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1. Vrozené vyvojové a ziskané vady srdce

vrozené chybné usporadani srdce nebo velkych cév

klinické projevy jako Selesty, selhdvani srdce, dusnost a modrani se objevuji hned po porodu, nékdy pozdéji v
détském véku, vyjimecné az v dospélosti

nékteré jsou nesluditelné se zivotem a vedou ke smrti v novorozeneckém obdobi, jiné béhem détstvi nebo
dospivani, nékteré umoznuji prezit i do vyssiho véku (pti¢inou smrti je nejcastéji srdecni dekompenzace, infekéni
endokarditida a mozkové komplikace)

srdce se vyviji v prvnich 12 tydnech embryogeneze (vliv teratogennich faktord):

asi u 5% provazi srde¢ni vada chromosomalni aberace: Down(v, Edwards(v, Pataullv a Turnerdv syndrom

u 1-2% vlivy zevniho prostredi (zardénky, léky, alkoholismus)

ve vice neZ 90% etiologie neznama, pravdépodobné multifaktorialni

funkéni déleni vad:
* vady bez zkratu — napt. vrozené zuzeni néjakého Usti
* vady se zkratem — krev proudi abnormalni komunikaci (tzv. shunt) podle tlakovych gradientl zprava
doleva nebo zleva doprava

pravolevé zkraty

* (Cast vendzni krve se dostava pfimo do velkého obéhu, aniz by prosla plicemi = v arteridlnim recisti pak
proudi krev smiSend, nedostatec¢né nasycena kyslikem - periferni cyanéza

* morbus coeruleus (blue baby) — vZité oznaceni pro cyanotického novorozence

* cyanoticky typ vady

* U prezivajicich déti atlum rlstu a vyvoje — dystrophia cardialis, s ndmahovou a pozdéji i klidovou dusnosti
a s rozvojem pali¢kovitych prstl — pachyacria O levopravé zkraty

» (ast arteridlni krve se dostava do pravé Casti srdce a opétovné recirkuluje v plicnim fecisti >
dlouhodobym pretéZovanim plicniho fecisté se postupné zvysuje rezistence plicnich cév za souc¢asného
ztlustovani cévni stény a zuzovani prasvitu - PK pracuje proti zvy$enému odporu - hypertrofie PK >
zménami tlakového gradientu v hypertrofické PK se plivodné levopravy zkrat obraci a vznika pravolevy
zkrat s cyandzou

* necyanoticky typ vady

* Eisenmengerlv syndrom: vrozené srdec¢ni vady s plvodné levo-pravym zkratem, u kterych doslo k rozvoji
Eisenmengerovy reakce — k zvySeni odporu plicnich cév a obraceni zkratu na pravo-levy s ndslednou
cyandzou



Zmeény polohy celého srdce

O Ectopia cordis:
* suprathorica (cervicalis) O thoracica
= nejcastéjsi, spojena s nelplnym srlstem parovych zaklad( sterna — fissura sterni.
= srdce leZi pred sternem, bud’ bez vytvoreného perikardu a klZe (ectopia cordis nuda) nebo
je prekryto perikardem a vzacné i k(iZi (ectopia cordis tecta) O subthoracica (sternoepigastrioca,
abdominalis)

O Levokardie (sinistrocardia): uloZené srdce prevazné v levé poloviné hrudniku s orientaci srde¢ni osy doleva
0 Dextrokardie: ulozeni srdce v pravé poloviné hrudniku s orientaci srde¢ni osy doprava

0 Mezokardie: poloha srdce uprostied hrudniku s vertikdlnim smérem srdecni osy

O Vsechny srde¢ni polohy mohou byt izolované nebo jako soucast anomalni polohy bfisnich organt a plic O Poloha
utrob maze byt:
* normalni (situs viscerum solium)
* obracena (situs viscerum inversus)
* neurdcitelna (situs viscerum ambiguus — indeterminatus)

Poruchy vyvoje srdecnich prepazek

0 Defekt sinového septa — chybéni ¢asti sifnového septa

* atrium commune — Uplné chybéni pfepazky (aplazie septa), sinova dutina je spole¢na

* ostium secundum — chybi sifova prepazka v misté fossa ovalis a prilehlych ¢astech septa

* foramen ovale apertum — mensi defekt omezeny na fossa ovalis, nedostatecné vytvorena rfasa
prekryvajici ovalné okénko. Jedna se o patologicky stav s mezisifiovou komunikaci

» foramen ovale pervium — prekryvajici fasa je dostatecné dlouha a za normalniho stavu funkéné uzavira
foramen ovale, neni vSak pevné pfirostla k jeho okrajim - pfi vzestupu tlaku v pravé sini se mGze
uplatiiovat pfi vzniku paradoxni embolie

* tyto defekty jsou obvykle spojeny s levopravym zkratem, dochazi tak k recirkulaci krve v plicich a
objemovému pretézovani pravé komory. Plicni rezistence se ale zvySuje jen velmi pomalu, vyznamna
plicni hypertenze se rozvine jen asi u 10% pfipadu

O Defekt atrioventrikularniho septa
* kompletni forma
= kompletni atrioventrikuldrni kanal
= atrioventrikuldrni Usti je spole¢né, je vytvotena obvykle jedna spolecna péticipa chlopen
= mezisinémi a komorami je rozsahld komunikace umoznujici vzajemné miseni krve ze vSech ¢tyf
srdecnich dutin
* inkompletni forma
= neni vytvoren Uplny atrioventrikularni kandl, ale je v rzném stupni naznaceno jeho rozdéleni s
rlznou mirou malformace atrioventrikularnich chlopni
= jednou z jeji forem je defekt ostium primum — defekt nejspodnéjsi ¢asti sifového septa pod fossa
ovalis, spojen s malformaci pfedniho cipu mitralni chlopné
* patii k pomérné castym vrozenym vadam, asi tfetina postizenych ma DownUv syndrom



Complete Intermediate Transitional Partial

Defekt AV septa riizného stupné. Prvni zleva - kompletni AV kandl se spolecnou malformovanou chlopni. Prvni zprava - defekt
ostium primum

O Defekt septa komor
* nejéastéji vrozend vada, komunikace mezi levou a pravou komorou
¢ podle lokalizace v ¢asti komorové dutiny mlzZe prichazet:
= defekt vtokové casti septa pod septalnim cipem trojcipe chlopné
= defekt trabekuldrni v apikalni ¢asti septa mezi svalovymi trdmci
= defekt vytokovy nad supraventrikuldrni kristou v infundibularni (suprakristalni) ¢asti komorového
septa
¢ podle struktur podilejicich se na ohraniceni defektu:
=  perimembrandzni: postihuje septum membranosum + okolni svalovinu, pfi pohledu z LK se tato
Cast septa promitd pod odstup aorty (=defekty subaortické). Mensi defekt se mize spontanné
uzavfrit tim, Ze septalni cip trojcipé chlopné pevné pfirlsta k jeho okrajim
= muskuldrni: ve svalové ¢asti septa (ze vSech stran obklopeny svalovinou), nejcastéji v apikalni
Casti septa a mohou byt mnohotné
= subarterialni: uloZzeny ve vytokové ¢3asti septa a svym hornim okrajem se dotykajici chlopni
plicnice a aorty
* vzacné komorova prepazka témér uplné chybi a komorova dutina je spole¢na
* o velikosti a sméru zkratu krevniho proudu rozhoduji rozméry komorového defektu a vzajemnda pomér
mezi odporem ve velkém a plicnim obéhu
¢ velké defekty jsou spojené s vyznamnym levopravym zkratem, zvySenym plicnim pritokem, objemovym
pretizenim levé siné a levé komory a tlakovym pretizenim pravé komory s naslednym srde¢nim selhanim.
Neni-li defekt vcas fesen, rozviji se vyznamna plicni hypertenze a Eisenmenger(v syndrom

O Truncus arteriosus
* Uplny defekt septa bulbu
* ze srdce odstupuje pouze jediny spolecny arterialni kmen, ktery se nerozdélil na plicnici a aortu
* tésné pod chlopni spole¢ného arteridlniho trunku je defekt komorového septa O ductus arteriosus
nebyva vytvoren O nékolik typl pribéhu cév:
=  kmen plicnice s obéma vétvemi odstupuje nad chlopni spole¢ného kmene a truncus dale
pokracuje jako oblouk aorty
= kmen plicnice neni vytvoren, a ze spole¢ného arteridlniho kmene odstupuji samostatné prava a
leva vétev plicnice



aortopulmonalni okénko:
= ohraniceny defekt septa bulbu
= ascendentni aorta je spojena s kmenem plicnice defektem uloZzenym nad chlopnémi obou cév
= hemodynamicky ma stejny Gcinek jako otevieny ductus arteriosus

Aortopulmonary (AP) Window

Truncus arteriosus. Vlevo je vytvoren kmen plicnice, ktery odstupuje nad spolecnou chlopni. V stfedé — samostatny kmen

plicnice neni vytvoren. Vpravo — aortopulmondini okénko

Poruchy ventrikuloarterialniho spojeni

O je pozménén normalni odstup plicnice z pravé komory a aorty z levé komory

O Nekorigovana transpozice

aorta odstupuje z morfologicky pravé komory a plicnice z morfologicky levé komory

v misté odstupu ze srdce leZi aorta vpravo vpredu a plicnice vlevo vzadu, v dalSim priibéhu se obé cévy
nekFizi

chybi vazivové spojeni mezi chlopni aorty a prednim cipem mitralni chlopné, naopak je vytvoreno fibrézni
spojeni mezi mitralni chlopni a plicnici.

pokud neni soucasné pritomen defekt komorového septa nebo jind komunikace, zajistujici miseni
arterialni a vendzni krve (oteviené foramen ovale, ductus arteriosus) - nesluditelné se Zivotem.
systémovy a plicni obéh jsou u normalniho srdce zapojeny v sérii, u transpozice pracuji paralelné a
nezavisle na sobé

okysli¢eni krev z plic - LK - plicnici znovu do plic, odkyslicend krev z téla - PK - aortou znovu do téla.
0 po narozeni tézka cyandza

0 Korigovana transpozice

kromé chybného odstupu velkych tepen z nepfislusnych komor (ventrikuloarterialni diskordance)
soucasné pfitomna inverze komor (atrioventrikularni diskordance)

na pravou sif navazuje morfologicky leva komora, ze které odstupuje plicnice. Na levou sifi navazuje
morfologicky prava komora, ze které odstupuje aorta.

morfologii PK uréuje pfitomnost svalového tramce — trabecula septomarginalis

z funkcniho hlediska je obéh normalni, avsak srdce je funkéné anomalni — atypicky prevodni systém, casto
anomalie chlopni, abnormalni pribéh koronarnich tepen



O Dvojvytokova PK

odstup obou tepen z pravé komory, ktera je hypertroficka

protoze z levé komory neodstupuje Zadna tepna, saturovana krev z levé Casti srdce vytéka pouze
defektem komorového septa do pravé komory.

defekt komorového septa miZe byt uloZen pod aortou nebo pod plicnici (dojem ,nasedani plicnice nad
defekty, typ Bingliv a Taussigové)

Stendza plicnice a aorty

0 Stendza plicnice

podle lokalizace zuzeni:
= valvarni - postihuje oblast chlopné, ktera byva ztlustéla, mdZou byt pouze dvé vela semilunaria
= subvalvarni (infundibuldrni) - stenotické infundibulum pravé komory, v némz je hypertroficka
svalovina
= supravalvarni (vaskularni) - postihuje kmen, nékdy i vétve plicnice, ziZeni mGze byt ohranicené,
nebo postihuje difuzné cely kmen (hypoplazie) O byva soucasti Fallotovy tetralogie

O Atrézie plicnice

chlopen plicnice vytvéfi celistvou membranu

vétsinou doprovdazena hypoplazii pravé komory

kmen plicnice téZce hypoplasticky, snadno se prehlédne

silné rozsirena aorta muzZe vyvolat dojem spolecného arteridlniho kmene = pseudotruncus aorticus
z aorty se Cast krve dostava do plicniho fecisté otevienou arterialni duceji

O Stendza aorty

stendéza valvarni — nejcastéjsi
subvalvarni — zazeni je zplGsobeno fibrdzni tkani pod aortalni chlopni
= muskuldrni subvalvarni — obstrukce vytokové ¢asti LK zplsobena hypertrofii svaloviny
komorového septa u kardiomyopatie
supravalvarni — zdZeni aorty nad chlopni
= hypoplazie aorty — difuzni zdzZeni ascendentni aorty

0 Atrézie aorty

vzacna

aortalni Usti je vazivové uzavieno a ascendentni aorta je hypoplasticka

Casto doprovazena jinymi malformacemi, zejména hypoplazii levé komory (tzv. syndrom hypoplastického
levého srdce)

pfi atrézii aortalni chlopné tece krev z arteridlniho duktu hypoplastickou ascendentni aortou retrogradné
a slouzi jen k zasobeni koronarnich arterii, odstupujicich tésné nad atrézii

pro vyrazné rozsifeni a pfevahu plicnice se tato vada dfive oznacovala pseudotruncus pulmonalis



Klinické syndromy souvisejici s témito stavy

|

Fallotova tetralogie
* jedna z nejéastéjsich vrozenych srdecnich vad
*  tvofiji:
1. stendza plicnice
2. defekt komorového septa
3. dextropozice aorty (naseda na defekt septa)
4. hypertrofie PK
* utéto vady je vyrazny pravolevy zkrat s téZkou cyandzou a s hypoxickymi stavy, nebot zizenou plicnici
pritékd do plic malo krve k okyslic¢eni.
* pokud je soucasné oteviend tepenna ducej, mnozstvi krve protékajici plicemi se zvySuje a cyandza je
mensi
* podobné hemodynamické zlepseni pfindsi uméla anastomdza mezi podklickovou tepnou a vétvi plicnice
podle Blalocka a Taussigové

O Syndrom hypoplastického levého srdce

0
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* jednd se o nejtézsi vrozenou srdecni vadu, kterd je ve svém prirozeném pribéhu neslucitelna se Zivotem
[0 tézka hypoplazie levého srdce:
= |evd komora je hypoplasticka
= aortalni a mitralni chlopen jsou stenotické ¢i atretické
= vzestupna aorta az po oblouk byva silné hypoplasticka
» veskera srdecni prace je vykonavana pravou komorou, ktera je hypertroficka
* prvni dny dité preziva jen diky perzistenci tepenné duceje a perzistujcimu foramen ovale. 0 bez okamzité
|éCby dité do tydne umira

Hypoplazie pravé komory srdecni
* obdoba levostranného postizeni
* vyznamné hypoplastickd prava komora, stenotické az atretické pulmonalini a trikuspidalni chlopné,
soucasné hypoplastickd i plicnice a jeji vétveni

Otevireny ductus arteriosus

ductus arteriosus, spojujici isthmickou ¢ast aorty s plicnici, se u donoseného novorozence uzavira kontrakci v
prvnich dnech po narozeni a zbyde po ném vazivovy pruh

zUstava otevien u nedonosenych déti, zejména u déti trpicich RDS
asiv 80 % jde o izolovanou vadu
Sife otevieného duktu je variabilni, od nékolika mm do 1 cm

podobné variabilni i délka, od pouhého spojeni stény aorty a plicnice (tzv. adossement), po skute¢nou cévu
dlouhou az nékolik cm, nékdy aneuryzmaticky rozsifenou

smér pritoku krve zavisi na poméru mezi odporem v plicnim a systémovém recisti
i plvodné levopravy zkrat vede diky plicni hypertenzi k obraceni na pravolevy (tzv. EisenmengerQv sy)
predispozice pro infekéni endokarditidu



Koarktace aorty

0 zuZeniaorty v misté aortalniho isthmu

O podle rozdilné hemodynamiky a klin. obrazu se rozliSuje koarktace s otevienym nebo uzavietym duktem

O Koarktace s otevienym arterialnim duktem
* ma hemodynamiku zavislou na vzajemné poloze zuZeni a aortalniho Usti duktu
* preduktdlni (dfive infantilni nebo fetalni typ)
= Qaorta a arterie z ni odstupujici jsou prfed zuzenim normalné zasobeny okysli¢enou krvi
= ductus arteriosus pfivadi pravolevym zkratem vendzni krev z plicnice do sestupné aorty, coz vede

cyandze dolni poloviny téla
=  bez chirurgického zasahu dochazi k srde¢nimu selhdni v prvnich tydnech po narozeni
*  postduktaini
= otevienym duktem je umoznén levopravy zkrat okyslicené krve z aorty do plicnice, nebot tlak v
aorté pred stendzou je vyssi nez tlak v plicnici
= postupné dochazi k pretézovani plicniho obéhu a ke zvySovani rezistence v plicnim recisti

0 Koarktace s uzavienym ductus arteriosus (dfive adultni typ)
* podle stupné zizZeni se projevuje v rizném véku
* v blizkosti uzavieného duktu je lumen aorty zuzené
* ascendentni aorta se pred prekazkou nékdy rozsituje, LK byva hypertroficka
* krevni proud obchazi ptrekazku pomoci kolateral, které se vytvareji predevsim v povodi aa. subclaviae, aa.
mammariae, aa. intercostales — krev se nimi dostava do sestupni aorty (pod misto koarktace)
* krevni tlak v horni poloviné téla je vyssi nez v dolni, tep na a. femoralis Spatné hmatny

* v tepnach odstupujicich pfed zuZenim jsou aterosklerotické zmény O terapie: resekce stenotického Useku

Malformace srdecnich chlopni

O malformovana chlopen mlze byt vrozené zizena (stendza), neprichodna (atrézie), nedomykava (insuficience)

O Dvojcipa chlopen aorty
* pouze dvé vela semilunaria
* nemusi byt spojena s funkéni poruchou
* najejim podkladé mulze vzniknout infekéni endokarditida nebo ve vyssim véku kalcifikovana aortaini
stendza

O Padakovita mitralni chlopen
* v LK je vytvoren pouze jeden papilarni sval, na néjz se upinaji oba chlopenni cipy
* stendza vznika z nemoznosti oddaleni obou cipl mitralni chlopné od sebe pfi komorové diastole

O Dysplazie trikuspidalni chlopné (Ebsteinova malformace)
* Upon trojcipé chlopné je posunuty z oblasti anulu apikalnim smérem do vtokové ¢asti PK
* jednotlivé cipy jsou abnormalné velké s nedokonale diferencovanymi slasinkami
* podklad vrozené insuficience trojcipé chlopné, byva spojen s defektem v siflovém septu a se stendzou
plicnice



Anomalie koronarnich tepen

O odstup korondrnich arterii z jednoho Valsalvova sinu

0

O

* bud z jednoho Valsavova sinu odstupuji obé arterie
* nebo odstupuje pouze jedna spolecna arterie, kterd se az v dalSim prabéhu déli na pravou a levou vétev

jedna nebo i obé koronarni arterie mohou odstupovat z plicnice

* pfianomalnim odstupu levé arterie se rozvijeji znamky ischémie az nekrézy myokardu uz v kojeneckém
véku, pfi anomalnim odstupu pravé arterie nedochazi k vyraznym zménam myokardu

* mezi normalné a anomalné odstupuijici korondrni arterii jsou vytvofeny anastomaézy, na jejichZz bohatosti
zavisi zdvaZznost poruchy zasobeni myokardu

* protoZe po narozeni poklesne odpor v plicnim fecisti, uplatiiuje se anomalni odstup jedné arterie z
plicnice jako levopravy zkrat. Krev pfitékajici do myokardu z aorty normalné odstupujici koronarni tepnou
odtéka anomalné odstupuijici arterii do plicnice

mUZe byt pfitomna pouze jedna koronarni tepna, ktera zasobuje cely myokard

Anomalie vyusténi plicnich zil

O Anomalni navrat plicnich zil

* =vyusténi plicnich Zil mimo levou sin
= parcialni: anomalni vyusténi jedné nebo nékolika Zil
= totdlni: do LS neusti Zadna zila O plicni zily se mohou vlévat:
= do povodi dutych Zil (supradiafragmaticky typ),
= do sinus coronarius nebo pfimo do pravé siné (intrakardialni typ)
= nebo se dostavaji spole¢nym kmenem pod brénici a konci v oblasti portalniho recisté
(subdiafragmaticky typ)
*  pfitotalnim anomalnim Zilnim navratu prava komora postupné hypertrofuje a okyslicena krev se dostava
do velkého obéhu pouze nepfimo pres zkratky, nejc¢astéji defektem v sinovém septu
* levostranné oddily jsou kvili snizenému pritoku krve hypoplastické

O Cor triatriatum

* perzistence embryonalniho stavu pred vtazenim plicnich Zil do stény levé siné
* levdsin je rozdélena membranou na dvé ¢asti. Horni ¢ast tvofi soutok plicnich Zil, a s dolni ¢asti pod
membranou komunikuje tdzkym otvorem

Ostatni anomalie aorty

anomdlie aorty a z ni odstupujicich vétvi mohou vytvaret tzv. cévni prstence, jez obkruZuji dychaci cesty a
jicen a mohou je zavazné komprimovat 0 nejcastéji se takto projevi:
* zdvojeni aortalniho oblouku
* pravostranné uloZeny aortalni oblouk
* Cianomalni odstup pravé podklickové tepny (odstupuje za levou a. subclavia z descendentni aorty a
sméruje v zadnim mediastinu na kontralateralni stranu, tzv. arteria lusoria)



10



11



12

2. Patologie perikardu (deleni, pri€iny, nasledky)

O vétSinou sekundarni poruchy pfi poruchach srdce nebo okolnich organd, pti systémovych chorobach

Nahromadéni tekutiny v perikardu

O normalné 30 ml ridké ciré zlutavé tekutiny

O za patologickych stavii mlze dojit k nahromadéni nezanétlivé tekutiny, krve ¢i zanétlivého exsudatu O
hydroperikard:

serdézni vypotek, nejcastéji

transsudat pfi méstnavém srdecnim selhdavani nebo pfi hypoproteinémii (renalni, hepatalni Ci
nutriéni priciny)

tekutina se hromadi pomalu, nebyva ji vice nez 500 ml, nepUsobi vyraznéjsi klinické potize O na
RTG zvétSeny srdecni stin

ztidka (pfi velkém mnoiZstvi vypotku = 1 litr) vznikaji poruchy diastolického plnéni srdce
(tamponada) a je nutna evakuacni punkce

00 chyloperikard

charakter lymfy

pfi nddorech mediastina s obstrukci ductus thoracicus, nebo obsahuje hojné cholesterolové
krystaly (pfi myxedému) O hemoperikard:

nahromadéni Cisté krve v perikardu (nutno odlisit od hemoragické perikarditidy!)

vniknuti krve: ruptura volné stény LK pfi akutnim infarktu myokardu nebo ruptura
intraperikardialniho Useku kofene aorty pfti disekci aorty

rychle se hromadici krev vyplini perikard a vede k ndhlé smrti (tampondda srdce)

mnozstvi krve byva 200-400 ml|

mUze byt zplsoben i iatrogenné (perforaci stény srdce pfi katetrizaci) nebo krvacenim po 1écbé
akutni perikarditidy antikoagulancii (pelentanizaci)

Zanét osrdecniku (pericarditis)

O vétsinou je neinfekéni (asepticky):

O wvznik:

pfi trasmuralnim infakrtu myokardu (pericarditis epistenocardiaca)
pfi urémii (pericarditis uraemica)

po srdecnich operacich s perikardiotomii

u systémovych poruch pojiva (revmatické horecky a SLE)

u zhoubnych nadord

po ozarovani

bez znamé pfriciny (idiopaticka perikarditida)



infekcni:

vnik infekéniho agens do perikardu: hematogenné, lymfogenné nebo pfimym prechodem z okoli O
infekéni agens:
= viry (coxsackieviry A a B, echoviry)
= hnisavé mikroby (stafylokok, pneumokok)
= Mycobacterium tuberculosis a mykdzy jsou vzacnéjsi O typy zdnétu:
fibrindzni:
= nejcastéjsi forma
= je-li sou€asné pritomen i vypotek = serofibrindzni
= uvSech perikarditid aseptickych a virovych, jako fibrindzni zanét obvykle zacinaji i hnisavé
a TBC perikarditidy
= na povrchu obou listl perikardu byva rizné mnozstvi fibrinu, od sotva patrného zkaleni
lesku serdzni blany az po vrstvu silnou nékolik mm slepujici oba listy perikardu
= povrch srdce ma typicky MA vzhled - ,chléb s maslem”, histologicky ma fibrin charakter
amorfni silné eozinofilni hmoty
granulomatdzni zanét (resp. kasedzni): vznik u tuberkuldzy, vzacnéji u mykoz
hemoragicky zanét: byva u nddorové etiologie a nékdy i u etiologie uremické a u chronicky
dialyzovanych

klinicky projev: bolest na hrudi, teplota, tfeci Selest, zmény EKG, dlikaz echokardiografii 0 hojeni
perikarditidy:

vznikly exsudat se vétsinou vstiebd beze zbytku, nékdy zanechd na povrchu srdce bélava loziska lehké
fibrézy —,,mlécné skvrny”
je-li vrstva exsudatu silnéjsi, dochazi k jeho organizaci za vzniku perikardialnich sristd (adhezi) mezi
povrchem srdce a osrdecnikovym vakem. Sridsty jsou loZiskové (pruhovité) nebo difuzni
(vazivova obliterace perikardialni dutiny), vétSinou neomezuji srdecni ¢innost
klinicky zavazné jsou 2 formy zhojené perikarditidy: adhezni mediastinoperikarditida a konstruktivni
perikarditida
adhezni mediastinoperikarditida:

= vznik po hnisavé nebo tbc perikarditidé, po srde¢nich operacich nebo po ozafovani

mediastina

= perikardialni vak je vazivové obliterovan a zevni povrch perikardu pfirdsta k okoli = srdce
pak pti systolickém stahu tahne za okolni struktury, a musi proto pracovat se zvySenou
namahou - nasledek srde¢ni hypertrofie a dilatace
konstriktivni perikarditida:
= pfi difuznim srdstu osrdecniku s vystupriovanou fibroprodukci

= srdce je obaleno silnou vrstvou vaziva, tloustky az 5-10 mm

= Casto s dystrofickou kalcifikaci, je-li vyrazna, tvofi se na povrchu srdce jakysi krunyt z
vapennych platli = pericarditis petrosa (,,pancérové srdce”)

= vznikd po hnisavém nebo kasedznim zanétu, po ozafovani a po srdecnich operacich

= konstrikce omezuje diastolickou roztazlivost — plnéni obou komor, zuZuje Usti dutych Zil
do pravé siné a snizuje srdecni vydej. Klinicky se vyviji obraz selhavani pravého srdce, s
velkym méstnanim v oblasti dolni i horni duté Zily

= konstrikce neumoznuje hypertrofii a dilataci, proto srdce nebyva pfilis zvétSené

13
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3. Patologie endokardu (bakterialni a abakterialni endokarditidy a
jejich nasledky, vékové zmény na chlopnich)

Bakterialni endokarditidy

Infekéni endokarditida

O

zanét endokardu charakterizovany tvorbou infekénich vegetaci (trombus s mikroorganismy) na chlopriovém a
nasténném endokardu

vyvolavajicim agens mohou byt: bakterie (streptokoky, stafylokoky, enterokoky, pneumokoky...), rickettsie,
mykdzy (Candida, Aspergillus...)

podminkou vzniku infekéni endokarditidy je pfitomnost bakterii v krvi (bakteriemie), jejimz zdrojem muze byt
infekce jinde v téle, predchazejici operace, extrakce zubu, instrumentalni vysetteni (katetrizace, cévkovani), i.v.
narkomanie apod.

infekce vznika na terénu neutropenie, imunodeficientnich stav(, imunosuprese a intravendzni narkomanie
infekéni agens z krve se usadi na chlopni, vede k poskozeni endotelu, které iniciuje vznik trombu, ve kterém se
mikroorganizmy ochotné mnozi

organizmus na infekci reaguje lokalnim hnisavym zanétem, jak v samotné vegetaci, tak v ptilehlé chlopni a jejim
okoli

klinicky se infekéni endokarditida déli do dvou typu:

* subakutni - zplisobena méné virulentnimi organismy (streptokoky)
= postihuje chlopné predem zménéné — degenerativni chlopenni vady, porevmatické zmény, vrozené
srdecni vady
= provlekly, nespecificky pribéh (mésice)
= nedochazi k vyraznému poskozeni chlopni, jevi znamky hojeni
= umozZiuje preziti pfi vhodné terapii
* akutni - zplsobena silné virulentnimi organismy (stafylokoky)
= postihuje i normalni chlopné
= prudky septicky pribéh
= vznika nekrdza prilehlé tkané chlopné s jeji destrukci, zanét mize prochazet do okoli

= vede ke smrti (béhem dnu az tydn()

Ml: infekéni vegetaci tvofi trombus tvoreny fibrinem, trombocyty s rliznou pfimési erytrocyttd, mikroorganismu a
zanétlivych bunék (prevazné neutrofily)
MA: vegetace nepravidelného tvaru, velikosti nékolika mm az 2-3 cm, hnédocervené, kiehké, lokalizovdny jsou
obvykle na vtokové plose chlopné pfi volném okraji
*  90% v levém srdci, ¢astéji na mitralni nez aortalni chlopni, méné ¢asto na obou. V pravém srdci
vyjimecné, obvykle je postiZzena patologicky nezménéna trikuspidalni chlopen - v pravém srdce predevsim
ui.v.
narkomanie a pfi dlouhodobé zavedeném katetru do pravého srdce.

* subakutni — protoZe je zpUsobena méné virulentnim organizmem a vznika vétSinou na vazivové ztlustélé
chlopni — k destrukci chlopné nedochazi, nebo jen v malé mite



* akutni —silné virulentni mikrob plsobi na normalni chlopen, ¢asto dojde k jeji destrukci — ulceraci ¢i
perforaci cipll, nebo rupturam slasinek

* hojeni (po ATB terapii) probiha organizaci vegetace granulacni tkani, zlistane po ni vazivovy vyrUstek,
¢asto kalcifikovany

O komplikace
* srdedni:

= poruseni funkce chlopni - nedomykavost (z jejich destrukce) nebo stendza Usti (zplsobena
objemnymi vegetacemi)

= poskozeni myokardu -jednak vlastnim agens (pfimy prechod z vegetace nebo cestou véncitych cév —
septicka abscedujici myokarditida), jednak jeho toxiny

= nasledkem sifeni infekce mlze byt i hnisava perikarditida, postiZzeni srdce v celku vede k
méstnavému selhdvani

*  mimosrdecni:

= zpUsobeny embolizaci fragmentll vegetace, centralni pyémii a pri¢inami imunologickymi
= |evostrannd embolizace do systémovych tepen, pravostranna do plic
= jsou-li emboly sterilni (blandni) nebo obsahuiji-li jen malo virulentnich organism( = vznik infarkt( v
postizenych c¢astech (mozek, ledviny, slezina, koncetiny, ev. plice)
= jsou-li emboly septické - vznik infikovanych (zhnisanych) infarkt( (absces()
= projevem centralni pyémie (hl. u zlatého stafylokoka) je vznik mnohocetnych drobnych
metastatickych abscesl v nejrliznéjsich organech — tzv. embolické abscesy
= v 100% pfipadl vznikaji v krvi imunokomplexy = uloZeni do stén drobnych cév, kde pUsobi
fibrinoidni nekrdzu a zanétlivou infiltraci (vaskulitidu) a nejrliznéjsi projevy: artritidy,
glomerulonefritidy, purpuru, tzv. fenomén tfisek pod nehty, pfi postiZzeni vétsich tepen (pf. v mozku
-> trombdzy nebo zdnétlivd aneuryzmata, s moznosti ruptury a krvaceni) = organové komplikace:
o neurologické projevy (aZz 30%): hnisava meningitida, abscesy mozku, malacie a
parenchymatdzni nebo subarachnoidealni krvaceni
o postizeni ledvin: embolické infarkty, mnohotné metastatické abscesy a zmény z
poskozeni imunokomplexy (fokalni nebo difuzni glomerulonefritida s nefrotickym
syndromem ¢i ledvinovym selhavanim) O klinicky pribéh:

* subakutni forma — nenapadny zacatek a dlouhodoby, ¢asto necharakteristicky (chfipkovity) pribéh s
pfiznaky, které bezprostfedné neukazuji na onemocnéni srdce (subfebrilie, slabost, ztrata hmotnosti,
anemizace, splenomegalie, hematurie, nékdy organové projevy z embolizace)

* akutni — prudky zacatek a bouflivy pribéh se septickymi horeckami, zimnici, splenomegalii a anémii. Nové
vznikly Selest s ménlivym pribéhem — disledek insuficience/stendzy chlopni

* vegetace lze prokazat USG

* 1/3 zemfe, 1/3 se vyhoji s rezidualnim defektem a 1/3 bez defektu
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Nebakterialni endokarditidy

Revmaticka endokarditida

O

revmaticka horecka

akutni nehnisavy, imunitné podminény systémovy zanét, postihuje predevsim déti.

vznika nékolik tydni po infekci beta-hemolytickym Streptoccocus pyogenes (obvykle faryngitida nebo
tonzilitida).

nejde o primy infekéni vliv streptokoka (tkdrové zmény pti revmatické horecce jsou sterilni), ani o
poskozeni jeho toxiny. Podkladem je zkfiZzena reaktivita protilatek proti M-proteinu pouzdra streptokoki
s nékterymi autoantigeny

postihuje predevsim srdce (pancarditis), velké klouby (arthritis), mozek (chorea minor), kiZi a podkoZi
nejzavaznéjsi je postizeni srdce (pro moznost komplikaci — vznik porevmatickych chlopennich vad a rozvoj
infekéni endokarditidy), zatimco poskozeni kloubt odezni obvykle bez nasledk( — ,revmaticka horecka
klouby lize, srdce hryze”

Akutni revmatické postiZeni srdce se projevuje akutnim zanétem vsech tfi jeho vrstev = pancarditis

]
]

perikard — pericarditis serosa nebo serofibrinosa

myokard — revmaticka myokarditida

charakteristickou lézi jsou tzv Aschoffovy uzliky. Jde o loZiska fibrinoidni nekrézy kolagennich vldken.
LoZiska jsou mnohocetna, ovalného nebo vietenitého tvaru, lokalizovana v intersticidlnim pojivu podél
drobnych intramyokardialnich cév, ve vazivovych septech a v nasténném endokardu.

kolem nekrézy se hromadi nejprve polynukledry, pozdéji modifikované makrofagy - jde jednak o
Aschoffovy bunky (vétsi, bazofilni plazma, 1-3 jadra), jednak o Ani¢kovovy burky (mensi, jddro s centralné
kondenzovanym chromatinem)

Aschoffovy uzliky jsou diagnostické pro revmatickou myokarditidu, mohou vsak pretrvavat i po fadu let
po akutni atace, neZli se vazivové zméni v drobné perivaskularni jizvy 0 endokard — revmaticka
endokarditida (valvulitis)

postihuje chlopné vystavené vysokému tlaku krve — mitralni a aortalni, vzacné trikuspidalni, ojedinéle
pulmonalni

podél volnych okrajl se tvori drobné (1-2 mm) bradavcité vegetace, hlavné z fibrinu (endocarditis
verrucosa) Neobsahuji Zadné mikroorganismy.

chlopné jsou pod vegetacemi edematdzni, vice vaskularizované, v intersticiu probiha akutni fibrindzni
zanét s loziskovou nekrotizaci

Chronické revmatické postizeni srdce

]
]

postizeni ve formé chlopennich vad, objevuje se dlouho po revmatické karditidé, minimalné za 10 let

zejména jizevnaté deformace chlopni, vznikaji jako disledek hojeni fibrinoidnich nekréz. Poskozené tkané jsou

hojeny granulacni tkani, ktera se nasledné jizvi

zakladni zménou je fibrohyalinni ztlusténi chlopni

srasty komisur, zkraceni (retrakce) cipt, dystroficka kalcifikace. Nasledkem je ztrata elasticity a deformace
chlopné s poruchou jeji funkce

zakladni chlopenni vady — stendza, insuficience, nebo kombinace obou

ztlusténi mitralnich cipQ dava zazenému Usti typicky ,,vzhled kapfich ast”

Slasinky mohou byt ztlustélé, zkracené a vzajemné srostlé



O

chlopenni vada ohroZuje nemocného dekompenzaci srdce, embolizace z nasténnych trombd a infekéni
endokarditidu, kterd naseda na poskozenou chlopen

Nebakterialni tromboticka endokarditida

O o o o O

O

dfive maranticka endokarditida, spi$ nez o endokarditidu se jedna o chlopenni trombdzu

vznik sterilnich trombotickych vegetaci na srdecnich chlopnich, nej¢astéji na mitralni

vegetace je jedna nebo vicecetné, 2-10 mm, bradavicitého vzhledu, kifehké konzistence

tvofti se na jinak normalni chlopni

makroskopicky se mlze podobat inf. endokarditidé, ale nevykazuje zadné znamky zanétu, jak ve vegetaci, tak v
chlopni

vznik vegetaci je projevem hyperkoagula¢ného stavu, ¢asté soucasné Zilni tromby a plicni embolizace

vznika u generalizovanych zhoubnych nadorl (predevsim adenokarcinomu GIT), chronické tromboembolické
nemoci, chronickych nefropatiich s urémii, CHOPN

spolu s Zilnimi trombdzami a DIC je fazena mezi krevni paraneoplastické syndromy

nepUsobi Zadné mistni srde¢ni projevy, prakticky jedinou komplikaci je embolizace z levého srdce do systémovych
tepen (vznik infarktd — mozek, slezina, ledviny)

Libmanova-Sacksova endokarditida (atypickd verukosni endokarditida)

0
]

imunitné podminénd endokarditida
provazi systémovy lupus erythematodes
* autoimunitni onemocnéni, pfi kterém se tvofi rlizné typy protilatek, predevsim proti jadernym
autoantigenim (ds-DNA, RNA, histony...)
* ukladaji se imunokomplexy a plsobi poskozeni riznych tkani (imunopatologicka reakce Ill. typu), vc.
endokardu)
* postizeni ledvin, kloubd, klize, hematologické, neurologické poruchy
zanétlivé zmény nachazime v celém srdci - serdzni perikarditida, lymfocytarni myokarditida, nebakteridlni
verukozni endokarditida chlopni (Libman-Sacksova endokarditida)
tvorba drobnych (1-3mm) bradavi¢natych vyristk( na kterékoliv plose cipl (vtokové + vytokové).
Ml tvofeny predevsim destickami a fibrinem
vznikaji na podkladé reakce imunokomplext s burikami imunitniho systému

Dalsi patologické zmény endokardu

Prolaps mitralni chlopné

O

zvlastni chlopenni abnormalita, charakterizovana zvétsenymi, ,,vytahanymi“ cipy mitralis, které se v dobé systoly
padakovité vyklenuji do levé siné
Slasinky jsou napadné tenké a elongované, soucasné dilatace anulus fibrosus

ve 20-40% je obdobné zménéna i trikuspidalni chlopen
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0 jako druhotni zména (nasledkem regurgitace krve a treni struktur o sebe) byva chlopen vazivové ztlustél3, takze
mUze pFipominat revmatické poskozeni. Nikdy vsak nejsou srostlé komisury a v chlopni nedochazi ke kalcifikaci.

O MI: nejndpadnéjsi zménou v cipech i ve slasinkach je zmnoZeni hlenovitych hmot (kyselych mukopolysacharid)
na ukor normalniho vaziva = myxoidni degenerace

O etiologie i patogeneze je nezndma, jedna se zifejmé o poruchu kardiovaskuldrniho pojiva vrozenou, ¢i ziskanou
O postizena chlopen ztraci mechanickou odolnost a stava se nedomykavou
Vékové zmény na chlopnich

O urcité patologické zmény srdce jsou specifické pro vysoky vék
O pfi¢ina neni znama — zfejmé projevy starnuti a opotiebovani struktur srdce z vlivi:
* mechanickych — krevni tlak, opakovany ohyb chlopni

* biochemickych — hypercholesterolémie, hyperkalcémie O imunologickych

Kalcifikace aortalni chlopné

O proces zacina v bazi chlopennich cipl

0 kalcifikaci s vékem pfibyva a zvétsuji se — maximum jich je na vytokové (aortalni) plose chlopné, smérem do
Valsavovych sinusl

v vy

O inkrustované cipy se stavaji rigidnimi, méné pohyblivymi, v téZsich pfipadech dochazi k zdZeni aortdlniho usti

Kalcifikace prstence mitralni chlopné (anularni kalcifikace)
O tvorise v uhlu mezi mitralni chlopni a sténou levé komory, tj. pod mistem Gponu chlopné — submitrdlné O
proces zacind a je nejvyraznéjsi v oblasti zadniho cipu
O jde nejprve o drobné vapenné uzlicky ¢i hiebinky, pozdéji vsak vznikaji pod mitralis vétsi uzel az souvisly vapenny
prstenec priiméru i vice nez 10mm 0O vlastni chlopen vsak byva normalni 0  funkéni projev tézsich forem:
*  mitrdlni insuficience — ze sniZzené pohyblivosti chlopenniho aparatu
* vzacnéji mitralni stendza — zUZeni Usti objemem prstence
0 kalcifikace mohou pronikat i do myokardu LK ¢i septa komor — poSkodi-li pfevodni systém, vznika blokada
sinokomorového vedeni
klinicka dg — prispiva RTG a echokardiografie
|éze je Castéjsi u Zen nez u muzu
kalcifikace aortalni chlopné a anularni kalcifikace se Casto vyskytuji sou¢asné 0 v patogenezi obou se ¢asto
uplatiuji:
* zvySeni tlaku v LK (napf. u systémové hypertenze, aortalni stendzy, hypertrofické kardiomyopatie)
* diabetes mellitus
* hypercholesterolémie
» =faktory, které jsou rizikové i pro vznik aterosklerézy — 1) i 2) povazovany za choroby blizké aterosklerdze
Senilni amyloid srdce
O 85% vyskyt u osob starSich 75 let
O probihd pod obrazem restriktivni kardiomyopatie
O vétsinou jen velmi mald depozita, lokalizovana subendokardialné v obou sinich (izolovany sifiovy amyloid),
prokazatelna jen specialnimi histologickymi barvenimi (saturnova cerven, kongocerven)
bilkovinny prekurzor izolovaného sifiového amyloidu — sifovy natriureticky peptid
izolovany sifiovy amyloid pravdépodobné hraje roli v patogenezi fibrilace sini0  u 3% starych osob postizen i
myokard komor (systémovy srdec¢ni amyloid)
* dochazi k srde¢nimu selhavani
* bilkovinny prekurzor — transtyretin (prealbumin)



4. Patologie ischemické choroby srdecni

skupina ptibuznych patologickych stav(, jimZ je spole¢na ischémie myokardu, z nepoméru mezi poptavkou srdecniho svalu
po okyslicené krvi a jeji dodavkou véncitymi tepnami - nepomér zplsoben:
1. zvySenou potfebou myokardu (tachykardie nebo hypertrofické srdce)
2. snizené mnozstvi kysliku v krvi (vrozené cyanotické srdec¢ni vady, tézké anémie, otravy CO, nahle vzniklé hypotenze
— 3ok, tézké plicni choroby)
3. snizeny ptitok krve koronarnimi arteriemi, ziZzenymi aZ uzavienymi sklerotickymi platy - podle rychlosti vyvoje a
z4dvaznosti stavu 4 typy:
* angina pectoris
* infarkt myokardu
+  chronickd ICHS
*  nahla koronarni smrt
projevem ICHS pfedchazi nékolik desetileti dlouhé klinicky némé obdobi, béhem néhoz se koronarni tepny pozvolné zuzuji.
ICHS je pozdni manifestaci koronarni aterosklerdzy (pravdépodobné zacina jiz od narozeni)

Patogeneze

nejdllezitéjsi faktor = koronarni aterosklerdza
tize sklerdzy je déna procentem zuzeni prasvitu tepny:

e | stupen-do25%

e |l stupen -26-50%

e Il stupen - 51-75%

« V. stupen - 76-100%
klinicky vyznamny je stupen IV., v pfipadé hypertrofie levého srdce (napf. pfi aortalni stendze nebo systémové hypertenzi)
dochazi k tzv. relativni korondrni insuficienci i pfi mensim stupni stendzy, nebot hypertroficky myokard ma vyssi metabolické
naroky
uzavéry se vyskytuji vice v levé koronarni tepné (zde nejcastéji v prvnich 2 cm priibéhu RIVA a RC) neZ v pravé (zde nejCastéji v
prvni a treti tfetiné jejiho prabéhu)
vétsi koronarni arterie maji charakter arterii konecnych, tj. uzavér normalni tepny vede k ireverzibilnimu poskozeni (nekréze)
zasobované oblasti myokardu
existuji sice anastomdzy mezi jednotlivymi zasobovanymi oblastmi, ty maji vSak u zdravych jedincl pfilis maly prdsvit na to,
aby mohly dostatec¢né zasobit loZisko nahle vzniklé ischémie
srdce si jako kompenzacni mechanismus proti ischémii vytvari kolateralni obéh, ktery je schopny privadét krev i do oblasti za
stendzou nebo uzavérem. Stimulem pro vznik funkénich kolateral je hypoxie myokardu (chronicka ischémie) pfi pomalu
(mésice az Iéta) skleroticky se zuZujicim fecisti

« intrakorondrni — spojky mezi vétvemi jedné koronarni arterie (pravé nebo levé)

* interkoronarni — spojky mezi pravou a levou koronarni arterii

»  extrakorondrni —spojky mezi koronarnimi arteriemi a extrakardialnimi tepnami (aa. bronchiales, aa thoracicae

internae)

existenci kolateral si vysvétlujeme, proc v nékterych pripadech ani Uplny uzdvér tepny platem neni provazen infarktem; resp.
pro¢ nékdy pri obdobném sklerotickém uzavéru mohou byt projevy na myokardu u jednotlivych pacientd nékdy velmi odlisné

Cévni zasobeni myokardu

leva arterie se po kratkém priabéhu déli na
e ramus interventricularis anterior (RIVA) - béZi v sulcus interventricularis anterior az k srde¢nimu hrotu, zasobuje
prilehlou ¢ast prednich stén pravé a levé komory a predni ¢dst mezikomorového septa
*  ramus circumflexus (RC) - bézi v sulcus coronarius (atrioventricularis) sinister, zasobuje zevni a ¢ast spodni stény
levé komory a levou sin
prava koronarni arterie bézi v sulcus coronarius (atrioventricularis) dexter, zasobuje ¢ast predni stény pravé komory, pravou
sin a zadni sténu pravé komory), vétSinou vydava
*  ramus interventricularis posterior - béZi v sulcus interventricularis posterior, zdsobuje ¢ast spodnich stén pravé a
levé komory a zadni a dolni ¢ast interventrikularniho septa
obé koronarni arterie se podileji na zdsobeni interatrialniho a interventrikularniho septa a m. papillaris anterior PK.a m.
papillaris posterior LK
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zasobeni uzll prevodniho systému:
* nodus sinuatrialis — a. nodi sinuatrialis (a. principalis atrialis dextra) — v 60 % z pravé koronarni tepny
«  nodus atrioventricularis — a. nodi atrioventricularis (r. septi fibrosi, Haasova arterie) —v 90 % z pravé koronarni
tepny
na ischemii jsou nejvice nachylné:
«  subendokardialni myokard — malé mnoZstvi koncovych Usek( tepen, které se vétvi smérem z epikardu k endokardu,
ale moznost difuse kysliku pfimo z krve uvnitf srdecnich dutin
+  papildrni svaly — zdsobeny kone¢nymi vétvemi tepen

Angina pectoris

klinicky syndrom - zachvatovita (paroxysmalni) bolest, svirani na hrudi — retrosternalné ¢i prekordidlné, casto vyzarovani
bolesti LHK nebo do krku
bolest je zplsobena reverzibilni ischémii myokardu, ktera nestaci vyvolat infarkt
v patogenezi kombinace faktord
O ze strany korondrnich tepen fixni stenotické Iéze ¢i akutni zmény platu, vazospazmus a aglutinace
desticek O ze strany myokardu je to zvySena potieba

