoru

Superior e el R e
sagittal sinus O P

Subfalcine
herniation of
cingulate gyrus

Falx

Compressed
gyri
Tumor

Edema Distorted
lateral
ventricles

Midline shift
Transtentorial
herniation _ . i ] € ) = )
of medial S e 0 = Swelling
o5 5 s f — and distortion

part of

temporal lobe of brain stem

Cerebellum

Transforaminal
herniation of
cerebellar tonsil




CNS neoplasie — klin. projevy

« epilepsie
+ fokalni vypady — parezy, plegie
« zVvyS. Intrakranialni tlak
— bolest hlavy
— zvraceni (zejm. u déti)
— zastrené vedomi, coma
— edéem papily
< hydrocephalus



WHO klasifikace nadoru CNS: 5. vydani, 2021

WHO Classification of Tumours = 5th Edition I nteg frova né d |ag nostl ka tu morloJ
Central Nervous System C N S

Tumours - . ’

e s - spojeni fenoptypu a genotypu

Histopatologicka diagnostika /typing

Histopatologicky grading/ WHO
CNS grade

Molekularni informace — NEDILNA
soucast typingu

568 stran

VWHO Classification of Tumours Editorial Board. Central nervous system tumours. Lyon (France): International Agenc

Research on Cancer; 2021. (WHO classification of tumours series, 5th ed.; vol. 6).
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WHO klasifikace nadoru CNS
5. vydani, 2021

Gliomy
Glioneuronalni a neuronalni tumory
Ependymalni tumory
Nadory choroidalniho plexu (papilomy a karcinomy)
Embryonalni tumory
Pinealni tumory
Meningiomy
Jiné primarni tumory CNS (mesenchyméini: solitarni fibrézni nador GI-lll,

hemangioblastom, hemangiom, hemangioendotheliom, angiosarkom, Kaposiho sarkoma, Ewing/PNET,
lipom, liposarkom, leiomyom, rhabdomyom, chondrom, osteom, a sarkomy GlI-Ill); lymfomy;
melanocytické tumory,; germinalni tumory, nadory z oblasti tureckého sedla

Sekundarni (metastatické) tumory — plice, prs ledvina, melanom...



WHO Grading nadoru CNS WHO 2016

o G -ohraniCene, pomalu rostouci, vylécCitelné resekci

o G Il —infiltrativni, nizka proliferace, riziko recidivy

o G Il — histologicky maligni, vyzaduji agresivnéjsi adjuvantni léCbu
o G IV —vysoce maligni, rychle fatalni

WH(IGrading nadoru CNS 2021

Klinicko-patologicky grading
Vztahuje se ke konkretni nozol. jednotce, napr.:

4 astrocytom —IDH mutovany WHO CNS G
2,3,4

O meningiom - WHO CNS G 1,2,3,

d glioblastoma — IDH wild type WHO CNS G 4




MnohocCetné meningeomy s impresi mozkové kury
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Lymfom mozku




Nemoci perifernich nervu -
neuropatie

<« mohou byt vrozene i (Castgji) ziskane
< doprovazeji
— trauma,
— metabolické poruchy (diabetes mellitus),
— infekce (borelidza, zoster, lepra)

— Intoxikace (olovo)

— maligni nadory (malobunecny karcinom
plic, mnohotny myelom)



Nadory perifernich nervu

<« Neurilemmom - schwannom — vychazi z
bunek Schwannovy pochvy nervu.

Maligni variantou (vzacnou) je neurogenni sarkom

<+ Neurofibrom — obsahuje navic primes
fibroblastickych nadorovych bunek

<+ Paragangliomy — nadory z perifernich ganglii, vétSinou benigni, vzacné



Neurilemom
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