Stabilni angina pectoris (hdmahova)
vznika pfi zatézi, napft. rychlé chlzi, ¢astéji rano a v zimé
zachvat trva kratce (do 15 minut) a ustupuje v klidu, rychleji po nitroglycerinu

pri¢inou ischemie je zvySena potreba kysliku myokardem (tachykardie) pfi nedostateéném pritoku véncitymi tepnami s
fixnimi stenézami
hypoxii trpi prevazné subendokardidlni vrstvy myokardu LK — proto je na EKG obraz deprese ST - k nekrézam nedochazi

Prinzmetalova angina pectoris (variantni)

vznika v klidu, zpUsobena kratce trvajicim spazmem koronarni tepny, vétsinou nasedajicim na fixni stendzu
spazmus mUZe odeznit spontanné, ¢i po uZiti nitroglycerinu, a trva-li delsi dobu, mlzZe vést k rozvoji infarktu myokardu
dochazi k transmuralni ischémii, na EKG se projevuje elevaci ST (jako u infarktu)

Nestabilni angina pectoris (progresivni)

charakterizovdna vétsi Castosti zachvat(, které vznikaji i v klidu

bolest je intenzivnéjsi a ma delsi trvani

pfi¢inou ischémie je nahlé sniZeni pfivodu korondrni krve pfi akutné vzniklé zméné platu

morfologicky — ruptury sklerotickych platd, tvorba destickovych trombu

protoZe je ischémie tézsi, dochazi ke vzniku drobnych nekréz subendokardialniho myokardu

na EKG mohou byt pfitomny deprese ST, nejsou ale pritomny elevace ST a nejsou zvySené kardioenzymy

Infarkt myokardu

nejdulezitéjsi forma ICHS

jde o lozisko akutni ischemické nekrézy myokardu

zakladnim mechanismem vzniku je ruptura aterosklerotického platu koronarni tepny s naslednym vznikem nasténné a
posléze obturujici trombdzy. Vzacné neaterosklerotické priciny stendzy — koronarni embolie (z vegetaci pti endokarditidé),
prechod disekce aorty na korondrni tepnu, vzacné koronarni vaskulitidy, ¢i vrozené malformace tepen

v rozvinutych zemich je nejcasté;jsi pri¢inou smrti

ireverzibilni poskozeni bunék myokardu (nekrdza, infarkt) vznika po 15-20 min tézké akutni ischémie

podle pivodu, morfologie a klinického vyznamu rozliSujeme transmuralni (Q infarkt) a subendokardialni (non-Q) infarkt
Transmuralni infarkt (Q-infarkt, STEMI)

Castéjsi a zavaznéjsi

postihuje vidy LK, v€etné mezikomorového septa, zasahuje i pfilehlé oblasti PK a sini (izolovany infarkt PK prakticky
neexistuje)



- postihuje alespon 3/4 tloustky stény LK a ma vice neZ 2,5 cm v pficném rozméru

- vznikd trombotickym uzdvérem koronarni tepny, na podkladé fisurace nebo zviedovaténi sklerotického platu

- po uzavéru prezivaji buriky myokardu zhruba 20 minut, se schopnosti Uplné Upravy pfi obnoveni dodavky kysliku

- po 20 min zacina nekrdza - postupuje od endokardu k epikardu a od centra do periferie ischemizovaného povodi, tento
postup trvd 4-12 hod (vétsinou 6 hod)

- ipfitransmuralni nekréze zachovana tenka vrstva myokardu tésné pod endokardem (difuze kysliku z krve v lumen komory)
a tenka vrstva subepikardidlné (kolaterdly z epikardu) - na EKG elevace ST Useku

Subendokardidlni infarkt (non-Q infarkt, NSTEMI)
- postihuje vnitfni tfetinu az polovinu stény LK
- vznika pfi neuplném nebo kratce trvajicim uzavéru (napf. pfi Casné provedené reperfuzi)
- ma formu bud jednoho souvislého loZiska, nebo mnohocetnych drobnych nekréz — cirkularni subendokardialni infarkt -
bez ST elevace

- obatypy infarktu mohou vzniknout opakované — v intervalu tydnu az let
- misto postiZeni je zavislé na lokalizaci tepenného uzavéru
* r.interventricularis anterior levé koronarni arterie (40-50% vsech ptipadd)
- infarkt pfedni stény levé komory a predni ¢asti mezikomorového septa — predni infarkt - infarkt apikalni oblasti
«  uzavér pravé korondarni arterie (30-40% pripadl)
- infarkt zadni ¢asti LK, zadni Casti septa, pFip. i ¢ast PK — spodni (diafragmaticky) infarkt O uzavér r. circumflexus levé
koronarni arterie (15-20%):
- infarkt bocni a ¢asti zadni stény — lateralni, ev. posterolateralni infarkt
* myokard prevodniho systému byva postizen pti uzavéru r. interventricularis ant. (pravé Tawarovo raménko a
predni vétve levého raménka), pfi uzavéru pravé koronarni arterie (atrioventrikularni uzel a zadni vétve levého
raménka)
- presna lokalizace infarktu i jeho rozsah jsou riizné — dano individualnimi odliSnostmi v anatomickém usporadani koronarniho
feciSté a v rozsahu kolateral
- podle rozsahu postizeni myokardu LK rozliSujeme infarkty:
+  velké (vice nez 30% LK)
+ stfedni (10 — 30%)
*  mikroskopické (méné nez 10%)
- myomalacie: je-li ischémie lehci, nedochazi k infarktu, zanikaji buriky myokardu, ale burky intersticia (mezenchymového
puvodu) prezivaji

makroskopicky vzhled infarktu myokardu

18 — 24 hodin bledost ¢i cyandza myokardu, ztenceni stény levé komory v misté loziska
3-5dnad plné rozvinutd koagulaéni nekréza — Zluté loZisko s hemoragickym lemem
1 tyden od periferie loZisko Sedne (ndahrada nekrotického myokardu granulaéni tkani)
6 — 8 tydnl Uplna jizevnata preména
mikroskopicky vzhled infarktu myokardu
4 -8 hodin ztenceni, protaZeni a zvinéni mrtvych kardiomyocytd (tahem okolni Zivé svaloviny), edém intersticia
12 - 24 hodin koagulaéni nekréza — vzestup eozinofilie cytoplasmy, karyolyza (zblednuti jadra) nebo pykndza

(svrastovani a ztmavnuti jadra), nasledné jsou buriky zménény na ve svrastélé bezjaderné Utvary, bez
pricného pruhovani, silné eosinofilni

24 hodin neutrofily v okoli nekrézy (nejvice 2. — 3. den)

3.—7.den rozpad mrtvych bunék, pfiliv makrofagl do infiltratu

5.-7.den tvorba granulaéni tkané (vlasecnice s endoteliemi, fibroblasty a fidce lymfocyty)
6 tydnd granulacni tkan se zméni v pevnou kolagenni jizvu
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- Kklinicky obraz
»  zacatek nahly - krutd bolest za sternem nebo nad srdcem, ¢asté vyzatovani do levé ruky nebo do
dolni Celisti, studené poceni, bledost, nauzea, zvraceni a dusnost. U 20% atypické az nendapadné
symptomy (tzv. némy infarkt)
* na EKG se prvni zmény projevi po 30-120 sek. — elevace ¢i deprese ST useku, vznik arytmii
e po 5-20 min —v krvi detekovatelné kardioenzymy, uvolnéné z nekrotického myokardu
- troponin T a | — nejcitlivéjsi, nejspecifi¢téjsi — vystoupi béhem pdr hodin, pfetrvavaji cca 10 dni
- MB frakce kreatinkinazy (CK-MB), laktatdehydrogenaza (izoenzym LD1), myoglobin
poruchy perfuze a funkce myokardu detekovatelné na USG (s dopplerem)
25% umira zahy, z téch, co se dostanou do nemocnice, ma 10-20% nekomplikovany pribéh a 80-90% ma rlizné
komplikace (arytmie- extrasystoly, tachykardie, fibrilace a sifokomorové i raménkové bloky, méstnavé selhavani LK
—edém plic, kardiogenni Sok — pfi nekrdze vice nez 40% myokardu LK, ruptury, trombembolie)
terapie spociva v ¢asné intervenci v podobé koronarografie s odstranénim trombu (trombektomie) ¢i rozpusténim
trombu (trombolyza), ¢asto nasledovanou balénkovou angioplastikou, ¢i implantaci stentu (tzv PCl — perkutanni
koronarni intervence), idealné do 1 hod. po vzniku obtiZi. Farmakologicky antiagregancia a antikoagulancia,
betablokatory - komplikace:
Pericarditis epistenocardiaca:
- fibrindézni nebo serofibrindzni zanét perikardu
- lokalizovany nad loZiskem transmuralniho infarktu, nebo difdzni
- objevuje se 2-3 den
- projev: tfeci Selest
- hoji se bud bez nasledkd, nebo se vznikem perikardialnich srast O Nasténné (muralni) tromby:
- tvofise v dutine LK na endokardu poskozeném ischémii
- moiny zdroj systémové embolizace
- organizaci vznikaji vazivova ztlusténi endokardu O Aneuryzma LK:
- vznikd vyklenutim stény nad zevni reliéf srdce pfi rozsahlém transmuralnim infarktu
- oslabena nekroticka svalovina je vydouvana nitrokomorovym tlakem
- v casném stadiu je sténa vyduté tvorena ztenéenym nekrotickym myokardem — akutni aneuryzma
- preZije-li pacient, infarkt se hoji jizvou a sténa vyduté je pak vazivova, nékdy s dystrofickou kalcifikaci —
chronické aneuryzma
- akutni aneuryzma ma tendenci k rupture, chronické aneuryzma obvykle nepraskaji, ale v jejich dutiné se
proudéni krve méni na turbulentni — vznik nasténnych tromb
- vznikaji ¢astéji pfi anteroseptélnich a hrotovych infarktech O Infarkt papilarnich svala:
- predniizadni papilarni sval LK mGzZe propadnou nekréze, je-li infarkt v prilehlé sténé
- hrozi nebezpedi ruptury papilarniho svalu
- nedojde-li k rupture, nekrdza se jizvi a papilarni sval se méni ve vazivovy pruh, ztraci se tak opora mitralni
chlopné a vznika mitralni nedomykavost O Ruptura myokardu:
- zeslabena nekroticka svalovina miZe prasknout plsobenim nitrokomorového tlaku, témér vidy smrtelné
nasledky
- nejcastéji ruptura volné stény LK s ndhlym krvacenim do perikardového vaku - vznik tamponady srdce
- prodéravéni septa komor vede k levo-pravé komunikaci a akutnimu pretizeni PK
- pretrZeni papilarniho svalu LK ma za nasledek tézkou mitralni insuficienci
- krupturam dochazi nejcastéji béhem prvnich ¢tyf dnt infarktu O Funkéni komplikace:
- poruchy srde¢niho rytmu — komorové extrasystoly, komorové tachykardie, fibrilace komor - poruchy
hemodynamiky — hypotenze, kardiogenni Sok



Chronicka ischemicka choroba srdecni

- vétSinou starsi osoby s anamnézou anginy pectoris, nebo prodélaného IM

- myokard je dysfunkéni, je redukovana koronarni rezerva (schopnost myokardu zvysit pritok koronarnimi
tepnami), pozvolna dochazi k rozvoji srde¢niho selhdni nejprve LK a pozdéji i PK

- MA je srdce hypertrofické, dilatované

- vmyokardu jsou Cetné disperzni drobné jizvy — myofibrézy, nebo souvisla jizva po infarktu

- koronarni tepny jsou skleroticky stenozované, vétSinou vSechny tfi hlavni vétve

- nebezpecdi akutniho infarktu nebo nahla smrt

- prognozu je mozné zlepsit chirurgickou (bypass), ¢i endovaskularni (perkutanni — PCl) revaskularizaci
myokardu

Nahla koronarni smrt

- neocekavané umrti z koronarnich pricin béhem 1 hodiny od zac¢atku akutnich symptom

- obvykle jde o obraz nahlého kolapsu doma, na ulici apod. — tzv. vtefinova smrt, bez projevd akutniho infarktu

- pfi¢inou je arytmie — fibrilace komor, kterd se objevi jako komplikace akutniho IM, nebo chronické ICHS. Vyvolavajicim
faktorem neni prevodni systém, ale elektricky nestabilni ischemicky myokard

- pfipitvé se nachazi na koronarnich tepndch i na myokardu obdobny obraz jako u chronické ICHS, avSak s akutnimi zménami
pldtu — ruptura, destickové tromby nebo krvaceni do platu
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5. Myokarditidy, kardiomyopatie (deleni, priciny, nasledky)

Myokarditidy

zanét srde¢niho svalu, izolovany nebo spojeny se zanétem jinde v téle

charakteristickymi rysy jsou bunécny infiltrat a nekrdzy pfilehlych svalovych viaken

nepfili§ ¢asté onemocnéni, postihuje hlavné déti, dospivajici a mladsi dospélé, vétsina pripadl se vyhoji bez
nasledkd, nékdy rychle progreduje a vede ke srde¢nimu selhani i ke smrti O etiologie:

* infekéni —viry, bakterie, mykdzy, rickettsie, protozoa
* neinfekéni - polékova precitlivélost, systémové choroby pojiva (napf. revmatickd horecka, SLE),
transplantacni rejekce

* idiopatické — pric¢ina neznama — Fiedlerova, obrovskobunécna
mUze vzniknout témér pri kazdé infekéni chorobé, jako oportunitni infekce prichazi u osob se snizenou imunitou

Virové myokarditidy:
* hlavné adenoviry a enteroviry (poliomyelitis, chfipka), coxsackieviry skupiny B (alterativni myokarditis),
predchazi jim nékdy katar HCD
* virovy puvod lze prokazat sérologicky (vzestup titru protilatky); PCR (prikaz virové RNA/DNA) v
bioptickych vzorkach
* patogeneze virové myokarditidy:
= primé poskozeni bunék virem (cytopatogenni efekt) v prvé fazi
= v pozdéjsich fazich se uplatriuji také mechanismy imunologické (autoimunitni)

» (ast virovych mlze prechdzet do dilatacni kardiomyopatie

Bakterialni myokarditidy:
* vétsSinou nasledek septikopyémie (nejc. stafylokok) pfi infekéni endokarditidé (revmaticka myokarditida)

» charakter embolickych abscesl v srdecnim svalu
* nové se objevuje myokarditida pfi spirochetdze lymeské chorobé — borelidze

Mykotické myokarditidy:

* hlavné kandidové, vznik zejména u imunosuprimovanych osob

Protozoarni myokarditidy:

* toxoplazmdza (zejména u AIDS) a Chagasova nemoc (Trypanosoma cruzi) — v J. Americe

makroskopicky popis u vsech forem obdobny:
* myogenni dilataci vSech dutin je srdce zvétsené, kulovitého tvaru
* myokard je chabé konzistence, bledy ¢i skvrnity
* uvirovych zanétd je obvykle soucasné postizen i perikard — myopericarditis

MI: degenerativni zmény Ci nekrdza kardiomyocytl, zanétlivy infiltrat
* bunécéné sloZeni zanétlivého infiltratu je rdzné v zavislosti na etiologii:
= viry, imunitné podminéné, toxické, borelidza - lymfocyty
= bakterie - neutrofily
= Fiedlerova myokarditida, parazitarni - eozinofily



= obrovskobunécna myokarditida - obrovské vicejaderné burky, pravdépodobné myogenniho
plvodu

postiZzeni myokardu nemusi byt difuzni, mize se vyskytovat pouze loZiskové a v rliznych mistech maze mit rdznou
intenzitu
specificky obraz ma revmaticka myokarditida (Aschoffovy uzliky) a sarkoidéza (epiteloidni granulomy s
obrovskymi mnohojadernymi burikami) O klinicky prabéh:

* lehky, asymptomaticky, nevyrazné zmény na EKG

* nebo tézsi, akutné vzniklé méstnavé selhdvani + arytmie

*  Fiedlerova myokarditida — rychly a ¢asto smrtelny pribéh, postihuje mladé osoby, Castéji muze
pokud pacient preZije, zmény v myokardu se bud zcela vyhoji, nebo zanechaji mnohocetné disperzné rozptylené
drobné jizvy (myofibréza). U rozsahlého postizeni mize vést k méstnavému srde¢nimu selhani ¢i nahlé smrti

Kardiomyopatie

definovany jako onemocnéni myokardu spojené s dysfunkci srdce 0 lze je rozdélit na:
*  primarni — omezené na myokard
* sekundarni — v ramci systémovych onemocnéni
mohou byt geneticky podminéné nebo ziskané
etiologie — virové infekce (coxsackie viry, echoviry, EBV), poruchy autoimunity, toxické plisobeni endogenniho
nebo exogenniho plvodu
déleni kardiomyopatii podle morfologickych a funkénich zmén — dilatacni, hypertroficka, restriktivni

Dilatac¢ni kardiomyopatie

O

chronické onemocnéni myokardu charakterizované dilataci srdecnich oddil(i, provazené systolickou dysfunkci LK
¢i obou komor
postizeny osoby stfedniho véku, muzi 3x ¢astéji, ¢astéjsi u cernochl
az tfetina ma familidrni vyskyt — obvykle AD dédi¢nost, vzacné dédi¢nost vdzand na X chromozom O etiologie:
* chronicka virova onemocnéni myokardu provazena poskozenim kardiomyocytl — nejcastéjsi
* autoimunitni reakce na virovd onemocnéni
» familiarni a genetické faktory — mutace gen(l vazanych ke strukture a funkci jaderné membrany,
cytoskeletu a sarkoplazmatického retikula. Typicky u X-vazanych svalovych dystrofii zplisobenych mutaci
genu pro dystrofin
alkoholicka KMP — nejcasté;si toxické poSkozeni myokardu. Typicky postihuje muze kolem 40 let, uzivajici
dlouhodobé > 80g alkoholu denné. Uplatfiuje se pfima toxicita alkoholu — inhibuji interakci vapniku a
myofilament, membranovy transport i funkce mitochondrii.
peripartalni KMP — pric¢ina neni zndma, objevuje se vzacné u téhotnych v poslednim mésici téhotenstvi, nebo v
prvnich mésicich po porodu. Casté&ji se objevuje u mnohocetnych gravidit, u multipar a Zen starsich 30 let. Viysokd
mortalita — 30-50%

MA:
» dilatace vSech srdecnich oddil(l. Srdce je zvétsené, kulovitého tvaru. Komory jsou hypertrofické, hmotnost
kolem 500-700g
* v srdecnich hrotech a sinich se ¢asto tvofi tromby
* hypertrofické stény ale nebyvaji vyraznéji ztlustélé pro soucasnou dilataci. Prvotnim jevem je dilatace,
hypertrofie je jevem adaptacnim
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O MlI: obraz necharakteristicky. Myokard je hypertroficky s okrsky intersticidlni fibrézy, pfip. nevyraznym
lymfocytarnim infiltratem.

O klinicky obraz:

manifestuje se mezi 20-50 rokem

pomalu se zhorsujici srde¢ni selhdvani s levo- i pravostrannym méstnanim.

ma obvykle trvale se zhorsujici pribéh, v pribéhu mésicl azZ let vede ke smrti. Je nejéastéjsi indikaci k
transplantaci srdce

zpocatku nespecifické priznaky spojené s nizkym srdecnim vydejem jako Unava, slabost, namahova
dusnost. Pozdéji klidova dusnost, arytmie, tlakova bolest na hrudi

na RTG kardiomegalie s kulatym tvarem srdce a plicnim méstnanim, abnormalni EKG

O diagndza per exclusionem - velké srdce s dilataci a hypertrofii obou komor a oboustrannym selhavanim, pfricemz

Ize vyloucit vSechny znamé priciny kardiomegalie (systémova i plicni hypertenze, ICHS, chlopenni vady, vrozené

srdecni vady, myokarditida apod.)

Hypertroficka kardiomyopatie

O onemocnéni myokardu charakterizované asymetrickou hypertrofii levé komory a/nebo komorového septa,
provazeno diastolickou dysfunkci

vyskytuje se v kterémkoliv véku, ¢asto familiarné, je jednou z nejcastéjsich pric¢in umrti mladych sportovcl

vétsinou geneticky podminéné, s AD dédi¢nosti, zplisobena mutacemi gent pro kontraktilni proteiny sarkomer

mutace genu pro tézké retézce B myozinu

myozinovy vazebny protein C

troponiny — mutace troponinu T provdzena pouze mirnou hypertrofii svaloviny, ale vyraznou
dezorganizaci kardiomyocytl s vysokym rizikem nahlé srdecni smrti

srdce ma zvySenou hmotnost — 500-800g, avSak nebyva pfilis zvétsené

srde¢ni komory maji snizeny objem

k dilataci nedochazi

nejcastéji byva postizené komorové septum, jinak difuzni hypertrofie myokardu LK, pfip. PK

komorové septum byva zbytnéné asymetricky — s maximem pti bazi srdec¢ni (pod aortalni chlopni). Toto
zesileni proximalni ¢asti septa plsobi obstrukci vytokové ¢asti LK, kde vznika ztlusténi endokardu
zplisobené opakovanym kontaktem predniho cipu mitralni chlopné.

pokud je soucasné mitralni insuficience, byva dilatovana leva sin

O MiI: pfitomnost hypertrofického myokardu s abnormalni stavbou kardiomyocyt(l a jejich prostorového

usporadani. Kardiomyocyty jsou nepravidelné, vétvici se, mnohdy bizarniho tvaru, mohou se proplétat a tvofit

virovité struktury.

O patofyziologie:

zakladnim patofyziologickym rysem je tuhost zbytnélého myokardu. Nasledkem je jednak
hyperkontrakce, jednak diastolicka dysfunkce — Spatna roztaZlivost a vaznuti pInéni komor krvi ze sini v
diastole

poruchy koronarni rezervy — hypertroficky myokard vykazuje vyssi naroky na kyslik + intramyokardialni
useky koronarnich tepen jsou béhem systoly komprimovany hypertrofickou svalovinou a béhem diastoly
nejsou schopny dostate¢né vazodilatace — srdce neni schopno zvysit pratok krve pti zatézi

zmensena dutina LK se zUZenim v subaortdlni oblasti, podminéné asymetricky zbytnélym septem, je
podkladem zvySeného tlakového gradientu mezi LK a aortou O klinicky obraz:



* nejCastéjsi obtize — dusnost, sniZzena tolerance namahy — projev diastolické dysfunkce, kvili zvysené
tuhosti stény LK

* angindzni bolesti na hrudi — ischémie myokardu

* synkopy, palpitace — souviseji se vznikem arytmii, v disledku dezorganizace kardiomyocytl s pfispénim
intersticialni fibrdzy. Asi u 1/4 se vyskytuje fibrilace sini, ¢asté jsou komorové extrasystoly

Restriktivni kardiomyopatie

vzacny typ kardiomyopatie, charakterizovany omezenim plnénim srde¢nich komor
komory maji normalni objem, obvykle i normalni systolickou funkci a k naplnéni jsou tfeba zvysené plnici tlaky
onemocnéni je podminéno snizenou poddajnosti stén LK, PK, nebo obou, nejc¢astéji v disledku infiltrativnich
onemocnéni — amyloiddza, hemochromatdza &i jinych stfadavych chorob

O vzacné primarni idiopaticka restriktivni kardiomyopatie — postihuje prevazné déti, je zplsobena intersticialni
fibrézou myokardu komor

Arytmogenni kardiomyopatie pravé komory

specialni typ kardiomyopatie
postihuje pravou komoru, pficinou je ndhrada zanikajici svaloviny PK vazivovou a posléze tukovou tkani.
V okolnim myokardu vznikaji chronické zanétlivé a degenerativni zmény
v pokrocilych stadiich mlze postihovat i LK
sténa komory je postizenych mistech zeslabena a mizZe se aneuryzmaticky vyklenovat
asi tfetina pripadu je familidrné vazana, podil virové etiologie je nejasny, jejich pfitomnost je pfisuzovana
sekundarni kolonizaci postizeného myokardu s nizsi odolnosti

O choroba se manifestuje arytmii pfi ndmaze, ¢i pravostrannym srde¢nim selhanim. Mdze byt dlouho
asymptomaticka a stat se pri¢inou nahlé smrti
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6. Zmény tvaru a velikosti srdce. (deleni, pri€iny, nasledky)

O srdce dospélého ¢lovéka ma hmotnost 230az340 g
* uzZen:230-320 g, s prmérem kolem 260 g
* umuzl: 260-340 g, s primérem kolem 300 g
O horni hranice normalu pro novorozence je 20 g, pro Zzeny 350 g a pro muze 400 g 00 hmotnost srdce zavisi na
véku, télesné vysce a habitu
* hmotnost dospélého srdce je dosahovana mezi 17. a 20. rokem
* pak v priméru populace stoupa (az 0 20 %)
* 0d 60 let véku poklesd 0 10 % i vice
O hmotnost srdce zavisi také na objemu srdecni svaloviny, ktery se zvétSuje podle mnozstvi a intenzity
dlouhodobé svalové prace clovéka
0 prava komora ma normalni tloustku stény 3 - 4,5 mm, leva 12 - 14 mm.

Malé srdce

00 hypoplazie srdce
* hmotnost srdce cca 200 g
* pfi celkové konstituéni hypoplazii, nanizme, hypoplazii cévniho systému, astenickém habitu

O atrofie srdce
* atrofie pavodné normalniho srdce
*  pfisenilnim marasmu, inanici, kachexii
* jevise jako napadné uzké a zahrocené srdce, hmotnost pod 150 g, klikaty pribéh artérii, vyrazna hnéda
atrofie myokardu.

[0 syndrom hypoplastického levého srdce

* vrozend srdecni vada

* leva komora je hypoplasticka, aortalni a mitralni chlopné jsou stenotické ¢i atretické. Vzestupna aorta az
po oblouk byva silné hypoplasticka

» veskera srdecni prace je vykonavana hypertrofickou pravou komorou

* prvnidny dité pfeziva jen diky perzistenci tepenné duceje a perzistujcimu foramen ovale.

* bez okamiZité IéCby dité do tydne umira

O hypoplazie pravé komory

* vrozend srdecni vada, obdoba hypoplazie LK
* hypoplasticka prava komora, stenotické az atretické pulmonalni a trikuspidalni chlopné, v rizném rozsahu
hypoplastickd i plicnice a jeji vétveni



Velké srdce

O mechanismy:

» dilatace —roztazZeni, rozsiteni komory

* hyperplazie — zmnoZeni bunék, u myokardu jen prenatdlné, po narozeni se jiz buriky myokardu nedéli

* hypertrofie — zbytnéni myokardu, zvétseni objemu myocytu. Histologicky ma hypertrofické svalové vldkno
vétsi priimér (vice neZz 20 um) a zvétSené jadro, Casto nepravidelného tvaru. ELMI Ize prokazat zmnoZeni
kontraktilnich myofilament a mitochondrii. Pokud nenastane soucasné téz dilatace, Ize zjistit ztlusténi
stény komor

O patofyziologie hypertrofie:

* tonogenni - srdce pracuje proti zvySenému odporu, napf. chlopenni vada nebo zvyseni tlaku 0 myogenni -
pfi chorobach samotného myokardu, projevujicich se hypertrofii kardiomyocytd O hypervolemicka — pri
stavech spojenych se zvétsenim mnozstvi cirkulujici krve (pletora).

= hypertrofie srdce u chronickych pijakd piva - Mnichovské srdce, nebo vina -Thiibingenské srdce

O hypertrofie ma dvé faze:
* koncentricka hypertrofie = Cista hypertrofie.
= Prvni faze hypertrofie. Je to projev kompenzace = pfizpUsobeni zvySené zatézi. Srdce zvysenou
zatéz zvlada a pacient je bez obtizi. Je to docasny stav. Pokud neodstranime vyvoldavajici pficinu,
postupné prejde hypertrofie do druhé faze:
* excentrickd hypertrofie = hypertrofie + dilatace.
= pozvolna se vyviji rozsifovani komory — dilatace. Delsi svalové vlakno ma totiz ucinné;jsi kontrakci
(Starlingliv zadkon). Funkéni rezervy myokardu jsou vSak omezené; pri prekroceni urcité hranice je
dalsi dilatace jiz neucinna, prudce klesa srdec¢ni vydej a dochazi k selhavani.
= Je to projev dekompenzace = selhavani srdce. Srdce prestdva zvladat svou praci. Myokard
postupné ztraci schopnost se kontrahovat a vypudit vSechnu krev z komor, srdce selhava a
pfidavaji se klinické priznaky

O hypertrofie mlze postihovat pouze levostranné oddily (pfi arteridlni hypertenzi — cor hypertonicum), ¢i pouze
oddily pravostranné (cor pulmonale, které dle rychlosti vzniku zmén délime na cor pulmonale acutum a cor
pulmonale chronicum), pfipadné mGzeme nachazet zbytnéni oboustranné (cor bilaterale; pokud je hypertrofie
prenesena z levych srdecnich oddill na pravou stranu cestou méstnani krve v plicni cirkulaci, hovofi se o cor
translatum).

0 fyziologickd hypertrofie
* usportovcl. Hypertrofie je reverzibilni, pfi snizeni narokl na hypertrofické srdce dojde k jeji regresi.

0 cor hypertonicum

* koncentricka hypertrofie levé komory jako projev adaptace na tlakové pretizeni

* tloustka jeji stény Casto presahuje 20 mm, hmotnost srdce byva 400-600 g

* hypertroficky myokard ma vyssi naroky na privod Zivin a kysliku. P¥i sklerotickém zuzeni koronarnich
tepen dochdzi k relativni koronarni nedostate¢nosti — dochazi k ischémii, nékdy mohou byt Ml pfitomny
drobné nekrdzy

* MI: necharakteristicky, hypertrofie myocytd, pfip. rizné vyjadrené dystrofické zmény — loZiskova
degenerace sarkoplazmy, myomalacie, drobné nekrdzy a drobné jizvy

* zpocatku je hypertrofie koncentricka, po ¢ase zacina leva komora selhdvat — dochazi k dekompenzaci,
morfologicky nastava dilatace hypertrofické levé komory (cor hypertonicum decompensatum)
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O cor aortale
* hypertrofie levé komory z nehypertenznich pficin - aortalni stendza, koarktace aorty
* tyto vady zvysuji afterload levé komory, leva komora nasledné koncentricky hypertrofuje z divodu
tlakového pretizeni.

00 cor pulmonale chronicum
* hypertrofie pravé srde¢ni komory, pravostranna obdoba cor hypertonicum
* vznikd postupné z dlouhodobé plicni hypertenze pfi nemocech plic — chronicka bronchitida, emfyzém,
asthma bronchiale, chronické fibrdzy plic, bronchiektdzie, cysticka fibréza

* z chorob plicnich cév jsou to hlavné sukcesivni embolizace (chronickd tromboembolickd nemoc) a
primarni plicni hypertenze

* neradi se sem hypertrofie pravé komory pfi chorobdach levého srdce (prenesena) nebo pfi vrozenych
srdecnich vadach

* cor pulmonale pfti kyfoskolidze se oznacuje cor kyphoscolioticum

* po vylerpani adaptacnich rezerv se hypertrofickda komora zacne dilatovat, coz se klinicky projevi
pravostrannym selhdvanim — cor pulmonale decompensatum

* morfologicky je u cor pulmonale ztlustéla sténa pravé komory, obvykle na 5-8 mm, vyjimecné pres 10
mm, takze se blizi tloustce komory levé

O cor pulmonale acutum

[0 akutni dilatace pravé komory pfi nahlé vzniklé plicni hypertenzi, napf. u masivni embolie plicnice nebo u
Zilni vzduchové embolie

O cor bilaterale
[0 soucasna hypertrofie pravé i levé komory

O cor translatum
* tzv. pfenesenad hypertrofie
* zpocatku jen excentricka hypertrofie levého srdce — chronicka levostranna insuficience
* duasledkem levostranného selhavani dochazi k chronické venostdaze v plicich — klinicky se projevi jako
asthma cardiale (dusnost v noci v leZe), patologicko-anatomicky jako hnéda indurace plic.
* chronickd venostaza v plicich vede k plicni hypertenzi, ta ma za nasledek zvySenou zatéz pravé komory, a
proto dochazi i k hypertrofii pravé komory srde¢ni

0 cor bovinum
* konecna faze oboustranné hypertrofie — excentricka hypertrofie celého srdce, levé i pravé komory
* Vvaziaz1000g
00 cor mitrale
* u mitralni stendzy, kterd byva nasledkem revmatické horecky
* vada zplsobuje tlakové pretizeni levé siné, které vede k jeji dilataci, ktera nékdy dosahuje obrovskych
rozméra
* zvyseny tlak v levé sini se prendasi na pravé srdce — dochazi k hypertrofii pravého srdce a posléze k jeho
dilataci
* srdce pfi Cisté mitrdlni sten6ze ma tedy malou levou komoru, dilatovanou levou sin, a hypertrofické a
dilatované pravé srdce

[ srdce u dilata¢ni kardiomyopatie

* chronické onemocnéni myokardu charakterizované dilataci srde¢nich oddil(i, provazené systolickou
dysfunkci LK ¢i obou komor

* kardiomyocyty poskozeny chronickymi virovymi infekcemi, autoimunitou, toxicky (alkohol), nebo na
zakladé genetickych faktor( (mutace gen( pro strukturalni proteiny)



MA: dilatace v3ech srdecnich oddil(l. Srdce je zvétsSené, kulovitého tvaru. Komory jsou hypertrofické,
hmotnost kolem 500-700 g

hypertrofické stény ale nebyvaji vyraznéji ztlustélé pro soucasnou dilataci. Prvotnim jevem je dilatace,
hypertrofie je jevem adaptacnim

MI: obraz necharakteristicky. Myokard je hypertroficky s okrsky intersticialni fibrdzy, ptip. nevyraznym
lymfocytarnim infiltratem

diagndza per exclusionem - velké srdce s dilataci a hypertrofii obou komor a oboustrannym selhdvanim,
pficemz lze vyloucit vSechny zndmé pficiny kardiomegalie

0 srdce u hypertrofické kardiomyopatie

onemocnéni myokardu charakterizované asymetrickou hypertrofii levé komory a/nebo komorového
septa, provazeno diastolickou dysfunkci
vétSinou geneticky podminéné, s AD dédi¢nosti, zplsobena mutacemi genl pro kontraktilni proteiny
MA:

= srdce ma zvySenou hmotnost — 500-800 g, avSak nebyva pfilis zvétsené

= srdecni komory maji snizeny objem

= kdilataci nedochazi

= nejcastéji byva postizené komorové septum, jinak difuzni hypertrofie myokardu LK, pfip. PK

= komorové septum byva zbytnéné asymetricky — s maximem pfi bazi srdecni (pod aortalni

chlopni). Toto zesileni proximalni ¢asti septa pUsobi obstrukci vytokové ¢asti LK

MI: pfitomnost hypertrofického myokardu s abnormalni stavbou kardiomyocyti a jejich prostorového
usporadani. Kardiomyocyty jsou nepravidelné, vétvici se, mnohdy bizarniho tvaru, mohou se proplétat a
tvofit virovité struktury.
zmensena dutina LK se zUZenim v subaortdlni oblasti, podminéné asymetricky zbytnélym septem, je
podkladem zvyseného tlakového gradientu mezi LK a aortou

Zmény tvaru srdce

O cor pendulum

rentgenologicky pojem popisujici tvar srdce na zobrazovacich metodach

v Uzkém dlouhém hrudniku (napf. u lidi astenické postavy) ma srdce polohu vic podélnou, svislou, okrsek
styku srdce s brénici je mensi a srdce vypada jako zavésené na velkych cévach

je-li takové srdce soucasné relativné malé, oznacuje se jako kapkovité srdce

nijak neodrdzi funkci srde¢ni
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7. Aterosklerdza (priciny, lokalizace, prehled najc¢astéjsich komplikaci)

O onemocnénitepen, charakterizované loZiskovou tvorbou vazivovych platl intimy, které maji v centru kasovitou
hmotu bohatou na lipidy
O postihuje obyvatele celého svéta, predevsim ekonomicky vyspélé krajiny, kde doslo béhem posledniho stoleti k
vyznamnym zménam Zivotniho stylu. BéZné se staly potraviny s vysokym obsahem soli, cukru, tuku, fosfatl a
dalSich aditiv. Spolecné se sedavym zaméstnanim, nedostatkem spdanku, snizenim pohybovych aktivit dochazi k
Sifeni nejen obezity, ale také aterosklerdzy. O rizikové faktory
* neovlivnitelné
= vék — Casné aterosklerotické zmény zacinaji jiz v détstvi, klinicky se projevuje aZz v dospélosti
= pohlavi — muzi postiZeni vice; Zeny v produktivnim véku chrani estrogen, po menopauze riziko
vzrista
= genetické predispozice — familidrni hypercholesterolémie s AD dédi¢nosti
* ovlivnitelné
= dyslipidémie - PLDL { HDL; vysoka hladina cholesterolu je dana jednak geneticky, jednak dietnim
rezZimem — nadmérna spotreba Zivocisnych tukd, vajec, Zivocisnych bilkovin a jednoduchych
cukrd; naopak nizky prijem vysokomolekuldrnich sacharid( a vldkniny = hypertenze - aterogenni
faktor ve stredni a vySsSim véku
= koureni
= diabetes — hyperglykemie, hyperinzulinémie
= homocystein
= lipoprotein (a)

O protektivni vliv ma alkohol — v pravidelnych malych davkach (muzi 20-40 g denné = 2-3 dcl vina NEBO 1-2 poldeci
NEBO 0,5 | piva, pro Zeny davky asi polovi¢ni). Mechanismus je dan jednak zvySenim koncentrace HDL, jednak
antioxidanty zejm. v ¢erveném viné brani oxidaci LDL na jeho aterogenni formu

Patogeneze

O ateroskleréza byla dfive povazovana za degenerativni onemocnéni v dlisledku viceméné pasivniho ukladani lipid
do stény tepen, dnes je zfejmé, Ze se na procesu podili vyznamné i zanét

O v platech byly prokazany nékteré mikroorganismy — Chlamydia pneumoniae, cytomegalovirus, Helicobacter
pylori, dentdlni fléra; nelze vsak fict, zda jde o skutecné etiologické agens, nebo spis o sekundarni kolonizaci platu

[0 za zakladni patogeneticky mechanismus aterosklerdzy je dnes povaZovana reakce na poskozeni intimy O
pribéh zmén lze shrnout do ¢tyt bodU:

1. poskozeni endotelu, s naslednou poruchou jeho funkce, zejm. vyssi permeabilitou

= endotel ma vyznamné antitrombotické funkce, predstavuje bariéru pro prostup slozek krevni
plazmy do cévni stény, exprimuje specifické adhezivni molekuly pro bilé krvinky, vytvafi nékteré
cytokiny, které ovliviuji stability cévni stény

= mechanické, metabolické, zanétové a jiné poskozeni endotelu narusuje tyto jeho funkce, pro
proces aterosklerdzy je vyznamné predevsim zvysSeni permeability pro lipoproteiny pfitomné v
plazmé a adheze monocytd a trombocytl

= mechanické poskozovani tlakovymi razy krve, ktera je do systému arterii vypuzovana
intermitentné.

= hemodynamické poskozovani - arteridlni hypertenze a zména proudéni krve z laminarniho na
turbulentni



mista arterialnich bifurkaci jsou proto predilekénimi misty pro ateroskleroticky proces
vlivy soucdsti krevni plazmy — homocystein, lipoprotein (a),

2. zvySeny pranik lipoproteint plazmy do cévni stény — hlavné LDL s vysokym obsahem cholesterolu

zacatek tvorby aterosklerotického loZiska spociva v priniku lipoproteina (LDL, VLDL) z plazmy do
cévni intimy

lipoproteiny jsou nakupeny v mezibunécéné matrix cévni intimy, pod bazalni membranou
endotelovych bunék

cholesterol, ktery je v LDL a VLDL bohaté obsaZzeny, mize byt pravdépodobné opét z intimy
odstrafnovan plazmatickymi lipoproteiny o vysoké hustoté (HDL)

zachycené lipoproteiny jsou strukturné modifikovany vlivem kyslikovych radikald, pripadné jinou
modifikaci, napf. neenzymovou glykaci navazanim glukdzy

lipoproteiny, které proniknou z plazmy do intimy, maji zvySené riziko oxida¢niho poskozeni
kyslikovymi radikdly, protoZe v intimé je v porovndni s plazmou nizsi aktivita antioxidac¢nich
procesl

3. bunécéna reakce v misté poskozeni, jiZz se Ucastni endotelie, krevni monocyty a trombocyty, a hladké

svalové burky z intimy a medie

v intimé cévni stény, pod bazalni membrdanou, jsou také normalné pritomny hladké svalové
buriky. Pfedpoklada se, Ze pozménéné molekuly lipoproteinli mohou ovlivnit genovou expresi v
hladkych svalovych burkach, jakoZ i v pfilehlych endotelovych bunkach.

vysledkem této aktivace je tvorba nékterych cytokinl a adheznich molekul na endotelovych
burikach (VCAM-1, ICAM-1, P-selektin)

dalsim krokem je zachyceni monocytl v tomto misté cévni stény a jejich proniknuti endotelem a
bazalni membrdnou do intimy

monocyty se v intimé méni v makrofagy, které fagocytuji pfitomné lipoproteiny, a tim je v misté
rozvijejiciho se aterosklerotického procesu koncentruji. Makrofdagy mohou pohlcovat lipoproteiny
diky receptoriim ucastnicich se na tzv. uklidové reakci (scavenger receptors)

nakupené makrofagy s vysokym obsahem fagocytovanych lipoproteind se oznacuiji jako tzv.
pénové buriky

4. proliferace hladkych svalovych bunék v intimé se vznikem vazivovych platu

dalSim znakem je zmnoZeni fenotypové zménénych hladkych svalovych bunék

tyto hladké svalové buriky ztratily schopnost kontrakce a ziskaly schopnost proliferace a sekrece
cytokin(, protein( a dalSich latek tvoficich extracelularni matrix. Tvofi zde kolagen, elastin a
proteoglykany — podstatu vlastniho sklerotického platu

takto zménéné hladké svalové buriky mohou v intimé fagocytovat a akumulovat lipoproteiny a
lipidy.

vysledkem téchto zmén je pfitomnost loZiska morfologicky zménénych makrofagl (pénovych
bunék) a hladkych svalovych bunék. V loZisku je vysoka koncentrace lipidQ a lipoprotein(, bazalni
membrana intimy mlze byt timto procesem poskozena, avsak souvisla vystelka endotelovymi
burikami byva nad loZiskem, oznacovanym jako , tukovy prouzek”, zachovana

.....

plat v centru loZisko kasovitych ateromovych hmot bohatych na cholesterol a jeho estery — ateromovy plat.
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O na povrchu platu byva poskozen endotel a na takovém misté se tvofi trombus, hlavné z desticek a fibrinu. Jde-li o

maly muralni trombus, miZe byt procesem organizace zabudovan do cévni stény; opakovani tohoto déje vede k
rdstu platu

O do léze v pokrocilém stupni vyvoje vristaji cévy z adventicie (vasa vasorum) a vytvareji sit mikrocév

Morfologie

O Lipoidni skvrny (tukovy prouzek)

Zlutava loZiska v intimé o velikosti 2-10 mm, vétSinou ve formé prouzk( v dlouhé ose tepny

jsou v drovni intimy nebo jen nepatrné vyvysené

byvaji vytvoreny jiz v prvém roce Zivota, prevazné v hrudni aorté, do 10 let se objevuiji i v bfisni aorté a ve
véncitych tepnach

jejich podkladem je loZiskové nahromadéni lipofagl — pénitych bunék v intimé

vyznam lipoidnich skvrn ve vyvoji aterosklerdzy neni zcela jasny, ne z kazdé se vyviji ateroskleroticky plat.
Je to patrné mimo jiné ze skutecnosti, Ze lipoidni skvrny vznikaji i v lokalizacich, kde pokrocila
ateroskleréza nebyva (vzestupna aorta), a Ze vznikaji i u déti v populacich, kde se pokrocild forma
nevyskytuje (u africkych ¢ernoch)

soucasny nazor je, Ze lipoidni skvrny predstavuji reverzibilni zménu, kterd muze byt prekurzorem
aterosklerotického platu

O Skleroticky plat

prominuje nad okolni intimu, je zakladni aterosklerotickou lézi
rizné velikosti, od nékolika milimetr( po 1-2 cm O fibrdzni plat (stabilni)
= tvoren hyalinizovanym kolagennim vazivem s malo lipidy, ma svétle Sedou barvu a tuhou
konzistenci
= potenciondlni ukladani vapennych soli vede k loziskovym dystrofickym kalcifikacim, cévy jsou pak
tuhé a ztraceji elasticitu.
= jsou ¢asto hemodynamicky vyznamné — mohou vyrazné zuzovat cévni lumen, tento proces je
postupny a je €as pro vytvoreni kolateral. Jsou podkladem stabilni anginy pectoris.
ateromovy plat (nestabilni)
= na lipidy bohaty, md Zlutavou barvu a mék¢i konzistenci
= Ml je zakladem platu hyalinni vazivo s rznym mnozZstvim bunék — vazivovych, hladkych
svalovych, pénitych, nékdy i lymfocyt(
= nakupené pénité buriky mohou ve stfedu ateromového loZiska podlehnout apoptdze nebo
nekrdze — centrdlni nekrotické ateromové loZisko je tvofeno amorfnimi hmotami bohatych na
lipidy, ¢asto se Stérbinovitymi krystaly cholesterolu
= nad ateromem zlstdva na vrcholu platu smérem do lumen tenka vrstva hyalinniho vaziva, tzv.
vazivova Cepicka
= jsou hemodynamicky nevyznamné, 2/3 platl omezuji prisvit tepny o méné nez 50% = sklon k
nestabilité

podkladem nestabilni anginy pectoris



Lokalizace

0

maximum aterosklerotickych zmén je (v sestupném poradi):

* dolni brisni aorté a ilickych tepnach

* v pocatecnich Usecich koronarnich tepen

* ve femoralnich a poplitealnich tepnach

* ve vnitfnich karotidach

* vtepnach Willisova okruhu
naopak pomérné malo byvaji postizeny tepny HK, tepny mamarni, mezenteridlni, rendlni (kromé Usti), vzestupna
aorta a jeji oblouk
s vékem sklerotickych plath pfibyva, zvétsuji se a ztlustuji. Maji tendenci splyvat, takze zejména v bfisni aorté
mohou byt postizeny rozsahlé Useky intimy
ve stfednich a mensich tepnach (koronarni, mozkové) plisobi aterosklerdza predevsim zlGzeni prisvitu
ve velkych tepndch (aorta, ilické tepny) k zizZeni nedochazi, projevuje se zde vsak zeslabeni medie — sténa miize
¢asem podlehnout pusobeni krevniho tlaku (hlavné u hypertonikd), vakovité se vyklene a vznika ateroskleroticka
vydut - aneuryzma

Komplikace

O

0

zviedovaténi (ulcerace)

. defekt intimalniho povrchu platu

. muze mit rlizny rozsah — od pouhé praskliny (fisury) vazivové ¢epicky po rozsahlou obnazenou
plochu

. disponuje k tvorbé tromb(l — obnazeny subendotelovy kolagen ma trombogenni vliv

. malé nasténné tromby mohou byt zabudovany do platu, velké uzavirajici tromby plsobi
ischémii vyzivované tkané, nejcastéji myokardu nebo mozku O ruptura platu

. vyprazdnéni ateromovych hmot do obéhu s moznosti jejich embolizace do periferie
(cholesterolové emboly) O krvaceni

. vniknuti krve z lumen fisurou z vazivové Cepicky, ruptura cév v platu

. v obou pfipadech vede hemoragie k zvétSeni objemu platu s moznosti uzavéru prasvitu (jeden
z mechanism( vzniku infarktu myokardu) 0 aneuryzma

. zejm. ve velkych tepnach (typicky btisni aorta pod odstupem renalnich tepen)

dystroficka kalcifikace
. vétSinou pozdéjsi zména, vapenné soli inkrustuji hyalinni vazivo nebo ateromové hmoty platu
. pfi masivnim postiZeni se tepna méni v tuhou vapennou rourku

Klinicky vyznam

0

O

ateroskleréza zacina prakticky jiz od narozeni, pak se skryté nékolik desetileti vyviji, nez se klinicky projevi svymi
komplikacemi

nejcastéjsi pficinou morbidity i mortality je postiZzeni koronarnich tepen — podklad ischemické choroby srdecni
(angina pectoris, infarkt myokardu, chronicka ICHS, nahla koronarni smrt)

ateroskleréza mozkovych tepen vede k infarktu mozku — encefalomalacii, jde o jednu z forem tzv. mozkové
mrtvice

uzavér tepen dolnich koncetin vede ke gangréné prstl i nohy

prasknuti aterosklerotického aneuryzmatu bfisni aorty ma za nasledek smrtelné krvaceni do retroperitonea

zUZeni renalnich tepen vede k vaskularni atrofii postizené ledviny a rozvoji renalni hypertenze
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Stabilni ateroskleroticky plat

Nestabilni ateroskleroticky plat

tuhy, hladky, nesmacivy a neposkozeny povrch

byva meékky, plochy

zvySena fibrdzni slozka

zvySend bunécna slozka

malé lipidové jadro
> jen 12% lipidd

velké lipidové polotekuté jadro
> sloZené prevaziné z esterd cholesterolu — az 60% lipid(

silnd a neporusena fibrézni cepicka
> tvofenou mnoha kolagennimi a elastickymi vlakny spolu
s hladkou svalovinou

tenky fibrézni kryt
> s malym mnoZstvim kolagenu a malo hladkych svalovych
bunék

malo zanétlivych bunék
> asi 5% (makrofagy, lymfocyty)

mnoho zanétlivych bunék produkujicich cytokiny
> pénité bunky a T-lymfocyty

jsou ¢asto hemodynamicky vyznamné

> zuzuji cévni lumen postupné a je ¢as pro vytvoreni
kolateral

> jsou ale po fadu let stalé

hemodynamicky nevyznamné
> 2/3 téchto platl omezuji diametr prisvitu tepny o méné
nez 50%

podkladem stabilni anginy pectoris = chronicka ischémie
> nemd tendenci k rupture s trombdzou

sklon k nestabilité, tendence ke komplikacim >
aZz 80% akutnich koronarnich syndromd
> nestabilni angina pectoris, infarkt myokardu




8. Vaskulitidy (déleni, priciny, nasledky)

vaskulitida — zanét cévni stény
symptomy jsou dlsledkem kombinace celkovych projevi v rdmci chronického zanétlivého onemocnéni a
loZiskovych zmén vznikajicich jako vysledek tkanové ischémie, ktera se nejcastéji projevi nekrézou O cévni
sténa muzZe byt poskozena:

* imunitni mechanismy

* infekéni agens — mykotické infekce, syfiliticka aortitida

* toxiny

* mechanické trauma
v uzsim smyslu je vaskulitida zanét neinfekéni, prevdiné autoimunitni etiologie O klasifikace (Chapel Hill
Consensus Conference 2012)

» vaskulitidy velkych cév — aorta a jeji vétve

» vaskulitidy stfednich cév — svalové arterie stfedniho nebo malého kalibru

» vaskulitidy malych cév — arterioly, venuly, kapilary
rozhoduijici pro klasifikaci jsou nejmensi postizené cévni kalibry — tj. jsou-li postizené malé cévy, jde o
vaskulitidu malych cév, bez ohledu na to, jestli jsou soucasné postizeny velké cévy

Vaskulitidy cév velkého kalibru

Takayasuova choroba

granulomatdzni zanét aorty a jeji hlavnich vétvi

postihuje prevazné mladé divky a Zeny ve 2 a 3 deceniu, vyskytuje se predevsim v Japonsku

je obvykle segmentalni, lokalizovana v oblouku, mohou ale byt postiZzeny i jiné Useky, napt. bfisni ¢ast, ptip. i cela
aorta

MA: ztlusténi stény, se zvrasnénim a sklerdzou intimy. Ztlusténi intimy zuZuje az uzavira Usti zde odstupujicich
tepen, tedy nejcastéji karotid a podklickovych tepen

MI: lymfocytarni a obrovskobunécny granulomatdzni zanét vSech vrstev stény, s destrukci elastickych lamel a
jizvenim medie a s fibroprodukci v intimé a adventicii

klinicky se projevuje nejcastéji uzavérem vétvi aortalniho oblouku (syndrom aortélniho oblouku) s projevy
tepenné nedostatecnosti na hornich koncetinach (bezpulsovd nemoc), dale poruchy zrakové a neurologické

Temporalni arteriitida (obrovskobunécna arteriitida)

0

segmentalni granulomatdzni zanét vétsich a strednich tepen, hlavné vétvi a. carotis — nej¢astéji a. temporalis
superficialis; postihuje v3ak i jiné tepny hlavy (napf. o¢ni a mozkové) 00 onemocnéni je pomérné Casté, prevazné u
starSich osob 00 MI:

* v akutnim stadiu — lymfohistiocytarni infiltrace a tvorba granulomi v medii, s rozpadem lamina elastica
interna, jejiz fragmenty jsou fagocytovany obrovskymi vicejadernymi burikami. Lumen byva
trombozované.

* v chronickém stadiu — jde o reparaci akutniho zanétu, s fibrézou vsech tfi vrstev stény tepny. Fibréza a
proces organizace trombu vedou k Uplné obliteraci lumen, takZe tepna se méni v solidni vazivovy pruh
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O klinicky obraz:
* projevuje se zménami v priibéhu a. temporalis, vétsinou jednostranné. Tepna napadné prominuje pod
kzi, ma vinity pribéh a je palpacné tuzsi a citliva. V akutnim stadiu je kGiZe nad ni edematdzni a zarudla
* stav je provazen bolesti hlavy i obliceje
* samotné postiZeni tepny je neSkodné, zavazné se stdva postihne-li vétve oc¢ni tepny (vede k jednostranné
slepoté), ¢i tepny mozkové (vznik malacie)

O onemocnéni se povaZuje za autoimunni, dobfe reaguje na IéCbu steroidy

Vaskulitidy cév stredného kalibru

Polyarteritis nodosa (PAN)

onemocnéni malych a stfednich tepen, charakterizované akutnim nekrotizujicim zanétem celé Sife stény
probiha intermitentné v atakdch, a je ndpadné loZiskové, nepravidelné
vede jednak k trombotickym uzavértm, jednak ke vzniku aneuryzmatickych vyklenuti stény
mohou byt postizeny vSechny tkané téla, s vyjimkou plic
je zrejmé imunokomplexového plvodu, antigenem byva Casto virus hepatitidy B
MA
* segmentalniléze, jak v pribéhu tepny, kdy se stfidaji postizené Useky s normalnimi, tak i v pficném
prafezu, kde mize byt postizena jen ¢ast obvodu

O OoOooOooOon

* v dUsledku segmentalnich nekréz vznikaji mikroaneuryzmata ¢i aneuryzmata, tepna nabyva uzlikovitého
vzhledu

* trombotické uzavéry tepen vedou v zasobovanych tkanich ke vzniku drobnych infarktd, ulceraci ¢i
krvaceni O MI:

» akutni PAN —fibrinoidni nekrdza, transmuralni, s vyraznym infiltrdtem neutrofilQ, eozinofill a
mononukleard (infiltrat zasahuje Siroce periadventicialné)

* stadium hojeni — bunécnost mizi, Iéze cévni stény se vazivové méni, casto s obliteraci lumen

* vedle sebe jsou pfitomny zmény rizného stari — akutni, hojici i zjizvené = recidivujici charakter
onemocnéni O klinicky obraz:

* vyskyt v kazdém véku, maximum ve stfednich letech

» chronické recidivujici horec¢naté onemocnéni, polymorfni viceorganové postizeni

* nejzavainéjsi je poskozeni ledvin — vede k hypertenzi, renalni insuficienci

* |éze GIT — krvaceni, ulcerace, perforace

* bezterapie je smrtelnd, terapie vede k remisim a k vyléceni 90% nemocnych

Kawasakiho nemoc

O onemocnéni kojenct a déti do 1 roku,

O postihuje arterie stredniho kalibru véetné koronarnich cév, kde se tvofi viceCetna aneuryzmata a uzavirajici
trombdzy

O casto byva soucasné tzv. mukokutanni syndrom, postihujici sliznice a lymf. uzliny — vyrazka klze, zanéty sliznic,
spojivek a ust, zvétSeni lymfatickych uzlin, hlavné krénich

O lepsi progndza nez PAN, vétSinou se sama vyhoji

O nebezpecné postizeni srdce, 1-2% déti umira na infarkt myokardu, nebo rupturu aneuryzmatu koronarni tepny u
mladych dospélych



Vaskulitidy cév malého kalibru

a) ANCA pozitivni

O nejcastéjsi systémové vaskulitidy dospélych, predstavuji zavazné, Zivot ohrozujici onemocnéni, pti véasné
diagnodze lécitelné
O skupina vaskulitid s podobnou morfologii podobnych klinickym obrazem a v soucasnosti také obdobnou odozvou
na terapii
O ANCA — protilatky specifické k antigentim granul neutrofild a lyzozomim monocytd (anti-neutrophil cytoplasmic
antibody)
O typickym rysem ANCA pozitivnich vaskulitid je fibrinoidni nekréza cévni stény arteriol a venul, dale pak
kapilaritida, kterd v ledvinach predstavuje nekrotizujici glomerulonefritidu O klinické pfiznaky:
* nespecifické ptiznaky systémového onemocnéni — teploty, myalgie, artralgie, inava
* nekrotizujici zanét cév zplsobuje bolestivé kozni afekce, postiZzeni oblasti ORL, sinusitidy, otitidy, plicni
symptomy a abnormalni mocovy nalez - proto se tato kategorie chorob oznacuje jako pulmo-renalni
syndrom
* u nékterych pacientl fulminantni pribéh s rychle progredujicim selhdnim ledvin nebo s krvacenim do plic
O pribéh s atakami a spontannimi remisemi

Wegenerova granulomatoéza (granulomatdza s polyangiitidou)

O onemocnéni, vyznacujici se triadou:
1. nekrotizujici vaskulitida postihujici malé cévy, hlavné v plicich, nékdy i v jinych tkanich
2. nekrotizujici granulomy hornich dychacich cest - nos, sinusy, dutina Ustni, nosohltan, stfedni ucho
3. nekrotizujici fokalné-segmentalni nebo srpkovita glomerulonefritida

O granulomy v plicich a hornich dychacich cestach jsou podobné TBC, s centralni nekrézou a lemem z epiteloidnich
a obrovskych vicejadernych bunék

O v séruautoprotilatky cANCA

Churgtiv-Straussové syndrom (eozinofilni granulomatoéza s polyangiitidou)

O zfidkavé onemocnéni typu PAN, postihujici pfevaziné plice
O muzZe byt spojena s tvorbou nekrotizujicich granulom(l jako Wegenerova granulomatoza

O charakteristické pro syndrom je, Ze vznika na terénu atopie — u alergik( s bronchidlnim astmatem ¢i sennou
rymou, a Ze je provazena vyraznou eozinofilii v krvi a ve tkanovych lézich

Mikroskopicka polyarteriitis nodosa (mikroskopicka polyangiitida)

O multisystémové projevy, ¢asto ledvinové, nejsou pfitomna imunodepozita
O nikdy nejsou pfitomny granulomy
O protilatky pANCA
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b) Ostatni

Goodpasteuruv syndrom

O autoimunitni onemocnéni, zplsobené protildtkami proti komponentam bazalni membrany

O IgG protilatky proti kolagenu IV baz. membran ledvinnych glomerul( a plicnich alveoll; dochazi k poskozeni
téchto struktur, coZ vede k ptiznakim nefritidy nebo plicniho poskozeni s hemoragiemi

Henoch-Schonleinova purpura

O onemocnéni zplsobené imunokomplexy (obsahuji IgA protilatky)

O obvykle u déti, mize vsak byt i u dospélych

O klinicky obraz — mnohodetna krvaceni do klzZe (purpura), postizeni ledvin (glomerulonefritida s hematurii),
krvaceni do GIT a postizeni kloub(

Specialni jednotky

Biirgerova nemoc (thrombangiitis migrans)

O chronické recidivujici zanétlivé a trombotické onemocnéni tepen a Zil (vétsinou DK, vyjimecné HK)
O zanét zacina na tepné, prechazi na prilehlou Zilu a doprovodné velké nervy. V pozdnim stadiu je v disledku
reparace zanétu i trombdzy zabudovan cely cévné-nervovy svazek ve vazivové tkani

O uzdvér tepny vede k ischémii koncetiny s vyraznymi klaudikaénimi bolestmi, posléze k periferni gangréné s
nutnosti amputace

O typické onemocnéni tézkych kuraku, vétsinou muzl 25-50 let
O nema vztah k ateroskleréze, v dif. dg. je potfeba vyloucit aterosklerdzu, tromboembolii a diabetickou gangrénu

Aortitis luetica (syphilitica)

O vznikd ve 3. stadiu nemoci, 15-20 let po primarni infekci; dnes velmi vzacna
O vidy lokalizovana v hrudnim Useku aorty, s maximem ve vzestupné ¢asti a oblouku, vzacné dosahuje pod branici
O MA: ndpadné ztluSténi stény a zmény intimy, kterd ma jemné vrascity povrch a vyrazné aterosklerotické zmény se
zviedovaténim a kalcifikaci platQ
O MI: postizeni viech vrstev stény.
* adventicie je vazivové ztlustéld, vasa vasorum jsou silnosténné, s vyraznou fibrézou intimy a infiltraty z
lymfocytd a plazmatickych bunék
* maximum postizeni je v medii — jednak zanétliva infiltrace, jednak ischemické defekty elastickych lamel
a hladké svaloviny pfi obliteraci nutri¢nich cév v adventicii. Hoji se nepravidelnymi mapovitymi jizvami,
které nékdy postihuji celou $iti medie
O komplikace — defekty elastické slozky medie vedou k zeslabeni a vyklenuti stény — jde bud’ o difuzni ektazii, nebo
o aneuryzma. Postihuje-li ektazie i vazivovy prstenec aortalni chlopné, vyviji se tézka aortalni insuficience, kterd
vede k hypertrofii a dilataci LK a dekompenzaci srdce



9. Aneuryzma (déleni, priciny, nasledky)

Pravé aneuryzma

O ohrani¢ené vakovité rozsifeni tepny (vydut zplsobené
strukturalnimi zménami v jeji sténé) O pficina - vyrazné zeslabeni stény,
které neodold intraluminalnimu krevnimu tlaku O ptic¢iny zeslabeni:
* vrozené defekty jeji struktury (Marfanlv syndrom, Ehlers — DanlosGv syndrom)
* chorobné procesy samotnych tepen (aterosklerdza, zanéty)
* nahlodéani chorobnym procesem z okoli (TBC, zhoubny nador, absces) nebo z okoli (septicky
embolus)
* poranéni
O tvar — vakovity, ¢lunkovity, vietenity, hadovity 0 komplikace
* ruptura s naslednym krvacenim do postiZzené oblasti
e trombdza — kvali zméné proudéni krve na turbulentni, trombus mizZe embolizovat do
periferie O Utlak okolnich struktur

Aneuryzma aorty

O dvoji plivod: lueticka jsou uz spis raritou, ateroskleroticka jsou Casta a jejich vyskyt stoupa

O luetickd aortitida:
* typicka lokalizace je hrudni aorta, hlavné vzestupna ¢ast a oblouk
* dosahuje zna¢nych rozmér( - priméru az 15 cm
* klinicky projev: tlak na hrudni struktury — dychaci cesty, jicen i kosti (aroze Zeber, sterna nebo
obratltd)
* prasknuti vede k vykrvaceni do hrudniku

O aterosklerotické aneuryzma
* vyskytuje se od 6. dekady, ¢astéji u muzl, hypertonikd a kurakd
* lokalizace témér vyluéné v dolni brisni aorté (=oblast nejpokrodilejsich sklerotickych zmén)

vvvs

oblasti chorda ductus arteriosi)

* vfetenity nebo vakovity aZz kulovity tvar, velikost az 15-20 cm, postihuje pak cely Usek od
odstupt ledvinovych tepen po bifurkaci

* |umen vyduté je vyplnéno vrstevnaté usporddanym trombem

* naintimé jsou rozsahlé splyvajici zviedovatélé ateromové platy, ¢asto s kalcifikacemi, medie
je zjizvend a ztencena

* Kklinicky projev: hmatna rezistence, kterd pulzuje, ruptura vede k vykrvaceni do retroperitonea

* aneuryzma postupné roste — az o 4mm roc¢né; kriticka velikost (riziko ruptury) je primér od 6
cm
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Aneuryzmata mozkovych tepen
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lokalizace v oblasti Willisova okruhu, hlavné v misté vétveni
O nejéastéji na r. communicans ant., na hlavnim vétveni a. cerebri media v Sylviové ryze, na
spojeni a. carotis int. a r. communicans post, a na vétveni a. basilaris v aa. cerebri posteriores
ve 20 — 30% pripadl jsou vicecetna
kulovity tvar, prlimér 5-20 mm, maji tenkou vazivovou sténu, v lumen nékdy byva trombus
vznikaji na podkladé vrozené slabosti svalové vrstvy cévni stény (nejsou vSak vrozena), prispiva k nim
hypertenze

vétsinou se projevi az pfi prasknuti, vznika krvaceni subarachnoidealné
klinicky nahla prudka bolest hlavy, event. s krdtkodobou ztratou védomi
lumbalni punkci se zjisti hemoragicky likvor, lokalizace se urci pomoci arteriografie a CT

umrtnost pfi ruptufre asi 50%, pokuj preziji, jsou v nasledujicich dnech ohrozeni jesté vznikem spazmi
mozkovych tepen — vznik mozkovych infarktt

mikroaneuryzmata mozku — prdmér 50-150 um, vyviji se ucinkem vysokého krevniho tlaku, jsou
zdrojem masivniho krvaceni do mozku — apoplexie u hypertonik

2vlastni formy

nazev aneuryzma se nékdy pouziva i pro cévni lézi, ktera neni pravym aneuryzmatem (an. verum)

0 nepravé aneuryzma (pseudoaneuryzma, an. spurium)

* nasledek perforace stény tepny nejriznéjsiho pavodu, kdy diky mistnim anatomickym
pomérim dojde k ohraniceni krevniho vyronu a zastavé krvaceni - vznik periarterialniho
hematomu, ktery je Casem organizovan a vazivové opouzdfen, takZe vypada jako tepenna
vydut

* narozdil od pravého ma uzké hrdlo (=otvor plvodni perforace) a sténa jeho vaku je tvorena
pouze vazivem, bez pfitomnosti struktur cévni stény

0 hadovité aneuryzma (an. serpentinum)

* oslabeni medie ateroskler6zou nevede k rozsifeni tepny v pficném sméru, tj. dilataci
prasvitu, ale ve sméru podélném, tj. k prodlouzeni tepny - nadmérné dlouha tepna pak
nabyva vinitého pribéhu

* nejcastéji na a. lienalis pfi jejim prlbéhu podél pankreatu O arteriovendzni aneuryzma

* je vlastné abnormalni komunikace mezi tepnou a Zilou, bud’ zaloZena jako vrozena

malformace, nebo ziskana

= vrozené ma vzhled chaoticky usporadaného klubka cév typu tepen, Zil i vlasecnic rizného
kalibru, ndpadné silnosténné. Lokalizovany kdekoliv, ¢asto v mozku, kde je zdrojem
krvaceni

= ziskané mad charakter pistéle mezi tepnou a pfilehlou Zilou, vznik nejspiSe provalenim
tepenného aneuryzmatu do Zily, penetrujicim poranénim, které postihne obé cévy, nebo
zanétlivou nekrdézou pfilehlych cévnich stén. Projevuje se jako arteriovendzni zkrat
zatéZujici srdce a vedouci k jeho selhavani

O disekujici aneuryzma
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* disekce aorty Ci jiné tepny, nevystizny nazev

* intramurdlni hematom, ktery pronika trhlinou v intimé do medie a dale se Sifi cévni sténou na
rdznou vzdalenost, anterogradné i retrogradné



10. Zanéty laryngu, prudusnice a prudusek (déleni, pfi¢iny, nasledky, véetné

CHOPN, asthma bronchiale, bronchiektazii).

Dutina nosni a vedlejsi dutiny nosni

Akutni rinitida

O

O

0

nejCastéjsi zanétlivé onem. vétsinou virového plvodu (agens: rinovirus, adenovirus, virus
parainfluenzy)

katardlni zanét - zarudnuti a zdufeni sliznic, serézni exsudace (¢asto komplikace sekundarni infekci
pyogennimi bakteriemi)

zanétlivé zmény se mohou Sifit do hltanu (nazofaryngitida), nebo do vedlejsich dutin nosnich
(sinusitida)

Alergicka rinitida (senna ryma)

O
O

O

vznika na podkladé precitlivélosti vazané na IgE (hypersenzitivni reakce I. typu)

vyvoldvaji ji nejriznéjsi alergeny, z vnitfniho prostiedi (vymésky roztoct a domacich zvirat, plisné a
kvasinky), vnéjsiho prostredi (pyly stromd, plevel(, travin), nebo pracovniho prostredi (latex)
klinicky obraz — pocit ucpaného nosu, kychani, svédéni, vodnata sekrece

MI: hyperémie, edém, zanétlivé infiltraty s vyraznou pfimési eozinofill

komplikace — chronicka rinosinusitida, vznik nosnich polypd, riziko vzniku asthma bronchiale (sdili s
alergickou rinitidou stejnou etiopatogenezi)

Chronicka kataralni rinitida

O
O

disledek opakované (nedolécené) akutni rinitidy, podle definice trva déle nez 12 tydnd
predisponujici faktor — primarni cilidrni dysfunkce — porucha funkce rasinek respiracniho epitelu
(napf. u cystické fibrézy, dale u syndromu primarni cilidrni dyskineze = dédi¢né stavy) O
morfologicky 2 formy:
» atrofickd — ztenceni nosni sliznice, dlazdicova metaplazie, vymizeni Zlazek
* hypertroficka — sliznice zbytnéla (zmnoZeni vaziva a zlazek), nékdy komplikace s
vytvorenim polypl
MiI: chronicky zanétlivy infiltrat tvofeny lymfocyty a plazmatickymi burikami
nosni polypy
»  okrsky hyperplastické sliznice, dlsledek chronického (Casto alergického) zanétu
* mohou byt mnohocetné, oboustranné, vétsinou vyristaji z lateralni stény
* predstavuji prekazku ventilace nosnich priduchid, mohou zhorSovat drenaz vedlejSich
dutin nosnich
* chirurgické odstranéni
*  MI: vazivové zbytnéni edematdzni sliznice, hyperplastické hlenové Zlazky, smiseny
zanétlivy infiltrat s vyraznou primési plazmocytl a lymfocytd, event.
eozinofill

Granulomatdzni chronicka rinitida

O vétsinou na podkladé specifickych zanétlivych procesu (napf. sarkoidéza, TBC, Wegenerova

granulomatdza)

O chronicky ulcerdzni proces mlize byt projev lues (vyrazna devastace nosniho skeletu)
Sinusitida
O castd komplikace akutni rinitidy nebo v souvislosti s akutnim zanétem zubniho lGzka
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O predisponujici faktory ke vzniku chronické sinusitidy: deviace nosni prepazky, posttraumatické
zmény, systémova onem. (cysticka fibrdza, Kartagener(v sy, imunosuprimovani pacienti)

O uzavér komunikace postranni nosni dutiny s nosnimi prlduchy vede ke vzniku dutiny naplnéné
hlenem — tzv. mukokéla; porucha odtoku hnisu —empyém sinusu
O muze byt komplikovana tvorbou polypl
Nekrotizujici a chronické zanétlivé procesy hornich cest dychacich
O rhinoscleroma
* Klebsiella rhinoscleromatis, ¢asto v Africe
*  MI: vakuolisované makrofagy obsahujici Klebsielly (Mikuliczovy buriky)
O mucormycosis
* plisnové onemocnéni zejména u pacientll s dekompenzovanym diabetem a u
imunosuprimovanych
*  vétvici se hyfy plisni s tendenci k invazi do cév, soucasné vyvolavaji nekrézu okolni sliznice
0 Wegenerova granulomatoza: nekrotizujici granulomatdza s nekrotizujici a granulomatézni
vaskulitidou

Hrtan

Edematodzni laryngitida (angioneuroticky edém)

O akutnilaryngedlni edém neinfekéniho plvodu; venostaticky ¢i lymfostaticky edém podsliznicného
vaziva vétsSinou v oblasti epiglottis a v subglotické krajiné

O casto vznika na hypersenzitivnim podkladé zprostfedkovaném IgE — napf. po bodnuti hmyzem, po
poZiti nékterych potravin (ofisky, korysi, mléko), nebo polékové (néktera ATB nebo NSAID);

O uimunitné podminénych chorob (urtikarie), mdze byt indukovan chladem, fyzickym ¢i psychickym
stresem

O miaze vést brzy k obstrukci dychacich cest

O hereditarni forma: AD, mutace genu pro C1 inhibitor esterazy ovliviiujici intravaskularni aktivaci
komplementu

Akutni katardlni laryngitida

0 etiologie: infekce - vir parainfluenzy a influenzy; chemické drazdéni, termicka iritace

O vétSinou probiha soucasné, nebo navazuje na infekci hornich dychacich cest

O zanicena sliznice je zdureld, prekrvena, pokrytd hlenem, ktery se ¢asem zméni v hlenohnisavy
exsudat

O klinické ptiznaky: bolest v krku, chrapot, zpoc¢atku suchy kasel, pozdéji s expektoraci hlenu

Chronicka kataralni laryngotracheitida
O komplikace opakovaného akutniho kataralniho zanétu infekéniho pavodu
O miaze byt nasledkem chronické iritace pfi praci v prasném prostiedi a chronického koureni nebo
souvisi s prepinanim hlasu (v takovémto terénu snadnéjsi usidleni mikroorganismu) O na sliznici
chronické kataralni zmény hypertrofického ¢i atrofického charakteru O MI:
* kulatobunécna celulizace stromatu sliznice, u hypertrofické formy proliferace fibroblastl a
tvorba papilarnich vyrastkd
* povrchovy cylindricky epitel se mlze diky chronické iritaci loZiskovité ménit v epitel
dlazdicovy, nerohovéjici i rohovéjici
*  okrsky ztluStélého rohovéjiciho dlazdicobunécného epitelu makroskopicky bilé, ostre
kontrastuji s okolni sliznici — tzv. leukoplakie (pachydermie); nékdy provazeno
dysplastickymi zménami epitelu



Subgloticka laryngitida (pseudocroup)

a
a
O

O
O

onemocnéni batoleciho véku, vétsinou zplsobené viry influenzy, parainfluenzy
projevi se vétsinou v noci, kdy je vyfazeno pomocné dychaci svalstvo

v détském hrtanu s malym prisvitem vznikd edém v fidkém podslizni¢nim vazivu v subglotické
oblasti, ke kterému pfispiva reflexni laryngospasmus

dité ma vyrazny Stékavy kasel, stridor, tézkou inspiracni dusnost
kritické obdobi trvd pouze nékolik hodin, onemocnéni do 1 tydne odezni

Akutni epiglotitida (supragloticka laryngitida)

O
a

onemocnéni predskolniho véku, infekce H. influenzae typu b, v dospélosti spiSe S. pyogenes

v dlsledku infekce vznika flegmana epiglottis, ktera je edematdzni a zarudla a uzavirad vchod do
hrtanu

klinicky se projevi rychle progredujici dusnosti s moznosti laryngospasmu a bolesti pti polykani
(odynofagie)

v pfiblizné 1/2 pfipadd v prvnich kritickych 24h nutna intubace

podobné jako u subglotické laryngitidy odezniva do 1 tydne

Pseudomembrandzni laryngotracheitida

O

O

0

0

vyraznéjsi poskozeni sliznice — eroze, ulcerace, s naslednou tvorbou bélavych pablan zakotvenych v
rdzné hloubce
dfive v souvislosti se zaskrtem, dnes castou komplikaci spaly, spalnicek, chripky ¢i disledkem
usidleni sekundarni bakterialni flory (predevsim streptokokd, stafylokokd u imunosuprimovanych)
nékdy dasledkem chronického mechanického drazdéni ¢i iritace chemickymi latkami O hojeni
odluc¢ovanim pablan:

* mohou zpUsobit ucpani laryngu a zaduseni postizeného

* mohou byt vykaslany (vznikly drobny ulcerdzni defekt se hoji regeneraci epitelu ze

zachovalych okraju)

* hluboké viedy po odtrZeni pablany se hoji vétsi jizvou, deformujici postiZzenou oblasti

podobné zmény mohou byt také zplsobeny mechanickym poskozenim sliznice pfi intubaci

Ulceroflegmonozni laryngotracheitida

O

0

vznika pfi proniknuti pyogennich bakterii do fidkého pojivového stromatu hrtanu, hnisavy zanét
probiha v submukéze

muze se komplikovat hnisavou perichondritidou laryngeélnich chrupavek (nékdy dojde az k
nekrdéze chrupavek v disledku odtrZzeni perichondria, event. nasledné k zhrouceni laryngedlniho
skeletu)

Tuberkuldzni laryngotracheitida

0

0

0

komplikace oteviené plicni TBC nebo se vyviji v souvislosti s kasedzni lymfadenitidou
komplikovanou lymfadenotrachedlni fistulou

na zadni ploSe a okrajich epiglottis, zadni strané laryngu mezi hlasovymi vazy, nebo pfimo na
hlasovych vazech vznik viedovitych defekt(l zpocatku povrchového charakteru, casem pronikaji do
hloubky a mohou rozrusit i pfilehlé chrupavkové struktury

v pfipadech s prevahou proliferativnich specifickych zmén vznikaji tumoriformni Gtvary tvorené
specifickou granulacni tkani, které nékdy napodobuji nadorovy proces
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Dolni cesty dychaci — bronchy

Akutni bronchitida

O katardlni: sliznice zarudld, na povrchu exsudat s pfimési hlenu, event. hnisu

O fibrindzni: na povrchu sliznice pablany, nebo mize byt prasvit bronch(l vypInén fibrinovym
exsudatem, ktery mzZe tvorit odlitkové valce

O ulcerdzni: vznik vied(, s naslednym usidlenim sekundarni mikrobidlni infekce

O putridni: infekce hnilobnymi bakteriemi, pfi aspiraci infikovanych cizich téles, rozpadlych

nadorovych hmot, kariézniho zubu apod.

Chronicka bronchitida

g

vznika jako dlsledek opakovanych akutnich infekénich zanétl pridusek, které mnohdy
souviseji s pretrvavajici chronickou sinusitidou, nebo mnohem ¢astéji trvalym drazdénim z
koufeni nebo pobytem v zapraseném pracovnim prostredi
definovana jako chronicky produktivni kasel, trvajici alespon 3 mésice v obdobi dvou po
sobé nasleduijicich let
MA: sliznice bronchidlniho stromu loZiskovité nebo difuzné prekrvend, zmnozeni
hlenového nebo hlenohnisavého sekretu

* hypertroficka forma: sliznice ztlustéld, vytvari drobné polypdzni Utvary

» atrofickd forma: sliznice natolik ztencend, Ze pod ni prosvitaji prstence chrupavky a

snopce svalovych vldken

MI: kulatobunéény zanétlivy infiltrat sliznice, zmnozeni poharkovitych bunék, event.
i Zlazek
komplikace:

*  rozvoj emfyzému

* vede k dilataci bronchi s rozvojem predevsim cylindrickych bronchiektazii

* peribronchialni fibrézy jako nasledek opakovanych peribronchitid

* dlaZzdicova metaplazie epitelu bronchl u kuraki

Asthma bronchiale

0

O

syndrom sestavajici z epizod zachvatovité dusnosti, pfi které je ztizené predevsim
exspirium
pti tézkém pribéhu dochazi k nahromadéni zachvatl — tzv. status asthmaticus, mlze
koncit i smrti O extrinzické astma:
* vznikd v souvislosti s hypersenzitivni reakci 1. typu, v 90% se jedna o déti s
atopii, u nichZ je vyrazné zvysena hladina IgE.
* nejCastéjSim alergenem je domaci prach (roztodi), pyly a srst zvirat
* vazba IgE na membranu Zirnych bunék vede k uvolnéni fady mediatord, které
zpUsobuji konstrikci dychacich cest, zvysenou permeabilitu cév (edém) a
nadmérnou sekreci hlenu
* soucasné dochazi k aktivaci eozinofil(i, které se uplatiuji v pozdéjsi fazi

hypersenzitivni reakce, provazené poskozenim epitelu O intrinzické astma:
* upacientl s hyperreaktivitou hornich cest dychacich, ktefi netrpi atopii
*  zachvat mlze byt vyprovokovan riznorodymi vlivy — ndmaha, chlad, léky,
rtzné plyny, psychické faktory

MA: u pacientl, ktefi zemreli v prlibéhu status asthmaticus — plice maji zvétseny objem v
dlsledku akutni rozedmy, po otevreni hrudniku nekolabuji. V drobnych bronsich a
bronchiolech se najdou zatkovité utvary tvofené zahoustlym hlenem, které bronchidlni
cesty obturuji O MI:



* |umen jednotlivych oblasti bronchialniho stromu zablokovdna epitelovym hlenem s
pfimési serézniho exsudatu. Exsudat obsahuje znaéné mnoizstvi eozinofill a regresivné
zménény epitel

* bronchialni a bronchioldrni sliznice vyrazné edematozné zdureld, v disledku spazmu
hladké svaloviny zfasend

*  typicky ztlusténi bazalnich membran epitelu

* v epitelu hyperpldzie mucindznich Zlazek a poharkovych bunék

* sliznice s kulatobunéénou celulizaci s pfimési eozinofill, nékdy vyskyt Charcott-
Leydenovych krystall

CHOPN:

O
O

Emfyzém (rozedma plic)

zvyseni vzdusnosti plic
pfi¢ina zmnozeni objemu vzduchu v plici:
* nadmérné rozepjaté plicni sklipky (alveoldrni emfyzém)
* vzduch nahromadén v abnormalni lokalizaci — alveolarnich septech a
interlobuldrnim nebo subpleuralnim vazivu (intersticidlni emfyzém)

Alveolarni emfyzém

O

akutni alveoldrni emfyzém: nejsou destruovany struktury alveolarnich pfepazek
(vhodnéjsi proto fikat distenze/hyperinflace plic), napf. u utopencd

kompenzatorni emfyzém: neni vyrazna destrukce alveoldrnich sept, vznik po resekci
Casti plice nebo po jednostranném odstranéni celého kfidla v plici kontralateralni
kongenitalni emfyzém: podobna situace, rozviji se po narozeni na podkladé chybného
vyvoje chrupavcité tkané lobarnich bronchi

fokdlni kompenzatorni emfyzém: vznik v sousedstvi loZisek fibrézy (napf. pfi
pneumokonidze)

senilni emfyzém: vyrazna atrofie plicni tkané se ztratou elasticity a z toho vyplyvajici
zvysSeni podilu rezidudlniho vzduchu v alveolech

chronicky emfyzém: permanentni rozsifeni dychacich cest distalné od terminalnich

bronchiolli, spojeno s destrukci alveolarnich sept; patfi spolu s chronickou
bronchitidou a bronchiektazii pod CHOPN:
e zakladnim znakem progredujici dusnost s ireverzibilni obstrukci CD
¢ chronicka bronchitida predchazi rozvoj nékterych forem emfyzému
e patologické Iéze se vyskytuji i samostatné, i kdyZ se uplatnuje jejich
spolecny etiopatogeneticky mechanismus — koureni
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O MA: charakteristicky, zejména u panacinarniho emfyzému - soudkovity hrudnik,
nadmérné rozepjaté plice, které nekolabuji ani po otevreni dutiny hrudni, pfednimi
okraji prekryvaiji srdce; branice bézné ulozena nize a Zebra probihaji horizontalnim

smérem

o Ml

ztenceni alveolarnich pfepazek a jejich destrukce = vznik vétsich
vzduchovych prostor, do kterych ¢ni zbytky pavodnich alveolarnich sept
terminalni a respiracni bronchioly deformovany, nebot jsou drzeny v ptvodni
poloze kompletnimi alveolarnimi septy. V dlsledku toho béhem exspirace
Casto kolabuji - obstrukce vzduchovych cest

v respiracnich bronchiolech Ize zaznamenat zndmky chronického zanétu (hl. u
kurakl), u hornikl provazen mirnou fibrézou a zmnozenim koniofagt v
sousedstvi bronchiol(

pri ndstfiku plicniho recisté zjistime podstatnou redukci jeho objemu

O etiologie a patogeneze:

nejasna, predevsim souvislost s narusenim rovnovahy dvou systémi
(protedzového/antiprotedzového a oxidativniho/ antioxidativniho)
u 1% pacientl prokazana existence aui-antitrypsinové deficience (geneticky
podminéna).
= al-antitrypsin je antiprotedza, normalné pfitomna v séru, neutrofilech a
makrofazich — blokuje v dostatec¢né mifre vSechny proteazy uvolfované z
granul neutrofild a makrofagl béhem zanétlivé reakce v plicni tkani.
= nizka hladina al-antitrypsinu nestaci na zablokovani proteazovych
aktivit - destruuji elastiku plicni tkané s naslednym rozvojem emfyzému
k naruseni proteazové/antiprotedzové rovnovahy prispivaji i ucinky
cigaretového koure
(zejm. u centroacinozniho emfyzému)
= hladina ai-antitrypsinu normalni, nikotin vSak pfispiva k aktivaci a
migraci neutrofill do plicni tkdné = uvolnéni proteaz (elastdza,
proteinaza 3 a katepsin G) = naruseni rovnovahy proteaz/antiprotedz v
prospéch protedz, s naslednou destrukci plicni tkané
= to platii pro makrofagy, které jsou v alveolech u kurakl vzidy zvyseny
= tabakovy kouf obsahuje mnozstvi volnych radikal(, které narusi
oxidacni/antioxida¢ni rovnovahu; zmnozeni ROS také prispiva k
inaktivaci prirozenych antiprotedz (i u pacientli bez enzymové ai-
antitrypsinové deficience) O klinicky obraz:
dyspnoe s prodlouzenym exspiriem
pokud nejsou postizeny bronchioly zanétlivym procesem, hyperventilaci
udrZzovana vyména plynd na normalni Grovni. Pacient je typicky dusny, dlouze
vydechuijici, s riZzovou kazi (pink puffers)
pacienti se soucasnou chronickou bronchitidou obvykle vykaslavaji sputum,
dyspnoe méné ndpadnd, ale retence COz2vede k hypoxii a cyandze; zahy
dochazi k rozvoji srde¢niho selhani — cor pulmonale chronicum (blue
bloaters) O komplikace:
zhorseni exspiracni faze dychani kvuli ztraté elastickych komponent plicni
tkané



destrukce interalveoldrnich prepazek = snizeni difuzni kapacity plic, omezeni
vymény plyn(

snizena ventilace jednotlivych oblasti plic vede k hypoxemii, ktera pfispiva k
vazokonstrikci plicnich arteriol s naslednym zvySenim tlaku v plicnich tepnach
-> dlouhotrvajici ptetlak vyvola cor pulmonale s dekompenzaci

retence COz2vede k cyandze

smrt vysledkem plicni nedostatecnosti s respiracni acidézou a hypoxemii s
naslednym kématem, nebo dojde k dekompenzaci cor pulmonale

O klasifikace emfyzému dle distribuce patologickych zmén v lobulu a acinu:

zakladni morfologickou jednotkou plic je acinus. Nachazi se distalné od
terminalnich bronchiold, sestava z bronchiold, z alveolarnich duktl a z
vlastnich alveol(; 3-5 acint tvofi tzv.

lobulus

1. Proximalni acindrni (centroacinarni, centrolobularni) emfyzém

= postiZeni proximalnich ¢asti acind véetné respiracnich bronchiold,
distalni partie normalni

=  maximum zmén vazano na horni laloky, pfedevsim do jejich apikalnich
oblasti

= pfichdzi bez/v souvislosti sinhalaci prachd, predevsim u hornikd jako
disledek pneumokonidzy a u chronickych kurak

= jndustridlni emfyzém: ndlez pigmentace plicni tkané uhelnym prachem u
uhlokopll. Respiracni bronchioly dilatovany, v jejich okoli depozita
uhelného prachu, vétsinou vazana na makrofagy (spojeno s urcitym
stupném fibrézy)

= neindustridlni emfyzém: podobné zmény v plicni tkani vznikajici
v souvislosti s koufenim a s tim souvisejicim chronickymi zanétlivymi
zménami bronch( a bronchiold, které jsou ¢astecné zuzené

= inspirium vcelku snadné, ztizena exspirace (zanétlivé zménéné bronchy
se uplatiuji podobné jako ventil)

2. Panacinarni (panlobularni) emfyzém

= postiZeni proximalni i distalni ¢asti acind

=  MA: plice zvétSené a po otevieni dutiny hrudni nekolabuji, vyrazné
zmény v dolnich lalocich

=  MI: totdlni dezorganizace zakladni struktury acin(, alveoly jsou
nahrazeny velkymi tenkosténnymi a nepravidelnymi vzduchovymi
prostorami

= hl. u pacientl s ai-antitrypsinovou deficienci

3. Distalni acinarni (paraseptalni) emfyzém

= proximalni ¢asti acinl normalni, patologické zmény v distalnich
oblastech

=  maximum zmén v subpleurdlnich oblastech a v partiich blizkych septlim,
vazany zejm. na horni ¢asti plic

= zmény prichazeji v plicni tkani se znamkami fibrdzy, jizveni nebo
atelektazy
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= charakteristickym nalezem emfyzématdzni buly — ¢etné bublinovité
Utvary

= casto u mladych jedincl (pfi rupture nékteré z bul opakované vznika
spontanni pneumothorax)

4. Iregularni emfyzém
= vznik v souvislosti s jizvenim plicni tkané po probéhlych patologickych
procesech = vétsinou nejsou plicni funkce podstatnéji poskozeny

normalni acinus

alveolarni

Normalni - Centroacindrni m R respiraéni dukty
) .
Fa'a'aiay Af\f\) r\,@} \ bronchioly
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C terminalni
fg o
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k/ X chronicka
bronchitida
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)/\j\) - (J 2

Ux)’u\f? KJU L\)/<7
SJ e j panacinarni emiyzem

Intersticialni emfyzém

O wvznik v disledku proniknuti vzduchu do vazivové tkané alveolarnich prepazek a sept
plic, do mediastina, event. s naslednym prinikem do podkozni tkané

O wvyvin spontanné i pfi nahlém vzestupu intraalveolarniho tlaku, prudkém kasli nebo
zvraceni = vznik trhlin s narusenim intersticia a s naslednym priinikem vzduchu

O nejcastéji vsak u pacientd, ktefi dychali za pomoci respiratoru, nebo pfi poranéni
hrudniku spojeném s frakturou Zeber

O ndlez drobnych bublinek vzduchu pod pleurou a v interlobarnich septech - proces se
m{zZe Sifit pfes mediastinum az na struktury podkozni tkané krku a hrudniku (tfaskani
pfi pohmatu)

O ve vétsiné pripadl se vzduch vstiebd, pokud se misto defektu zaceli



Bronchiektazie:
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11. Poruchy vzdusnosti plic (atelektaza, kolaps, edém) Pleuritidy a pneumothorax
(déleni, pFiciny, nasledky).

Atelektaza a kolaps

O nevzdusdnost plicni tkané, spojena se snizenim jejiho objemu a otevienim AV spoju, kdy
nedostatecné okysli¢end krev obchazi plicni alveoly = imbalance mezi ventilaci a perfuzi s
naslednou hypoxii

O plicni tkan v rdzném rozsahu nevzdusna, lehce pod okolni Urovni, cervenofialové barvy a tuzsi
konzistence
O osud nevzdusné plicni tkané se lisi podle pficiny a terapeutického postupu:
* pokud je pfic¢ina v€as odstranéna, dojde k rozvinuti plicni tkané
» déletrvajici nevzdusnost mlze vyustit v kolapsovou induraci plic = splenizace (plicni
tkan svou barvou i konzistenci pfipomina tkan sleziny): ireverzibilni stav, kdy naléhajici
stény kolabovanych alveoll postupné srostou

O v kolabované plicni tkani podminky pro usazeni sekundarni infekce a rozvoj plicnich zanétt O
navic zde nékdy vznikaji sekundarni bronchiektazie

Atelektaza

O unovorozenc(, kdy po narozeni nedojde k normalnimu rozvinuti plicni tkané (plice nikdy nebyla
rozvinutal)

O zejm. u nezralych novorozencl (nedostatecna produkce surfaktantu pneumocyty 2. fadu)

O jindy souvisi s poruchami ventilace v disledku poskozeni CNS nebo pfi nékterych deformacich
hrudniku, pficinou mize byt i masivni aspirace plodové vody v priabéhu komplikovaného porodu

Kolaps
O sekundarni nevzdusnost plvodné vzdusné plicni tkané

O obstrukéni kolaps: vznika v souvislosti s uzavienim bronchu cizim télesem, nddorem,

nahromadénym sekretem nebo krevnim koagulem, bronchus muze byt také stlacen zvétSenou
lymfatickou uzlinou nebo aneurysmaticky rozsifenou tepnou
* vzduch plGvodné pritomny ve sklipcich se resorbuje a plicni tkan kolabuje — mlze byt
postiZena celd plice, lalok nebo plicni segment

O kompresivni kolaps: disledek vytlaceni vzduchu z plicni tkdné v souvislosti s nahromadénim

tekutiny, krve nebo vzduchu v pleuralni dutiné
* u lezicich pacientl predevsim v paravertebralnich oblastech plic pfi vysokém stavu
branice (hl. u ascitu)

Edém plic

intersticialni tekutina vznika filtraci plazmy v plicnich kapilarach podle Starlingovy rovnice. Intenzita této
filtrace zavisi jednak na hydrostatickém tlakovém gradientu mezi krvi v plicnich kapildrach a intersticialni
tekutinou v alveolo-kapilarni membrané, jednak na rozdilu onkotickych tlakl mezi témito dvéma systémy, a
dale na propustnosti kapilarni stény pro vodu a proteiny



posune-li se rovnovaha mezi filtraci tekutiny do intersticia a jejim odvadénim ve prospéch filtrace, zacne se
zvySovat obsah tekutiny v intersticiu, které se rozsifuje nad svoji normalni tloustku < 2 um 0O faktory, které
zvysuji pronikani tekutiny z plazmy do plicniho intersticia:

* zvySeni hydrostatického kapilarniho tlaku

* zvySeni propustnosti kapilarni stény

* sniZeni onkotického tlaku krevni plazmy

*  zvySeni povrchového napéti alveol(, coZ snizuje hydrostaticky tlak v intersticiu

Hemodynamicky edém

O vzestup tlaku v plicnich kapildrach, nejcastéji u levostranného srdecniho selhdvani
0 doprovazi také vSechny stavy spojené se snizenim systémového onkotického tlaku — nefroticky syndrom,
urémie, popaleniny, hypervolémie (rendlni selhani, nadmérny objem podavanych infuzi)
0 neurogenni edém —forma hemodynamického edému, kdy je tonus cév patologicky ovlivnén centralné — napf.
pfi traumatu mozku, intoxikacich
O MA:
* edematdzni plice jsou zvétSené, prosaklé, tézké (700-800g oproti normalu 350-400g)
* zfezu vytéka velké mnozstvi zpénéné tekutiny — transsudat smiseny se vzduchem
* uchronického edému hnéda indurace plic. Indurace je podminéna zmnoZenim vaziva v
rozsifenych septech, rezavé zbarveni nahromadénim siderofagtl v alveolech
O MI: v septech patrné rozsitené, vinuté a krvi pfeplnéné vlasecnice, v luminech alveol( homogenni rizova
tekutina. Nékteré dilatované vlasecnice praskaji — dochazi k drobnym krvacenim do alveol(, z rozpadajicich
erytrocytl vznika hemosiderin, ktery je pohlcovan alveolarnimi makrofagy (siderofagy)
Cytotoxicky edém
O pfricinou je poskozeni stény kapilar, jednak z exogennich pficin (inhalace toxickych latek, horky vzduch,
traumatické zhmozdéni parenchymu), nebo z endogennich (Sok, autoimunita, zanét)
O MiI: obraz podobny, kromé toho vSak nachdzime v intersticiu a pozdéji v alveolech ¢etné zanétlivé buriky

(prevaha NEU), pomérné ¢asto i kapilarni mikrotromby. Pfi vyrazném poskozeni alveolokapilarni membrany
unika z cév velké mnoZstvi vysokomolekuldrnich latek, zvlasté fibrin, tvofi se tzv. hyalinni blanky (vrstva
bilkoviny na sténé alveolu) O klinicky obraz:
* tekutina v intersticiu a alveolech zna¢né omezuje azZ znemoziiuje prestup dychacich plynt
* dusnost, kasel, poslechové dychaci fenomény
* v pripade pfitomnosti bilkovin a erytrocytl je edémova tekutina pfi vykaslavani
narGzoveéla, zpénéna O komplikace:
* resorpce prostého plicniho edému je rychl3, tekutina se beze zbytku vstreba
*  obsahuje-li edémova tekutina vétsi mnozstvi bilkovin a bunééné elementy, dochazi k
repara¢nimu mechanismu — bilkovina je organizovana granula¢ni tkani, kterd posléze
vyzrava ve vazivo. Ndasledné dochazi k fibrotizaci plicniho parenchymu — tzv. karnifikace
plic, to vede k progredujici ireverzibilni dusnosti
* utlakové pretéZovanych drobnych plicnich cév dochazi k hypertrofii jejich svaloviny, cozZ
vede k rozvoji plicni hypertenze — dochazi k hemodynamické zatézi P srdce (cor
pulmonale chronicum)
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Pleuritidy

O zanéty pleury nespecifického ¢i specifického plvodu, charakterizovany hromadénim zanétlivého
exsudatu v pleuralni dutiné

O vétsinou vznika jako reakce na zanéty organ( v okoli (zejména plic), ale také v rdmci systémovych
onemocnéni

O klinicky obraz — ostra pichava bolest pti nddechu, je-li mnoZstvi exsudatu znacné, pridavaji se
priznaky z komprese organ(

[0 serdzni pleuritida

* vétSinou doprovazi rizné zanéty v okoli, zejména bronchopneumonie, nékdy virové
pneumonie

* vstfebani exsudatu, dobra progndza
O fibrindzni pleuritida

* vznikd bud' lokalné jako komplikace fibrindznich zanétd plic, nebo nad plicnim infarktem,
ale také jako komplikace systémovych onemocnéni (napf. SLE, revmatoidni artritida)
nebo po terapeutickém ozareni hrudniku.

* nasledkem fibrindzniho exsudatu je organizace fibrinu granulacni tkani za vzniku
pleurdlnich adhezi (srdsth)

O hnisava pleuritida a empyém pleury

* vznikd nejéastéji jako komplikace hnisavych zanétd v plici — bud’ pfestupem na pleuru,
nebo mechanickym provalenim hnisu z plicniho abscesu; vzacné prestup zanétu ze
subdiafragmatického abscesu nebo abscesu jater

*  pfi punkci pleuralni dutiny vytéka husty zelenozluty hnis

* hoji se organizaci granulac¢ni tkani za vzniku pleuralnich srist(

00 granulomatdézni zanét

O v ramcigeneralizace primarni TBC (milidrni tuberkuléza), nebo jako komplikace
postprimarni TBC plic — bud’ indukci nad loZiskem TBC v plici, nebo pfi provaleni
kolikvované kaseifikacni nekrézy z plic do pleuralni dutiny

O nahromadéni exsudatu vétsiho objemu vzdy spojeno se vznikem parcidlniho/kompletniho
kolapsu plice postizené strany
O hojeni bez vypusténi pleurdlniho vypotku a cileného podani ATB nemozné
* pouze serdzni exsudat se mize vstiebat
* ostatni se hoji vznikem vazivovych srast(:
= pleuritis fibrosa: celd pohrudnic¢ni dutina srlisty obliterovana
= pleuritis callosa: sristy vytvofi na parietélni/viscerélni pleufe souvisly silny vazivovy
obal

= pleuritis petrosa, calcificans: vazivové sriisty kalcifikuji a méni se v tvrdy krunyt



Pneumothorax

O pritomnost vzduchu v pleurdlni dutiné
O vidy spojen s parcialnim nebo kompletnim kolapsem plic

* normalné jsou plice rozepjaté diky nizSimu tlaku v pleurdlni dutiné oproti prostredi,
prinikem vzduchu do pleurdalni dutiny nastava vyrovnani tohoto tlakového gradientu a plice se
diky vlastni elasticité smrstuji k hilu O etiologie:

* spontanni —vznikd spontanné u jinak zdravého jedince, ruptura tzv. emfyzematozni
buly (subpleuralni nahromadéni vzduchu)

* traumaticky — poranéni hrudni stény, plic, jicnu, bronch(, fraktura Zeber

* iatrogenni — komplikace invazivnich vykon( (kanylace v. subclavia, umela plicni
ventilace, punkce vypotku) O typy pneumothoraxu:

* uzavieny — nekomunikuje s prostfedim, jednorazové vniknuti vzduchu do pleuralni
dutiny, nedochazi k jeho dalsimu doplfiovani. Kolaps plic ¢astecny nebo Uplny. Pacienta
ohroZuje nejmin

* otevreny — pleurdlni dutina komunikuje pfimo s okolni atmosférou, objem vzduchu
neni staly. Vétsinou uplny kolaps plic.

* tenzni — zvlastni typ otevieného pneumothoraxu, vznikld komunikace ma ventilovy
mechanismus — pfi nddechu se mnozstvi vzduchu v pleuralni dutiné zvétsuje, k uniku vzduchu
pfi vydechu vsak nedochazi. Vazny stav, hrozi smrt. Nutny okamzity terapeuticky zasah —
punkce pleurdlni dutiny a zména tenzniho pneumothoraxu na otevieny. O klinicky pribéh

* pokud plice vyraznéji nekolabuji — asymptomaticky pribéh

* nejcastéji dusnost, ostrd bolest na postizené strané, suchy kasel

* pfi kompletnim kolapsu — cyandza, tachykardie

* utenzniho pneumothoraxu — vlivem naruUstajiciho tlaku v pleurdlni dutiné nastava
posun mediastina na zdravou stranu — Utlak zdravych plic, komprese v. cava 0 terapie

* malé mnozstvi vzduchu se spontdnné vstieba

* aspirace vzduchu, hrudni drenaz



12 Syndrom respiracni tisné dospélych, Sokova plice

ARDS (adult respiratory distress syndrome)

O téz Sokovd plice, traumaticka vlhka plice, posttraumaticka vlhka insuficience, kongestivni
atelektdza, nekardialni edém plic, paraquatova plice, progresivni plicni konsolidace
O popsan poprvé v roce 1967 v prlibéhu valky ve Vietnamu u vojaku, ktefi diky zlepSeni resuscitacni
péce prezili traumaticky Sok, avSak pozdéji umirali na nasledky difuzniho alveolarniho poskozeni O
velmi tézky akutni stav v pneumologii, pfes terapeuticky pokrok ma vice jak 50 % letalitu O
etiologie:
* unemocnych v sokovém stavu (Sok septicky, traumaticky)
* poinhalaci toxickych plynt
* aspirace Zaludec¢niho obsahu, vody pfi topeni
* poskozeni medikamenty, drogami, herbicidy (bleomycin, amphotericin B, kolchicin, heroin,
paraquat)
* poskozeni radiacni, pfi uremii, diabeticka ketoaciddze, masivni embolii tukové a radé dalSich.

O prvoradou ulohu hraje poskozeni kapilarnich endotelii a alveolarnich pneumocytll 1. typu, s
naslednym extrémnim zvysenim permeability alveokapildrni membrany. V dasledku toho
prestupuje velké mnozstvi tekutiny obsahujici bilkoviny do intersticia a alveoll plic.

* destrukce alveolarni vystelky vede ke snizené produkci surfaktantu

* v nékterych pripadech (zejm. inhalace toxin(, vysoky parcidlni tlak O,) dochazi k
primému poskozeni alveolarnich pneumocytt 1. typu

* jindy, zvladsté u stav( Sokovych, je odpovédna za vyvoj zmén predevsim aktivace
komplementu jeZ vyusti v stagnaci neutrofilnich leukocytld v plicnich kapilarach s
naslednym uvolnénim kyslikovych radikdld a hydrolytickych enzym, které poskozuji
endotel kapilar plic.

* mnohdy se vsak patogenetické mechanismy mohou uplatiovat soucasné

0 sohledem na to, Ze etiologie je velmi mnohotvarna, ale patologicko-anatomicky obraz uniformni,
pouziva se téz Casto Sirsiho nazvu , difuzni alveolarni poskozeni”.

O MA: plicni tkan napadné tézka, tuzsi konzistence a tmaveé Cervené barvy, jeji vzdusnost je vyrazné
snizena. Na fezu z plicni tkané vytéka znacné mnozstvi lehce zpénéné edémové tekutiny O dle Ml
obrazu rozliSujeme 2 faze:

1. exsudativni faze (v prvnich 7 dnech)
* patrné prekrveni alveolarnich kapildr, intersticidlni a intraalveolarni edém, castos
primési fibrinu
* nékdy provazeny hemoragiemi s regresivnimi zménami alveolarni vystelky
* v kapilarach leukostaza, mohou se nachazet fibrinové mikrotromby
*  béhem 48 hod se vytvari tzv. hyalinni blanky, které lemuji vnitfni plochu alveol(.
Pozostavaji z bilkovinného materialu, smiseného se zbytky nekrotickych pneumocytl

* nalez podobny zménam u sy respiracni tisné novorozencl

2. proliferativni faze (2. tyden)
* regenerace alveoldrni vystelky, zejména pneumocyti 2. typu (regenerace pneumocytt 1.
typu minimalni)

* likvidovani zbytk( hyalinnich membran v alveolech za Ucasti plicnich makrofagl
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fibrin v alveolech a plicnim intersticiu je organizovdn granulacni tkani a posléze vazivem,
postupné se rozviji fibréza intersticia s naslednou karnifikaci plice

pfi mensim stupni poskozeni se mohou léze zcela zhojit resorpci alveoldrniho exsudatu a
hyalinnich membran

reepitelizaci poSkozené alveolarni vystelky zajistuji pneumocyty Il typu, které jsou méné
specializované a limitné funkéni oproti plvodnim pneumocytlim I. typu.

v peribronchiolarni oblasti alveoly reepitelizuje respiracni epitel plvodem z termindlniho
bronchiolu se vznikem oblasti vystlanych metaplastickym bronchidlnim, ¢i dokonce
dlazdicovym epitelem, ktery se nemUzZe podilet na alveolokapilarni vyméné plynd — tzv.
bronchiolizace alveoll

Intersticidlni fibroza, hyperplazie pneumocytl 2. typu a inkorporace organizovanych
hyalinnich membran do alveolarnich sept vyusti v rlizny stupen ztlusténi alveoldrni stény,
v pokrodilych pripadech event. az do obrazu ,vostinové plice” (mnohocetné cystické
prostory lemované pneumocyty 2. typu, bronchioldrnim ¢i dlazdicovym epitelem,
oddélené od sebe fibrdzni tkani).

O klinicky pribéh:

destrukce plicniho parenchymu vede k rozvoji tézké chronické respiracni insuficience, tézké
plicni hypertenze a cor pulmonale

poskozena plicni tkan je vyrazné nachylna vidi infekénim patogentim

preZiti plné rozvinutého ARDS je spojeno s tézkou invaliditou, pomérné casto i s nutnosti
chronické umélé plicni ventilace, a jedinou lé¢ebnou modalitou je pak spolecnd

transplantace srdce a plic

RDS novorozencu

0 postihuje zejména nezralé novorozence (60 % narozenych pred 28. gestacnim tydnem), déti
diabetickych matek (tvorba surfaktantu je ovliviiovana fadou hormon( vcéetné inzulinu)

O

RDS je zptsoben nedostatkem surfaktantu v plicnich alveolech

surfaktant je vytvaren a secernovan pneumocyty Il typu (po 35. tydnu gestace), obsahuje nékolik
specifickych proteind spolecné s fosfolipidy. V alveolech sniZuje povrchové napéti, a to vice, kdyz
se velikost alveolu zmensi (pfi exspiriu). Surfaktant tim vyznamné sniZuje statické dechové odpory
a umoznuje plicni ventilaci pfi malych transpulmonalnich tlakovych zménach. U novorozenct

usnadnuje prvni rozvinuti alveol( a jejich naplnéni vzduchem po porodu O morfologické zmény v
plicich pfi RDS:

pfi ¢asném umrti: nekrézy v terminalnich bronchiolech a alveolarnich duktech, alveolech,
hypoxicka nekrdza alveoldrnich bb.

umrti pozdéjsi: hyalinni membrany v bronchiolech, alveolarnich duktech, alveolech, hypoxicka
nekréza alveolarnich bb.

u prezivajicich > 48 hodin se rozvijeji reparativni zmény v plicich

terapie RDS (oxygenoterapie za pouZiti mechanické ventilace) mlze vyustit v obraz tzv.
bronchopulmonalni dysplazie
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13. Plicni embolizace a infarkt

Plicni embolie

O plicni embolie — zavleéeni ¢astic nebo materidlu krevnim proudem ze systémovych zZil pfes pravé

srdce do vétvi a. pulmonalis O etiologie:

trombotickd embolie — krevni srazenina (trombus) — trombdzy DKK

vzduchovd — poranéni krénich Zil, iatrogenné pfi operacich ¢i punkci Zil (zvlasté krénich).
Embolie ¢istym dusikem nastdva jako komplikace potapéni — kesonovd nemoc.

tukova embolie — traumata dlouhych kosti, zhmozdéni tukové tkané v rdmci polytraumatu,
pfi popaleninach

embolie kostni dfené — fragmenty krvetvorné tkané se do obéhu dostavaji pfi traumatech
kosti axialniho skeletu, zvlasté pri resuscitaci z poldmanych Zeber a sterna

embolie plodové vody — pfi porodnickych komplikacich. Tento stav je ¢asto doprovazen
tézkym Sokem — epitelie plodu jsou antigenné inkompatibilni s organismem matky a spolu
s dalSimi plsobky v plodové vodé vyvolaji tézkou systémovou reakci

embolizace pevnych téles — pfi nitroZilnich vykonech (embolizace ¢asti katétr(), nebo u
i.v. narkoman(

nadorovd embolie — fragmenty nadoru pfi prorlstani nadoru do cév (hepatocelularni
karcinom, karcinom ledviny)

O nejcastéji jde o uzavér plicnich tepen tromboembolem

zejm. u hospitalizovanych pacientt
zdrojem nejcastéji trombdza hlubokych Zil dolnich koncetin (hlubokych lytkovych,
stehennich, kycelnich)
zdrojem mlze byt i trombdza zZilnich pleteni malé panve (paravaginalnich,
periprostatickych), dutych Zil a pravého srdce (globuldzni vegetace ouska pfi pravostranné
srdecni insuficienci)
nékdy (pfi tromboflebitidé) dochazi k infikovani téchto trombl a embolizaci pak mohou
vznikat abscesy
ke vzniku trombdz DK obecné disponuje zpomaleni krevniho proudu a poruchy vnitiniho
mechanismu srazeni krve

. dlouhodoby pobyt na [Gzku — imobilni pacienti, chirurgické operace (zejm.

ortopedické na DK), Urazy (popdleniny, vicecetné zlomeniny)

prevenci (trombdzy i embolie plicnice) casnd mobilizace pacientl po operacich a po
porodu, elastické bandazovani lytek, cviceni svall nohou u leZicich, preventivni
antikoagulacni terapie

O projevy embolizace zaviseji na velikosti a mnoZstvi embold, ale téz na celkovém stavu krevniho

obéhu

O dvéma hlavnimi nasledky jsou

1)

zvyseni tlaku v plicnici mechanickou blokadou krevniho recisté (prispiva vsak i vasospasmus
tepen podminény neurogennimi mechanismy — uvolnéni mediator(l serotoninu a
tromboxanu A)

ischemie plicni tkané za uzavérem



Typy embolizace:

1.

masivni embolie (5 -10 %)

* zpUsobena hadovitym odlitkem velké Zily (dlouhym i nékolik cm)

*  obvykle vytvofi klubko a zcela ucpe kmen ¢i obé hlavni vétve plicnice

* nasledkem je ndhly vzestup tlaku pfed uzavérem a selhdani (akutni dilatace) pravé komory — cor
pulmonale acutum - nahla (vtefinova) smrt

submasivni embolizace

* uzavird vice nez 60 % plicniho recisté

* jde bud o 1 velky ¢i mnohocetné mensi tromby

*  klinicky - tézky Sokovy stav pfipominajici akutni IM

* rozvoj akutni plicni hypertenze s tlakovym pretizenim PK, ktera selhdva. Dochazi k dilataci
pravé komory i siné, nasledkem je trikuspiddlni insuficience. Neprecerpand krev se hromadi v
systémovych Zilach (venostaza). Pacient je dusny, ma zvySenou napln krcénich Zil a edém
perifernich tkani

drobna embolizace (mikroembolizace)

* mensi, obvykle viceCetné emboly se zaklinuji az intrapulmonalné — ve  vétvich
stredniho/malého kalibru

* tlak v plicnim fecisti vyrazné nestoupa, k ischemii parenchymu vétSinou nedochazi (nutri¢ni
obéh, kolaterdly)

sukcesivni embolizace

* opakujici se méné vyznamné ¢i klinicky némé tromboembolie

* pomala redukce plicniho fecisté, postupny vyvoj plicni hypertenze a chronické cor pulmonale
— chronicka tromboembolickda nemoc

* v plicnim fecisti emboly rGzného stafi - Cerstvé emboly nelnou ke sténé cévy na rozdil od

v v

embolU starsich, které mohou byt jiz ¢astecné organizovany

O klinicky obraz:

*  60-80 % plicnich embolii klinicky némych, takovy embolus je rychle (za 30 hod.) uplné
rozpustén fibrinolyzou

* vétsi embolus se vSak organizuje prorGstanim granulacni tkané (vazivova preména, pfip.
rekanalizace). Vysledkem je bud loZiskové ztlusténi stény cévy, nebo nitkovita,
provazcovita Ci sitovitd formace prfemostujici cévni lumen — postembolizacni mustek
plicnice

* uzavér stfedné velkych tepen vede k nevelkému krvaceni do alveold, s projevy bolesti na
hrudi, dusnosti a hemoptyzy

* vasi 10% vznika za uzavérem ischemickd nekrdza — plicni infarkt 0 paradoxni embolie:

* uo0sob s perzistujicim foramen ovale

* v prvni fazi embolizace plicnice - ucpanim ¢asti plicniho felisté stoupa tlak v pravém srdci.
Jakmile tlak v pravé sini prevysi tlak v levé sini, ovalné okénko se otevre a dalsi Zilni embolus
jim muze projit z pravé do levé siné a dale do systémového obéhu, kde se projevi jako
tepenny embolus

* podminkou pro paradoxni embolizaci je jednak perzistujici foramen ovale (20-25%
populace) a jednak soucasna embolizace plicnice
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Plicni infarkt

O uzavér mensich perifernich tepen, které maji charakter konecnych vétvi

O dvoji arterialni zasobeni plicni tkané (funkéni pres a. pulmonalis, nutritivni pres aa. bronchiales)

prispiva k tomu, Ze plicni infarkt se Casto viibec nevyvine, musi byt postiZzeny oba systémy soucasné

(popri trombotizaci nutné i méstnavé srdecni selhavani)

O tvofi se vétSinou v dolnich lalocich a je obvykle vicecetny

O MiI: hemoragicka koagulacni nekréza, 0 MA:

vv v

rtzna velikost, od nékolika mm az po vétsi ¢ast laloku. Bézné 3-5 cm

klinovity tvar s bazi pfi pleufe a vrcholem smérujicim k hilu

plicni tkan nevzdusna, tuzisi konzistence, tmavé Cervenofialova barva — hemoragicky infarkt
po nékolika dnech se infarkt zacne organizovat, erytrocyty se rozpadaji (vznika
hemosiderin) a nekroticka plicni tkan je nahrazovana vazivem, infarkt bledne, kone¢nym
vysledkem je vznik jizvy

na pfilehlé pleufe byva fibrindzni zanét

vzacné — infarkt v oblasti se soucasné probihajicim zanétem plic — tzv. bily infarkt

O wvniknou-li do plicni tkané bakterie, dochazi k proméné infarktu v rozpadovou dutinu charakteru
abscesu — zhnisany, septicky infarkt

O klinické projevy — dusnost, hemoptyza, pleuralni bolest



14. Infekcni povrchové (alveoldarni) zanéty plic (lobarni pneumonie,

bronchopneumonie, typické obrazy pri bakterialnich, virovych a mykotickych

infekcich).

O pneumonie jsou velmi Casté chorobné stavy, mnohdy vedouci ke smrti (zejména u
oslabenych jedinct)

O jako primarni onemocnéni nebo komplikace jiného zakladniho onemocnéni

O etiologie: bakterie, viry, rickettsie, mykoplasmata, nékdy protozoa; vlivy fyzikdlni a chemické
* diagnostika bakteridlnimi a virologickymi vySetfenimi

MI mnohdy nejde uréit — jedno agens muze vyvolavat rlizné formy zanétlivého procesu
a rGizna agens mohou zpUsobit podobné/identické zmény

Klasifikace

O podle etiologie — bakteridlni (nej¢astéjsi), virové, plisnové, parazitarni
O podle rozsahu
*lobarni — postihuje cely plicni lalok (krupdzni pneumonie)
*alarni — celé plicni kfidlo — tedy celou jednu plici (krupdzni pneumonie)
*loZiskovy — loZiska jsou rozeseta obvykle podél vétveni bronchi
(bronchopneumonie) O podle charakteru zanétu
*kataralni (bronchopneumonie)
*katardlné hnisavy (bronchopneumonie)
*fibrindzni (krupdzni pneumonie)
*specificky (TBC)
O podle lokalizace zanétlivého exsudatu

*povrchové — exsudat lokalizovan v alveolech, nejcastéjsi typ
(bronchopneumonie, krupdzni)

y

*hluboké (intersticialni) — exsudat je lokalizovan v intersticiu

BictiopEnmonie krupézni (lobérni) pneumonie
C
(O 4
S
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Povrchové pneumonie

Bronchopneumonie

O dasledek siteni zanétu z bronch( do alveolarnich prostord plicniho parenchymu.

O zmeény loZiskového charakteru, loZiska zanétu jsou rozprostfena podél vétveni bronchd, tvar
a rozsah lozZisek odpovida plicnim lalG¢kdm. V jednotlivych lalGccich zanétlivy exsudat
rtzného charakteru

O MA:

* vyrazné prosaknuti a prekrveni plicni tkdné, ktera je méné vzdusna

* nepravidelné rozmisténd SedoZlutd/Sedocervend nevzdusnd loZiska (cca 1mm),
nejcastéji v zadnich ¢astech dolnich laloki

* po zatlaceni na plicni tkan se v oblasti zdnétem postiZzenych bronchiolech vétsinou
objevi kapénky hnisu

O MI: exsudat rlizného charakteru (serdzni, fibrinovy, aZ hnisavy). Strukturdlni ohraniceni
sklipkQi zGstavd nezménéno (pouze u abscedujici bronchopneumonie rozruseni téchto
prepazek procesem kolikvace)

O indurativni pneumonie (karnifikace plic): u déletrvajici bronchopneumonie je mozné
zaznamenat znamky probihajici organizace nevstfebaného, predevsim fibrinového
exsudatu, ktery je nahrazovan granulacni tkani a vytvari zatkovité formace uvnitf alveold

O etiologie - infekéni

* infekce streptokoky, stafylokoky, Haemophilus influenzae, klebsiely
* bakterialni infekce ¢asto pridruzena k virové infekci (napf. chfipka) nebo komplikuje
jinou probihajici zakladni chorobu (zejm. u déti a starych lidi)
» stafylokokova nakaza: casto spojena se vznikem plicnich abscesu
* klebsielovd pneumonie: Casto nekrotizujici charakter, jako nozokomialni ndkaza
nebezpecénd
* pseudomonddovova infekce - u lidi s cystickou fibrézou
* legionelova pneumonie: nebezpeci nakazy pro imunosuprimované jedince, ktefi
inhalovali aerosol kontaminovany bakteriemi pomnoZienymi v systému
vzduchotechniky. Nejvice ohroZeni pacienti po transplantacich
=  MA: splyvajici bronchopneumonie s fibrindzni pleuritidou
=  Mil:alveo

arni exsudat obsahujici zna¢né mnozstvi fibrinu s pfimési neutrofill a
makrofagl

0 etiologie a patogeneze

* adnatni pneumonie: lalickovity zanét plic, vyvinuty u novorozence do 48 hod po
narozeni, nékdy v souvislosti s aspiraci infikované plodové vody

* aspiracni pneumonie: nasledek aspirace Zaludecniho obsahu, jehoz zbytky Ize
identifikovat v alveolech, obcas s naznaky obrovskobunécné reakce typu z cizich
téles

* pooperacni bronchopneumonie: po tézkych chirurgickych zékrocich provazenych
dlouhou narkdzou a event. v souvislosti s Utlumem reflexniho kasle

*  bronchostenotickd bronchopneumonie: rozvine se za prekazkou zuzujici bronchialni
lumen, vétsinou spojena s vétsim nahromadénim lipofagt v plicnich alveolech

* kolapsova pneumonie: casto komplikace kolapsu plicni tkdné, u které je snizeno
provzdusiovani




*  hypostatickd pneumonie: u dlouho leZicich pacientl s obéhovou nedostatec¢nosti se
zanét vétsinou vyvine v paravertebralnich ¢astech dolnich plicnich lalokl v mistech
hypostazy

O béznou komplikaci je pfestup zanétu na pleuru, event. vznik abscesl v plicnim parenchymu;
mUzZe se vyvinout i septicky stav

Krupdzni pneumonie

O povrchovy exsudativni fibrindzni zanét, hromadéni exsudatu bohatého fibrinem v nitrech
alveoll, postihuje typicky cely plicni lalok (lobarni pneumonie), pfipadné celé kfidlo plicni
(aldrni pneumonie)

0 agens Streptococcus pneumoniae, pfip. Klebsiella pneumoniae, Haemophillus influenzae,
stafylokoky a streptokoky

O nepredchazi mu zanét bronchl (na rozdil od bronchopneumonie) O predispozice:

* snizend rezistence organizmu (imunodeficity, intoxikace, alkoholizmus, jiné zakladni
onemocnéni)
* hypersekrece a stagnace hlenu (chrani pneumokoky proti fagocytdze)
* edém plic
*  poranéni hrudniku
O klinicky obraz:
* onemocnéni zacind z pIného zdravi, horecky, bolesti na hrudniku, kasel, dusnost
* rovnomeérné postizeni celého plicniho laloku, ktery je konsolidovan
* provazena fibrindzni pleuritidou a bronchopulmonalni lymfadenitidou

O probiha ve 4 stadiich (dle makroskopickych zmén, pfed zavedenim ATB vznikaly v plicni tkani

typické patomorfologické zmény):

1. stadium zanétlivé kongesce = zanétlivého edému
*  béhem prvnich 24 hod
* plice vyrazné prekrvena, na rezu vlhka, (vytéka z néj zpénéna tekutina)
* MIl: dilatace kapilar se serdzni exsudaci do sklipk(l (alveolarni edém),
edematdzni i stény alveoll (intersticidlni edém)
*  exsudat chudy bilkovinami

2. stadium cervené hepatizace
* vyvin zmén do 48 hod
* plicni tkan tuhd, nevzdusnd, na fezu ma zretelné Cervenou barvu (pfipomina
jaterni tkan)
*  MI: pretrvava dilatace kapilar, alveolarni prostory obsahuji hustou sit fibrinu s
cetnymi neutrofily

3. stadium Sedé hepatizace
* plicni tkdn nevzdusnd a Sedd. Zménu barvy vyvolala anemizace tkdné -
stlacenim kapildr v alveoldrnich septech velkym mnoZstvim fibrinového
exsudatu nahromadéného v alveolech
* alveolarni exsudat obsahuje kromé velkého mnoZstvi fibrinu i makrofagy a
neutrofily
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4, stadium rezoluce

8.-9. den, pouze v pfipadé vytvoreni protilatek

pacientovi se vyrazné ulevi, prudky pokles teploty

exsudat zkapalnén (enzymy neutrofild) a resorbovan do lymfatickych cév:
aktivované makrofagy - fagocytéza pneumokokl a slozek exsudatu, spolu s
neutrofily uvoliuji protedzy s fibrinolytickym Gc¢inkem — rozpusténi
polymerovaného fibrinu (aktivator plazminogenu)

nezkapalnéné ¢asti vykaslavany spolu se zkapalnénym exsudatem, za pfiznivych
podminek postupné kompletni vycisténi alveoll a obnoveni pQvodnich
alveolarnich prostor (narusena vystelka regeneruje, zhojeni ad integrum)

v nékterych ptipadech neni exsudat odstranén Uplné (napf. kdyz lymfatika
nedostatec¢né drainuji bilkovinami bohaty exsudat) a je pak organizovan
nespecifickou granulacni tkadni (je projevem hojeni zanétu, fibrinovd vldkna
predstavuji vodici strukturu pro granulacni tkan), ktera vypliiuje alveoly a
postizeny Usek plice ziskdva konsistenci masa (tzv. karnifikace) O komplikace:
pleuritida, nékdy se vznikem empyému

abscesy, dochazi k destrukci plicni tkdné, hojeni jizvenim

indurativni pneumonie s ndslednou alveoldrni plicni fibrézou — pfi nedostatecné
fibrinolyze

V takto poskozené oblasti jiz nedojde k obnoveni vzdusnosti plicni tkané
bakteriemie s ndaslednou bakteridlni endokarditidou nebo se vznikem
metastatickych abscesl ve vzdalenych organech (napf. mozek)

respiracni a obéhové selhavani: zvétSeni odporu plicniho fecisté, zvlasté pfi
karnifikaci

(vznik cor pulmonale chronicum)

typické obrazy pfri bakterialnich, virovych a mykotickych infekcich



15. Infekéni intersticialni zanéty plic (zejména virové).

Infekéni intersticidlni pneumonie

etiologie: predevsim viry, mykoplazmata, pneumocystova infekce
tzv. atypické pneumonie, jejichZz oznaceni bylo odvozeno od atypického klinického pribéhu
pneumonie vyvolané Mycoplasma pneumoniae (klinické pFiznaky a fyzikdIni vySetfeni relativné
nespecifické, v rozporu s pokrocilym nalezem na RTG). Pozdéji se zacalo toto oznaéeni pouZzivat pro
viechny intersticidlni zanéty plic.
spolec¢né histopatologické znaky:
* edém arozsiteni alveolarnich sept, kde jsou ptitomny lymfoplazmocelularni infiltraty (na rozdil
od bakterialnich infekci, kde je maximum zmén uvnitf alveolu)
* soucasné intraalveoldrni zmény vyplyvaji z poskozeni alveolarni vystelky infekénim agens.
* Ize pozorovat i cytopatické efekty virové infekce — virové inkluze nebo vznik obrovskych
mnohojadernych bunék
* poskozeni pneumocytl a fibrinova exsudace nékdy vedou k tvorbé tzv. hyalinnich blanek —
eozinofilni material tapetujici vnitfni plochu alveoll
v nékterych pripadech jsou morfologické zmény velmi charakteristické a umoznuji vcelku spolehlivy
diagnosticky zavér. Jednd se o skupinu inkluznich pneumonii, které je mozno rozlisit podle
charakteru inkluzi a cytopatologickych zmén pneumocyt(:
* cytomegalovirus: vyrazné zvétSené pneumocyty 2. typu s typickymi bazofilnimi
intranuklearnimi inkluzemi s perifernim halo.
* varicella, adenovirus: také pfitomny intranuklearni inkluze
» spalni¢ky: obrovskobunécna pneumonie Honlova-Hechtova s vyskytem mnohojadernych
bunék v alveolech i bronchiolech, v bunkidch velké nukleadrni inkluze a malé
cytoplazmatické inkluze (tzv. Warthin-Finkeldeyovy buriky)
* respiracni_syncytialni virus: Casto poskozuje vystelku bronchioll, kde vznikaji drobné
intrabronchiolarni polypdzni Gtvary
* pneumocystovd pneumonie: parazit Pneumocystis jirovecii, u imunosuprimovanych osob
(AIDS, transplantace). Hyperplazie pneumocytli 2. typu; alveoly vyplnény fidkou
bilkovinnou hmotou a pénitymi makrofagy. Pneumocysty (drobné rohlickovité
mikroorganismy) nalézame jak v makrofazich, tak v alveolech, Ize je nastfibrit
* koronaviry: SARS, prevazuje difuzni alveolarni poskozeni za pfitomnosti obrovskych
vicejadernych bunék. Zac¢ina kaslem, myalgiemi a horeckami, velka ¢ast nemocnych umira
za priznak( tézké dyspnoe

klinicky prabéh: kasSel, dusnost; obvykle lehci prabéh, castd komplikace sekundarni bakterialni
infekci

vétsinou se hoji ad integrum, po tézsim prlibéhu muze pretrvavat postiZzeni ve formé obliterujici
bronchiolitidy ¢i destrukce bronchioll s naslednou bronchiektazii; mdze se rozvinout fibréza
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Rozpadové intersticidlni pneumonie

O plicni absces a gangréna
* podobné jako abscesy v jinych lokalizacich — dutina, ktera vznikla kolikvaci plvodni plicni
tkané v souvislosti s akutnim hnisavym zanétem, predevsim stafylokokovym nebo
klebsielovym
* bronchogenni abscesy: vznikaji v mistech bronchiektdzii, nebo v oblasti kde doslo k
zaklinéni aspirovaného infikovaného predmétu
* abscesy hematogenniho plvodu: pti periferni pyémii, z loZiska v jiné lokalizaci (napft.
hnisavy zanét v kazi) O
nekrotizujici zanéty plic
* vsouvislosti s tézkou virovou nakazou — chfipka, spalnicky, herpes, adenovirus, varicella
* uimunosuprimovanych jedincd, napf. pfi Utlumu kostni diené
O gangrendzni zanéty plic
* souviseji s aspiraci potravy infikované hnilobnymi bakteriemi, jako jsou spirily, spirochéty,
proteus a jiné; mohou také vzniknout pfechodem gangrendzniho zanétu z okoli
* plicni tkan je rozpadl3, zelenavé hnédé barvy a hnilobné pachne



16. Neinfek¢ni intersticidlni granulomatdzni zanéty plic (sarkoidéza, granulomatéza
s polyangitidou, jiné granulomatdézy).
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17. Intersticidlni plicni zanéty spojené s fibrézou (idiopaticka plicni fibréza, pneumonie

0

0

nespecificka intersticialni, hypersenzitivni, organizujici se, lymfoidni intersticialni,
intersticidlni spojena s koufrenim, jiné).

intersticialni plicni fibrézy patfi mezi restriktivni plicni nemoci — dochazi ke sniZeni plicniho objemu a ke snizeni
oxygenacni difuzni kapacity plic
projevy - progresivni dusnost, postupna respiracni insuficience, rozvoj cor pulmonale chronicum O etiologie:

*  primarné chronicky zanét plicniho parenchymu (chronické intersticialni pneumonie), kdy reparaci
zanétu dochazi k fibrotizaci intersticia (idiopaticka plicni fibrdza, nespecifickd intersticialni
pneumonie, chronickd hypersenzitivni pneumonie)

»  (ast intersticidlnich plicnich onemocnéni mize probihat pod obrazem akutni pneumonie a pti véasné
|écbé k fibrotizaci dojit nemusi. Nicméné vzhledem k naroc¢nosti diagnostiky a vyrazné limitovanym
moznostem cilené |é¢by maji tato onemocnéni ¢asto opakované ataky a k postupné fibrotizaci stejné
dochazi (hypersenzitivni pneumonie, lymfocytarni intersticialni pneumonie, organizujici se
pneumonie)

* dale se vyclenuji vzacné intersticialni plicni nemoci — plicni histiocytdza z langerhansovych bunék a
intersticialni pneumonie asociované s kourenim

Idiopaticka plicni fibréza

|
O
O

O
O

primarné fibrotizujici zanét plicniho intersticia, nej¢astéjsi a nejzavazné;jsi chronicka intersticidlni pneumonie
nejcastéji u starsich lidi
v pribéhu nékolika mésicli az nékolika malo let vede k destrukci plicniho parenchymu (terminaini fibréza),
ktera neni-li IéCena transplantaci plic, konéi respiracni insuficienci a umrtim
etiopatogeneze neznama, zirejmé multifaktoridlni (imunologické, infekéni, genetické faktory), zfejmé
asociovdana s koufenim
* v soucasnosti se soudi, Ze vlivem porusené rovnovahy cytokinli dochazi k nadmérné aktivaci
makrofagl a neutrofild, jejich degranulace vede k poskozeni alveolokapilarni membrany a dochazi k
chronickému zanétu, jehoz nasledkem je postupna fibrotizace s jizevnatou destrukci plicniho
parenchymu O Ml:
* charakteristicky obraz nazyvany ,bézna intersticidalni pneumonie” — neni specificky pouze pfi IPF
(napt. u revmatoidni artritidy, SLE, chronicka hypersenzitivni pneumonie apod.)
* hlavni znak — loZiskova intersticidlni fibrdza — stfidaji se relativné nepostizené okrsky s okrsky
postizenymi fibrézou — jizevnatymi Useky. Lokalizovany zejména subpleuralné a paraseptalné
» fibroblastické fokusy — pfiznak aktivity onemocnéni, nachazeji se na rozhrani nepostizeného
parenchymu a jizvy
* neni pfitomna vyraznéjsi zanétliva infiltrace
*  postupnad progrese vede k jizveni plicniho parenchymu, k jeho remodelaci a destrukci architektoniky
(bronchiektazie, emfyzém), v konecné fazi k tvorbé cystickych prostor, které maji obraz tzv.
vostinovité plice
klinicky obraz: progresivni dusnost, suchy kasel, palickovité prsty
progndza Spatna, stfedni doba doZziti je 4-6 let, bez cilené Ié¢by imrti do 2 let, jedind dlouhodobé perspektivni
|écba je transplantace plic

Nespecificka intersticidlni pneumonie

O

zanétlivé onemocnéni plicniho intersticia asociované bud's idiopatickym postizenim plicniho parenchymu,
nebo s postiZzenim plic v rdmci autoimunitnich onemocnéni

69



O intenzita zanétu se v ¢ase méni, postizena tkdn postupné fibrotizuje — podle zastoupeni zanétlivé infiltrace a
fibrotizace se rozliSuje bunécna faze a fibroticka faze
O Ml
» difuzni postizeni plic
*  zdnétliva infiltrace vyraznd, chronicky prevazné lymfocytdrni zanét
* relativni zachovani architektoniky plicniho parenchymu
O klinicky pribéh — dusnost, kasel; na CT bilateralni postiZzeni s obrazem tzv. opacit mlééného skla (jemné
zastreni plicni tkané)
0 progndza priznivéjsi, vice jak 80% pacientl preziva 5 let

Hypersenzitivni pneumonie (extrinsicka alergicka alveolitida)

O intersticidlni zanétlivé onemocnéni plic, které je asociovano s expozici nejrliznéjsim agens zpUsobujicich
alergickou reakci
O pribéh maze byt akutni aZz chronicky
O zanét je vyvolan alergenem, ktery se do plic dostava inhalacni cestou. Zanét je dan kombinaci
hypersenzitivniho zanétu lll. typu (sdruzeného s imunokomplexy) a IV. typu (zprostifedkovany burikami)
O senzibilizujicim agens mUZe byt cokoliv:
» farmarska plice — plisné (plesnivé seno)
* bagassdza — termofilni aktinomycety (plesniva drt cukrové titiny)
* plice péstiteld hub — termofilni aktinomycety (kontaminovana plida)
* plice chovatelll ptakd — ptaci proteiny
* plice sladovnik( — plisné Aspergillus (plesnivy jecmen)
* crackova plice — kokain O Ml:
» akutni faze — neutrofily a eozinofily v alveolech a respiracnich bronchiolech, jak v lumen, tak v
intersticiu O chronicka faze
= skupiny aktivovanych makrofagl v blizkosti bronchiol(, drobné histiocytarni granulomy bez
centrdlni nekrézy — jak v okoli bronchiol(, tak v intersticiu alveol(
= vidy pfitomna lymfocytarni infiltrace bronchiol(i (bronchiolitida)
= postupné dochdzi k ubytku infiltrace, zdnétem poskozena tkan fibrotizuje
O klinicky se projevuje atakou dusnosti, kaslem a horeckou po expozici alergenu
O pokud pacient pfichazi opakované do styku se senzibilizujici Iatkou, tak dochazi ke zhorsovani symptom{

Organizujici se pneumonie

O nespecifické postizeni plicniho parenchymu, kterym plicni tkan uniformné reaguje na rizné druhy poskozeni
bez ohledu na vyvolavajici agens
O vznikaji jako zanétliva reakce nejcastéji na vyraznéjsi poskozeni infekci, po inhalaci toxického materialu,
pUsobenim léka, rlstem nadoru, pfi systémovych onemocnénich, mize byt idiopaticka (tzv. kryptogenni
organizujici se pneumonie) O MI:
* alveolarni prostory a bronchioly vyplnény organizujici se granulac¢ni tkani a fidkym kolagennim
vazivem; smiSena zanétliva infiltrace
* massonuv polyp — granulacéni tkan obliterujici cely alveolus s propagaci do bronchiolu, ma polypovity,
lalo¢naty tvar
*  postupné dochazi ke snizovani zanétlivé infiltrace, granulacni tkan se vyhoji bez vyraznéjsiho
poskozeni plicniho parenchymu; v ¢asti parenchymu vsak z(stdavaji rezidua ve formé fokalni
fibrotizace intersticia
* nikdy vSak nedochdzi ke kompletni destrukci architektoniky plicni tkané s tvorbou vostiny
O Kklinicky projev — dusnost, kasel, horecka
O terapie kortikoidy, které zabranuji tvorbé vaziva z granulacni tkdné a potlacuji zanét



Lymfoidni intersticidlni pneumonie

|

|
|
|

vzacné onemocnéni spojené s vyraznou chronickou zanétlivou infiltraci plicniho intersticia
soucasti projevl pfi systémovych autoimunitnich onemocnénich (nej¢. Sjégrenliv syndrom, HIV)
Uzce asociovana s hematologickymi malignitami, rizikovy stav pro rozvoj MALT lymfomu

MI: difazni infiltraty lymfocyt(, plazmocytl, makrofagl v alveolarnich septech. Shluky agregovanych
makrofagl mohou vytvaret aZ drobné histiocytarni granulomy bez nekrdzy. Agregaty lymfoidnich bunék
mohou byt relativné nendpadné, jindy dochazi k vyrazné hyperplazii lymfoidni tkané, ktera tvori lymfoidni
folikuly jak v plicnim intersticiu, tak v okoli bronchi a bronchiol(

Intersticialni plicni nemoci asociované s koufrenim

|

O

do této skupiny patfi:
* deskvamativni intersticidlni pneumonie (DIP)
* bronchiolitida respirac¢nich bronchiol(i (RB)
MI: akumulace tzv. kurackych makrofagl (makrofagy s hnédym pigmentem v cytoplazmé)
*  RB: diskrétni obraz, makrofagy v lumen respiracniho bronchiolu
*  DIP: ndlez vyrazny, alveolarni prostory témeér kompletné vyplnéné makrofagy, misty dochazi ke
ztlusténi alveolarnich sept a vzniku intersticidlni fibrozy

Plicni histiocyt6za z Langerhansovych bunék

|
O
O

postihuje vétsinou mladsi dospélé kuraky
vyrazné zmnozené Langerhansovy buriky

MI: infiltraty obsahuji shluky Langerhansovych bunék, aktivované makrofagy, eozinofily. Pfi progresi zanétu
dochazi k fibrotizaci a jizveni, a nasledné k tvorbé cystickych dutin

Pneumokonidzy

choroby vznikajici v souvislosti s inhalaci anorganickych prach(, které maji fibrogenni tcinek 0O fibrogenni
ucinek je u raznych minerald rozdilny:

* minerdly obsahujici Fe ¢i barium vyvolavaji minimalni fibrézu plicni tkané

» krfemenny prach nebo azbest maji vysokou fibrogenicitu, u kfemenného prachu se neustale obnovuje

— fibrotizujici proces ma zretelné progredujici charakter

patfi mezi exogenni pigmentace
makrofag po pohlceni zahyne (prach je pro néj toxicky): uvolnuji se latky vyvolavajici tvorbu vaziva - stfida se
nekroza a fibroprodukce = narUstaji vazivové uzly (napf. silikotické uzly) O choroby z povolani

Uhlokopska nemoc (antrakosilikdza)

0

0

vznika pfi dlouhotrvajici expozici uhelnému prachu, ktery obsahuje kromé amorfniho uhliku dal$i mineralni
slozky, véetné kifemene a talku
amorfni uhlik postrada jakékoliv znamky fibrogenicity, tize onemocnéni proto zdavisi od ostatnich primésich,
predevsim kfemene
MA: plice silné ¢erné pigmentované, na fezu je nejprve vidét intenzivné ¢erna loZiska (uhelné prachové
makuly), pozdéji se v jejich rozsahu zmnoZzuje vazivo - hmatné ¢erné uzliky — uhelné noduly
Ml
* makuly: shluky makrofagl v okoli bronchiold a v peribronchiolarnich alveolarnich septech,
cytoplazma je preplnéna ¢ernym antrakotickym pigmentem
* noduly: kromé makrofagu s antrakotickym pigmentem je zmnoZeni vaziva, uzliky vSak na rozdil od
silikotickych uzlG maji cipaty tvar a v jejich centru se nachazi stenozovany bronchiolus
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Silikdza

0

|

vznika pfiinhalaci prachu krystalického kiemene, obsahujiciho SiO, (amorfni formy SiO, nemaiji fibrogenni
ucinek); nejnebezpecnéjsi je prach s ¢asticemi 0,2—-2 um

inhalované ¢astice prachu jsou fagocytovany v plicnich alveolech alveolarnimi makrofagy, krystalky jsou viak
pro né toxické, takZe zanikaji — pfitom se uvolnuji fibrogenni faktory spoustéjici fibroplasticky proces
(lyzosomalni hydrolazy, IL-1, toxické radikaly)

uvolnéné krystalky jsou znovu fagocytovany makrofagy - progrese procesu (nejde terapeuticky zastavit)
MA:

1. stadium retikularni fibrézy: zpocatku je vazivo v alveolarnich septech jen lehce zmnozeno

2. stadium silikotickych uzlik(: asi po 10 letech od prvni expozice se zacnou tvofit vazivové uzliky (2—
4 mm)

3. stadium progresivni masivni fibrézy: uzliky se postupné zvétsuji a splyvaji ve vétsi Sedavé tuzsi
nepravidelné okrsky vaziva o priméru 5—-10 cm, zcela nahrazujici plicni tkan; nejvyraznéjsi zmény
obvykle v zadnich ¢astech hornich lalokd. V tomto stadiu je pIné vyvinuta plicni hypertenze,
vyrazna dusnost

MI: silikoticky uzlik — kulovity, tvofen koncentricky vrstevnaté usporadanym kolagennim vazivem (specidlni
technikou lze prokazat pritomnost krystalkd kfemene). V okoli uzlikd distenze sklipk(i i znamky
kompenzatorniho emfyzému. LoZiska fibrézy zcela nahrazuji pivodni struktury plice véetné cév, které jsou
obliterovany
akutni silikdza
* vyjimecné pfi masivni expozici prachu s krystaly kiemene
*  projevuje se vznikem alveoldrni proteindzy (akumulace FL a bilkovinného materidlu v
alveolech), po kratké dobé difuzni fibréza bez tvorby silikotickych uzlikd O silikotické plice nachylné k tbc —
silikotuberkulosa

Azbestdza

0

O
O
O

vznika pfi inhalaci prachu obsahujiciho vlakna nékterého ze Sesti druhi azbestu
na vlakna se mohou adsorbovat i toxické latky z ovzdusi (pt. tabakovy koufr)
projevuje se komplexnimi zménami predevsim u pracovnik( zpracovatelského priamyslu
dlouha tenka vldkna tohoto mineralu se zachycuji v distalnich ¢astech dychacich cest na Grovni bronchioll a
vétveni alveoldrnich duktt. Castecky jsou z&asti fagocytovany makrofagy, ale zaroveri pronikaji do plicniho
intersticia. Zde vznikaji zanétlivé zmény spojené s uvolnénim
mediator( zanétu, véetné fibrogennich faktor( (které iniciuji intersticialni fibrozu)
kancerogenni Gcinek azbestu — predevsim mezoteliom pleury, zhoubné nadory plic
MA: neni charakteristicky
* vypotek v hrudni dutiné nebo ztlusténi parietalni pleury ve formé bélavych plakd, tvofenych
hyalinizovanym kolagennim vazivem
* jindy difdzni pleuralni fibroza
MiI: loZiskova intersticidlni fibrdza v peribronchiolarnich oblastech, ztlustéla alveoldrni septa
v diagnostice duleZity nalez zlatavé hnédych azbestovych télisek (hlavné ve sténé a okoli bronchiold) - jsou

segmentovana, centrum tvofri bezbarvé vlakno, na povrchu hnédy povlak (z proteinu a Zeleza), mohou byt
obklopena vicejadernymi makrofagy

pfitomnost Zeleza je vyuZivana k snadnéjsi identifikaci barvici metodou, kdy se téliska barvi modie — Perlsova
reakce



18. Patologie mediastina

mediastinum — prostor mezi obéma pleuralnimi dutinami, ohraniceny zepfedu sternem, vzadu
patefi a lateralné mediastindlni pleurou. Kranialné mediastinum vymezuje horni hrudni apertura a
distalné branice

obsahuje fadu dulezitych nitrohrudnich organ(i — srdce a velké cévy, jicen, tracheu s odstupy obou
hlavnich bronch(

vpredu thymus, lymfatické uzliny, a zejména vzadu nervové svazky a ganglia; mediastinum
vyplnéno vazivovou tkani

Zanéty mediastina

Akutni mediastinitida

O

nejcastéji hnisavy zanét
nejcastéji vznika jako komplikace jinych poruch - prestupem hnisavého zanétu z jinych organ(
mediastina, nebo sestupem z orofaryngu, vzacné i odontogennich zanétl a zanétd kolem Celisti
nejCastéjsi pricinou je perforace jicnu (85-90%),
* ta byva nejcastéji traumatickda, kromé iatrogennich perforaci pfi endoskopiich mlze byt
poranén i v ramci polytraumat
* k perforaci jicnu mize dojit také v misté rlstu karcinomu
* pripadné v terénu dehiscence chirurgické anastomdzy
* pokud dojde k praniku potravy z jicnu do mediastina, m(Ze zanét nabyt gangrendzniho
charakteru
mediastinitida byva také komplikaci sternotomie pfi hrudnich chirurgickych vykonech
hnisavy zanét se kvlli absenci ptirozenych anatomickych bariér v mediastinu rychle flegmondzné
Sifi v Fidké pojivové tkani od mista prvotniho poruseni celistvosti dutych organ( a vede k rozvoji
sepse
komplikace — trombofebitida horni duté Zily s pyémii; hnisava pleuritida ¢i perikarditida
klinicky projev — febrilie, drazdivy kasel, vyrazna retrosterndlni bolest

vysoka smrtnost i pres intenzivni [éCbu

Chronicka sklerozujici mediastinitida

O

vzacné zivot ohroZujici chronické zanétlivé onemocnéni, pri kterém dochazi k proliferaci
fibroblast(l s depozici kolagenu a jizevnatou preménou vaziva v mediastinu

projevi se syndromem horni duté Zily a dalSimi pfiznaky z konstrikce mediastinalnich organt
etiologie je nejasna, byva uddvana spojitost s infekcemi (vétsinou mykdézy, mykobakteridlni
infekce)

73



74

Jiné postizeni mediastina

Emfyzém mediastina

O wvznika, pokud do mediastina pronikne vzduch:
* traumata hrudniku — poranéni trachey, bronchd nebo jicnu
* jatrogenné — perforace pfi endoskopii
* spontanné pfi arozi stény dutych organ(i mediastina nddorem
O wvzduch se pod tlakem v mediastinu rychle Sifi, pronika do podkozi zejm. hlavy a krku, kde je patrny
na pohled i pohmat
O vzduch muzZe zpUsobit pfiznaky z Utlaku mediastinalnich struktur
O samotna pfitomnost vzduchu v mediastinu by neméla zdsadni dopady na pacienta, vzhledem ke
spolec¢né etiologii vSiak emfyzém mediastina byva predzvésti zdvainé a ¢asto smrtelné akutni
mediastinitidy

Nadory mediastina

Klinické projevy

O pfinadorovém nebo jiném expanzivnim postizeni mediastina dochazi v dusledku nddorového rlstu
k mechanickému utlacovani ¢i infiltraci mediastinalnich organ(, coz se projevi charakteristickymi
mediastinalnimi syndromy

O Pfedni mediastinalni syndrom — Syndrom horni duté zily

* skupina priznak, které vznikaji v disledku snizeného pritoku krve horni dutou Zilou
do pravé siné

* projevi se edémem a cyandzou omezenou na oblicej, krk a HK

* na hrudniku byva zvyraznéna Zilni kresba zplsobena venostazou

* dusnost; méstnani krve v mozkovych cévach vyvolava bolesti hlavy; Casto epistaxe

0 Stredni mediastinalni syndrom

* pfiznaky z Utlaku trachey a velkych bronchl — kasel, dusnost, stridor, pfip. plicni
kolaps
* priznaky z poskozeni n. laryngeus recurrens (poruchy funkce hlasivek); drazdéni n.
vagus
(suchy kasel); postiZzeni n. phrenicus (ochrnuti branice, skytavka)

0 Zadni mediastinalni syndrom

* polykaci obtize z utlaceni jicnu
* korenové paravertebralni bolesti a meziZzeberni neuralgie
* porucha sympatiku projevujici se Hornerovou triddou — midza, ptdza, enoftalmus

Nenadorové expanzivni procesy

O Mediastindlni cysty

* vétsinou jako dusledek embryonalni poruchy vétveni tracheobroncidlniho stromu,
poruchy vyvoje faryngedlni vychlipky, primarniho stfeva nebo malformace
pleuroperikardidlnich membréan



» v dUsledku toho vznikaji rizné velké cysty (obc¢as tendence k rastu), jejichz vystelka
odpovida embryondlnimu zékladu Iéze — bronchogenni cysty, ezofagealni, gastroenterogenni,
perikardialni cysty. O Ektopické tkané v mediastinu

* jejich patologické zmény mohou imitovat nador

* Retrosterndini struma — ektopicky uloZena Stitnd Zlaza se pti hyperplazii projevi jako
mediastinalni expanze O Reaktivni lymfadenitidy

* klinicky vyznamné zvétSeni mediastinalnich uzlin

* nejcastéji granulomatdzni lymfadenitidy — pfedevsim sarkoidéza

Nadory predniho mediastina
0 Nadorythymu
* thymomy a thymické karcinomy — epitelové nadory thymu
* lymfomy — nejcastéji Hodgkintv lymfom, primarni mediastinalni velkobunécény B
lymfom O Extragonadalni germindlni nadory
* zretence zarodecnych bunék pfi migraci v pribéhu embryonalniho vyvoje
* histopatologické typy obdobné jako v gonadach — seminomy, neseminomové nadory
(teratomy, embryonalni karcinom, nadory ze Zloutkového vacku, choriokarcinom)

Nadory stfedniho mediastina

O dominuji nddory zde pfitomnych lymfatickych uzlin

O nejcastéji metastazy (bronchogenni karcinomy)

O primdarni nddory — lymfomy, nejc¢astéji DLBCL
Ndadory zadniho mediastina

O nejcastéjsi neuroektodermové tumory

O vychazeji z perifernich nervl (n. vagus, n. laryngeus recurrens, n. phrenicus, interkostalni nervy),
dale z ganglii a paraganglii sympatiku

O schwannomy, neurofibromy, maligni nadory z pochvy perif. nervd

O ganglioneurom, ganglioneuroblastom, déti — neuroblastom

Patologie thymu

O thymus —centralni lymfaticky organ, ma kritickou roli v diferenciaci T-lymfocyt(, aby byly schopny
reagovat na pritomnost antigenu zpisobem oznacovanym jako bunéc¢na imunita

O po porodu vazi 10-35g, do puberty se zvétsuje, poté nastava jeho fyziologicka involuce

O prethymické lymfocyty vznikaji v kostni dfeni a osidluji kliru thymu (exprese TdT a CD1). Vlivem
thymického mikroprostredi (epitelové bunky, makrofagy a interdigitujici buriky) zraji v thymické
lymfocyty

O ve dfenijsou T-lymfocyty, které jsou jiz zralé a prosly thymickym ,Skolenim” a selekci, ktera
odstranuje lymfocyty bez autotolerance. (exprimuji CD4 nebo CDS8 a ztraceji TdT a CD1).
Postthymické lymfocyty pak cirkuluji v periferni krvi a osidluji T-zony perifernich lymfatickych
organ.

O ve dfeni vytvareji epitelové bunky zvlastni keratinizujici dlazdicobunééné utvary — Hassalova
téliska, jejichz fyziologicka funkce dosud nebyla odhalena
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Hypoplazie, ageneze, atrofie thymu

O dysgeneze thymu: soucdast primarnich imunodeficientnich stavd (napf¥. DiGeorglv syndrom),
thymus bud' chybi, nebo je nahrazen vazivem

O fyziologickd involuce (lipomatdzni atrofie): thymus zacina involvovat po puberté se sou¢asnym

hromadénim lipocytl. SniZuje se pocet thymocyt(, zhustuji se epitelie, kalcifikuji Hassalova téliska.
Thymus zcela nezanikne, jeho lipomatdzné atrofické reziduum lze nalézt i v dospélosti

O akutniinvoluce thymu: zprostfedkovana steroidy (pfedevsim nadledvin), vznika pfi stresu rlizného

plGvodu — zhoubnych nadorech, tézkych infekcich, podavani cytostatik, hladovéni. Dochazi ke
shlukovani a fragmentaci kortikalnich thymocyt(, zmnoZeni makrofagd, lymfocyty postupné mizi

Hyperplazie

O charakterizovana tvorbou lymfatickych folikull ve dfeni (normaini thymus lymf. folikuly nema)
imunohistochemicky Ize prokazat, Ze obsahuji hodné imunoglobulint

charakteristicka pro pacienty s myasthenia gravis, SLE a revmatoidni artritidou

O o d

u myasthenie stimuluji T-lymfocyty zrajici v thymu produkci autoprotilatek tvorenych B-lymfocyty v
lymfatickych folikulech, které jsou zdrojem autoimunitni reakce s acetylcholinovymi receptory na
postsynaptické membrané motorické ploténky. Thymektomie muizZe zplsobit zmirnéni pfiznakd.

Nadory thymu

Thymom

O vychazi z epitelovych bunék thymu, vzdy obsahuje ptimés nenadorovych lymfocytu

O podle velikosti lymfocytarni pfimeési se déli na lymfocytarni, smiSené a epitelové

0 v 80% benigni

O maligni thymom muZe byt cytologicky benigni, ale biologicky agresivni, lokdlné invazivni (typ 1),
nebo cytologicky i biologicky agresivni (typ Il)

O typ Il kromé invaze do okoli metastazuje, pfedevsim do plic

O MI: epitelové buriky podobné epitelu thymu, mohou byt protazené az vietenité

O MA: ovalny tumor v pfednim hornim mediastinu, opouzdfeny

O velka ¢ast asymptomatické, byvd nahodnym nalezem

O asiv20% sdruieny s myasthenia gravis

Neuroendokrinni nador thymu — vzacny, miva strukturu karcinoidu nebo malobunééného karcinomu
Teratomy a seminom thymu — vétSinou benigni, cystické (dermoidni cysty)
Maligni lymfom thymu — bud’ primarni nebo sekundarni (z mediastindlnich uzlin)



19. Patologie nenadorovych lézi lymf. uzlin

Anatomicka stavba a funkce lymf. uzlin

|

lymfatické uzliny — malé, ovalné Utvary, velikosti od nékolika mm po 1-2 cm. Jsou vlioZeny do pribéhu lymf.
cév a slouzi jako filtr pro lymfu. Po obvodu do uzliny vstupuji aferentni lymfatické cévy, zpravidla jedna eferentni
céva opousti uzlinu v hilu
pouzdro uzliny tvofeno vazivem, vychazeji z néj trabekuly, které rozdéluji uzlinu na mensi laltcky. Parenchym
tvorfen retikularnim vazivem. Retikulum — prostorova sit, tvofena retikularnimi burikami a retikularnimi viaknami
parenchym se rozdéluje na povrchovou kiliru - kortex a vniténi dien.

. klra se déle déli na:

. zevni - obsahuje lymfatické folikuly. Obsahuje B-lymfocyty

. vnitfni — tzv. parakortex, neobsahuje folikuly, tvofena difuzni lymf. tkani. Obsahuje T-lymfocyty O

dren - tvofena medularnimi trdmci, mezi nimiz probihaji sinusy
sinusy — kapilarni prostory, Stérbiny v lymforetikuldrni tkani. Aferentni cévy Usti do subkapsularniho
(marginalniho) sinusu, protékajiciho mezi pouzdrem a vlastni lymfatickou tkani uzliny. Z néj sméruji paprscité

skrz kdru peritrabekuldrni sinusy, z nichz se ve dfeni stavaji Siroké meduldrni sinusy. Jejich splynutim se v oblasti
hilu utvafi eferentni lymfatickd céva.

primarni folikuly — obsahuji klidové B-lymfocyty, které nebyly stimulovdny antigenem. Sekundarni folikuly
obsahuji v centru svétlejsi oblast s mensim mnozZstvim malych lymfocytl (tzv. zarodecné centrum), vznika po
antigenni stimulaci a obsahuje vétsi stimulované lymfocyty, byvaji zde mitézy.

lymf. uzliny slouzi jako filtr lymfy, ktery zachycuje drobné ¢astice a antigeny pomoci makrofagll a retikularnich
bunék; odstranuji se také zaniklé buriky véetné erytrocyt(.

antigeny, které se dostdvaji do uzlin, zachycuji folikularni dendritické bunky (antigen prezentujici buriky),
nasledné se aktivuje imunitni systém. T-lymfocyty aktivuji pomoci cytokint B-lymfocyty k proliferaci. K aktivaci
B-lymfocytl dochazi v zarodecnych centrech a v parakortexu; B-lymfocyty migruji do zdarodecnych center, kde
se déli, zvétsuji a transformuji na centroblasty a imunoblasty. Imunoblasty se nasledné transformuji na
plazmatické buriky, ty migruji ze zarode¢ného centra do diené, kde syntetizuji protilatky

lymfatické uzliny, které reaguji na antigenni stimulaci se zvétsuji, zarodecni centra mohou byt nékolikanasobné
vétsi, nez v klidovém stavu

subkapsularni
sinus

sekundarni
folikul

peritrabekularni
sinus

B - kortikalni
B-zéna

T — parakortikalni

T-z6éna
vazivové
pouzdro i
s trabekulou M - meduldrni
provazce

vas
afferens

) hilus
medularni

bostkapilarni venul
sinus po pilarni venuly

vas efferens s vysokym endothelem



78

Regresivni zmény

O Infarkt uzliny

koagulacni nekréza

nejcastéji u lymfomd, metastatického postizeni uzlin, i po tenkojehlové aspiracni biopsii O
nekrdza celé uzliny se objevuje ztidka, obvykle byva zachovana Uzka subkapsuldrni zéna

trombdza pfivodné arterie pomérné vzacna

Castéji loziskové nekrotické zmény v souvislosti se zanéty — napf. nemoc z kocic¢iho Skrabnuti,

lymphogranuloma venereum, hiistoplazméza, kaseifikacni nekréza u TBC

O Atrofie

pomérné Casta
pod pouzdrem uzliny vyzrala tukova tkan, pouze s Uzkym prouzkem zachovalé tkané lymfatické uzliny

O Fibrotizace

drobné loZiska vaziva ve tkani uzliny, nebo vyraznéjsi fibrotizace postihujici celou uzlinu
pomérné ¢asto v ingvinalnich uzlinach a hilovych plicnich uzlindch u koniofibréz

Lymfadenitidy

O zanétlivda onemocnéni lymfatickych uzlin, akutni nebo chronické, odpovéd na nejriiznéjsi patogeny

O

zvlasté u akutnich uzliny zvétsené, prekrvené a prosaklé

O MA mohou probihat jako imunitni, neimunitni granulomy; nebo nespecifické zanétlivé projevy s nekrézami,
tvorbou abscesU, fibrozami

O etiologie: viry, bakterie, patogenni houby, protozoa

Virové lymfadenitidy

O Infekéni mononukle6za

etiologie: EBV

inkubacni doba 30-40 dni; dospivajici, mladi dospéli, ale i staré osoby

klin.obraz: horecka, faryngitida, zvétSeni tonzil a krénich uzlin, nékdy generalizovana lymfadenopatie,
bélavy povlak patrovych mandli (pseudomembrandzni zanét), bolestivé polykani; nékdy
hepatosplenomegalie; v periferni krvi leukocytéza, ve 2.tydnu lymfocyty a atypické lymfocyty, vétSinou
i v néjaké mire hepatitida

MI: v tonzilach a lymf. uzlindch hyperplastické lymfatické folikuly, struktura uzlin je pozménén3, ale
neni setfeld. V germinalnich centrech mohou byt nekrdzy. Charakteristické je postizeni parakortexu
nebo kortexu, coZz ukazuje na zmény v zéné T-bunék. Vyrazné proliferuji imunoblasty, nékdy tvofi
pruhy. Misty se nachazeji velké jedno nebo vicejaderné buriky pfipominajici Hodgkinovy a RS buriky

O Cytomegalovirova lymfadenitida

etiologie — cytomegalovirus

MI: v jddrech bunék inkluze, kolem virionu se objevuje svétly prouzek — tzv. halo

zmény v lymf. uzlinach nespecifické, ptripominaji postizeni EBV. Lymf. folikuly jsou hyperplastické,
objevuji se pruhy imunoblast(, také buriky vzhledu RS bunék, parakortikalni T-oblast je rozsifena.



O Herpes simplex lymfadenitida
* viry herpes simplex typu 1 (HSV-1) a typu 2 (HSV-2)
* MI: v uzlinach rozsiteni parakortexu, ktery komprimuje lymf. folikuly v okoli, ty mohou atrofovat.

LoZiskovité nekroticka loZiska, které ptripominaji mikroabscesy nebo infarkty. V nékterych lymfoidnych

burikach intranuklearni inkluze s halo. Ojedinéle vyskyt dvoujadernych bunék vzhledu RS bunék.

O HIV lymfadenitida
*  HIV masilny tropismus predevsim k CD4 T-lymfocytdm, monocytim a dendritickym burikam (kvali silné
vazbé HIV s lymfocytarnim proteinem gp120)

* 3 histologické typy lymfadenitid, které koresponduji s klinickym stavem — akutnim, chronickym,

vyhaslym

* Histologicky obraz A

folikuly zvétsené, hyperplazie zarodecnych center s apoptdzou jednotlivych bunék a fagocytdzou
jadernich zbytkd.

nékdy malé lymfocyty pronikaji do zdrodeénych center a vedou k jejich zni¢eni — folikulolyza
pfitomny centroblasty, zvysena mitotickd aktivita

plastova zéna kolem zirodecnych center je ziZend nebo chybi

interfolikularni oblasti jsou prokrvacené a objevuji se zde agregdty monocytoidnich bunék

v sinusech nachazime granulocyty

vyskytuji se fidce roztrousené vicejaderné velké bunky typu Warthinovych — Finkeldeyovych
bunék, které jsou charakterizovany hroznovitym nakupenim jader v cytoplazmé O Histologicky
obraz B

prechod mezi obrazy Aa C

struktura folikul(l je setfeld, sit dendritickych bunék a zarodeénych center je potrhand a
nesouvisla

mnozstvi malych lymfocytl je snizené, ve vétSim rozsahu se objevuji plazmatické buriky a
dochazi k proliferaci krevnich cév ve folikulech a kolem lymfatickych folikul{

* Histologicky obraz C

uzliny jsou atrofické, zarodecna centra jsou znaéné zmensena az vymizeld a v pozdéjsich stadiich
muze uzlina fibrotizovat a hyalinizovat
v interfolikularnich oblastech mnozZstvi lymfocyt(i snizeno a objevuje se vyraznd vaskularizace,
plazmatické bunky ve velkém mnozZstvi

Bakterialni lymfadenitidy

0

infekce zpUsobuje akutni a nespecifické zanéty, anebo jde o chronické granulomatdézni zanéty na imunitnim

podkladé

poskozeni uzlin je vyvolano kombinaci hnisavych, nekrotickych, proliferativnich a sklerozujicich procest

Hnisavé lymfadenitidy
* etiologie - béZné se vyskytujici bakterie (streptokoky, stafylokoky)

* postizeni regionalnich uzlin v souvislosti napf. s dentalnimi abscesy, infekci ran, apendicitidou,

tuboovarialnimi abscesy

* postiZzeny jsou povrchové uzliny, napf. kréni, axilarni, ingvindlni

* rozsah zmén rizny, od drobnych fokalnich absces( po tézkou destrukci uzliny hnisavym procesem
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méné akutné probihajici lymfadenitidy mohou doprovdzet dalsi inf. nemoci, napf. yersinidza,
tularémie, melioiddza, listeriéza, infekce patogennimi houbami
akutni gonorea byva doprovazena tézkou rychle se vyvijejici ingvinalni lymfadenitidou

O Lymfadenitida u nemoci z kociciho Skrabnuti

nekrotizujici granulomatdzni lymfadenitida

etiologie — Bartonella henselae, obvykle po drobném poranéni ko¢kou, méné ¢asto psem, opici

v Casnych fazich jsou folikuly zvétsené, folikularni hyperplazie. V kife a pozdéji ve dieni dochazi k
fokalnim nekrézam, tyto Useky jsou pak hojné infiltrovany neutrofily

ve vyvinutych pripadech se nahromadi makrofagy kolem abscesl a vytvareji ohraniceni vrstvickou
epiteloidnich bunék, nékde i s velkymi vicejadernymi bunikami Langhansova typu

0 Lymfadenitida u lymphogranuloma venererum

etiologie — Chlamydia trachomatis, sexualné pfenosné onemocnéni

regionalni uzliny zvétsené, mékké. V uzlinach jsou nekrotické loZiska s mnozstvim granulocytll. Kratce
po akutni fazi se kolem nekrdéz objevuji plazmatické buriky a lymfocyty. Pozdéji jsou na periferii i
palisadovité postavené epiteloidni buriky, nékdy s vicejadernymi obrovskymi burikami a makrofagy

(makrofagy cytoplazmé obsahuiji velké vakuoly s fagocytovanymi mikroby) O
nékdy z povrchovych uzlin kozni pistéle

O Syfiliticka lymfadenitida

etiologie — Treponema pallidum

onemocnéni probiha ve 3 stadiich

jiz u prvniho stadia mohou byt zanétem postizené ingvinalni uzliny

5-6 tydn( po vzniku tvrdého viedu se objevuje generalizovana lymfadenitida; souasné mivaji pacienti
syfilitické zmény na kdzi a sliznicich

zanét je vyvolan pritomnosti spirochet ve tkanich a také v lymfatickych uzlinach, ty zplsobuji trvalou
antigenni stimulaci

MI: hyperplastické folikuly, nékdy bizarniho tvaru, ¢asto pritomny sekundarni/terciarni folikuly, nékdy
mlZe hyperplazie pfipominat lymfom. Pouzdro uzliny je vazivové ztlustélé a objevuje se
perilymfadenitida. V tkani kolem uzlin se nachazeji zanétlivé pozménéné vény a drobné arterie. Toblasti
uzlin jsou rozsifené a jsou zde pritomny ¢etné imunoblasty. Dochazi k vyrazné proliferaci plazmatickych
bunék prevazné ve dreni uzliny. Mohou se také vyskytovat roztrousené nekaseifikujici granulomy a
izolované, samostatné ve tkani leZici vicejaderné buriky.

O Tuberkulézni lymfadenitida

etiologie — Mycobacterium tuberculosis
zanét mlze mit v uzlinach charakter kasedzni fibroproduktivni lymfadenitidy, nebo miliarni tuberkuldzy

pfi hojeni uzliny fibrotizuji a kalcifikuji, mykobakteria v nich mohou i tak pretrvdvat po léta

O Netuberkulézni mykobakteridlni lymfadenitida

etiologie — Mycobacterium avium-intracellulare

uzliny jsou zvétsené, architektonika uzliny je ¢astecné nebo zcela setfena. Neobjevuje se kasedzni
nekréza

normalni struktura a bunécna populace uzliny jsou prostoupeny pruhy velkych bledych histiocytl s
mnoZzstvim pénovité cytoplazmy a s malymi tmavymi jadry

O Lymfadenitida u Whippleovy choroby

etiologie — Trophyrema whipplei



projevuje se horeckami, prajmy, snizenim télesné vahy, bolestmi kloubll a postizenim CNS (bolesti
hlavy, diplopie, deprese). Asi u 90% pacientl se projevuje malabsorpce

lymfatické uzliny jsou zvétSené, obsahuji mnozstvi pénitych jednojadernych bunék, které se mohou
vyskytovat jednotlivé nebo ve skupinkdch v sinusech uzlin — jde o histiocyty, které obsahuji PAS
pozitivni mukopolysacharidové substance — zfejmé fagocytované a degenerované mikroby.
Mukopolysacharidova depozita mohou byt i intercelularné, nékdy obklopena granulomatdzni reakci s
epiteloidnimi bunkami a vicejadernymi bunkami

Lymfadenitidy jiné etiologie

0 Toxoplazmova lymfadenitida

etiologie — prvok Toxoplasma gondii

folikuly jsou hyperplastické, zarodecna centra jsou zvétSena, objevuje se mnoistvi roztrousenych
epiteloidnich bunék nebo jejich skupinky, v klfe i parakortexu. Charakteristickym rysem je jejich
pfitomnost ve folikulech i zarodecnych centrech.

pritomny skupinky monocytoidnich bunék, ty jsou v sinusech a kolem nich

nevytvareji granulomatdzni loziska, nenachazeji se zde velké vicejaderné burky, v centrech skupin
epiteloidnich bunék nejsou nekrézy a nedochazi k fibrotizaci

toxoplazmova tridda — reaktivni folikuly, skupinky epiteloidnich bunék a monocytoidnich elementi
Clovék se nakazi kontaktem s ko¢kami nebo infikovanym masem, infekce je obvykle asymptomaticka

O Kryptokokova lymfadenitida

v uzlindch cetné, misty splyvajici nekaseifikujici granulomy. Jsou tvofeny lymfocyty, epiteloidnimi a
velkymi vicejadernymi bunkami, které obsahuiji kryptokoky

Cryptococcus neoformans — vytvafi kvasinkovité formace, ¢lovék se infikuje vétSinou kontaminovanou
pldou. Infekce postihuje plice, mozek, klzZi, hematogennim rozsevem vznika visceralni kryptokokdza

O Histoplazmova lymfadenitida

v uzliné granulomy tvorené epiteloidnimi bufikami a velkymi vicejadernymi burikami. V plazmé bunék
se nachazi infekéni agens v podobé malych kulatych vakuol. Makrofagy, které histoplazmu pohlti nejsou
schopny je destruovat, takZze se v nich mikroorganizmy replikuji. Pozdéji makrofagy zanikaji, uvolnéné
histoplazmy jsou pak fagocytovany dalSimi makrofagy

loZisko nekrotickych bunék mize byt relativné velké a byva obklopené vazivem

etiologie — Histoplazma capsulatum

u zdravé populace infekce latentni, u imunosuprimovanych se projevuje horeckami, ztratou hmotnosti
a dalSimi nespecifickymi symptomy

O Pneumocystova lymfadenitida

etiologie — Pneumocystis carinii, napada predevsim nezralé novorozence, déti s malnutrici, pacienty s
imunodeficiencemi

nejCastéji je onemocnéni omezeno na plice, kde vyvoldva tézkou oboustrannou intersticialni
pneumonii. Uzliny jsou infikovany méné casto (v mediastinu a retroperitoneu)

uzliny zvétsené, nepravidelného tvaru, objevuji se nekrdzy s eozinofilnimi PAS+ vldkny fibrinu, mezi
kterymi jsou pneumocysty
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Lymfadenopatie

O v sirsim smyslu Ize za lymfadenopatii povazovat jakykoli proces postihujici lymf. uzliny (tedy i zanéty vyse).

O Reaktivni lymfoidni hyperplazie

patfi k nejcastéjSim zménam lymf. uzlin

projevuje se zvétSenim uzlin nebo jinych lymfatickych organd, které je zplsobeno zmnoZenim
nékterych nebo viech bunék

etiologie — infekce (bakterie, viry), chemické latky, Iéky, antigeny a alergeny

histologicky obraz neni jednotny, zpravidla se objevuje jeden ze 4 typ( — folikularni, sinusovy, difuzni,
smiseny

Folikularni typ: vyrazné zvétsené folikuly, nejen v kife, ale také v parakortexu nebo dreni (sekundarni
a terciarni folikuly). Jsou rQzné velikosti a tvaru, zpravidla jsou dobre odliSitelna zarodec¢na centra od
plastové zony. Zarodednd centra jsou vyrazné hyperplastickd. Obsahuji smés velkych a malych
lymfocytd, je zde pfitomno mnoZstvi makrofagl s fagocytovanymi zbytky zaniklych bunék. U pacient(
s HIV, revmatoidni lymfadenopatie, ¢asto vSak bez pficiny.

Sinusovy typ: Siroce dilatované sinusy, které utlacuji okolni folikuly. Objevuje se v uzlinach, které
drénuji napft. loZiska chronického zanétu, vyrazné u Rosaiovy-Dorfmanovy nemoci)

Difuzni typ: zdkladnd struktura uzliny je setfeld. Folikuly nejsou zfetelné, rovnéz zdrodeénd centra
nejsou patrnd. V uzliné jsou malé aktivované lymfocyty s imunoblasty a misty makrofagy. 0 SmiSeny
typ: kombinace vsech 3 typd, obvykle u infekéni mononukledzy.

0 Rosaiovo — Dorfmanovo onemocnéni (sinusova histiocytéza s masivni lymfadenopatii)

etiologie nezndma3, zpravidla postihuje déti a dospivajici

objevuje se vyrazné nebolestivé zvétsSeni uzlin prevazné v kréni oblasti

klinicky se projevuje horeckami a chronickym pribéhem, spontdanné muze dojit k regresi

uzliny jsou zvétsené, objevuje se fibrotizace pouzdra a okolni tkdné. Sinusy jsou extrémné dilatované.
Jsou vyplnény lymfou a smésnou populaci bunék - prfevazné vsak sinusové histiocyty, dale lymfocyty,
plazmatické burky, granulocyty. Sinusové histiocyty obsahuji v cytoplazmé fagocytované lymfocyty,
erytrocyty nebo eozinofily.

v nékterych pfipadech se objevuje fenomén oznacovany jako ,,emperipolesis” — Zivé bunky prostupuiji
cytoplazmou velkych histiocytarnich elementd aniz by byly fagocytovany, leZi intaktni ve vakuole, ktera
je chrani pred cytoplazmatickymi enzymy

O Kikuchiho — Fujimotova lymfadenopatie (histiocytarni nekrotizujici lymfadenopatie)

subakutni nekrotizujici lymfadenopatie, postihuje prevazné mladé Zeny v Asii

klinicky se objevuje nebolestiva lymfadenitida, mirné horecky

etiologie nezndm3, podeztiva se virova infekce

uzliny maji z¢asti zachovalou strukturu, objevuji se loZiska apoptoticky rozpadlych prevainé
histiocytarnich bunék, loZisko je vyrazné prostoupeno fibrinem. Na periferii kolem loZiska byva lem
histiocyta.

nekrézu indukuji aktivované cytotoxické T-lymfocyty, ty jsou

loZisko pfipomina absces, nejedna se vsak o granulocyty, ale apoptoticky rozpadlé buriky



O Lymfadenopatie u sarkoidézy

systémové granulomatdzni onemocnéni, u pacientd horecky, ztrata hmotnosti, na klzi erythema
nodosum

etiologie nezndma

histologicky obraz se podoba tuberkuléznimu zdnétu, pfitomny cetné dobfe ohrani¢ené granulomy,
tvorené epiteloidnimi bufikami a velkymi vicejadernymi burikami Langhansova typu. Na periferii
granulomU se epiteloidni bunky koncentricky vrstvi. Na rozdil od TBC se v centrech granulomi
nenachazi kaseifikacni nekréza, mohou se avsak objevit malé loZiska fibrinoidni nekrézy

v cytoplazmé velkych vicejadernych bunék se mohou nachazet asteroidni inkluze (tvorené komplexnimi
lipoproteiny) a Schaumannovy inkluze (koncentricky vrstvenda téliska tvofena proteinovou matrix,
impregnovanou soli kalcia a ionty Zeleza)

0 Dermatopaticka lymfadenopatie

charakterizovana reaktivni parakortikalni hyperplazii

u pacientl s chronickymi koZznymi onemocnénimi (dermatitidy, psoridza, mycosis fungoides), postizené
uzliny jsou ve svodni oblasti koznich lézi (obvykle axilarni nebo ingvindlni uzliny). Jde o aktivaci T-
lymfocytd na zékladé prezentace antigent dendritickymi burikami

lymf. folikuly a zarodecné centra jsou v ¢asnych fazich hyperplastickd. V pozdnich stadiich onemocnéni
mohou byt stlacena nebo atroficka v dlsledku vyrazného rozsifeni parakortexu — v ném byvaji ¢etné
interdigitujici retikularni buriky a Langerhansovy bunky

v kdre Siroce dilatované sinusy a velké mnozstvi svétlych histocytl, které obsahuji fagocytovany
melanin z rozpadlych bunék obsahujicich melanin (melanocyty, keratinocyty), ten je viditelny i
makroskopicky na fezu, jako cerné prouzky

0 Castlemanova lymfadenopatie (angiofolikularni hyperplazie)

etiologie nezndma

2 formy — lokalizovana (solitarni, pfevazujici forma), multicentricka

2 histologické typy: hyalinné vaskularni, plazmocytarni

hyalinné vaskularni: uzlina zvétSena, hyalinizovana germinalni centra, do kterych proliferuji kapilary.
Kolem zarodec¢nych center (v plastové zéné) se koncentricky vrstvi fady malych lymfocyt(. Dal$im
znakem je absence lymfatickych sinust

plazmocytarni: objevuji se velmi ¢etné plazmatické bunky v interfolikularni oblasti, nékdy s hojnymi
Russelovymi télisky.
klinicky se projevuje bud' jako solitarni zvétSeni lymfatickych uzlin, nebo v multicentrické formé jako
generalizovand lymfadenopatie. Solitdrni forma je ¢astd v mediastinu, na krku, ale i jinde na téle, i
extranodalné (nazofarynx, meningy, podkozi, svalovina). Jednotlivé Utvary pfipominaji nador, mohou
dosahovat i 10 cm.
® plazmocytdrni varianta provdzena systémovymi projevy — anemizace, horecky, zvySend
sedimentace, hypergamaglobulinémie, hypoalbuminémie; témér vidy je multicentricka. V
malém poctu pfipadl u tohoto typu vznikaji lymfomy

O Lipidova lymfadenopatie

reakce uzliny na lipid, ktery se objevuje u obéznich, pacientll s diabetem a hyperlipidémii, v okoli
nekrotické tukové tkané, hematomiU a depozit cholesterolu. Postizeny byvaji i uzliny drénuijici
Zlu€ovody, nebo v okoli Zluéniku

lipidy jsou fagocytovany velkymi vicejadernymi burikami a mohou se objevovat az lipogranulomy — ty
jsou tvoreny histiocyty a velkymi vicejadernymi burikami v okoli kapicek lipidd
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20. Patologie sleziny. Splenomegalie

Stavba a funkce sleziny:

|
|

ma hmotnost cca 150 g, je uloZena intraperitonedlné v levé branicni klenbé.

sestava z mékké pulpy, na povrchu je kryta tuhym vazivovym pouzdrem. Z pouzdra odstupuji do nitra sleziny
vazivové tramce, které neuplné ¢leni parenchym pulpy

na fezu jsou patrné svétlé, cca 1 mm Siroké lymfatické folikuly (v souhrnu tvofi bilou pulpu), rovhomérné
rozloZzené mezi tmavocervenou houbovitou tkani ¢ervené pulpy (obklopuje tedy bilou pulpu a tvofi cca 75%

objemu celé sleziny) O krevni cévy:

v hilu vstupuje do sleziny 4-6 vétvi a. lienalis, které se dale vétvi na trabekuldrni arterie, probihajici do
nitra organu uvnitf vazivovych trabekul.

od vystupu z trdmce jsou tepénky provazeny vrstvou lymf. tkané — periarterialni lymf. pochvou, tyto
tepénky pak vstupuji do lymfatickych folikul(

po vystupu z uzlikd bile pulpy uz kolem tepénky neni periarteridlni pochva, a tepénka se vétvi do
cervené pulpy jako aa. penicillatae — stétickovité tepénky. Na kazdé z tepének tohoto Stétecku je kratky
usek ztlusténi — Schweiggerovo-Seidelovo pouzdro (z retikularnich bunék), tepénka v tom misté ma jen
endotel, a bunky pouzdra zastupuji ostatni vrstvy cévni stény

po vystupu z pouzdra pokracuje tenka prekapildrni tepénka a ta se otevird do sinus lienalis

bild pulpa — nejvétsi periferni lymfaticky organ, reaguje na antigeny cirkulujici v krvi, nejvyraznéjsi reakce pfi
septikémii, 2 ¢asti:

periarteriolarni provazec obklopuijici arteriolu: prevaha Th lymfocyt(

lymfatické folikuly (Malpighiho téliska): obsahuji pfevazné B-lymfocyty. Lymfatické folikuly se béhem
Zivota aktivuji a nabyvaji vzhledu sekundarnich folikull se zarodeénymi centry. Podobaji se folikuliim v
lymfatickych uzlinach, ale na rozdil od nich je zde fyziologicky zfetelnd margindini zéna, zevné od
plastové zdény. Folikuly jsou mistem tvorby lymfocytl a plazmatickych bunék, a mistem produkce
protilatek IgM — tim folikuly zabezpecuji obranyschopnost pfti celkovych infekcich

Cervena pulpa — prostoupena vendznimi sinusy, mezi nimi Billrothovy provazce

sinusy = Siroké vendzni kapildrni prostory, vystlany endotelovymi burikami, mezi nimiz jsou Stérbiny.
BazaIni membrana je nesouvisld (pfipomind obruce sudu). Ze sinust vychazi vény, které probihaji skrz
slezinné tramce k hilu

Billrothovy provazce = sestdvaji z fidké sité tvorfené retikuldrnimi burikami, v této siti je smiSena bunécna
populace (erytrocyty, granulocyty, plazmocyty, monocyty, trombocyty)

funkce: hematopoéza v prvém trimestru, zasobarna krve v dospélosti + destrukce starych a
abnormalnich krevnich bunék O funkce:

¢lanek imunitni obrany organismu

dochazi v ni k syntéze protilatek — dendritické buriky bilé pulpy sleziny zachycuji antigeny a predavaji je
T-lymfocytlim. Naslednad interakce s B-bunkami vede k tvorbé protilatek

krevni filtr s velkym mnoZstvim makrofagl - pohlcuji a destruuji poSkozené nebo zanikajici erytrocyty,
leukocyty, bakterie a dal$i material

fyziologicky krvetvorba ve fetalnim obdobi. Za patologickych stavli mize ve sleziné vzniknout
extramedularni hematopoéza (pfi nékterych hemolytickych anémiich nebo u myeloproliferativnich
onemocnéni)

rezervoar krve



O

Splenomegalie

zvétSeni sleziny, mlzZe dosahovat i nékolika kg O normalni slezina méfi podéiné kolem 10 cm

» zvétSeni nad tuto velikost do 20 cm — mirna az stfedni splenomegalie
* nad 20 cm — extrémni splenomegalie

hmotnost sleziny je i fyziologicky variabilni, od 50-200 g
* hmotnost nad 400-500 g — uzZ se povazuje za splenomegalii
* nad 1000g — masivni splenomegalie

palpacné je slezina hmatnad az kdyz je vyrazné zvétsena

splenomegalie mlze byt prechodna (napf. pfi celkovych zanétech), nebo dlouhodoba (chronické stavy)

klinicky projev: tahavé pocity v levém podzebfi, pocity plnosti a tlaku na zaludek, zejména po jidle, pfiznaky
hypersplenismu; riziko ruptury a krvaceni

hypersplenismus: slezina fyziologicky zadrZuje az 30% trombocyt(, zadrzuje téz urcité mnozstvi granulocytd.
Tyto funkce mohou byt pfi jeji zvétSeni vystupriovany natolik, Ze zpUsobi trombocytopenii a leukopenii.

Projevem muzZe byt i mirnd anémie

hyposplenismus: zmény po splenektomii — pfechodné (nékdy i trvalé) zvyseni trombocytu v krvi, pfechodné

zvysSeni granulocytdl, zvySené riziko infekénich onemocnéni a zhordeni jejich pribéhu (zejména u déti) O MA

rlzny vzhled:

* mohutné rozsifena Cervena pulpa homogenniho vzhledu: pf. riizné typy leukémii (s vyjimkou chronické
lymfocytdrni leukémii, lymfom z malych B-bb. — postihuje hlavné bilou pulpu), difizni velkobb. Blymfom,
histiocytdza z Langerhansovych bb., myeloidni metaplazie (pf. idiopaticka myelofibréza), amyloidéza,
chronicka venostaza, infekéni mononukledza

* neostfe ohranicena solitarni nebo mnohotna loZiska obvykle cervené nebo tmavocervené barvy s
dalsimi malymi uzliky nebo bez nich, pf. difuzni velkobb. B-lymfom, folikularni lymfom grade llI, periferni
T-bb. lymfom, Hodgkindv lymfom, splenicky hamartom, zanétlivy pseudotumor

» disperzné v celé sleziné jsou rozeseté malé uzliky velikosti nékolik malo cm, pf. milidrni TBC, amyloidéza
(postihuje bilou pulpu), folikularni lymfom, chronicka lymfocytdrni B-leukémie, lymfom z malych B-bb.,
lymfom z bb. plastové zény, lymfom z bb. marginalni zény

Kongestivni
splenomegalie

Portdlni hypertenze (cirhdzy, hepatitidy)
Pravostranné srdecni selhani
Trombdza portalni, liendlni Zily

Sekvestrace krevnich
elementd

Korpuskularni hemolytické anémie

Infekce

Endokarditidy, bruceldza, tyfus, mononukledza, HIV, malarie, TBC

Neinfekéni imunitni
priciny

Sarkoidéza
Systémovy lupus erythematodes, revmatoidni artritida

Infiltrace nenadorova

Extramedularni hematopoeza

Metabolicka stfradava onemocnéni — Gaucherova choroba, Nieman-Pickova choroba
Amyloiddza

Cysty

Infiltrace nadorova

Myeloproliferativni onemocnéni
Leukémie (napf. leukémie z vlasatych bunék), non-Hodgkinovy i Hodgkinovy lymfomy
Metastazy jinych nadorl (melanom)
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Vrozené vady

Asplenie, hyposplenie

0

asplenie vzacn4, Castéjsi je hypoplazie. VétsSinou sdruzené s jinymi vrozenymi vadami

Lien accessorius:

o [ o R o R o |

asi u 10% osob

mUzZe byt jedna, nebo se vyskytuje mnohotné; velikost zpravidla neprekroci 4 cm

nejéastéji v hilové oblasti sleziny nebo v tukové tkani kolem kaudy pankreatu

stejnd morfologie jako normalni slezina

pri splenektomii mlzZe ¢astecné prevzit funkci odstranéné sleziny, mize prodélat kompenzatorni hyperplazii

Regresivni zmény

Ruptura sleziny

traumaticka ruptura: nejcastéji po silném tupém traumatu, u predem nezménéné sleziny

spontanni ruptura: u patologicky zménéné sleziny po zdanlivé neskodném uderu nebo i bez zjevné priciny;
nejcastéji splenomegalie u akutnich infiltrativnich nadorovych onemocnéni (akutni leukémie), u infekéni
mononukledzy, tyfu, malarii, u amyloiddzy. Pouzdro sleziny je napnuté, ztenéené a snadno praska.

nastava krvaceni do peritonealni dutiny, mize vést k posthemoragickému Soku nebo vykrvaceni

v nékterych pfipadech (cca 15%) je ruptura dvoudoba — nejprve vznika subkapsularni hematom, a ve druhé
dobé praskne i pouzdro a rozviji se hemoperitoneum. Casovy odstup mize ¢init desitky hodin i nékolik dni
ruptura se nejcastéji vyskytuje v oblasti dolniho pdlu nebo hilu sleziny

kromé krvaceni se miZe do peritonedlni dutiny dostat i vlastni tkan sleziny, ta se mze implantovat v
peritonealni dutiné, opouzdfi se a imponuje jako ektopicka tkan sleziny (splendza), mize pfipominat akcesorni
slezinu

chronicky se rozvijejici splenomegalie s fibrotizaci pouzdra k rupture tolik nachylné nejsou

Kongestivni splenomegalie (méstnava slezina)

0

0

0

priciny:

* uvendzniho méstnani — pfi pravostranném srdecnim selhavani, portalni hypertenzi (cirhdza)

* trombdza portalni Zily — pti zpomaleni pritoku krve jatry, zejména u cirhdzy; pfi pfechodu zanétu v
dutiné bfisni do Zilni stény, nebo po tupych traumatech; nadorova trombdza pfi invazi karcinomu jater
do v. portae

* trombdza v. lienalis - pfi infiltraci karcinomem pankreatu nebo Zaludku

MA: konzistence je tuzsi, pouzdro je ztlustélé, barva je tmavocervend. Hmotnost dosahuje obvykle 300-700g, ale
mUze presahnout i 1000g.

MI: sinusy jsou Siroce rozsifené a vyplnéné krvi. Vyrazné prekrveni stira normalni strukturu sleziny. Bila pulpa je
malo zietelnd. Mohou se objevovat loZiska krvaceni s hemosiderdzou. Pti organizaci loZisek krvaceni dochazi k
fibrotizaci. Ve vazivovych Usecich jsou depozita hemosiderinu a mohou zde byt i soli kalcia (tzv.
GandihoGamnova téliska)



Infarkt sleziny

O objevuji se bézné v slezindch pozménénych patologickym procesem, napf. u sekunddrni hematopoézy u
pacientl s myelofibrézou, nebo v pripadé infiltrace leukémii
O unezménéné sleziny je to nej¢astéji embolie, zpravidla ze srdce O vznikaji uzavienim a. lienalis nebo jejich vétvi
O MA:
* podle stupné prokrvaceni nekrotického lozZiska se rozliSuji infarkty bilé, cervené a smisené
* typicky ma infarkt trojuhelnikovy tvar s bazi pod pouzdrem a s vrcholem smérujicim do parenchymu
* na pouzdru se objevuje fibrinovy exsudat

Zanéty

Akutni septicky tumor (septickd aktivace, splenitis acuta)

O reakce na celkovou infekci

O

u sepse, u nemocnych s nekrotizujicimi nadory nebo velkymi hematomy

O MA: slezina mirné zvétSena, ma napjaté pouzdro. Tkan je mékké konzistence az kasSovitd; na fezu se mékka tkan
sleziny stird noZzem (=snadno ulpiva na nozi)

O MI: rozsifena Cervend pulpa — prekrvend a velmi bunécéna. V dilatovanych sinusech neutrofily; zmnoZené byvaji i
makrofagy

O utézkych sepsi a pyémii mohou byt pfitomny aZ drobné abscesy v ¢ervené pulpé O hemoragicka nekrotizujici

splenitida u antraxu

Chronicky zanétlivy tumor

O uchronickych infekci (napf. subakutni endokarditida, tuberkuldza, chronicka osteomyelitida)

O MA: tkan sleziny tuzsi, nestira se nozem

O MI: zmnoZena Cervend i bild pulpa

O maldrie - slezina extrémné zvétsend, dosahuje az 2kg, tkan je kifehka a snadno dochazi k rupture, barva ¢ervené
pulpy se méni na bridlicové Sedou aZ ¢ernou (depozice tzv. malarického pigmentu — hematin)

O TBC-v miliarni formé, vede ke splenomegalii

O infekéni mononukledza — splenomegalie, Ml zmnoZeni imunoblast(, ojedinéle buriky vzhledu

ReedovéSternbergovych bunék

O AIDS - splenomegalie; MI hyperplazie bilé pulpy, epiteloidni granulomy. Onemocnéni je ¢asto komplikované
oportunni infekci, kterd se rovnéz podili na zvétSeni sleziny

Jiné nenadorové stavy

Perisplenitis cartilaginea

O loziskové nebo difuzni ztluSténi pouzdra sleziny, které pfipomina cukrovou polevu — tzv. polevova slezina
O objevuje se u starsich lidi jako ndhodny nalez

O etiologie neznama
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Nadory sleziny

Cysty sleziny

o R o |

parazitarni — echinokokové, pfi cysticerkdze

cysty s epitelovou dlazdicovobunécnou vystelkou

mezotelové cysty - vystlané plochym epitelem, v subkapsularni oblasti
pseudocysty — souvislost s hojenim hemoragii a infarktt

Zanétlivy pseudotumor

etiologie: infekce — EBV, mykobakterie

MA: neopouzdiené tumordzni loZisko s bélavymi vazivovymi pruhy; mohou zde byt nekrdézy a krvaceni
MI: v podstaté jde o granulacni tkan s pfitomnosti protahlych fibroblastd, myofibroblastd, lymfocytl a
plazmatickych bunék; €asto se objevuji granulomy s velkymi vicejadernymi burikami

Hamartom (splenom)

O

vyrazny rast strukturdlné neorganizované tkané sleziny

pomérné vzacnd tumordzni malformace

na fezu se projevuje jako homogenni neopouzdiené loZisko. Je tvofeno nepravidelné usporadanou ¢ervenou
pulpou bez pfitomnosti bilé pulpy. V |ézi jsou nepravidelné vinuté, stlacené krevni kapilary.

MI muze pfipominat hemangiom.

postupné dochazi k proliferaci vaziva a jeho sklerotizaci, takZze pozdéji mize pfipominat benigni vazivovy tumor

Nadory cév sleziny

O

|

vychazeji z endotelu, ktery vystyla cévy
kaverndzni hemangiomy, kapilarni hemangiomy — dosahuji velikosti od 1 mm po nékolik cm
difuzni hemangiomatdza — tkan sleziny je difuzné prostoupena krevnimi cévami rlizného kalibru

vzacnéji lymfangiom; angiosarkom (u starsich lidi, splenomegalie s naslednou rupturou)

Lymfomy sleziny

0

Splenicky B-bunécny lymfom marginalni zony
* asi 1% vsech lymfomu, prdmérny vék postizenych 50 let
* nadorové bunky se vyskytuji nejen ve tkani sleziny, ale také v periferni krvi
* cirkulujici bufiky mohou mit na povrchu cytoplazmatické vybézky — na rozdil od hairy-cell leukémie jsou
rozloZzené nepravidelné a nékdy polarizované (lezi na opacnych pdlech buriky)
* zvétSeni sleziny, infiltrace kostni dfené a jater
* nékdy se objevuje hemolytickd anémie nebo trombocytopenie
* pozvolny pribéh onemocnéni, 70% nemocnych preziva 10 let, provadi se splenektomie
* MA: nafezu patrné cetné neostie ohrani¢ené uzliky miliarniho vzhledu
* MI: ndpadné rozsireni bilé pulpy
* agresivni varianta: prezivani pacient( se vyrazné snizuje



O Leukémie z vlasatych bunék

v periferni krvi buniky s vlasky, ty jsou patrné v natérech periferni krve nebo v ELMI
vyrazna splenomegalie (dosahuje az 1kg), uzliny nebyvaji zvétsené
klinicky se projevuje Unavou, dyspnoi, pocitem plnosti bficha, infekcemi
terapie: splenektomie, interferon
MA: na fezu je slezina homogenné cervené barvy, tuzsi konzistence
Ml:
= difdzniinfiltrace ¢ervené a bilé pulpy. Nadorové buriky jsou stfedné velké, jadra jsou
ledvinovitého tvaru, mohou byt lobulizovdna
= cévni stény sleziny jsou vyrazné infiltrovana nadorovymi burikami
= charakteristické jsou tzv. pseudosinusy — rzné velkd nepravidelna jezirka krve obklopena
leukemickymi burikami, obraz mizZe ptripominat kavernézni hemangiom O Hodgkinova nemoc
v soucasnosti se diky moderni chemoterapii objevuje ve sleziné malo
v minulosti se v MA obraze stfidala loZiska nekrdzy a nddorové infiltrace

O Systémova mastocytdza

infiltrace sleziny, lymfatickych uzlin, kostni dfené a jater Zirnymi burikami, nékdy i infiltrace klze O
nejcastéji u muzld nad 60 let

klinické projevy: alergické reakce, bolesti kosti, fraktury (zplisobené osteolytickymi loZisky), prajmy,
respiraCni potize, cytopenie, hepatosplenomegalie

fada téchto symptom je zplsobena uvolfiovanim histaminu z Zirnych bunék
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21. Gastritidy a ezofagitidy (priciny, nasledky mistni a celkové).

Gastritidy

Akutni gastritida

O kratkodoby pribéh se spontannim hojenim O vznik - uplatriovani faktora:
* exogennich - dietetické (silné kofenéna strava, alkohol), plsobeni [ék( (kys.acetylsalicylova, nesteroidni
antiflogistika, protinadorové léky), koureni, stres a infekce
* endogenni - urémie, Sokové stavy, ischémie
O MA: sliznice je prekrvena a edematdzni, nékdy drobné eroze (akutni erozivni gastritida), jindy sliznice vyrazné
prokrvacena (akutni hemoragicka gastritida)
O MI: hyperémie, spojend s krvacenim, edém, smiSena zanétliva infiltrace lamina propria mucosae, hlavné v
oblasti foveol. Povrchovy epitel vykazuje regresivni zmény s loZiskovou deskvamaci, ¢asto také povrchové
slizni¢ni eroze, které se rychle hoji diky zvySené aktivité progenitorovych bb. v oblasti krcka zlazek

O toxicka gastritida: podminéna lokalnim plsobenim chemickych latek na sliznici — alkohol, drazdivé jidla,
poleptdni pfi potziti Ziravin

O stresova gastritida: zplUsobena cirkulaéni insuficienci vedouci k ischémii Zal. sliznice. Cirkulaéni porucha muze
byt lokalni, nebo soucast Soku. V tézsich pripadech dochazi k tvorbé viedu — riziko krvaceni, perforace.

O flegmondzni gastritida: zplisobena pyogennimi bakteriemi. Difuzni hnisava infiltrace sliznice, submukdzy, pfip. i
hlubsich vrstev. Je ¢asto fatalni, ale pomérné vzacna.

Chronicka gastritida

O chronicky zanét v Zaludecni sliznici, mGze vést k atrofii sliznice, vzniku intestindlni metaplazie a dysplazie se
zvySenym rizikem vzniku karcinomu

O MA: (vétSinou nekoreluje s rozsahem a Ml obrazem zanétlivych zmén) - erytém, edém, teckovité hemoragie,
eroze

O MI: zakladni zménou je rizné intenzivni zanétliva celulizace lamina propria mucosae, v infiltratu vidy
mononukleary (lymfocyty a plazmocyty); v riizné mire neutrofilni granulocyty (znadmka aktivity zanétu),
eozinofilni granulocyty

O obraz chr. gastritidy dale zahrnuje alterace epitelovych struktur Zaludecni sliznice = ¢astou zménou je reaktivni
rozsiteni oblasti krékd zZlazek, které obvykle nepravidelné proliferuji; dale atrofie a metaplazie

O atrofie

* souvisi s vyraznym ubytkem bb. tvoticich Zldzovou vrstvu Zaludecni sliznice O na rozvoji se
podili také snizena aktivita progenitorovych bb.
*  MI: redukce, pfipadné az Uplné vymizeni Zlazové vrstvy a zmnoZeni vazivového stromatu
0 intestindlni metaplazie
* nahrada epitelu Zaludecni sliznice epitelem strevniho typu
* vznik je nasledkem poruchy diferenciace progenitorovych bb, ktera zfejmé souvisi se zménou prostredi v
zanétlivé zménéné sliznici (plsobeni zanétlivych mediator( a odlisSnych mistnich rlistovych faktor()
* podle zplsobu diferenciace bb. tvoficich loZiska metaplastického epitelu a typu hlenu (ktery tyto buriky
produkuji) se rozlisuje:
o intestindIni metaplazie kompletni (typ I)
¢ kompletni typ I: napodobuje sliznici tenkého stieva, useky metaplastického epitelu jsou
zde tvoreny poharkovymi bb. (obsahujici sialomuciny), absorpénim cylindrickym
epitelem a Panethovymi bb.




o nekompletni (typ Il a lll, tzv. kolicky typ)
¢ nekompletni typ Il: jsou zde pfitomny pohdrkové bb. obsahujici sialomuciny a hlenotvorné
epitelie obsahujici bud neutralni hlen, nebo sialomuciny
¢ nekompletni typ Ill: nepravidelné vétvici se krypty tvorené cylindrickymi bb.
produkujicimi sulfomuciny, mensi pocet poharkovych bb. (produkuji bud’ sialomuciny,
nebo sulfomuciny)

O prekancerdézni stav (kompletni metaplazie — nizké riziko, nekompletni typ Il — vysoké riziko
O etiologie: H. pylori (80-90%), autoimunita, léky a chemikalie, radiacni zateni, mechanické drazdéni
O v prabéhu chronického zanétu se mohou na sliznici vyskytnout dysplastické zmény epitelu, charakterizované
cytologickymi atypiemi a nepravidelnostmi v usporadani. U ¢asti pacient( se vyviji adenokarcinom Zaludku, vyssi
riziko vzniku karcinomu je u nemocnych s autoimunitni chronickou atrofickou gastritidou

O klasifikace:

chronicka neatroficka gastritida (superficialni)
chronicka atrofickd gastritida o typ 1 — autoimunitni chronicka atroficka gastritida
o typ 2 — multifokalni chronickd atroficka gastritida

0 Chronicka neatroficka gastritida (superficialni)

morfologicky: mononuklearni infiltrat, prevazné v oblasti foveol a krékd Zlazek

intenzita zanétu i alterace epitelovych struktur jsou znacné variabilni

pfimés neutrofild v infiltratu znadi o aktivité onemocnéni

v hlubsich Usecich sliznice byvaji loZiskové husté infiltraty sestavajici prevainé z malych lymfocyt(, castéji
se mohou vyskytnout i lymfatické folikuly

tento typ dnes vylu¢né spojovan s infekci H. pylori

intenzivnéjsi zanétlivé zmény v oblasti antra, zanét v korporalni sliznici mirné;jsi

O Multifokalni chronicka atrofickd gastritida

nejcastéji vyvolana infekci H. pylori

intenzita zanétlivého infiltratu byva méné vyrazna

postiZena je jak oblast téla, tak antrum

vyjadreny reaktivni zmény epitelovych struktur, nékdy dochazi k tvorbé erozi

loZiska s atrofickou sliznici a s intestinalni metaplazii zac¢inaji v oblasti incisura angularis a Sifi se
proximalné i distdIné, jejich distribuce je nepravidelna — multifokalni atroficka sliznice

0 Autoimunitni chronicka atroficka gastritida

vznika na podkladé produkce protilatek proti mikrosomdm parietalnich bunék a vétsinou proti vnitfnimu
faktoru, produkovaného parietdlnimi bunikami

v patogenezi genetické faktory

postiZzena prevainé oblast fundu a téla

autoagresivni reakce vede k postupné destrukci Zaludecnich Zlazek az k dplnému vymizeni zlazové vrstvy
vymizeni korporalnich Zlazek znamena zastavu produkce HCI, cozZ se projevi achlorhydrii

nepfitomnost vnitfniho faktoru vede k rozvoji perniciézni anémie

achlorhydrie stimuluje G bunky v antrdlni oblasti k sekreci gastrinu, jehoz hladina proto dlouhodobé stoup3;
Takto zvysenad hladina gastrinu stimuluje ECL buriky produkujici histamin, ktery zvysuje produkci HCI v
parietalnich bunkach. Dlouhodoba (a pfi absenci parietalnich bunék netcinna) stimulace ECL bunék vede k
jejich hyperplazii.

MA: sliznice difazné snizena a vyhlazena, s vymizenim fas

MiI: patrnd pokrocild atrofie Zaludecni sliznice s vyraznou redukci nebo chybénim Zlazové vrstvy a s rozsdhlymi
loZisky intestinalni metaplazie. Hyperplazie ECL bunék svédci pro hypergastrinémii pti achlorhydrii.
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00 Helicobacter pylori

O etiologie:

G- zaktivenad tyCinkova bakterie, adaptovdna na prostredi zaludecni sliznice

po vstupu do organismu musi prekonat agresivni kyselé prostfedi - produkuje uredzu — stépi endogenni
mocovinu na amoniak s lokalnim vzestupem pH

bi¢iky = pohyb v Zaludeénim hlenu na povrch sliznice, adheziny - ulpéni na foveolarnich epiteliich O
samotné poskozeni zaludecni sliznice: o pfimy cytopaticky efekt na epitelové bunky (lipopolysacharid,
cytotoxiny cagA, vacA) o nepfimo, stimulaci zanétlivé reakce

akutni faze infekce probihd vétsinou subklinicky, vétSinou prechazi do chronické gastritidy

¢asnad faze chronické gastritidy typicky postihuje antrum, protoze za béznych podminek je zde
nejsnadnéji dosazitelné mikroprostfedi s optimalnim pH. Morfologicky je zanétlivy infiltrat lokalizovany
zprvu

v povrchové zéné. Pro chronicky prabéh zanétu svéddi pritomnost plazmocytl, pro jeho aktivitu
pritomnost granulocytl (projev defenzivni zanétlivé reakce organismu proti bakterii). Vyrazem

rozvoje imunitni odpovédi proti helikobakterim je tvorba lymfatickych folikull v proprii. Tato faze
odpovida v klasifikaci chronické superficialni gastritidé.

pokrocild faze chronické gastritidy je projevem poskozeni epitelu foveol a Zlazek, které vede k atrofii a
intestinalni metaplazii antralni sliznice. Protoze atrofické a metaplastické zlazky neposkytuji
helikobakteru vhodné mikroprostredi, ten postupné z atrofickych oblasti mizi a dochdzi k Ustupu aktivity
zanétu. Helikobakter migruje do téla a fundu, coz dale stimuluje Sifeni zanétu na sliznici celého Zaludku.
Ve vysledku morfologicky dominuji atrofické zmény antralni nebo korporalni oblasti, s nepravidelnou
loZiskovou distribuci. Obraz odpovida multifokalni chronické atrofické gastritidé.

kolonizace Zaludec¢ni sliznice miZe byt jen loZiskova - odbér vice bioptickych vzork(

Ezofagitidy

polykani pfilis horkych pokrmu

silné chemikalie a jiné drazdivé latky

mechanicko-toxické plsobeni katétr( pti dlouhodobé intubaci

radiacni zateni

pfi urémii

infekce — bakteriémie, virové infekce (herpes simplex, cytomegalovirus)
oportunni mykotické organismy (Candida albicans) u imunosuprimovanych

Refluxni ezofagitida

O zvlastni

typ chemicky indukovaného zanétu, vznika pfi patologickém gastroezofagealnim refluxu O

etiopatogeneze:

poruchy normalni funkce dolniho jicnového svérace

zmény anatomického usporadani gastroezofagealni junkce (napft. skluzna hiatova hernie) O porucha
vyprazdiiovani zaludku

O stupen a charakter zanétlivych zmén zavisi na fade faktor(:

O MA:zm
sliznice

pH refluxatu

jeho sloZeni — enzymy, Zluc. kyseliny

délka expozice

rezistence dlazdicového epitelu sliznice jicnu

ény nejvice v distalni oblasti jicnu. V leh¢i formé sliznice pfekrvena, na povrchu zluté povleklé useky

vvvs v vy

s rudym okrajem (eroze). Tézsi formy — tvorba splyvajicich az cirkularnich erozi, v nejtézsich pripadech

s jizvenim a stendzou O MI:

reaktivni zmény dlazdicového epitelu — a) rozsifeni bazalni zény; b) prodlouzeni stromdlnich papil do
povrchové 1/3 epitelu (normalné zasahuji do 2/3) — viz. obrazek



¢ ve slizni¢nim stromatu je smiSena zanétliva infiltrace s primési eozinofil{
¢ muzZe dochazet k tvorbé povrchovych erozi, pfip. hlubsich ulceraci. V ptipade téchto slizni¢nich defektd
vznika Casto vazivové ztlusténi stény jicnu s mozZnosti stendzy
O klinicky pribéh: nejcastéji pyroza, dysfagie, regurgitace kyselého refluxatu do Ust. Vzacnéji bolest na hrudi
napodobuijici stenokardie pfi ischemické chorobé srde¢ni 0 komplikace:

*  peptickd ulcerace — krvaceni (projevi se jako hematemeze, meléna)
* stendza

e Barretlv jicen

Pathologic esophagitis

Normal Esophagitis
EH, epithelial height; PL, papillarylayer; BL, basal layer
Normal: PL ~ 40% of epithelial height; BL ~ 15%
GERD: PL ~ 90% of epithelial height; BL ~ 30%

O Barretlv jicen:
* jedna z nejzavaznéjSich komplikaci chronické refluxni ezofagitidy
* nahrada dlaZdicového epitelu termindlniho Useku jicnu specializovanym cylindrickym epitelem s
poharkovymi bunkami (intestinalni metaplazie).
* MA: jevi se jako Cervené jazyky nebo skvrny zasahujici z gastroezofagedlni junkce oralnim smérem
* prekancerdza, moZnost rozvoje dysplastickych zmén a relativné vysoké riziko vzniku adenokarcinomu

Jiné ezofagitidy
O Korozivni ezofagitida

* potiti Ziravin, zejm. kyselin a louhU, nékdy se pouziva i pro poskozeni velmi horkym napojem
e MI: nekrdza (koagulacéni — kyselina, kolikvaéni — louh),
* vlehdich pfipadech jizevnatd stendza jicnu
e v tézkych pfipadech muze vést k perforaci jicnu s krvacenim, mediastinitidou a ¢asto fatalnim koncem O s
odstupem c¢asu mlze v tomto terénu vznikat karcinom jicnu (az 3000x vyssi frekvence)
O Postaktinicka ezofagitida

* nezadouci Ucinek radioterapie u pacientll s malignitou v oblasti hrudniku
* klinicky: dysfagie, odynofagie
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* morfologicky: hyperémie, ulcerace, pozdéji fibréza a tvorba jizevnatych stendz
22. Viedova nemoc. (morfologie typickych lézi, priciny, nasledky). Patologie peritonealni
dutiny (zanéty, hernie, invaginace, volvulus a jiné poruchy polohy prasvitu stfev, nasledky).

NK¢

aludecni eroze

akutni povrchovy ostte ohraniceny defekt, nepresahuje lamina muscularis mucosae
klasifikace podle rozsahu — povrchové, foveolarni, hluboké (zasahuji az do Zlazové vrstvy)

prdmeér erozi je Casto jen nékolik milimetr(, jejich mnoZstvi a distribuce zavisi na vyvolavajicich faktorech

o [ o o |

hemoragické eroze: v téle zaludku - pfi Uporném zvraceni, stresu, Sokovych stavech; v celém zaludku — alkohol a
nesteroidni antiflogistika

O nehemoragické eroze: vétSinou antrum, pti chronické gastritidé (vyvolané duodenogastrickym refluxem nebo
helicobacterem)

O kromé uvedenych faktorl se na jejich vzniku dale podileji
* aciddza, hypoxie, stimulace n.vagi
* lokdlni porucha mikrocirkulace s rupturou kapildr a krvdcenim do sliznice
O MI: nekrdza sliznice, spodina kryta fibrinem, pfimés neutrofill, nékdy hemoragie; v okoli jen fidka smisena
zanétliva infiltrace

O hoji se regeneraci epitelu béhem nékolika dni

Pepticky vied

O od eroze se lisi hloubkou defektu - vied pronika pres lamina muscularis mucosae do submukdzy a nékdy i do
hlubsich vrstev Zaludecni stény

O eroze jsou Casto vicecetné, vied se obvykle nachazi jen jeden (méné dva nebo vice)

O podle priibéhu se déli na akutni a chronické

Akutni pepticky vied

O Jdzky vztah k hemoragickym erozim, lisi se od nich velikosti — prdmér az nékolik cm, a hloubkou
MA: okrouhly ostfe ohrani¢eny defekt zasahujici do submukdzy - dale mlze pronikat az celou sténou Zaludku

pokud se nevyskytnou komplikace (krvaceni, perforace), mize mit klinicky némy pribéh

O o d

hoji se granulacni tkani a regeneraci sliznice postupnym prerlstanim epitelu z okraja

Chronicky pepticky vied

O vétsinou solitarni hluboky defekt sliznice
O nejcastéji je ve stfednim véku a u starsich osob, vice muzi
O podle lokalizace se rozliSuje vied Zaludku a vied duodena:
* Zaludecni vied
= faktory vzniku: vék, pohlavi, genetické predispozice, abuzus alkoholu, koufeni, emocni stres = tfi
etiologické skupiny:
¢ na podkladé hypersekrece kyseliny solné (pt. Zollinger(v-Ellison(v sy)
e v souvislosti s terapii nesteroidnimi antiflogistiky
e v souvislosti s infekci Helicobacter pylori



= uvedené agresivni faktory plsobi naruseni ochranné bariéry zZaludeéni sliznice, nasledné rozpad
tkdné

= |okalizace: oblast antra a mald kurvatura.

= na velkém zakfiveni a na zadni nebo predni sténé Zaludku ¢astéji ulcerovany karcinom!

* vied duodena

= souvisi s helikobakterovou gastritidou postihujici antralni oblast a s pdsobenim Zaludecni stavy,
kterd ma pfi gastritidé odlisné sloZeni, na sliznice proximalniho Useku duodena. V disledku
zmény prostredi dochazi ke vzniku Zalude¢ni metaplazie = lokalizace: pars superior, zejména v
bulbu

O MA: okrouhly, ostfe ohrani¢eny defekt sliznice priiméru vétsinou kolem 2 cm s navalitymi okraji, k nimz se
radidlné sbihaji fasy okolni sliznice. Zasahuje vidy do submukdzy, pfipadné i do hlubsich vrstev Zaludecni stény O
MI: na spodiné chronického peptického viedu je nékolik zén

o

* povrchovy Usek je pokryt exsudatem z fibrinu a granulocyt(
* pod nim je bunécény detritus (odloupané epitelie, odumrelé ¢asti,...) a fibrinoidni nekrdza vznikajici
plsobenim Zaludeéni $tavy na obnaZenou tkan
» dale zéna nespecifické granulacni tkané, na kterou navazuje jizevnaté vazivo
u hlubsich vied( prerusuje vazivova tkan svalovou vrstvu a vytahuje ji k okrajiim viedu
cévy na spodiné viedu vykazuji vazivové ztlusténi intimy, jejich lumen je ziZené nebo uzaviené trombem
nervové pletené v této zéna byvaji zbytnélé, nékdy se vyskytuji struktury odpovidajici amputaénimu neuromu

s

fibroproduktivni a zanétlivé zmény zasahuiji i na serdzu, ktera je vazivové ztlustéla

O 0OooOo g

mUze dochazet také k vazivovym srlistim s okolnimi organy, zejména se spodni plochou jater a s mesocolon
transversum

O klinické projevy: bolest v epigastriu (Zaludecni vied — Castéji po jidle, duodenalni vied- nalac¢no, v noci), pyroéza,
zvraceni, v 10% asymptomaticky, asto azZ priznaky z komplikaci

O komplikace: perforace, penetrace, krvaceni, jizveni, stendza a maligni zvrat
* perforace
= mohou perforovat akutni i chronické viedy, lokalizované predevsim na predni strané zaludku, v
duodenu a v oblasti pyloru
= perforace do dutiny btisni s naslednou difuzni nebo ohrani¢enou peritonitidou
= serdzav okoli perforace je prekrvend, krytd fibrindznim exsudatem, ktery mize vytvaret
slepeniny s okolnimi organy, nejcastéji s omentum majus
* penetrace
= pronikani viedu mimo Zaludec¢ni sténu do sousednich organ(i v misté vytvorenych adhezi
= vfedy penetruji nejcastéji do hlavy pankreatu nebo do jater (ulcus penetrans)
= v pfilehlém Useku pankreatické tkané se mize vyvinout ohrani¢ena pankreatitida
* krvaceni
¢ vznik z arodovanych (nahlodanych) cév na spodiné vied( akutnich i chronickych
= postihuje priblizné tfretinu nemocnych, nékdy muze byt prvnim projevem viedu = masivni
krvaceni maze byt pFi¢inou smrti (zejm. arterialni)
e jizveni:
= intenzivni fibroproduktivni zmény na spodiné chronického peptického viedu
= muZe vyustit ve stendzu nebo deformaci Zaludku spojenou s poruchou pasaze
= klinicky nejvyznamnéjsi je jizevnata stendza pyloru a duodena
= jizvici se vied ve stfednim Useku Zaludku muUZe vyvolat deformaci , Zaludek tvar presypacich
hodin“

95



96

* maligni zvrat
= v Zaludku vzacny, neni zndm u viedu duodena
= uvazuje se spiSe o sou¢asném vyskytu peptického viedu a ulcerovaného nadoru ve stejné
lokalizaci, kdy oba vznikaji na podkladé stejného prekurzorového onemocnéni

Hernie

vakovité vychlipeni peritonea obsahujici mensi nebo vétsi ¢ast brisnich orgdnid (od vyhrezu se lisi souvislou
peritonealni vystelkou — vyjimku tvofi skluznd hernie)
vznik v misté oslabeni bfisni stény
ke vtlacovani ptilehlého organu do zeslabeného mista dochazi zejména pfi zvyseni nitrobfisniho tlaku (fyzicka
namaha, chronicky kasel, nasazeni bfisniho lisu)
snizeni odolnosti stény ddno anatomickymi pomeéry, proto hernie vznikaji v typické lokalizaci

* v mistech, kde jsou Stérbiny mezi svaly

* vnitfni hernie se tvofi v misté peritonealnich recesl
* vrozené malformace (pf. pupecnikova hernie a Sikma tfiselna kyla pfi nelplné uzavieném processus
vaginalis peritonei)

* k ziskanym zeslabenim stény btisni patfi pfedevsim pooperacni jizvy

O u kazdy kyly se rozlisuje:

* kylni branka (kratky prstenec nebo kanalek spojujici kylni vak s peritonealni dutinou) O kylni vak

* obsah kyly (pohyblivé organy dutiny bfisni, nej¢astéji omentum — epiplokéla a tenké stfevo — enterokéla).
Organy mohou byt v kylnim vaku uloZeny volné (hernia libera) nebo mohou sristat s jeho sténou (hernia
accreta)

skluzna hernie: vznikd, kdy obsahem je ¢ast stfeva (pr. céka), ktera je fyziologicky ptirostla k bfisni sténé >
nasténné peritoneum sklouzava do hernie s prislusnou ¢asti stfeva. Kylni vak je z¢asti tvoren nasténnym
peritoneem, z¢3asti i peritoneem kryjicim stfevo, které je v hernii uloZzeno paralelné s kylnim vakem

hlavni nebezpecdi je uskfinuti — inkarcerace

» elastické uskrinuti: pti prudkém zvyseni nitrobfisniho tlaku (namahavy télesny vykon) mlze do kylniho
vaku proniknout otevienou kylni branou intraperitonealni organ (nejcastéji klicky tenkého streva) - kdyz
bfisni lis povoli, branka se diky své elasticité stahne a klicky se zaskrti

= Littréova (nasténnd) hernie: do branky vnikne jen ¢ast obvodu stfeva (vétSinou tlustého) a v ni se
uskfine

* chabd (obstipacni) inkarcerace: v hernii se Sirokou brankou, jeji vyvoj je postupny - stfevni klicky, které
jsou obsahem kyly se preplni obsahem nebo plyny a nasledné dojde ke stlaceni ptrivodné a odvodné klicky
v brance. Nékdy se uplatiiuje ventilovy mechanismus (umoznuje vnik stfevniho obsahu dovnitf, ale
znemoznuje jeho odchod)

* retrogrddni inkarcerace: obsah hernie tvori dvé stfevni klicky a ¢ast stfeva mezi nimi zistava mimo hernii
v dutiné bfisni - elasticky/obstipacni mechanismus uskfinuti - nebezpedi je v tom, Ze postihuje praveé
usek stfeva mimo hernii

pfi uskfinuti dochazi k obstrukci stfeva a rozviji se strangulacni ileus (strangulace = zaskrceni)

stla¢eni mezenteria s pfivodnymi cévami v kylni brance = porucha krevniho obéhu v uskfinutém Useku stieva,
hemoragicka infarzace - riziko ileu a gangrény stfeva s jeho perforaci - sterkoralni peritonitida - muize byt
omezena jen na kylni vak (tzv. peritonitis herniaria), vétSinou ale prechazi do dutiny bfisni

volvulus in hernia: otoceni klicek stfevnich v hernii kolem dlouhé osy, nasledky stejné jako u uskfinuti



Vnéjsi hernie

O Hernia inguinalis externa, obligua = vnéjsi (Sikma) tfiselna kyla
* sleduje cestu, kterou pfi normalnim vyvoji sestupuje varle z dutiny btisni do Sourku

* vznik souvisi s perzistenci processus vaginalis = je-li zachovan v celé délce, tvorfi sdm kylni vak a kylnim
obsahem je i varle (hernia vaginalis testicularis), perzistuje-li jen v malé casti, pronika kyla podél funiculus
spermaticus a s tunica vaginalis testis v Sourku nekomunikuje (hernia vaginalis funicularis)

* zpocatku ma charakter malého vyklenuti pfi zevnim usti tfiselného kanalu, pozdéji mize sestoupit az do
Sourku (hernia scrotalis)

* u Zen se vyskytuje vzacnéji (chybi processus vaginalis) = kyla mizZe sestoupit podél ligamentum
rotundum az do labium majus (hernia labialis)

0 Hernia inguinalis directa = vnit¥ni (pfima) tfiselnd kyla
* pronika stérbinou ve svalech a tlaci pred sebou pfi¢nou fascii > pod klzi vstupuje v misté zevniho

vyusténi triselného kanalu
* nikdy neni vrozena, vzacnéjsi nez sikma, u muzi po 40.roce, muze byt i oboustranna

O Hernia femoralis (cruralis) = stehenni kyla
* zacina pod Poupartovym vazem (lig.inguinale), medialné od femoralni vény - mistem prlichodu je canalis
femoralis

* nejcastéji u Zen vyssiho véku, neni moc velka, ¢asto se uskrinuje pod obrazem bolestivého Utvaru v tfisle

[0 Hernia obturatoria
* pronika kanalem v m. obturatorius, kde probihaji arteria et nervus obturatorii > pod kiZi se dostava ve
fossa ovalis

* vzacna, postihuje spise zeny
* obsahem muZze byt tenké stfevo, hrozi ndsténné uskfinuti

O Hernia umbilicalis = pupecni kyla (vznika postfetalné! x pupecnikova kyla (hernia funiculi umbilicalis)
* v détském véku je jeji varianta enterokéla: branka umisténa mezi umbilikalni vénou a hornim okrajem
pupecnikového prstence - vétSinou obsahuje stievo, jeji uskfinuti je vzacné

* varianta u dospélych je epiplokéla: postihuje skoro vyhradné Zeny — pficinou je roztazeni a vyklenuti
pupecni jizvy, nasledkem opakovanych téhotenstvi nebo obezity - vétsinou obsahuje ¢ast omenta, které
srasta s vakem. Obsahuje-li tenké stfevo, mlze se uskfinout

[0 Hernia in cicatrice = hernie v bfi$ni jizvé
* mozny vznik v jizvé po laparotomii, zejm. pfi hojeni per secundam

* obvykle jde jen o vyklenuti jizvy (pfip. i bfiSni stény), jen vzacné se vytvareji hernie s brankou

0 Hernia epigastrica = nadbfiSkova kyla
* pronika Stérbinami v aponeurdze spojujici oba musculi recti od pupku k processus xiphoideus

* muZe byt vrozend, ale vétSinou vznik u Zen nasledkem rozestupu pfimych bfisnich svall po téhotenstvi

Vnitfni hernie
O vznik pronikanim klicek stfevo do peritonealnich reces(, zevné nejsou patrné

[0 Hernia mesocolica = Treitzova hernie
* tvofi se v recessus duodenojejunalis

* vak hernie leZi za peritoneem zadni stény bfisni vlevo od patere, obsahuje tenké stfevo
* pokud nedojde k uskrinuti, které je vzacné, neplsobi potize
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[0 Hernia bursae omentalis

vznik zasunutim tenkého nebo tlustého stfeva do omentalni burzy
jde vlastné o vyhtez, vzhledem k tomu, Ze neni ohranic¢ena kylnim vakem

[0 Hernia diaphragmatica = branicni kyla

vrozena nebo ziskand, prava nebo neprava

vrozend brdnicni hernie pravd — je vytvoren vak, je vzacna

braniéni kyla nepravd — ¢astéjsi, odpovida vyhtezu bfisnich organ( (stfevo, Zaludek, slezina) defektem
branice do dutiny hrudni. Utla¢ena plice je hypoplasticka, pfitlacenad k hilu

Poruchy polohy strev

0 Invaginace (intususcepce)

vznik vsunutim Useku stfeva do sousedni ¢asti = zasunuty Usek je sliznici obracen navenek (v misté
invaginace ma strevo trojitou sténu)
morfologie:

= zevni ¢ast = invaginans (intususcipiens),

= zasunuty Usek = invaginatum (intususceptum)
= Stérbinovity prostor mezi nimi je vystlan visceralnim
peritoneem a obsahuje ptislusnou ¢ast mezenteria

vchlipeni se uskutecnuje ve sméru sestupném (progradnim) nebo
vzestupném (retrogradnim)

intravitdlné vznikla intususcepce je vzdy sestupnd - vznik je
vysvétlovan vchlipenim docasné kontrahovaného Useku streva pfi
zvysené peristaltice - dochazi k nému casto, ale vétSinou se brzy spontanné upravi
trva-li invaginace delsi dobu:

= rozvijeji se v zasunutém Useku stfeva druhotné zmény - disledek stisténi cév dochazi k pasivni
hyperémii az hemoragicka infarzace

= tvorba vazivovych sriista branici spontanni Upraveé (intususcepce fixovanad)
lokalizace:

= invaginatio enterica (tenké stfevo je zasunuto do tenkého streva),

= invaginatio ileocaecalis (vchlipeni ilea do céka — nejcastéjsi nemoc),

» invaginatio colica (invaginace kolicka, tlusté stfevo se zasunuje do tlustého streva)
invaginace jsou Castéjsi v détském a kojeneckém véku, u dospélych vétSinou pficina polypdzni utvar, ktery
je pfi peristaltickych pohybech zachycen intususcipientem, a to pak tahem za polyp do sebe vtdhne
intususceptum

O Prolaps (vyhiez)

vystoupeni stfeva mimo peritonealni dutinu v misté, kde je porusena souvislost peritonea nebo i celé
bfisni stény

vidy ma témér traumaticky ptvod

bez v€asné operace nastdva brzy infekce peritonedlni dutiny



0 Evaginace (vychlipeni)
* stav, kdy rektum vystupuje analnim otvorem a je z poloviny obraceno naruby (sliznici ven) = Uplny rektalni
prolaps
» pokladem vychlipeni je povoleni tonu fitniho svérace

* prolapsus ani = vychlipeni pouze sliznice bez svaloviny

00 Volvulus
* vznikd otodenim stfeva a prilehlého Useku mezenteria nebo mezokola kolem osy probihajici mezi
vrcholem otocené klicky a korenem mezenteria, resp. mezokola

* otaceni postihuje bud jednu klicku, nebo cely konvolut stfeva

* podminka vzniku: pfilis dlouhé a uzké mezenterium

* kotoceni dochdazi z mechanickych pticin (napf. pfi pfeplnéni klicek
trdveninou provdzeném meteorismem a usilovnou peristaltikou)

* otoceni 0 180° nevede k zavaznéjsim poruchdm, spontanné se reponuje,
presahne-li 270°, dochazi k zaskrceni cév mezenteria a k tézké obéhové
poruse, az hemoragicka infarzace

* nejcastéji k nému dochazi na tenkém strevé, céku a sigmoideu

O Strangulace (vnitfni uskfinuti) = zaskrceni stfeva
* muZe k nému dojit ve vnéjsi nebo vnitfni hernii nebo tim, Ze Gsek stfeva vnikne do patologické Stérbiny
nebo pod abnormalni pruhovity peritonealni srist

Vv

* vrozenad Stérbina mezenteria — nejcasté;jsi ze stérbin, byva v misté Meckelova divertiklu
* vrozené pruhy — nejcastéji perzistujici omfaloentericka ducej (ductus omphaloentericus)
* ziskané pruhovité sristy — astéjsi, vznik v souvislosti se zanétlivymi procesy nebo operacnimi zakroky v
dutiné bfisni
= srast hrotu apendixu s mezenteriem, ovariem nebo délohou, = srlist délohy a adnex
* nasledek: hemoragicka infarzace stfeva a stfevni obstrukce
* arteriomezenteridlni uzavér (strangulace) duodena
= vznik zaSkrcenim duodena mezenteridlnim pruhem v misté, kde probiha a. mesenterica sup.
= rozSifeny a vzedmuty Zaludek vypliuje vétsi ¢ast dutiny bfisni, klicky tenkého stfeva jsou prazdné
a skleslé do panve

O Uhlovité ohnuti stfeva

00 v konvolutu stfevnich klicek srostlych v malé panvi (nasledkem zanétd, nadord Zzenského genitalu) O
pfiznaky obstrukce nebo zuzZeni stfeva

00 Enteroptéza (Glenardova nemoc)
00 pokles bfisnich organt

Zmeény prusvitu streva

[0 Obstrukce — zmenseni prasvitu
* zplsobena zménou polohy stfeva (invaginaci, evaginaci, volvulem, strangulaci a thlovitym ohnutim),
stendzou, obturaci, kompresi zvenci a spazmem streva.
* vSechny uvedené stavy vyvolavaji stfevni nepriichodnost (ileus) s dilataci stfeva
*  Obturace — ucpani prasvitu stfeva
= nadorem prominujicim do lumen, tuhé casti potravy, zahustény stfevni obsah (koprolit), cizi
télesa

* Stendza - zUZeni stieva
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nadorem (hl. cirkularné rostoucim), jizevnatou strikturou pfi chronickych stfevnich zanétech
(Crohn, ischemicka kolitida)

nad zuzenym Usekem dochazi k chronickému méstnani obsahu ve stfevnim lumen a k dilataci
stfeva, nékdy spojené s kompenzatorni hypertrofii svaloviny

* Komprese — stlaceni stfeva zvenci

[0 Spazmus

hl. pfi extraintestinalnich nddorech (gynekologické nadory v panevni oblasti)

= souvisi s poruchou inervace, vyskyt u otrav (olovo), poruch metabolismu (akutni intermitentni

porfyrie), psychické poruchy (hysterie nebo neurastenie)

[0 Dilatace — rozsifeni prlsvitu

* mUze byt zplsobena prostym roztazenim lumina jeho obsahem, zejm. nahromadénim plyna
(meteorismus)

* atonie = dilatace stfeva pfi ochrnuti svaloviny. Vznika nad pfekazkou plsobici obstrukci prisvitu, stfevo v
pocatecni fazi reaguje zvySenou peristaltikou, pozdéji vsak ochabuje a dilatuje

* vlivy: toxické latky vznikajici abnormalnimi bakterialnimi a rozpadovymi pochody ve stagnujicim stfevnim
obsahu; zanéty peritonea (hl. u difdzni hnisavé peritonitidy), reflektoricky pfi poruchach CNS

lleus

O stav, pfi kterém dochazi k zastave pasdze obsahu stfeva, hromadi se a dilatuje travici trubici 0 podle mechanismu
vzniku se rozliSuji dva zakladni typy ileu:

* ileus mechanicky: pfic¢inou jsou organické poruchy vedouci k ziZeni nebo obstrukci stieva
* ileus dynamicky: vznika v disledku poruchy motility stfeva

O Mechanicky ileus

* zplsoben pfitomnosti morfologicky patrné poruchy, ktera vede k obstrukci.
* Strangulacni ileus

dlsledkem strangulace — zaskrceni stfeva s jeho zavésem

vznika nahle, v pfipadech zaskrceni stfeva vazivovym pruhem (peritonedlni sristy), pfi inkarceraci
kyly, invaginaci a volvulu

kromé strangulace, ktera plsobi obstrukci stfeva, je zaskrceno také mezenterium s cévami >
cirkulaéni poruchy - hemoragicka infarzace

e Obturacniileus

vyvolan ucpanim stievniho prlsvitu obsahem - cizim télesem, Zlu¢ovym kamenem, cizopasniky
(napf. askaridami - ileus verminosus)

mUze byt vyvolan také patologickymi procesy ve sténé stfevni (nadory, jizveni) = stenoticky ileus,
nebo také kompresi stfeva zvendi (intestinalnimi nadory) = ileus z komprese

O Dynamicky ileus

* ma charakter funkcni poruchy strevni motility pfi absenci morfologické prekazky pasdze O Paralyticky

ileus

vznik ochrnutim stfevni svaloviny, dochazi k atonii stfeva a jeho dilataci

atonie ma za nasledek zastavu pasaze stfevniho obsahu (podobné jako obstrukce prisvitu)
nejcastéji vznika z pricin toxiinfekénich - otravy (alkaloidy) nebo jako komplikace podavani lék(
(pF. vincristin).

toxiny mohou zpUsobit bud’ pfimé poskozeni svaloviny, nebo vyvolavaji poruchu inervace
plUsobenim na periferni nervové plexy nebo nervova ustredi



= pravidelné vznikd u hnisavé peritonitidy, pfi hemoragické infarzaci streva
= reflexné po bfisnich operacich, Urazech bticha, u ledvinovité koliky
= vyviniv pokrocilych fazich ileu mechanického
* Spasticky ileus
= vzacny
= vyvolan spazmem stfevni svaloviny
= k poruse peristaltiky se pfipojuje i ztizeni prlichodnosti stfeva v kontrahovaném useku
= priciny toxické — (otrava olovem), metabolické (pfi porfyrii) nebo neurologické (u nékterych
mozkovych chorob)

0 MA:
* vzedmuti bficha, vysoké postaveni branice, dilatace travici trubice nad pfipadnou obstrukci
* klicky jsou stejnomérné rozsifené, obsah stfev je tekuty, s pfimési plynu
* serdza prekrvenad a zkalena, v dutiné bfisni byva mensi mnoZstvi exsudatu

O MI: Stfevni sténa je prosakla, kiehka, ve sliznici smiSend zanétliva celulizace

O Kklinicky pribéh: zastava odchodu stolice, pocit nadmuti bficha (v pokrodilém stavu i viditelné vzedmuti navenek),
bolest bficha, nauzea, zvraceni (dehydratace, metabolicky rozvrat, alkal6za)

* obturacniileus: v ivodni dobé peristaltika nad prekazkou zvySena, coz je pti¢ina kolikovitych bolesti. Po
vyCerpani snahy o prekonani prekazky dochazi ke stfevni atonii a vymizeni peristaltiky a zvukovych
fenomén(

* paralyticky ileus: od po¢atku vymizeni peristaltiky, nebyvaji kolikovité bolesti O pfi protrahovaném ileu
malabsorpcni syndrom

O nejtézsi prabéh ma ileus pti uzdvéru nadhlém, Uplném a vysoko sedicim (ordiIni Usek) = tzv. vysoky ileus

* zvraceni zaludec¢niho a duodenalniho obsahu, rychle se vyviji metabolicky rozvrat spojeny s dehydrataci a

alkalézou
O lokalizace prekazky nize: ndpadné vzedmuti bficha, zvraceni nabyva fekulentniho razu, dehydratace, toxémie O
na vaznosti celkového stavu se podileji: toxické a bakterialni vlivy, ztrata tekutin a elektrolytd O komplikace:

* vrozsifeném stifevé muze dojit k distencni nekréze s naslednou perforaci

* zvySeni permeability stfevni sliznice pro bakterie a jejich toxiny — peritonitida, toxémie, sepse
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Patologie peritonealni dutiny.

v s

Patologicky obsah v dutiné brisni

O Ascites
* ¢ird naZloutla tekutina charakteru transsudatu
* za normalnich okolnosti je v bfisni dutiné pfitomno maximalné 25 ml tekutiny, dolni hranici pro klinickou
diagndzu ascitu je objem nad 150 ml
* zvySenim tlaku v portdlnim recisti
= zejména cirhdza, dale rozsahla nadorova infiltrace jater, trombdza jaternich Zil
* snizenim onkotického tlaku v kapilarach (hypoalbuminémie)
= jaterni insuficience, nefroticky syndrom, malabsorpéni syndrom
* omezenim odtoku krve z jater
= pravostrannd srdecni insuficience, nddorova infiltrace jat. Zil, Budd-Chiariho syndrom
* omezenim pfitoku portalni krve do jater
= trombdza portélni Zily
* MA: bficho vzedmuté, na klzZi se objevuji distencni strie, branice vytlacena kranialné (¢asto vede ke
kompresivnimu kolapsu bazalnich useka plic)

O Ascites chylosus (chyloperitoneum, chylascos)
* akumulace lymfy, tekutina je mlécné zkalend kv(li vysokému obsahu tukovych kapének
* pfiporuseni stény lymfatickych cév, které odvadéji lymfu ze stfeva
= traumatickd ruptura ductus thoracicus, obstrukce toku lymfy

0 Cholascos
* nahromadéni zluci v peritonealni dutiné
* pfiperforaci Zlu¢niku
* pfitomnost Zluci v bfisni dutiné je dale doprovazena chemickou serofibrindzni peritonitidou

O Hemoperitoneum (haemascos)
* pritomnost tekuté nebo koagulované krve
* pfitraumatech, jak ostrych, tak tupych (ruptura jater nebo sleziny, pravdépodobnost ruptury sleziny
zvysSuje splenomegalie)
* z netraumatickych pficin nejcastéji ruptura aneuryzmatu abdominalni aorty; vzacnéji ruptura
kaverndzniho hemangiomu jater, hepatocelularniho adenomu nebo extrauterinni gravidity
* mensi mnoZstvi tekuté krve se pomérné rychle vstirebava, koagula se organizuji

0 Pneumoperitoneum
* pfitomnost plynu v peritonedlni dutiné
* znamka perforace travici trubice (pepticky vied, perforace strevni stény)
* vzhledem k tomu, Ze pfi perforaci travici trubice byva Unik plynu doprovazen i dalSim obsahem GIT, rozviji
se vétsinou zaroven i peritonitida



0 Pseudomyxoma peritonei

pfitomnost hlenovitého materialu v peritonedlni dutiné, napodobuje rosolovité hmoty myxomu
jde o stav zplUsobeny peritonealnim rozsevem mucindzniho nadoru (vétsinou apendix)

Peritonitida

O Chemicka peritonitida

doprovazi pfitomnost zaludedni stavy, Zludi, pankreatickych enzym( nebo moci v peritonealni dutiné

v Cisté formé ma serdzni nebo serofibrindzni charakter, v pfipadé bakteridlni kontaminace ma i hnisavou
komponentu

pfi chemické peritonitidé vyvolané pankreatickymi enzymy se navic v tukové tkani vyskytuji Balserovy
nekrdzy; v tézkych pripadech akutni pankreatitidy je v peritonedlnim obsahu i pfimés krve

pritomnost neinfekéniho cizorodého materidlu, ktery se do dutiny bfisni mlzZe dostat pfi operacich (napft.
talku) ma vétsinou za nasledek tvorbu granulomi typu z cizich téles a fibroprodukci, ktera mize mit za
nasledek vznik peritonedlnich sristd

granulomatdzni reakce a fibroprodukce také doprovazi peritonitidu indukovanou obsahem prasklého
zralého cystického teratomu ovaria

O Bakterialni peritonitida

do peritonealni dutiny se dostava nejcastéji pfi patologickych procesech postihujicich b¥isni organy O
nejcastéjsi agens: bézna stfevni mikrofldra (E.coli, enterokoky, G- tycky), dale streptokoky, stafylokoky O
bakterie se do peritonedlni dutiny mohou dostat:
= proniknutim neporusenou stfevni sténou — peritonitida z vycestovani
e pfiischémii stfeva
=z patologickych procest v bfisni sténé nebo bfisnich organech
e salpingitida, provaleni jaterniho abscesu,
= perforaci stény daného orgdnu
e pfiapendicitidé, perforace peptického viedu nebo divertiklu
= zvendi penetrujicim poranénim
= hematogenni cestou — vzacné
sterkordlni peritonitida: mize vzniknout pti perforaci stfeva, kdy se do peritonealni dutiny dostava strevni
obsah

spontanni bakteridlni peritonitida: vznika u pacient(l s ascitem pfi jaterni cirhdze. Zdrojem infekce je

vétsinou GIT, vyvolavatelem bézni stievni mikrofldra; dochazi k pfestupu bakterii skrz makroskopicky
intaktni sliznici. Tento prestup je u cirhotikd usnadnén zvysenim permeability stfevni sliznice pfi naruseni
jeji mikrocirkulace pfti portalni hypertenzi, pfispiva k tomu snizend imunita (u cirhotikd bézna)
indukovana peritonitida: oznacuje se tak peritonitida vznikajici prestupem zanétu na peritoneum per

continuitatem pres branici z perikardialni nebo pleuralni dutiny
morfologie se méni v zavislosti na délce trvani
= za 2-4h po prlniku bakterii se vytraci pfirozeny lesk peritonea
= postupné dochazi k jeho zkaleni, zpocatku se objevuje serézni exsudat, ktery se v dalsSim obdobi
méni na fibrindzné hnisavy
= vytvorenim fibrinovych slepenin mze dojit k ohraniceni zanétlivého procesu (peritonitis
circumscripta), ¢imz jsou dany podminky pro jeho pozdéjsi vazivové opouzdieni
e ohranic¢end peritonitida lokalizovana nej¢astéji v periapendikuldrni krajiné, Douglasové
prostoru, v okoli Zlu¢niku a v podjaterni a subdiafragmatické oblasti
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= vétSinou se vSak zanét rychle Sifi po celém peritoneu a rozviji se difuzni peritonitida (peritonitis
diffusa)

= peritoneum je prekrvené, v peritonealni dutiné se nachazi hnisavy nebo fibrindzné hnisavy
exsudat, ktery ulpiva na serdze

= zanét ma povrchovy charakter, k jeho Sifeni do hlubsich vrstev nedochazi

* peritoneum predstavuje rozsahlou resorpcni plochu, dochazi k masivni resorpci bakterialnich toxint a
zaroven k uvolfiovani velkého mnozstvi zanétlivych mediatord. Nasledkem toho se zahy vyviji celkova
intoxikace a Sokovy stav z paralyzy kapilar

» pravidelnou komplikaci difuzni bakteridlni peritonitidy je paralyticky ileus

* hojeni:

= zanétlivy exsudat je rozpustén a resorbovan, bez fibroproduktivni reakce

= ohraniceni procesu za vzniku peritonealniho abscesu — mlze se ¢asem bud vyhojit, nebo muize
byt zdrojem infekce v dalSim obdobi

= zanétlivy exsudat se mlZe organizovat — vazivové ztlusténi peritonea, vznik adhezi (peritonitis
productiva)

O Produktivni peritonitida

» charakterizovand vystuprniovanou fibroprodukci, ktera vede ke ztlusténi peritonea a ke vzniku
peritonealnich sristl mezi pfilehlymi strukturami

* nejcastéji je sekundarnim nasledkem hojeni exsudativni peritonitidy, at jiz chemické nebo bakterialni

= pfitomnost fibrinovych vldken v exsudatu umoznuje jeho organizaci s naslednou maturaci
granulacéni tkané ve vazivo

* primarni produktivni peritonitida — vzacné onemocnéni nezndmé etiologie, pfi kterém dochazi k
difuznimu nebo disperznimu fibrohyalinnimu ztlusténi peritonea

* nékdy je tento proces omezen na izolované organy, nejcastéji na slezinu (polevova slezina)

* mUze byt samostatnym onemocnénim, nebo soucasti Curschmannovy choroby, pfi niZ jsou fibrohyalinné
ztlustélé zejména pouzdra jater a sleziny, a soucasné je pritomna fibroproduktivni perikarditida a
pleuritida

O Tuberkuléza peritonea
* mUze vzniknout bud hematogenné pti miliarni diseminaci, nebo castéji pfestupem infekce z nékterého
organu brisni dutiny — stfevo, tuba, lymfatické uzliny, ledviny
*  MA miliarni rozsev uzlik( provazen serézné hemoragickym vypotkem, sekundarni TBC ma charakter
produktivniho zanétu s tvorbou tuhé fibrdzni tkané a s rozsahlymi adhezemi, slepujicimi vzajemné stfevni
klicky

Nadory peritonea

O Solitarni papilarni mezoteliom
* benigni, vzacny; kefickovity uzlik o priiméru 0,5 cm
* asymptomaticky, byvd ndhodnym nalezem

0 Adenomatoidni tumor
* benigni nador, vznika z mezotelu tvofici serdzni povrch vnitinich pohl. organli — u muze v nadvarleti, u Zzen
v déloze a déloZnich adnexech
* jeho hlavni nebezpeci — mozna zdména za maligni nador, coZ mze vést ke zbytecné radikalni operaci
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0 Mezoteliom
* primarni nddor, maligni, identicky s mezoteliomem vyskytujicim se na pleure
* jeho vznik se dava do souvislosti s expozici azbestu
* vyznacuje se difuznim rlstem po peritoneu

O Metastatické nadory

* ve srovnani s primarnimi ndadory mnohem castéjsi

* kazdy maligni nador prordstajici na serézu dutiny b¥isni se mlzZe rozesit po peritoneu

* nejcastéji ovarialni karcinomy, karcinomy GIT — Zaludek, Zlu¢nik, pankreas

* peritoneum je poseto malymi nddorovymi uzliky, které mohou splyvat ve vétsi plochy — karcindza

peritonea

* nadorovy rozsev je vétSinou provazen serdzné-hemoragickou exsudaci — karcinomatdzni peritonitida
pseudomyxoma peritonei: zvlastni typ metastatického postizeni peritonea, jedna se o peritonealni rozsev mucindzniho
nadoru. Distendovana brisni sténa je vyplnéna hlenovitou hmotou pfipominajici rosol. Nejcastéjsi pri¢iny — mucindzni
nadory apendixu, dale mucindzni karcinomy Zaludku, tlustého stteva, pankreatu.
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23. Stievni zanéty (akutni, chronické, rozdéleni dle lokalizace, divertikulitida, IBD, makro a
mikro nalezy, komplikace).

0 klasifikace:
» dle lokalizace — celé stfevo (enterocolitis), oddil (enteritis, colitis), uréity usek (duodenitis, sigmoiditis,
proctitis, appendictis)
* dle rozsahu zmén — difuzni, segmentalni
» dle etiologie — infekéni, z jinych endo-a exogennich pficin, idiopatické

Infekcni zanéty

O Virova gastroenteritida

* rotaviry, enterické adenoviry, koronaviry, kalciviry

* KL: zvraceni, vodnaté prdjmy

* Ml katardlni zanét s prekrvenim sliznice, regresivnimi zménami az rozpad epitelu, zanétliva infiltrace a
edém lamina propria

* rotaviry mohou u déti vyvolat obraz celiakie

0 Enteritis catarrhalis acuta

* vyvolana bakteridlnimi enterotoxiny, které plsobi zvySenou sekreci tekutin a elektrolytl ve stfevni sliznici

* Vibrio cholerae (asijskd cholera), E.coli, stafylokoky, salmonely

*  KL: prtijmy, vedouci k dehydrataci. Pfi extrémni dehydrataci - vrascita klze, vpadlé oci, Spicaty nos (facies
cholerica, hippocratica)

* u prudkych zanétl (cholera) — ve stfevé hojna vodnata tekutina s bélavymi vio¢kami (pfipomina vodu ze
sparené ryze)

* MA:sliznice je zdurela, edematdzni, teckovité hemoragie

* nékdy napadné zvétSeni lymf.folikul( = enteritis follicularis — rozpadem epitelu nad folikuly vznikaji
drobné viidky

* serdza narliZovéla, napadné lepkava

*  MI: v akutni fazi neni moc zmén — v prekrvené a edematdzni sliznici a submukdze je nevyrazna smisena
zanétliva celulizace, epitel na povrchu klkii — mirné regresivni zmény, byva pozorovano odchlipeni epitelu
od bazalni membrany

* ma obvykle akutni prlibéh, hoji se ad integrum

* zavainé u novorozencl a kojencl — kvUli vétsi prostupnosti stfevni sliznice pro toxiny - celkova
intoxikace (enterotoxikéza) — provazena krecemi (eklampsismus)

O Enteritis pseudomembranosa et ulcerosa

* vyvolana predevsim plsobenim cytotoxin(, které poskozuji epitelové bunky sliznice
* bacilarni a amébova dysenterie, antrax, yersiniové infekce, stafylokokové infekce
* morfologie: typicky pablanovy zdnét, zanétliva celulizace (neutrofily, makrofagy), pozdéji ulcerace
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Enteritis phlegmonosa et abscendens

* intersticialni hnisavy zanét, vznika plsobenim pyogennich bakterii, které pronikly porusenou sliznici do
submukadzy (vznika jako komplikace zanétl ulcerdznich)

* stfevni sténa silné ztlustéla, edematdzni, hnisavé infiltrovana; seréza zarudla

* komplikace — pfechod na serdzu — vznik hnisavé peritonitidy

Bacilarni dyzenterie (uplavice)

» Shigely, prenos fekdlné oralni cestou

* zanétem postizen hlavné sestupny tracnik a esovita klicka

* MA: pablany na stfevni sliznici = drobné Sedé povlaky + hyperemicky lem — zpocatku na vrcholcich
slizni¢nich fas. Mohou ¢asem splyvat a kryt vétsi plochy sliznice

*  MI: pablany tvoreny fibrinem zakotvenym v nekrotické sliznici. V zevnim Useku pablany hojné bakterie,
pod pablanou zanétlivy infiltrat (neutro, makrofagy)

* pozdéji uvolnéni pablan - viedy (nékdy aZ do submukdzy) — krvaceni

* uprotrahovaneho zanétu — polypozni zbytnéni sliznice mezi viedy (colitis ulceropolyposa)

* v chronickém zanétu - zbytnéni tunica muscularis

Pseudomembrandzni kolitida

* Clostridium difficile
* komplikace pfi |é¢bé Sirokospektrymi ATB — vymyceni stievni fléry
* bolesti bficha, nauzea, prijmy, horecka, leukocytéza
*  MA: sliznice tlustého streva je hyperemickd, s adherujicimi zlutymi povlaky O MI: fibrinové pablany, pod
nimi nekrdza sliznice v celé jeji Sifi
Typhus abdominalis

* Salmonella typhi abdominalis

* celkové onemocnéni - bakteriémie, sepse, aktivace mononukledrniho fagocytarniho systému - zvétseni
lymf.uzlin, sleziny, jater

* stddium dreriové infiltrace: zvétseni lymf.folikul( a zdureni Peyerovych platl — vycnivaji nad okolni sliznici
Ml ve strevni lymf.tkani makrofagy (tzv.tyfové bunky — obsahuji fagocytované erytrocyty a bakterie)

* stddium nekrézy: béhem dalsich 14 dnl nekréza Peyerovych platl

* stddium vred(: tvorba protahlych viedl soubézné s osou stieva

* stddium cCisténi vied(: 4. tyden — eliminace zbytk( nekrotické tkané

* stddium hojeni viedi: prevrstveni viedl novotvorenou sliznici

* komplikace: krvaceni, perforace stény (= difuzni peritonitida), zvétsena slezina, kfehka - ruptura -
krvaceni do bfisni dutiny

* v prabéhu rekonvalescence se objevuje tyfové hnisani v rlznych lokalizacich (osteomyelitida,
cholecystitida, pneumonie, artritida, pyelonefritida)

* chronickd kalkuldzni cholecystitida spojena s kolonizaci Zlu¢niku S.typhi = bacilonosi¢stvi

Tuberkuldza stieva

* v podobé primarniho infektu a hematogenni tbc velmi vzacné

* sekundarni tbc — relativné ¢asti komplikace oteviené plicni tbc, spolykdnim sputa s mykobakteriemi
(degluticni cesta)

* tbc proces lokalizovan obvykle v distalnim ileu

* typicky ndlez: tuberkuldzni vied — vznika rozpadem epitelu nad kaseifikovanym lymf.folikulem nebo
platem = postupné zvétSovani viedll = Sifi se po obvodu stieva

* ukasedzni formy dochazi k rychlému rozpadu, ktery zasahuje az do hlubokych struktur stény - moznost
perforace - peritonitida
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» vétSinou ale produktivni forma - tendence k hojeni a naslednému jizveni - muzZe byt aZ stendza streva

* dalsi typicky ndlez - Sedavé uzliky na visceralnim peritoneu, sledujici priibéh lymfatickych cév od spodiny
viedu do mezenteria

* zvétSené mezenterialni uzliny, se zménami odpovidajicimi tbc lymfadenitidé

vrsve

Zanéty z jinych endo- a exogennich pricin

O Chemicky zplGsobena kolitida
* léky (nesteroidni antiflogistika)
*  MA: zdnétlivé zmény, nékdy ulcerace
* MI:vlamina propria smiSeny infiltrat (Casto vétsi pfimés eozinofill), v kryptach zmnozené apoptotické
epitelové buriky

O Radiacni kolitida

* hlavné u Zen (lé¢ba gynekologickych tumor()
* akutni— béhem prvnich tydnl ozafovani
= KL: prljem, nékdy s krvi, bolesti bficha
=  MA: edematdzni sliznice
= MI: apoptoticky zanik epitelovych bb., eroze, nepravidelna regenerace rezidualniho epitelu
» chronicka — vznika nékolik mésicud/let po ozafovani
= KL: bolest bficha, poruchy vyprazdnovani s krvacenim
=  MA: zdnétlivé zmény, ulcerace — zejména na predni strané rekta, nékdy i striktury a pistéle
= MI: kromé vied( i zmény pojivové tkané - hyalinizace s neovaskularizaci a s atypickymi
fibroblastoidnimi bb, ¢asto obliterované cévy

O Nekrotizujici kolitida

* novorozenci— nezrali, nizkd porodni vaha

* vznik pfipisovan nezralosti slizni¢niho imunitniho systému a nepfimérené reakci na endotoxin bakterii pfi
zahajeni perordlni vyzivy

* zanétem postiZzeno hlavné terminalni ileum a vzestupny tracnik,

* v asném stadiu: edematdzni sliznice s lozisky krvaceni, fokalni nekrotizace

* pozdéjsi faze: nekrotizace celé stény, rozviji se gangréna

Idiopatické stfevni zanéty (IBD — inflammatory bowel disease)

O chronicka rekurujici zanétliva onemocnéni traviciho traktu nejasné etiologie

O v patogenezi hraje roli neadekvatni odpovéd sliznicniho imunitniho systému. Na jeho narusené regulaci se
podileji genetické faktory, stfevni mikrobidlni flora a enviromentalni vlivy.
O do této skupiny patfi 2 zakladni nozologické jednotky:
* Crohnova choroba-CD
* Ulcerdzni kolitida - UC

O Crohnova choroba (regionaini enteritida, terminalini ileitida)

* chronické segmentalni nebo plurisegmentalni systémové zanétlivé onemocnéni GIT, v typickych
pripadech s granulomatézni slozkou



distribuce patologickych zmén je segmentalni
zanétlivé zmény se mohou vyskytnou v kterémkoli Useku travici trubice, od dutiny Ustni aZ po anus [
nejcastéji postizeno terminalni ileum (odtud starsi nazev ,terminalni ileitis“)
= jzolované postiZeni tenkého stfeva (40%)
= tenké a tlusté stievo zaroven (30%)
= jen tlusté stfevo (25%)
= jzolované postiZeni anorektalni oblasti (5%)
zanétlivé zmény postihuji celou sténu stfeva (transmuralni zanét), coz vede k jejimu ztlusténi a zuzeni
prasvitu
klinicky obraz:
= prvni pfiznaky: mezi 10. a 30. rokem Zivota
= opakujici se prajmy, bolesti bficha a vahovy ubytek
= manifestace i sideropenickou anémii (chronické krevni ztraty) nebo teplotami trvajicimi dny az
tydny
= po prvni atace vétsinou spontanni nebo [écbou podminéna remise = dalsi vyvoj mlze byt
progresivni, stabilni nebo regresivni
MA:
= postiZeny Usek stfeva ostfe ohraniceny proti okolni tkani
= v pripadech, kdy je postiZzeno vice segment( stfeva, je stfevo mezi témito Useky normalni — tzv.
preskocené léze
= v postizeném Useku sténa ztlustéla, rigidni, prekrvena
= v ¢asnych stadiich - ve sliznici drobné aftézni viidky se Zlutavym centrem a hyperemickym lemem,
lokalizované nad hyperplastickymi lymf. folikuly
= s progresi dochazi k jejich zvétSovani a splyvani v protahlé serpentinni (hadovité) viedy,
orientované soubézné s dlouhou osou stieva
= vzhledem k hloubce zanétlivého postizeni mohou vznikat i zna¢né hluboké Stérbinovité fisuralni
viedy, pronikajici hluboko do stény stfeva (az po serdzu), a ve formé pistéli pronikat do pfilehlych
organ( ci peritonealnich adhezi
= kombinace ulceraci a méné postizenych Usekl vede k typické zméné jejiho reliéfu, pfipominajici
obraz dlazebnich kamena (obraz kodicich hlav)
= postupna fibrotizace vede k zdZeni prlisvitu stfeva - stendzy » serdza vazivoveé ztlustéld, casté jsou
pruhovité nebo plosné adheze

Ml
= ve viech vrstvach stény zanétlivé a fibroproduktivni zmény
= ve sliznici hyperémie, edém a smiSend, pfevaine kulatobunééna infiltrace ménlivé intenzity
= v okrajich vied(l ¢etnéjsi neutrofily
= v celém rozsahu stfevni stény hyperplastické lymf. folikuly nebo fokalni lymfoidni infiltraty
= nékteré cévy s obrazem vaskulitidy
= U 40-60% nalezeny nekaseifikujici granulomy (charakteristicky rys CD) — zejména v rozsifené
submukadze a v subserdznim vazivu; stejné granulomy byvaiji i v lymfatickych uzlinach
= v pokrocilych fazich zvyraznéna fibroprodukce — napadné vazivové rozsiteni submukdzy
= udlouhotrvajiciho onemocnéni se mohou objevit dysplastické zmény = prekancerdza
komplikace

= intestinalni obstrukce, zejména tenkého stfeva

= perforace stfeva s peritonitidou

= masivni krvaceni

= pistéle komunikujici s okolnimi organy (sousedici klicky stfeva, mocovy méchyr, vagina)
= vznik karcinomu
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AA amyloidéza

* vzacné i obdobné projevy mimo GIT — ve sliznici dutiny Ustni, v laryngu, v k{iZi.

* vyskyt spolecné s dalSimi stavy spojovanymi s poruchami imunity: ankylozujici spondylitida, sakroileitida,
migrujici polyartritida, uveitida, primarni sklerotizujici cholngitida, erythema nodosum

O Ulcerézni kolitida (idiopaticka proktokolitida)

* chronicky viedovity zanét konecniku a pfilehlé ¢asti (nebo i celého) tracniku, v jehoZ pribéhu se stfidaji

akutni ataky (relapsy) s Ustupem zanétlivych projevl a remisemi

* zanét ma difuzni charakter, postihuje vzdy rektum a Sifi se na dalsi ¢asti tlustého stfeva (nékdy az do
terminalniho ilea)

* klinicky se projevuje rektalnim nebo kolitickym syndromem.

rektalni syndrom: nutkavé pocity na stolici, pfi némz se defekuje nepfimérené malo stolice
(tenesmus alvi)

koliticky syndrom: tenezmy, fidké prljmy s primési krve nebo hlenu, bolesti bficha, stfevni

dyspepsie

floridni obdobi (aktivni pribéh)

krvdcivé stadium: sliznice prekrvend, kypra a ndpadné krehka, s ¢etnymi krevnimi vyrony
stadium vredu: ve sliznici jsou mnohocetné ploché mapovité viedy, spodina viedu je kryta
pablanami. Ulcerace postihuji pfevazné sliznici, mohou pronikat az do submukdzy
ulceropolypdzni stadium: sliznice mezi viedy tvofi ostrivky, pozdéji ze zbytkd sliznice
vzniknou polypdzni Utvary, ¢asto bizarnich tvarl (pseudopolypy)

klidové obdobi

stadium zrnité - sliznice je zarudla, jemné zrnitd, kfehka

stadium dpravy — vzhled sliznice se MA normalizuje

v pribéhu hojeni se mohou na sliznici objevit polypdzni Utvary (pozanétlivé slizni¢ni vycnélky
— pseudopolypy) — stadium polypi

floridni obdobi:

obraz aktivni kolitidy — hyperémie, smiSena zanétliva infiltrace lamina propria mucosae,
neutrofilni granulocyty pronikaji do dilatovanych krypt a vytvareji tzv. kryptové abscesy
(pseudoabscesy,= dilatované Zlazky s hnisem), na spodiné viedu je nespecifickd granulaéni
tkan kryta fibrinézné hnisavym exsudatem = pfechod do klidového obdobi:

Ubytek neutrofil( v zanétlivém infiltratu, vymizeni kryptovych abscesl. Regenerujici se krypty
jsou kratsi, nepravidelné usporadané, casto se vétvi, mezi bazi zkracenych krypt a lamina
muscularis mucosae je zanétlivy infiltrat, ve kterém prevazuji plazmocyty (tzv. bazalni
plazmocytdza)

klidové obdobi (remise):

vyrazna redukce zanétlivého infiltratu, v lamina propria jsou jen fidce rozptyleny
mononukleary. Krypty atrofické - zkrdcené a nepravidelné uspofddané

* po mnohaletém prabéhu: dysplastické zmény ve sliznici s vysokym rizikem vzniku kolorektalniho
karcinomu. Dysplazie mize mit MA charakter polypdznich lézi nebo plosnych nerovnych utvara

* komplikace:

toxicka dilatace tlustého stfeva (toxické megakolon) — pokud se zanétlivy infiltrat Sifi az do tunica
muscularis mucosae - poskozeni hl. svaloviny a nervového plexu. Vyrazna dilatace stfeva se
ztencenim jeho stény, s rozvojem paralytického ileu a metabolického rozvratu

krvaceni

perforace — nasledné difuzni peritonitida



karcinom

mimostfevni komplikace — ankylozujici spondylitida, primarni sklerozujici cholangitida, erythema
nodosum, iriditis

Crohnova choroba

Ulcerazni kolitida

Segmentalni postizeni

Difuzni

Kdekoliv GIT

Vzdy konecnik a ¢ast tracniku

Transmuralni

Sliznice a submukodza

Granulomy

,Preskocené oblasti”

Srusty a pistéle

Vredy hluboké, uzké

Viedy omezené na
sliznici/submukdzu, Siroké

Dochazi k rigidnimu ztlusténi a
stendzam lumina

Divertikulitida:

Dalsi infekéni stfevni zanéty (etiologicky podle Zdmecnika) — viz. ot. Stfevni infekce v obecné pat.
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24. Malabsorpcni syndrom, celiakie. (definice, priciny, priklady)

soubor priznakl u chorob spojenych s poruchami traveni (maldigesce), vstiebavani (malabsorpce), sekrece nebo

motility travici trubice, zejm. tenkého stieva

O v 60 letech snaha zavést termin malasimilacni syndrom, ktery v sobé zahrnoval jak vlastni malabsorpci, tak ostatni

priciny
O klinické priznaky: prajem, celkova slabost, Ubytek vahy a anémie, poruchy ristu (déti), nechutenstvi
O obtiZze vyplyvaji jednak z nedostatku sloZzek potravy v organismu, jednak z jejich perzistence v lumen traviciho
traktu
Slozka potravy Projev
Proteiny hubnuti, svalova atrofie, edémy
Sacharidy flatulence, prijem
Tuky htfbnuti, steatore.a, rl1e<flosjcatek.vit. rozp. v.t.ucich .
(vit. K—hemoragicka diatéza, vit. D — rachitida, osteomalacie)
Vitamin B12 atroficka glositida, neuroanemicky syndrom
Zelezo mikrocytarni sideropenicka anémie
Vapnik tetanie, poruchy mineralizace
O klasifikace:

primarni = vrozena nebo ziskana porucha enterocytt
sekundarni = porucha mimo enterocyty

Primarni malabsorpcni syndrom

O zahrnuje nékolik poruch enterocyt(, jako jsou defekty enzym(i kartacového lemu, poruchy syntézy transportnich

proteinl a poSkozeni enterocytll imunitnimi reakcemi

Deficity enzym kartacového lemu enterocytt

O jsou pricinou selektivni malabsorpce, mohou byt vrozené nebo ziskané [
deficit disacharidaz:

hlavné laktazy, dale sacharazy, izomaltazy nebo trehalazy

pfi deficitu laktazy neni laktdza Stépena v tenkém stievé a dostdva se do streva tlustého, kde ji Stépi
mikrobialni laktazy - vzniklé monosacharidy se stavaji substratem pro dalsi mikrobidlni enzymy - tvorba
mnozstvi kratkych MK = ty jsou vysoce osmoticky aktivni a vyvoldvaji prijem

vrozeny deficit laktazy — projevi se nesnasenlivosti mléka, obtize zacinaji od okamZiku, kdy je ditéti
podano mléko. Projevy: prijmy, dehydratace a neprospivani

ziskany deficit funkce laktazy — po 6. roce Zivota, dochazi k ni geneticky podminénym postupnym snizenim
jeji exprese

morfologicky obraz sliznice tenkého stfeva u primarnich enzymovych deficitl je obvykle normaini O
chybéni enteropeptidazy (enterokindzy):

zpUsobi, Ze se neaktivuje trypsinogen
pankreatické enzymy zUstavaji na Urovni proenzymd, bilkoviny se nestépi a nemohou se vstiebavat



Vrozené deficity transportnich mechanismtu

00 vrozena malabsorpce monosacharidu:

Celiakie

glukdza, galaktéza (pouzivaji stejny prenasec)

tézké prajmy zacinajici nékolik dnli po narozeni a dehydratace; vzacna AR dédi¢na nemoc O
abetalipoproteinémie:

AR dédi¢na porucha transportu TAG z enterocyt( do lymfatickych cév

v enterocytech nedochazi k syntéze proteinl nezbytnych pro tvorbu lipoproteinovych komplexd a
chylomikron(

MI: cytoplazma enterocytl ma pénity vzhled (souvisi s hromadénim neutralnich lipidd, které mizeme
prokazat histologicky)

O zplsobena nepfimérenou imunitni reakci na gluten (lepek), resp. jeho stépnych produktl — gliadind. Lepek je

bilkovina obsazena v zrnech obilovin jemen, oves, Zito, pSenice O v patogenezi onemocnéni se uplatriuji:

zevni vlivy — pFijem lepku v potravé, infekce lidskym adenovirem (jeden z jeho proteinli ma primarni
strukturu shodnou s a-gliadinem)
genetické faktory — prakticky vsichni pacienti nositeli alely HLA-DQ2 nebo HLA-DQS8

imunologické faktory — pfitomnost protilatek proti gliadinu, Uc¢asti se humoralni i bunééna imunitni reakce

(zmnozeni lymfocytl v postizené sliznici)

O rozvijeji se zanétlivé zmény ve sliznici tenkého streva, doprovdzené vyraznou alteraci epitelovych struktur

O nemocni maji vysokou koncentraci sérovych protilatek proti gliadinu (tfidy IgA), protilatky proti retikulinovym
vldkndm a proti endomysiu hladkého svalstva. Vysetieni hladin protilatek patfi k zakladnim dg. metodam.

O klinicky obraz: projev vétSinou v détském véku, mize i v dospélosti (mezi 30.-40. rokem). Priijmy se znamkami

steatorey, vahovy Ubytek, celkova slabost a anémie

O MA: dilatace stfevnich klicek, sténa stfevni je prosdakla, sniZeni aZ ztrata pri¢nych cirkuldrnich fas, viditelna cévni

kresba sliznice

o Ml

zmény nejvice vyjadfeny v proximalnim useku tenkého streva

zakladni obraz sliznice tenkého stfeva: zvySeny pocet intraepitelovych lymfocytd, zanétliva infiltrace v
lamina propria mucosae, atrofie klkd a reaktivni hyperplazie krypt

zanétlivy infiltrat - hlavné plazmocyty a T-lymfocyty, dale eozinofily, neutrofily, Zirné burky
diagnosticky nejvyznamnéjsi zménou je zvyseni poctu T-lymfocytll rozptylenych mezi epitelovymi bb.
stfevni sliznice (intraepitelovych lymfocytl), prevazné CD8+

zvyseno procento T-lymf. exprimujicich TCR-1 tvofeny polypeptidovymi fetézci gama a delta (lymfocyty v

normalni stfevni sliznici exprimuji antigenovy receptor TCR-2 tvoreny fetézci alfa a beta)

zmény epitelovych struktur: rozsiteni a snizeni klkd (tzv. subtotalni atrofie) nebo jejich vymizeni (totalni

atrofie). Bunky povrchového epitelu vykazuji poruchu diferenciace a regresivni zmény, s vakuolizaci
cytoplazmy

redukované a nepravidelné uspofddané mikroklky karta¢ového lemu, poskozené mitochondrie
snizeni aktivity enzym( kartacového lemu (zejm. disacharidaz a peptidaz)

v kryptach dochazi k reaktivnim zménam, jejichz podkladem je aktivace progenitorovych epitelovych
bunék. ProdlouZené hyperplastické krypty jsou tvofeny nediferencovanymi a méné diferencovanymi
(pfechodnymi) burikami, které vykazuji vyssi mitotickou aktivitu 0 po odstranéni lepku z diety
morfologické zmény ustupuji
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dermatitis herpetiformis Duhring
* asi u 10% pacientd, ¢asto je prvotni manifestaci celiakie
* jde o svédivé papulovezikularni onemocnéni klze, které je vyvolano ptfimo glutenem indukovanou
imunitni reakci, nejde tedy o ptiznak malabsorpce
* depozita IgA v bazalni membrdné epidermis, i v bazalni membrané stfevni sliznice 0 komplikace:
* vyplyvaji z dlouhodobé iritace stievni sliznice a oslabeni imunitniho systému
* maligni nadory - lymfom (pfevazné z T-bunék), adenokarcinom tenkého streva
* refrakterni sprue — problémy pretrvavaji i pres bezlepkovou dietu

Tropicka (poinfekéni) sprue

|
O
|

O

klinicky i morfologicky podobné celiakii

vyskyt endemicky ve Stredni Americe, vychodni Asii, stfedni Africe

faktory: ptsobeni enterotoxigennich bakterii (E.coli, Klebsiella, Enterobacter), kvantitativni a kvalitativni poruchy
vyzZivy

projevy malabsorpce se objevi nékolik dnd nebo tydni po prijmovitém onemocnéni

snizeni vahy, glositida, hypoalbuminémie, edémy, pozdéji megaloblastovd anémie

po terapii Sirokospektrymi ATB a kys. listovou projevy mizi

Sekundarni malabsorpcni syndrom

muze vzniknout u fady onemocnéni tenkého streva, ale i jinych organ( traviciho systému, ktera vedou k poruse
traveni a vstiebavani

stfevni zanéty, poskozeni tenkého streva fyzikalnimi a chemickymi vlivy, postizeni tenkého stfeva pfi systémovych
chorobach (Whippleova choroba, kolagendzy, amyloidéza), parazitézy, endokrinopatie a nedostatek Zivin
(kwashiorkor)

k projeviim malabsorpce mohou vést i choroby jater, pankreatu a Zaludku spojené s poruchou traveni (hepatalni,
pankreatogenni, gastrogenni malabsorpce)

Whippleova choroba

O
O

vzacné systémové onemocnéni vyvolané tycinkovitou G+ bakterii Tropheryma whipplei

klinika: malabsorpce (prtjmy, hubnuti, steatorea, bolesti bficha), febrilie, artritida, pleuritida, ascites,
polyneuritida

primarné postiZzeno stfevo (jejunum a duodenum)

MI: rozsifeni klkl zplsobené nahromadénim makrofagl s pénitou cytoplazmou (prokazatelna PAS-pozitivni
srpkovita téliska = heterolyzosomy obsahuijici bakterie), v makrofazich i extracelularné v lamina propria jsou
tukové kapénky

podobné zmény postihuji i tlusté stfevo, véetné rekta; dale klouby, plice, CNS, srde¢ni chlopné a slezinu
mezenteridlni lymfatické uzliny jsou zvétsSené, s chylektaziemi (rozsireni lymf.cév) a tuberkuloidnimi granulomy
tvorenymi makrofagy s pénitou cytoplazmou obsahujici PAS-pozitivni téliska

hlavni pri¢inou malabsorpce zfejmé blokada lymfatické drenaze, také pravdépodobné oplosténi sliznice vedouci k
omezeni resorpcni plochy



25. Patologie pankreatu, Zlucniku a zluovych cest.
Patologie pankreatu.

Malformace
O pankreas vznika splynutim ventralniho (¢ast hlavy) a dorzalniho zakladu (télo, kauda).

O Akcesorni (aberantni) pankreas
* heterotopie pankreatické tkané (urcita tkan objevi v tkani jiného typu, a to na nepatficném misté)
* pankreas ve sténé duodena, Zaludku, jejuna, méné casto Meckellv divertikl, Zlu¢ové cesty, jatra

O Pancreas annulare
* vznika z chybné migrace ventrdlniho zakladu (smérem dorzalnim)
* obkruzuje duodenum jako kompletni nebo inkompletni prstenec - stendza duodena, nékdy Uplna
atrézie
(neprlichodnost);
* nejcastéji u Downova syndromu

O Pancreas divisum

* nedochazi k napojeni vyvodu odvadéjiciho pankreatické stavy z téla a kaudy slinivky na ductus
pancreaticus maior (Wirsungi), ktery Usti na Vaterské papile, a drénuje tak pouze plvodni ventralni
segment

*  vétsinu pankreatické stavy tedy odvadi ductus pancreaticus accessorius (Santorini), ktery Usti nad
Vaterskou papilou

* papilla duodeni minor (Santorini) byva Gzka vzhledem k narokdm slinivky na odtok $tav, a tak zde mze
dochazet k vaznuti pankreatického sekretu, ¢imz se pancreas divisum stava predispozici pro vznik
pankreatitid.

O Pravé cysty
* vznikaji chybnym vyvojem pankreatickych vyvodu
* mohou byt solitarni nebo mnohotné — cystoéza
* kubicka nebo oplostéla vystelka
* velikost je od nékolik mm azZ k velkym cystam unilokuldrnim nebo multilokuldarnim
* cystdza pankreatu: soucast tzv. splanchnocystdzy v kombinaci s cystézou ledvin a jater

* Lindau-von-Hippel nemoc: orgdnova cystdza se zde kombinuje s angiomy v retiné, mozecku nebo
mozkovém kmeni

Cysticka fibroza

O Cysticka fibroza (mukoviscidéza, cysticka pankreatofibréza)
* abnormalné viskozni sekret vsech exokrinnich Zlaz (mukoviscidéza) O geneticky podminéné onemocnéni
(AR), abnormalni gen CFTR O funkce CFTR je tkanové specificka:
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= potni zZlazy: CFTR zodpovédny za reabsorpci luminalnich chlorid( a cestou regulace funkce
sodikového kanalu a za reabsorpci Na. Ztrata jeho funkce vede k produkci hypertonického potu s
vysokym obsahem NacCl
= dychaci cesty, GIT: CFTR je cestou pro aktivni luminalni sekreci chlorid(. Ztrata funkce zde vede k
chybéjici ¢i snizené sekreci chlorid( do lumina, a souc¢asné ke zvySené reabsorpci sodiku,
s naslednym zvySenim reabsorpce vody z lumen. To vede k zahusténi sekretu a jeho zvysené
viskozité.
abnormalné vazky hlen na vsech sliznicich - zahusténi sekretu v pankreatickych vyvodech vede k jejich
obstrukci s naslednou dilataci acini = ty se méni v cetné cysty s kubickou vystelkou = postupujici
atrofie exokrinni slozky je doprovazena progredujici intersticialni fibrézou = cystickd pankreatofibréza O
v pokrocilych pfipadech ve zmnoZené fibroadipdzni tkani lezi pouze rozptylené Langerhansovy ostrivky
dasledky:
= chybi pankreatické enzymy - tézka malabsorpce, zejm. tukl (nedostatek lipazy), nerozstépené
tuky odchazeji se stolici (ta je kopidzni, mastnd a pachne = steatorea)
= nedostatek vit. rozpustnych v tucich (hypovitamindza A vede k dlazdicové metaplazii na sliznicich
s cylindrickym epitelem)
= zvySena viskozita stfevniho obsahu u novorozencl - vznik hlenovych zatek ve stfevé > pficina
obstrukce a mekoniového ileu (spojeny s intrauterinni perforaci stfeva a s rozvojem mekoniové
peritonitidy)
= obstrukce Zlu¢ovodi vazkym hlenem - cholestaza - poskozeni jater s rozvojem biliarni cirhézy
= rozsahla fibrotizace pankreatu vede i k redukci Langerhansovych ostriivkd — rozvoj diabetu
asociovaného s CF
analogické zmény ve slinnych ZIazach a slznych Zlazach — viskdzni sekret stagnuje ve vyvodech, které
cysticky dilatuji a pGsobi atrofii Zlazy provazenou fibrotizaci
obstrukce vyvodl semennych vack( a ductus deferens - azoospermie (nepfitomnost spermii v
ejakuldtu) a muzska sterilita; az u 95% pacientt
postizeni plic — klinicky nejzavaznéjsi, pri¢ina umrti 90% pacientl s CF; retence vazkého hlenu v dych.
cestach s metaplastickymi zménami epitelu napomaha vzniku opakovanych infekci. Pacienti trpi téZkou
chronickou bronchitida s rozvojem bronchiektazie, recidivujicimi bronchopneumoniemi a plicnimi
abscesy (nejcastéjsi puvodce je S.aureus a Pseudomonas aeruginosa)
cirkulaéni systém je postizen sekundarné jako cor pulmonale, u malych déti se mize rozvinout nekréza
myokardu — vznik téchto zmén neni spolehlivé objasnén

Regresivni zmény

O Atrofie pankreatické tkané

mUZe doprovazet tézké kachektické stavy

pfi zuZovani prasvitu mensich arterii a arteriol (nej¢. u diabetu) - loZiskovy zanik parenchymu doprovazen
proliferaci vmezerené pojivové tkané (v niz je prevazné chronicka zanétliva celulizace) = vznika nerovny
povrch = granuldrni atrofie

obcas jsou pFitomny zndmky regenerace okolniho parenchymu ze strany vyvod

proces se podoba jaterni cirhdze, nékdy oznacovan jako cirhdza pankreatu

lipomatozni atrofie: pokud je mezi lalGcky atrofické pankreatické tkané zmnozené tukové vazivo
(pankreas muZe byt i zvétseny)

duktogenni atrofie: pti uzavieni pankreatického vyvodu vznikd sekundarni atrofie



= nejcastéji uzavieni kamenem nebo nadorem -> tlak nad stendzou vede k cystické dilataci vyvodu —
ranula pancreatis = atrofie postihuje pouze exokrinni slozku, atrofické aciny jsou obklopeny
proliferujicim vazivem intersticia, Langerhansovy ostrivky jsou zachovany a vzhledem k atrofii
jsou blize u sebe, coz se mlize jevit jako jejich zdanlivé zmnoZeni
*  pokrocila atrofie vede ke snizeni jeho funkce a ke znamkam malabsorpce

O Nekréza pankreatu
* vznika uzdvérem arteriadlnich vétvi, ma loZiskovy charakter
* hemoragicka nekrdza vznikajici na podkladé samonatrdveni zlazy, se fadi pod zanéty (akutni
hemoragicka pankreatitida), i kdyZ zanétlivé zmény jsou obvykle sekundarni

Zanéty

O Akutni intersticialni nehnisava pankreatitida
*  vétSinou klinicky benigni
* vznika v prabéhu rliznych bakteridlnich a virovych infekci (spala, sepse, spalnicky, cytomegalovirosa),
nebo po exogennich a endogennich intoxikacich
*  tkdn je edematdzni (pancreatitis serosa), v edematdznim intersticiu pfitomna zanétliva celulizace
(lymfocyty, granulocyty)
*  zmény reverzibilni, vzacné mizZe proces prejit do obrazu akutni hemoragické nekrotizujici pankreatitidy

O Akutni intersticialni hnisava pankreatitida
*  vzacn3, vznika bud hematogenné (pfi pyémii) nebo ascendentni cestou ze stfeva pfechodem hnisavého
zanétu na pankreatické vyvody
*  ve tkani mohou vznikat abscesy nebo flegmdna
*  sekundarné navazuje na akutni hemoragickou nekrézu (mfze ji ale i pfedchazet)

O Akutni hemoragicka pankreatitida
¢ relativné ¢astd, maximum ve stfednim véku
* vznik: Unik aktivovanych pankreatickych enzymi do parenchymu Zlazy = rozsahla destrukce a
hemoragie pankreatické i okolni tukové tkané = nasledny zanét
* etiologie:
= prekazka odtoku Zlu¢e kamenem (nebo spazmem Oddiho svérade, stendzou papily) vede ke
zvyseni tlaku ve Zluc. cestach - reflux Zlu¢e, duodendliniho obsahu do pankreatickych vyvodl -
aktivace enzymu
= samotna mechanicka prekazka vyvoldva i bez refluxu Zluce zvySenou pankreatickou sekreci se
vznikem intersticidlniho edému. Zhorseni krevniho pritoku v edematdzni tkani pak muze vést k
ischemickému poskozeni acinarnich bunék s predc¢asnou aktivaci acinarnich proenzym
= alkoholismus — toxicky vliv na aciny
= trauma, virové infekce i bakterialni, ischémie tkané (vyvolana vaskulitidou, trombdzou nebo
embolii), Iéky, hormonalni preparaty (sulfonamidy, kortikosteroidy, antikoncepce), radiaéni
protinddorova lécba
*  patogeneze: vznikd samonatravenim (autodigesci) tkané pankreatu plisobenim aktivovanych
pankreatickych enzym
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* reakci na celularni poskozeni je cytokiny zprostfedkovana lokalni a systémova zanétliva reakce.
Nasleduje kaskada na sebe navazujicich zmén, vysledkem je proteolyza, lipolyza a zeslabeni cévni stény s
doprovazejici zanétlivou reakci O rGzné teorie zacatku déje:

= 1. Aktivace pankreatickych enzymu pfi obstrukci vyvodu

= 2. Pfimé poskozeni acinl vyvolané viry, Iéky nebo traumatem s naslednou aktivaci enzymfi

= 3. Primarni poruchy intracelularniho transportu proenzym{ s jejich intracelularni aktivaci
lyzosomalnimi hydrolazami

* aktivovany trypsin = role v aktivaci ostatnich enzym

= aktivace fosfolipaz - poskozovani bunéénych membran
= elastaza - rozruseni cév - hemoragie

= pankreaticka lipdza - nekrdzy okolni tukové tkané

= proteolytické enzymy = destukce acinarni tkané

» aktivaci kininového systému, komplementu a Hagemanova faktoru se otevird koagulacni kaskada s
rozvojem DIC — podklad celkové Sokové reakce organismu

* aktivované pankreatické enzymy pronikaji do krevniho obéhu:

= nekrdozy tukové tkané vznikaji i v mistech vzdalenych (podkozni tuk, kostni dfen)

= fosfolipazy cirkulujici v krvi se mohou interferenci s plicnim surfaktantem podilet na vzniku ARDS
* MA:

= pankreas je zdurely a edematdzni, vznikaji nasedlé loziskové nekrdzy, jez kolikvuji a stavaiji se

hemoragickymi, nékdy mohou splyvat a zasahovat i do okoli = v peritonedlni dutiné serdzni az

hemoragicky exsudat

= v Cerstvé fazi nekroticka tkan ohrani¢ena leukocytarnim lemem
=y tézkych ptipadl nekréza celého pankreatu, v retroperitoneu se pak najde rozsahly hematom
se zbytky nekrotické tkané
= v okolni tukové tkani (i v mezenteriu, v omentu) - Zlutobild loZiska nekrdzy, tzv. Balzerovy
nekrdzy. Vznikaji intraceluldrnim $tépenim tuku na glycerol a MK; MK vazbou s Ca?* vytvéafeji
vapenatd mydla (mGZe nastat rozvoj hypokalcémie). Casem dojde k jejich vazivovému opouzdfeni
= nasledny rozvoj sekundarni zanétlivé odpovédi s pfitomnosti ¢etnych neutrofilt O klinicky obraz:
= nahla bolest v epigastriu, zvraceni
= téZSi formy — akutni stav, obraz nahlé pfihody btisni
= pfitomnost hemoragii a vstup kinin do obéhu vedou k Sokovému stavu s perifernim cirkula¢nim
selhanim
= mizZe byt mirny ikterus, DIC
= zvySeni amylazy (0.-3.den) a lipazy (od 3. dne) v séru, nékdy glykosurie (z poruchy funkce
Langerhansovych ostravk(), hypokalcémie (z precipitace vapenatych mydel v nekrézach tukové
tkané)
*  prognodza:
= mortalita u tézké pankreatitidy 20-40%
= pfiadekvatni terapii vétSina preziva; rezidualni jizveni v pankreatické tkani
*  resorpci nekrotické tkané vznikaji postnekrotické pseudocysty, jejichZ sténu tvofi granulacni tkan a
pozdéji jizevnaté vazivo. Rozmérné pseudocysty se mohou projevovat tlakem na okolni organy
*  u40-60% pacientl infekce nekrotické tkané - hnisava pankreatitida s tvorbou abscesu

O Chronicka pankreatitida
* trvale progredujici zanétlivy proces, charakterizovany fibrézou pankreatu s Ubytkem az zanikem
vlastniho Zlazového parenchymu, coz se projevi funkénimi poruchami exo- a nékdy endokrinni slozky
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MI: zmnoZené intersticium s kulatobunécnou zanétlivou celulizaci; loZiskovité stendzy nebo dilatace
vyvodUl — dochazi v nich k zahusténi sekretu a nékdy k tvorbé pankreatickych kamenu
proces muze byt difuzni nebo ohrani¢eny na urcitou oblast pankreatu
MA: postiZzena oblast tuzsi, mize imponovat jako nador
pri lokalizaci v hlavé pankreatu muZe vznikat ziZeni choledochu s obstrukénim ikterem
etiologie (TIGARO):

= toxicko-metabolicka: alkoholismus — nej¢astéjsi pricina

= jdiopaticka

= genetické faktory — AD mutace PRSS1, AR mutace SPINK1

= autoimunita

= rekurentni - ndsledek opakovanych akutnich pankreatitid, ¢asto subklinickych

= obstrukéni - ¢asto doprovazi nemoci ZIu€. cest, zejména spojeny s cholelitidzou
klinicky projev: variabilni, nejcastéji bolest (stald, trvajici hodiny az dny, klasicky v okoli pupku s Sifenim
pod oba oblouky Zeberni a do zad, dostavujici se po jidle); dale hubnuti, pfi obstrukci ikterus; nékdy
ascites nebo diabetes
progndza: bezprostfedné pacienta neohroZuje na zivoté, zvysené riziko karcinomu pankreatu, zejm. u
hereditarni formy
chronicka kalcifikujici pankreatitida — ¢asto vznika u alkoholik(i, vede k obrazu , vyhorelé” Zlazy. Ve
zmnozeném, chronicky zanétlivé infiltrovaném intersticiu se najdou pouze zbytky lobul(. Cetné jsou
kalcifikace v dilatovanych vyvodech. Epitel duktd jevi znamky atrofie i dlaZdicové metaplazie.

Langerhansovy ostrivky nebyvaji alterovany

hereditarni chronicka pankreatitida — AD forma zplsobena mutaci genu pro trypsinogen-1 (PRSS1).
Nasledkem je zvySena autoaktivace trypsinogenu nebo rezistence k jeho inaktivaci, projevujici se
opakovanymi atakami akutni pankreatitidy, s prechodem do chronické formy. AR forma pro inhibitor
trypsinu SPINK1.

autoimunitni pankreatitida — typ 1: pankreaticky projev systémového sklerozujictho onemocnéni, typ 2 —
postihuje pankreas izolované

Extrahepatalni zlucové cesty a Zlucnik

O Atrézie zlu¢ovych cest

postihuje Zluc. cesty v celé délce, nebo jen segmentalné

lumen extrémné zuzZené, nebo zcela uzaviené, uzavér se casem zvétsuje

manifestuje se od narozeni — cholestaza, obstrukéni ikterus, v kratké dobé se muZe vyvinout sekundarni
bilidrni cirhdza

O Cholesteroléza zlucniku

Casta, bez valného vyznamu
MA: mnohocetna drobna Zluta loZiska v Cervené sténé Zluéniku (jahodovy Zlucnik)
MI: Zlutd loZiska jsou tvofena nakupenim makrofagl s vysokym obsahem ester( cholesterolu (ze Zluce)

O Cholelitiaza

pfitomnost konkrement(l ve Zlu¢ovych cestach, 10-20% populace [ etiopatogeneze:
= vySsi koncentrace kamenotvorné latky ve Zluci
= hypomobilita Zlu¢niku — usnadni apozici dalSich latek
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= hypersekrece hlenu — pfispiva k agregaci O rizikové faktory:
= Zenské pohlavi
= yySSivék
= rodinnd anamnéza
* cholesterolové kameny
= velmi ¢asté, Zeny, obezita, steroidy, hyperlipidemie

= solitarni, ovoidni, prasvitné, nazloutle svétlé, hladky povrch, na lomné plose maji paprscitou
krystalickou strukturu
= vznikaji pfi P poméru cholesterolu ku Zlu¢ovym kyselinam a fosfolipidim:
e pfizvySené sekreci cholesterolu - hypercholesterolémie
e snizena sekrece Zlu¢ovych kyselin - terapie estrogeny, perordini antikoncepce, progresivni
familiarni cholestaza
= 7K tvoti s fosfolipidy a nerozpustnym cholesterolem micely koloidniho roztoku = pfi pfekroceni
meze syceni micel cholesterol krystalizuje
* pigmentové kameny (tvofeny bilirubinem)

= obsahuji bilirubinat vapniku v glykoproteinové hmoté
= hnédé kameny: bilirubin + MK

e jsou vétsi, mékké, jejich vznik ma vztah k bakterialni infekci

= Cerné kameny: bilirubin + fosfaty a uhlicitany;

e vicecetné, drobné, tvrdé, okrouhlého tvaru, drsny povrch. Vznikaji bez infekce pfi zvysené
poméru bilirubinu a ZK (pF. pfi zvy$eném vylucovani bilirubinu u hemolyzy nebo pfi
snizeném vylu€ovéni ZK u cirhdzy)

* smiSené kameny
= obsahuji cholesterol (tvofi vniténi ¢ast) + bilirubinat vapniku + fosfaty, velikost az nékolik cm,
soudkovity nebo facetovany tvar

* klinicky projev: vétSina asymptomatické; priznaky souvisejici se zanétem Zlu¢niku, nebo s vycestovanim
kamene mimo Zlu¢nik — v obou pripadech bolest v pravém podzZebfi, v ndvaznosti na pfijem potravy,
doprovazend nauzeou nebo zvracenim; obcas kolikovita (spasmy stény pfi pohybu kamene)

* lokalizace: Zlu¢nik (cholecystolitidza), v choledochu (choledocholitidza), v hepatickych duktech
(hepatikolitidza), v intrahepatalnich Zlucovodech (hepatolitidza)

* komplikace:

= cholecystitida (vZdy doprovazi cholecystolitiazu) = zaklinéni vétsich kamen(:
e v hepatickych duktech nebo choledochu vyvolavaji cholestazu (popf. ikterus)
e zvysuji nebezpedi ascendentni infekce a hnisavé, nékdy abscedujici cholangitidy s
cholangiogenni sepsi, abscesem jater
= vznik dekubitalnich vied( Zluéniku — hluboké dekubity ve spojeni se zanétem a srlisty umoznuji
prichod kament do adherujicich organli — duodenum, tracnik, kde mze zablokovat pasaz
(biliarni ileus)
= pfitrvalém zaklinéni kamene v kréku se obsah Zluéniku nékolikanasobné zvétsi — naplni se fidkou
nebo hlenovitou tekutinou (hydrops Zlu¢niku), nebo hnisem (empyém Zluéniku)
= Castéjsi vyskyt karcinomu Zlu€niku - spojen s chronickym drazdénim a zanétem 0O |éc¢ba:
odstranéni kamen(
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Zanéty

O Akutni cholangitida = akutni hnisavy zanét vyvodnych Zlucovych cest

vznika vétsinou jako ascendentni bakteriadlni infekce v terénu poruchy Zlucové drenaze (kameny, nadory,
stendzy)

snadno se Siti do jater za vzniku cholangiogennich abscest (abscedujici cholangitida) a cholangiogenni
sepse

KL: horecka s tfesavkami, ikterus, bolest v pravém hypochondriu; v pokrocilych stavech pfiznaky sepse s
hypotenzi a septickym Sokem

zavazny stav, snadno prejde v Zivot ohroZujici stav se septickym Sokem, je nutno obnovit odtok Zluci a
|éCit sepsi

obcas se vyvine jako komplikace ERCP (1-3%), méné ohroZujici — témér vidy je pod kontrolou

O Chronicka cholangitida = chronicky zanét

pfi prekazkach ve Zlu€ovych cestach

nehnisavy s fibrézou, mozné exacerbace

klinicky priibéh: intermitentni pribéh s epizodami subfebrilii, ikteru, nékdy sepse
komplikace: fibrotické stendzy, popfipadé vznik sekundarni bilidrni cirhdzy

O Akutni cholecystitida = akutni zanét Zluéniku

Zluénik je zvétSeny, prekrveny, s loziskovymi hemoragiemi, na zevnim povrchu s fibrinem nebo hnisem a
po nékolika dnech i s adhezemi
sliznice je bud'jen zdureld a prekrvena nebo s rozsahlymi nekrézami a viedy
obsah Zluc¢niku je zkalen hnisem a krvi
ve velké vétsiné odtok Zluci je blokovan zaklinénym kamenem
empyém Zlucniku: hromadéni hnisu
gangrendzni cholecystitida: zelenocerné mékké stény
MI: neutrofily + regresivni zmény v souladu s MA vzhledem
akutni kalkuldzni cholecystitida:
= (astd, rizikové faktory stejné jako u litidzy — Zeny, vyssi vék, obezita
= vyvoldana kamenem, po zaklinéni kamenu se zvysi tlaku uvnitf Zluéniku - stlaéeni stén a cév —
ischémie a nekrézy - zanétliva reakce
= k zdnétu pfispiva i reakce agresivnich komponent Zluci s tkani + ¢asto bakterialni infekce
(pravdépodobné sekundarni kontaminace; E.coli a jiné stfevni bakterie) O akutni akalkul6zni
cholecystitida:
= vzacna
= MI: nelisi se od akutni kalkulézni
= vyskyt pfi sepsi, popaleninach, Sokovych stavech, kardiovaskularnich nemocech, po operacich =
hlavni patogeneticky cinitel - ischémie sliznice
KL: bolest a citlivost v oblasti Zlu¢niku, celkové projevy zanétu, zvétSeni Zlucniku
komplikace: ruptura s peritonitidou pfi gangrendzni cholecystitidé
bakterie vSak mohou prostupovat narusenou sténou na peritoneum i bez zjevné ruptury O |é¢ba:
chirurgicka
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O Chronicka cholecystitida = chronicky zanét Zlu¢niku

Casta, obvykle spojena s cholecystolitidzou

MA je zvétSeny/svrastély, nékdy kalcifikovany; stény jsou ztlustélé/ztencené, ¢asto vazivové srlisty s
okolnimi organy, ¢asto jsou kameny, sliznice je hyperplastickd nebo vyhlazend, nékdy se nekrézou nebo s
viedy

MI: mononukledrni zanétlivy infiltrat, fibréza, metaplazie sliznice (typu Zaludecniho antra, mize byt i
stfevni nebo dlazdicova)

patogeneze: opakovana mirnd akutni cholecystitida, mirna infekce, traumatizace sliznice kameny a
tlakem obsahu zZlu¢niku

zvyseny intraluminalni tlak je dokladan pseudodivertikuléznimi vychlipkami sliznice do svaloviny (tzv.
Aschoffovy-Rokitanského sinusy)

komplikace: fibroprodukce (ztlusténi stény, adheze), dystroficka kalcifikace (porcelanovy Zlucnik — riziko
vzniku karcinomu), hydrops

klinicky obraz: necharakteristicky, obvykle jen mirné obtize s po poziti tu¢nych potravin — bolest v pravém
hypochondriu, nékdy s nauzeou a zvracenim

rozliSeni cholecystolitidzy a chronické cholecystitidy neni mozné bez histologického vysetreni O IéCba je
chirurgicka

Intrahepatalni zlucové cesty

O Primarni biliarni cirhéza (primarni biliarni cholangitida)

chronicky idiopaticky destruktivni zanét malych intrahepatalnich Zzlu¢ovodu, ktery cestou chronické
cholestazy progreduje k cirhdze biliarniho typu

v pocatecnich stadiich je v portdlnich prostorech (v epitelu Zlucovod( méné) zanétlivych infiltrat
(mononukledry + granulocyty). Nasleduje tézké zanétlivé poskozeni a destrukce intrahepatalnich
Zlu¢ovodu (bilidrni Iéze a duktopenie). Charakteristické jsou epiteloidni granulomy vazané na Zlu¢ovody.
dalsi nalezy shodné s nalezy u chronickych hepatitid: piecemal nekrdzy, intralobularni zaniky hepatocytd,
aktivace Kuppferovych bunék)

staza cholatl a zanétlivé intralobuldrni zmény vedou k zaniku periportalnich hepatocytd, ke vzniku P-P a
pozdéji P-C sept - prestavba jaterni architektoniky na strukturu cirhotickou

znaky stazy cholatd pretrvavaji i v cirhotickém stadiu: periportalni edém, svétla cytoplazma hepatocytd,
stfadani médi a methalothioneinu, Malloryho hyalin

hlavné Zeny stfedniho véku, autoimunitni podklad — antimitochondridlni protilatky

koincidence: Sjogrendv syndrom, celiakie, atritida, autoimunitni tyreoiditida

priznaky: ¢ast asymptomatickad; jinak typicky svédéni (chronicka cholestaza), osteopordza (ve stfevé chybi
Zlu¢ nezbytna pro vstiebavani vit. rozp. v tucich), dale bézné komplikace cirhdzy

progndza: do 10 let selhani jater; terapie: transplantace jater

O Sekundarni biliarni cirh6za

postiZzeni jater, ke kterému dojde vidy pfi protrahované obstrukci extrahepatdlnich Zlu¢ovych cest
= atrezie, litidza, utlak ndadorem (nador hlavy pankreatu), komplikace po chir. vykonech



O Primarni sklerozujici cholangitida

chronicky progresivni zanét Zlu¢ovodd, Zlu¢ovody jsou obklopovany a nahrazovany jizevnatou vazivovou
tkani
pretrvavajici chronicky aktivni zanét Zlucovodd, je nasledovan tvorbou vaziva, které vede ke sten6zam a
jizveni Zlu¢ovodU, a mlze skoncit kompletnim uzdvérem lumen - jizvou
postihuje extrahepatalni i intrahepatalni Zlucovody
morfologicky patrné segmentalni stendzy a rozsireni vétsich zlu¢ovodu
mikroskopicky zpocatku podobné primarni biliarni cirhdze, ale chybi granulomy
pozdéji - peribiliarni fibréza a jizvy v mistech Zluéovod(, nasledné vyvoj bilidrni cirhdzy
pfiznaky: zpocatku némé, nékdy se projevi komplikacemi (bakt. cholangitidou), v pozdnich stadiich se
projevuje priznaky souvisejici s chronickou cholestazou — svédéni kize, chronicky ikterus
v dospélosti i détstvi, Castéji muZi
autoimunitni; koincidence — ulcerativni kolitis, Crohnova choroba O komplikace:
= ascendentni infekce jater — dilatace nad stendzou je mistem pomnoZzeni infekénich agens
= 160x vyssi riziko cholangiocelularniho karcinomu
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26. Hepatitidy a hepatodystrofie. Jaterni cirhdzy. Toxické poskozeni jater.

Priznaky onemocnéni jater

O jaternitesty

ALT (alaninaminotransferaza), AST (aspartataminotransferaza) se uvolfiuji do krve z hepatocytl zpravidla
pfi nekréze

ALP (alkalicka fosfataza) — zdrojem je poskozeny bilidrni pdl

GMT (gama-glutamyltransferaza) — poskozeni Zlu¢ovodi, nebo rozsahlejsi poskozeni hepatocytl
bilirubin — vyssi hodnoty ukazuji na poruchu metabolismu bilirubinu v jatrech, nebo mimo jatra, zvyseni
konjugovaného bilirubinu odpovida porucham hepatobiliarniho systému. Nekonjugovana
hyperbilirubinémie muZe vzniknout v jatrech i mimo né, ne vSak ve Zluc. cestach. Dusledek - ikterus
hypoalbuminémie — snizend proteosynteticka aktivita u hepatopatii, hladovéni, ztratach bilkovin moci

O portalni hypertenze

tlak v portalni Zile >10 mm Hg

vznika blokadami portalni Zily a jejich intrahepatalnich vétvi, blokadami sinusoidnich kapildr i jaternich Zil
priciny se klasifikuji jako prehepatalni, hepatalni, posthepatalni; intrahepatalni

portokavalni anastomdzy — jicnové varixy, caput medusae

dolniho jicnu. Pti tlaku >12 mm Hg jsou jejich ruptury zdrojem krvaceni

caput medusae — zkraty v oblasti pupku, predevsim diagnosticky vyznam

ascites — volna tekutina nezanétlivého plvodu (transsudat) v brisni dutiné. Na jeho tvorbé se podili kromé
portalni hypertenze také pretizeny odtok lymfy z jater a hypoalbuminémie

portokavalni zkraty jsou duleZité také pfimym transportem latek stfevniho plvodu do systémového
obéhu —amoniak, sirné produkty bakterii O krvacivost

dlsledek snizené syntézy koagulacnich faktorl a inhibitor( fibrinolyzy v jatrech

syntéza vit. K dependentnich koag. faktorl (protrombin, faktory VII, IX, X) je snizena také pti poruchach
vyluc¢ovani Zlu¢ovych kyselin a vstfebavani tukd

testy — protrombinovy cas, aktivovany parcialni tromboplastinovy ¢as, pocet trombocytl

faktory V a VIl jsou pfi své kratké Zivotnosti ukazateli akutniho poskozeni jater O hyperestrogenémie
dlsledek snizené deaktivace estrogenu

skvrnité z¢ervenani dlani i chodidel (erytém), pavouckovité névy v klzi

u muzl gynekomastie, atrofie varlat, snizené libido

u Zen atrofie vajecnik(i, amenorea

O jaternifetor

zapach vydechovaného vzduchu, koreluje se stupném poskozeni jater a portokavalnimi spojkami
plsobeni stfevnich bakterii na methionin, z kterého vznikaji merkaptany O snizend imunita

z vyfazeni Kupfferovych bunék portokavalnimi zkraty O jaterni koma

nejvyssi stupen jaterni encefalopatie

zména vnitfniho prostiedi organismu s poruchami nervového a neuromuskularniho prenosu

dllezitou roli hraje amoniak — jeho detoxikace v poskozenych jatrech je nedostatecnd, nebo pfi obchazeni
jater portokavalnimi zkraty

O Akutni jaterni selhani

syndrom vznikajici pfi zaniku hepatocytl z rdznych pficin (na podkladé masivni nekrozy a steatdzy)
definovdno jako pfitomnost koagulaéni poruchy s jakymkoli stupném encefalopatie bez pfitomnosti
cirhdzy



etiologie: otravy houbami, pfedavkovani paracetamolem, virové hepatitidy, autoimunni hepatitida,
Wilsonova choroba

symptomy byvaji nespecifické — ikterus, slabost, nauzea, bolesti bficha; mohou byt jiné symptomy podle
etiologie

byva hypoglykémie, Casté je tézké krvaceni

encefalopatie dlisledkem edému mozku (na rozdil od chronické, kde se uplatfiuje amoniak)

Casovy odstup kdmatu od vzniku ikteru je prognosticky dlleZity

preZiti asi 25%, s moZnosti jaterni transplantace 70%

O Chronické jaterni selhani

pfi progredujicich chronickych hepatopatiich, zejména cirhéze a fibréze

Regresivni zmény jater

O Nekréza a apoptoza

pfic¢iny: obéhové, toxické
pfi obéhovych poruchach vznikd nekréza koagulaéni
virové infekce, alkohol, nékteré toxické latky vedou k hydropické degeneraci (baldnovita, vakuolarni) s
extrémni dilataci endoplazmatického retikula, svétlou cytoplazmou, zakulacovanim a praskanim
hepatocytl — lyticka nekréza
fokalni nekréza - nekrdza jednotlivych hepatocytd (individualni nekrdzy) nebo skupinky hepatocytl uvnitf
lalGcku
= resorptivni uzlik - pfedstavuje individudlni nekrézu se zanétlivou komponentou (Kupfferovy
bunky, lymfocyty)
= Councilmanovo télisko — apoptotické télisko, eozinofilné reziduum
= po zaniku hepatocytu se k sobé prikladaji vrstvy retikula, plvodné oddélené jaternimi bunkami
(kolaps retikula)
splyvajici nekrdza: odpovida sousedicim skupindm zanikajicich hepatocyt(

premostujici nekrézy: jsou-li nekrézy rozsahlejsi, mohou vytvaret pruhovité splyvajici nekrézy a spojovat

jednotlivé oblasti/zény:
= centro-portalni (C-P) — centralni Zilu s portdlnim prostorem
= centro-centralni (C-C) — sousedni centralni zily
= porto-portalni (P-P) — sousedni portdlni prostory

zonalni nekrdzy: postihuji-li nekrézy prevaziné nékteré urcité oblasti

= perivenularni nekréza - okolo centralni Zily, typicka pro alkoholickou hepatopatii, otravy,
venostazu, hepatitidy
= periportalni nekréza — na periferii lalG¢ku, typicka pro retenci Zlué. kyselin, eklampsii
= piecemeal nekrdza (interface hepatitis) — imunitné podminéna apoptdza na periferii lalGicku
(rozhrani mezi okrajem lalti¢ku a peripotalni zénou)
panlobularni (panacindrni) nekréza — postihuje cely lallicek

submasivni nebo masivni nekréza: v pfipadé rozsahlého poskozeni mohou byt nekrdzy plosné, zahrnuijici

vSechny oblasti, projevi se fulminantnim selhdnim jater.

regeneracni schopnost hepatocytl je mimoradné vysoka a je schopna restituovat jaterni parenchym ad
integrum (s vyjimkou rozsahlych pfemostujicich a panlobularnich nekréz)

u chronickych onemocnéni, spojenych s postupnym odumirdnim hepatocyt(, se regenerace kombinuje s
fibrézou. Kupfferovy a jiné buriky pomoci TGF-B dlouhodobé aktivuji perisinusoidalni burky.
Perisinusoidalni buriky se méni na myofibroblasty, jejichz produkty se ukladaji v Disseho prostorech.

125



126

= kolagen | je podkladem perisinusoidalni ¢i periceluldrni fibrézy
= kolagen lll, IV, laminin, fibronektin — ddvaji vznik bazalni membrané endotelu sinusoidalnich
kapildr. Ubyva v ném fenestraci, méni se imunofenotyp, sinusoidni kapilary se méni na kapilary
obvyklého typu = kapilarizace. Na krevnim pélu hepatocytd ubyva mikroklkd.
vzhledem k tomu, Ze se nekrdzy vlivem riznych Cinitell (napf. mistni zvlastnosti krevniho obéhu a
metabolické zonality) vyskytuji ¢astéji v urcitych lokalizacich, vznikaji ndsledné i obdobné reparacni
fibrotické zmény — vznik perivenularnich, periportalnich fibrdz; vznikaji vazivova P-C, P-P nebo C-C septa; v
jinych mistech mlze pfevaZovat regenerace hepatocytl
progredujici onemocnéni s poskozovanim hepatocytl, ohrani¢ovanim ¢asti parenchymu septy a s
uzlovitou regeneraci vazivem separovanych skupin hepatocytli sméruje k prestavbé plavodni lallckovité
architektoniky jater na uzlovitou strukturu a k chronické insuficienci jater (cirhéza)

u rozsahlych premostujicich a panlobuléarnich nekréz je moznost regenerace hepatocyti mala. Po
uklidové reakci zbyvaji velké oblasti kolabovaného retikula, mezi vliakny jsou dilatované cévy a ¢asto
hemoragie.
na okrajich nekrdz je funkéné a morfologicky nedostatecna proliferace epitelovych bunék vychazejicich z
periferie preZivajicich lobull ¢i skupin hepatocytd. Vznikaji kanalkovité pokroucené, obcas anastomozujici
struktury s cytologickymi vlastnostmi Zzlu¢ovodU i hepatocytl. Pozdéji se pridava jizveni.
na pocatku se submasivni a masivni nekrézy projevi prekrvenim a zvétSenim jater. Pozdéji se jatra zmensi,
maiji svrastélé pouzdro, a snizenou konzistenci.
= bilirubin jim poskytuje nazelenaly odstin (akutni masivni ¢i submasivni nekréza)
= steatdza pri otravé hepatotoxickymi latkami barvu Zlutou (Zlutd hepatodystrofie)
= ve fazi kolabovaného retikula s dilataci cév a hemoragiemi jsou jatra ¢ervena (subakutni masivni
¢i submasivni nekroza; ¢ervena hepatodystrofie)
= jestlize nemocny Zije i bez transplantace jater, objevuje se Sedd barva vaziva (chronicka masivni ¢i
submasivni nekréza, Seda hepatodystrofie)

[0 Steatoza

steatdza jater je morfologicky patrné stfadani lipid( v cytoplazmé hepatocytl

tukové vakuoly obsahuiji triacylglyceroly, vzacné fosfolipidy, estery cholesterolu nebo sfingolipidy

MA maji jatra nazloutlou az Zlutou barvu, byvaji zvétSena O patogeneze: nadmérny pfivod a retence tuki
O velkokapénkova steatdza:

= jedina velka vakuola, jadro na periferii buriky

= (Castd, obvykle méné zavaina

= jako alkoholicka steatdza, pti diabetu 2. typu, obezité, hepatitidé C, po nékterych lécich
(kortikosteroidy, methotrexat) 0 malokapénkova steatdza:

= viceCetné malé vakuoly, centralni poloha jadra

=  méné Castd, zavaznéjsi, vétSinou akutni, mozZnost selhdni jater

= vaziné poruchy metabolismu — poruchy B-oxidace MK

= vétSinou toxické afekce — otravy houbami, akutni nadmérny ptijem alkoholu; nebo soucast
vrozeného mitochondridlniho defektu



Hepatitidy

difdzni intersticidlni nehnisavé zanéty jater, v uzSim smyslu zanétliva onemocnéni poskozujici hlavné hepatocyty

prevazujici postizeni Zlucovod( charakterizuje cholangitidy
submasivni az masivni nekrdza (resp. hepatodystrofie) odpovida tézké akutni hepatitidé se selhavanim jater
(fulminantni hepatitida)
MA:
* nepfilis zvétSena jatra, mirné tuzsi, s hladkym povrchem a napjatym pouzdrem, ¢ervenohnéda barva je
zachovana (nékdy nacervenald), pfi steatdze je barva Zlutd, pfi staze bilirubinu nazelenala
» fibréza zvysuje tuhost u chronickych pripadd
* pfiprechodu k cirhdze vznikaji na povrchu jater nerovnosti, ve stadiu cirhdzy pak uzly O Ml:
* regresivni zmény hepatocytll, zanétlivy infiltrat v portalnich prostorech i v laltccich a aktivace
Kupfferovych bunék, popf. regeneracni zmény,
* v chronickych pfipadech fibrdza s uzlovitou prestavbou (cirhéza)
* zanétliva celulizace byva mononuklearni s prevahou T-lymfocyt(

klinicky obraz: nekonstantni subjektivni pfiznaky, palpaéni ndlez na jatrech a sleziné, zmény jaternich testu
(zvysena ALT a AST), akutni hepatitidy (smiSena hyperbilirubinémie, popf. ikterus), zvyseni ALP a GMT ukazuje
poskozeni biliarniho pélu hepatocytl nebo Zlucovodi (ukazuje na exkreéni poruchu), poruchy hemokoagulace,
hypoalbuminémie
rozliSeni akutni a chronické hepatitidy O klinicky: déle jak 6 més.
* morfologicky znak:

= fibréza

= typicky husty zanétlivy infiltrat portdlnich prostor( s vyskytem lymfatickych folikulQ

= tzv. interface hepatitis (klasicka , piecemeal”
nekrézy

nekrdza): obtizné odlisitelna od tzv. periportalni

Akutni hepatitida
* prevaha intralobuldrnich zmén - zanétlivy infiltrat (mononukleary, polynukleary, aktivace Kupfferovych
bunék), hydropicka az balénovita degenerace hepatocytu, uvolfiovani hepatocytl ze svazu a fokalni az
splyvajici apoptdzy ¢i nekrdzy
* v hepatocytech kapénky tuku (steatéza) nebo Zluci (cholestdza), ¢asta kanalikularni staza zluci
» Siroké premostujici nekrézy a nepocetné panlobularni nekrdzy jsou zdrojem fibrozy
* etiologie: hepatotropni viry hepatitidy A, B, D, E (akutni hepatitida C je vzacnad)

* obraz akutni hepatitidy mizZe mit také autoimunitni hepatitida nebo vzacné Wilsonova nemoc, polékové

hepatopatie, herpetické infekce, alkoholické steatohepatitidy
* MA: zdufel3, Cervend jatra
* dobré predpoklady k restituci ad integrum
*  Fulminantni hepatitida
= Pfi masivni, submasivni nekréze

=  MA: mékka konzistence, svrasténi kapsuly
= MI: téméf kompletni nekréza parenchymu (hepatocytl)
= Prlibéh: selhani jater — smrt, nebo regenerace — postnekroticka cirhéza
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O Chronicka hepatitida

zmény prevaziné v portalnich polich
zanét se z oblasti portalnich poli dostava mezi hepatocyty, a dlouhodobé nebo opakované v atakach
poskozuje periportalni oblast (interface hepatitis =, piecemeal” nekréza)
v lalGécich jsou zanétlivy infiltrat a apoptdzy predstavovany fokalnimi nebo splyvajicimi nekrézami
dlouhodobé poskozovani hepatocytll vede k fibréze - mize dojit az k prestavbé plvodni jaterni
architektoniky na uzlovitou strukturu
= reparaci piecemeal nekrdz se cipaté zvétsuji portdlni prostory (periportalni fibréza) a vznikaji P-P
septa
= septa oddéluji ¢asti laltckd nebo skupiny laltckd
= uzlovita regenerace vazivem ohrani¢enych skupin hepatocytl méni lallckovitou architektoniku
na strukturu cirhotickou
fibréza a cirhdza charakterizuji stadium nemoci (stage)
infiltrat v portalnich polich — lymfocyty, histiocyty, plazm. buriky, eozinofily, nékdy lymf. folikuly
etiologie: nejcastéji virem hepatitidy C a B, méné autoimunitou nebo léky
podobny klinicky obraz a morfologii maji: primarni bilidrni cirhdéza, primarni sklerozujici cholangitida,
Wilsonova choroba, deficit alfal-antitrypsinu)

Virové hepatitidy

O Hepatitida A

etiologie: RNA virus patfici mezi Picornaviry (HAV - virus hepatitidy A)

inkubace 15-45 dn

prenos fekalné-oralni cestou (nemoc Spinavych rukou), vysoce infekéni, vyvolava epidemie

virus se replikuje v jatrech, je vylucovan do stolice (1-2 tydny pred manifestaci)

vyvolava akutni hepatitidu, vétSinou lehc¢iho typu. Fulminantni forma hepatitidy s rozsahlymi nekrézami
je vzacna. V klinickém obraze dominuje nejprve Unava, slabost a zvySena teplota. Nasledné se pridava
bolest v pravém podZebfi, dyspepsie a ikterus. BEhem nékolika tydnl onemocnéni odezni.

Neprechazi do chronického stadia a zanechava celoZivotni imunitu.

vyvolava protilatkovou odpovéd — IgM se objevuji brzy a pretrvavaji 3-6 mésict, 1gG se objevuiji s
klinickymi pfiznaky a pretrvavaji po cely Zivot

O HepatitidaB

etiologie: obaleny DNA virus patfici do skupiny Hepadnavird, virus hepatitidy B (HBV).
inkubace 50-180 dn0
prenos parenteralni cestou (infikovanou krvi, sexualné), transplacentarné (z nemocné matky na plod v
poslednim trimestru téhotenstvi).
v krvi prokazujeme nékolik typU antigent
= HB.Ag— HBV early antigen, priikaz tohoto antigenu, znamena infekénost nositele.
= HB.Ag - antigen nukleokapsidy (,,core antigen”). Kompletni virus tvofi télo viru (DNA + DNA
polymeraza
= HBsAg — povrchovy (surface) antigen, bilkovinny obal viru (tzv. Australsky antigen) Nalez tohoto
antigenu neznamena, Ze je pacient infekcni, protozZe se jedna pouze o obal viru.
zpUsobuje akutni hepatitidu, 5-10% prochazi do chronické hepatitidy, popf. progrese az k cirhdéze
asymptomatické nosicstvi viru s nebezpecim superinfekce virovou hepatitidou D existuje vakcinace



O Hepatitida C
+ etiologie: RNA virus, patfici mezi Flaviviridae, virus hepatitidy C (HCV).
* inkubace 50 dnli
* prenos parenterdlni cestou
* akutni hepatitida obvykle lehka, nékdy Uplné inaparentni
* az90% prechazi do chronické hepatitidy s naslednou cirhdzou jater, popf. hepatoceluldarnim karcinomem

* chronickd infekce probiha po mnoho let s minimdlnimi pfiznaky O ockovani neexistuje

O HepatitidaD
» etiologie: deltavirus - maly defektni RNA virus, ktery potfebuje obal z HB;Ag. Jenom obaleny Australskym
antigenem (obalovy material viru hepatitidy B) m{ze proniknout do jater a vyvolat nasledné hepatitidu.
* ohrozuje tedy pouze pacienty s hepatitidou B
* vyvolava akutni hepatitidu, mirnou az tézkou, u nékterych pacient fulminantni pribéh

* mUzZe prechazet do chronické hepatitidy s rychlym vyvojem cirhdzy O prenos parenteralni, sexualni

O HepatitidaE
* etiologie: RNA virus, virus hepatitidy E (HEV)
* inkubace 15-45 dni
* prenos fekalné-ordlni cestou, u nas se prakticky nevyskytuje, pasobi epidemie v Indii, Pakistanu, Africe
* mirna azZ stfedné tézka akutni hepatitida (podobné jako hepatitida A), méné infekéni nez HAV
* nebezpecny v gravidité, infekce vede k vysoké mortalité matky i plodu
* neprechdzi do chronicity, neni asociovan s hepatocelularnim karcinomem

Ostatni hepatitidy

O Autoimunitni hepatitida

* chronické zanétlivé onemocnéni jater, ¢astéjsi u Zzen, ve 4 a 5. dekadé

* v séru antinuklearni protilatky, autoprotilatky proti hladkosvalovému aktinu, cytosolu hepatocytl apod.

* mUze byt soucasti jinych systémovych autoimunitnich chorob (SLE), nebo mize mit pacient jinou
izolovanou autoimunitni nemoc (Hashimotova tyreoiditida, Sjégren(iv syndrom, revmatoidni artritida, IBD

* morfologicky: zanét, ktery navazuje na Useky s tézkym poskozenim hepatocytu s tvorbou rozsahlych
nekrdz v periportalni oblasti i centrolobularné, plazmocytarni zanétlivy infiltrat

* mUze probihat fulminantné, pfi nizsi agresivité se mohou nekrdzy rychle zjizvit a progrese do cirhdzy

* priznaky nespecifické (Unava, nechutenstvi)

O Tuberkuléza jater
*  témér vzdy milidrni pfi hematogennim rozsevu
* tuberkuly s kasedznim centrem obklopenym cytologicky charakteristickym lemem
* bilidrni kaverna - kasedzni loZisko zbarvené Zluci

0 sSarkoidéza
* nelisi se od nalezu v jinych lokalizacich, neni vzacna
* nekaseifikujici epiteloidni granulomy s pfimési obrovskych mnohojadernych bunék jsou vétSinou v
portdlnich prostorech a periportalnich ¢astech lalickl pfi postizeni Zlu¢ovod( je velka podobnost s
primarni bilidrni cirhdzou, granulomy nésleduje jizveni
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Cirhoza

prestavba plvodni lalickové architektoniky jater v uzlovitou. Regenerujici hepatocyty jsou usporadany do
nepravidelnych uzll (tzv. pseudoacint), které jsou oddéleny pruhy vaziva. Je naruseno napojeni na krevni cévy i
Zluovody, proto je narusena cela funkce jater.

MA: jatra jsou tuhad, na povrchu nerovna az uzlovité hrbolatd. Mohou mit normalni nebo zvétsenou velikost, s
postupujici nemoci se ¢asto zmensuji

na fezu patrné uzly, podle jejich velikosti se rozeznava cirhdza:

* malouzlova (mikronodularni): uzly < 3mm

* velkouzlovd (makronodularni): > 3mm

*  smisend

vyvoj cirhdzy umoZziiuje u téhoz pacienta pifechody mezi jednotlivymi formami
cirhdza je terminalni stadium rdznych chronickych onemocnéni, pfi kterych zanikaji hepatocyty O etiologie:

* alkoholicka cirh6za — byva mikronoduldrni

* posthepatickd — na podkladé chronické hepatitidy, byva mikronodularni a smisend

* bilidrni — hromadéni Zluc. kyselin v hepatocytech; pfi autoimunnitni destrukci intrahepatalnich Zlu¢ovodu
(primarni bilidrni cirhdza), nebo pfi déletrvajici obstrukci Zluc. cest (sekundarni biliarni cirhdza)

* posttoxicka — napf. po otravé houbami, byvda makronoduldrni

* metabolickd — Wilsonova choroba, deficit al-antitrypsinu, galaktosémie, tyrosinémie, glykogendza IV

* kongestivni — u chronické venostazy v jatrech

* kardialni — pfi pravostranné srdec¢ni insuficienci, Buddové-Chiariho syndromu, konstriktivni perikarditidé
O kryptogenni — nepoznané priciny

dlouhodobé se aktivuji perisinusoidalni burky, vyviji se perisinusoidalni fibréza s kapilarizaci sinusoidalnich
kapildr. Skupiny regenerujicich hepatocytl jsou oddélovany vazivovymi septy, méni se mikrocirkulace a celkovy
pratok krve jatry, vdzne vyména latek mezi krvi a hepatocyty.

zmény v mikrocirkulaci:

* destrukce hepatocytl je nasledovana tvorbou vaziva (periportaini fibréza — chronické hepatitidy,
centrolobularni fibréza — poskozeni alkoholem), vazivo pronika do jaterni tkané, vytvari vazivova septa.

* novotvorené vazivo je vidy velmi cévnaté s arteridlnim zasobenim. Nové cévy jsou jednak propojeny s
arteriemi plvodnich portalnich poli, jednak z vazivovych sept nové drobné arterie a arterioly pronikaji do
okoli (do sinus) a dramaticky v nich zvysuji krevni tlak = tzv. arterializace obéhu

* dlsledkem zvyseného krevniho tlaku v sinusoidech je reakce endotelu sinusoid, ktery ztraci fenestrace =
kapilarizace sinusoidnich kapilar.

* soucasné jsou dlouhodobé aktivovany hvézdicovité buriky v Disseho prostorech, za¢nou produkovat
kolagen, ktery je podkladem perisinusoidalni fibrézy. Tim se ztrati kontakt hepatocytl s krevnim proudem
a hepatocyty jsou vyfazeny z funkce

* také jsou vytvoreny spojky/shunty, které komunikuji pfimo s centrolobularnimi Zilami a obchazeji jaterni
parenchym

zmény v mikrocirkulaci maji za nasledek fixovani cirhdzy = stav se stava ireverzibilnim (narozdil od stadia fibrozy,
které je jesté reverzibilni)

arterializace obéhu v jatrech zplsobuje tvorbou a uvolfiovanim rliznych metabolitl farmakologicky obtizné
ovlivnitelnou vazodilataci splanchiku, kterou se organismus snazi snizit tlak v arterii na pfitoku a do jater. To ma
za nasledek hypoperfuzi orgdn( dutiny bfisni véetné ledvin, cozZ vede k dalSim komplikacim O Ml:

* v jatrech plvodni strukturu nahrazuji uzlovité regeneraty, oddélené nestejné sirokymi pruhy vaziva u
malouzlové cirhdzy pripominaji uzly tvarem i velikosti normalni lobuly, z téchto divodi se oznacuji jako



pseudolobuly. Trdmce pseudolobulll maji nepravidelny pribéh a jsou tvofeny dvéma radami hepatocytd.
Podle toho, ktera ¢ast lalGcku zlstala zachovana a regeneruje, obsahuje pseudolobulus centralni Zilu
nebo naopak portobilidrni prostor, pfipadné Zzadnou z téchto struktur
* uzly velkouzlové cirhdzy sestdvaji z nékolika hyperplastickych vice nebo méné zachovanych lobuld,
oddélenych neuplnymi septy (nekompletni septdini cirhdza), nebo jsou prostoupeny vazivovymi pruhy,
mezi nimiz se plvodni struktura ztraci
* ve vazivovych septech mezi uzly se vytvareji Cetné arteriovendzni anastomdzy, neptiznivé ovliviujici
krevni zasobeni tkané — v uzlech se ¢asto pozoruje hypoxicka steatdza a loZiskové nekrdzy
* cholestdza je podminéna chybnym napojenim Zlu¢ovych kapildr na vyvody
O Kklinicky prabéh — variabilni, dokud je kompenzovana, mize probihat skryté. Nespecifické symptomy — Ginava,
slabost, nechutenstvi apod.
O diagnostika: zobrazovaci metody, sonografie bficha s elastografii (umoZiiuje stanoveni elasticity jaterni tkané) O
komplikace:
* portalni hypertenze
= portokavalni anastomdzy — caput medusae, jicnové varixy (moznost vazného krvaceni)
= ascites
= splenomegalie
=  méstnaniv Zaludku a stfevech
= hepatopulmonalni syndrom
* poruchy jaternich funkci
= sniZena srazlivost krve — podili se na krvaceni z varixu
= snizena detoxikacni kapacita (spolu s portokavalnimi zkraty vedou k jaterni encefalopatii)
= poruchy exkrece Zluci — pricina dalSich regresivnich zmén hepatocytq, ikterus
= hypoalbuminémie — tvorba edém{, pfispiva k ascitu
= sniZend imunita — vztah ke zvySenému vyskytu sepse
* hepatocelularni karcinom — ¢asto v cirhotickych jatrech
O pacienti s dekompenzovanou cirhézou maji vysoké riziko dalSich komplikaci a umrti — pfi¢inou umrti mdze byt
jaterni selhani, komplikace portalni hypertenze (krvaceni z jicnovych varix(i) nebo vznik hepatocelularniho
karcinomu

O pacienti s kompenzovanou cirhézou — transplantace jater

Toxické poskozeni jater

Poskozeni jater alkoholem

O existuje velka variabilita individudlni citlivosti k toxicité alkoholu, ne vSichni alkoholici vyvinou zdvazné poskozeni
jater

O etanol je primarné metabolizovan v jatrech enzymem alkoholdehydrogenazou na acetaldehyd (toxicky pro
hepatocyty)

O acetaldehyd je dale v mitochondriich metabolizovan na acetat, (enzym acetaldehyddehydrogenaza).

0 alkoholdehydrogenaza je kromé jater také v Zaludku (eliminace 10-15%) a jeji mnozstvi je nizsi u Zen, coz
znamena, Ze u Zen se dostane vétsi mnozstvi etanolu do jater a to mliZze predstavovat zvysené riziko poskozeni

O dalsim metabolickym systémem, ktery se uplatfiuje pouze pfi vyssich koncentracich, je MEOS (mikrozomalni
etanol oxidacni systém).

O pribyvani redukované formy NADH je spojeno se sniZzenou oxidaci mastnych kyselin a zvySenou syntézou
triacylglyceroll — nasledkem je steatdza.

O pfichronickém abuzu alkoholu dochazi k adaptivnimu zvySeni aktivity mikrozomalnich cytochroma P-450. Lze
tym vysvétlit rostouci toleranci k alkoholu a jeho rychlejsi odbourani u alkoholikd. ZvySuje se také metabolismus
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xenobiotik (zvySena tolerance nékterych Iék(, do jejichz metabolismu je P-450 zapojen — napt. paracetamol),
soucasné se zvysuje peroxidace lipidQ.

O oxidanty dale poskozuji hepatocyty. ZvySeny metabolismus xenobiotik mliZe byt pfi akutnim vzniku toxickych
metabolitd fatdlni.

O chronické poskozovani hepatocytl s aktivaci Kupfferovych bunék a porucha metabolismu lipidd a vitaminu A
aktivuji perisinusoidalni buriky. Nasleduje perisinusoidalni fibréza, zmény mikrocirkulace a pfechod od fibrézy k
cirhdze

O Alkoholicka steatéza
* je velkokapénkovd, v mirnéjsich formach perivenularni, v tézsich translobularni (mdze postihnout az 80%
hepatocyt()
* MA: jatra zvétSena, nazloutld, mékci
* prosta alkoholicka steatéza vznika pomérné rychle, vymizi po 2-4 tydnech abstinence
* nema zadnou klinickou manifestaci a mlze byt rozpoznatelna jen nékterymi zobrazovacimi metodami

O Alkoholicka steatohepatitida

* definovana steatdzou nebo baldnovitou degeneraci hepatocytd, zaniky hepatocytd, smisenym
mononuklearnim a neutrofilnim infiltrdtem v parenchymu, perivenularni a perisinusoidalni fibrézou.

* predstavuje zavazny stav

» (Cast hepatocytl je silné zvétSenych, protoZze akumuluji substance, které by normalné exportovaly z buriky

* nékteré metabolicky silné poskozené hepatocyty podlehnou nekrdze, na coz navazuje zanétliva celulizace

* silné alterované hepatocyty maji poruchu cytoskeletu, ktera se projevi akumulaci cytokeratinovych
filament, coz v mikroskopu vypada jako eozinofilni cytoplazmatické inkluze (tzv. Malloryho hyalin).

* na oblasti nekrézy a Malloryho hyalinu navazuje infiltrat z mononuklear( a neutrofil{

* mUze ji doprovazet fibréza, ktera je nejprve lokalizovana centrolobuldrné (perivenuldrné), postupné
zuZuje lumen centralnich Zil

* nékdy se objevuji fibrdzni stendzy malych vétvi jaternich Zil (venookluzivni |éze). Spolu s perivenularni a
perisinusoidalni fibrézou zhorsuje cirkulaci v jatrech, ¢imz dale pfispiva ke vzniku cirhézy O klinicky
pribéh: obvykle se projevi nahle vzniklym ikterem, teplotami, nauzeou a Unavou.

* zvySené hodnoty ALT, AST, bilirubinu

* mortalita 30-40% v horizontu do 3 mésicl

* spojovanim perivenularni fibrézy s lozisky perisinusoidalni fibrézy a s portalnimi prostory vznikaji
premostujici septa, kterd oddéluji vétsi skupiny hepatocytl, plvodni architektonika jater se méni na
cirhotickou

* nealkoholickd steatohepatitida: vznika pfi obezité, diabetu, nahlém vahovém udbytku obéznich, po
nékterych lécich. Vyvoj fibrézy az do cirhdzy je v tomto pfipadé vzacnéjsi.

O Alkoholicka cirhéza
» klasicky zac¢ind jako mikronoduldrni cirhdza, MA jsou jatra velka, tukova, s hmotnosti vice nez 2kg
* béhem let se jatra zmensi na méné nez 1kg, steatdza ustoupi, a cirhdza se mize zménit na
makronodularni formu (podobnou postnekrotické cirhdze)

Lékova a dalsi toxicka poskozeni jater

O léky predstavuji béZnou pfic¢inu poskozeni jater, lze je ramcoveé rozdélit do dvou skupin
* hepatotoxiny —jejich Ucinky na jatra jsou znama a lze je predpovédét, jsou zavislé na davce
* |éky, na které ma pacient individudlni citlivost (idiosynkrazie)
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O hepatotoxické preparaty:

riziko je dobfe znamé a zavislé na davce, benefit |écby ale prevaZuje riziko potenciondlniho poskozeni.
Toxicky mlze byt pfimo |ék nebo jeho metabolit a poskozeni jater Ize u téchto preparatli navodit v
experimentu
= nékteré chlorované uhlovodiky a jedovaté houby = nekrdza, steatdza
= alkohol, vysoké davky tetracyklinu = steatdza
= paracetamol = nekrdza
= anabolické steroidy, kontraceptiva = interferuji s transportem na krevnim a pravdépodobné i
bilidrnim poélu hepatocytl za vzniku jejich funkénich poruch, nékdy s cholestazou
u modernich 1€k se pti spravné aplikaci hepatotoxicita témeér neprojevuje, mize vsak byt potencovana
jinymi léky, alkoholem, koufenim, virovou infekci ap.
= napf. cytochrom P-450 2E1 (CYP2E1) indukovany alkoholem se tGc¢astni v metabolismu
paracetamolu. ZvySenou aktivitou potom muze vyvolat hepatotoxicitu jiz pfi nizkych davkach léku
paracetamol — vysoké davky vedou k nekrézam jater. U vétsiny pacientl jde o otravu z predavkovani z
neznalosti. Lidé netusi, Ze preparaty s rlznymi nazvy a rliznym zpUsobem poufZiti obsahuji naprosto
stejnou zakladni latku
houby - toxiny mochomurky zelené — tyto mykotoxiny maji enterohepatalni obéh, takZze po prvnim
vstfebdni se znovu dostdvaji do stfeva s uvolnénim ze Zluce; proto poskozuji nejen jatra, ale také sliznici
stfeva, ktera je v pokrocilych pfipadech kompletné destruovana. V jatrech se rozviji malokapénkova
steatdza, pozdéji plosné, prevainé centrolobularni nekrézy hepatocytl

O idiosynkrazie:

vétsina lékl poskozuje jatra idiosynkraticky, tj. jen vzacné a u jedinct se zvlastni dispozici, nezavislé na
davce. ldiosynkrazie se zakladda na individualni odchylce v metabolismu se vznikem hepatotoxickych
metabolitd (metabolicka idiosynkrazie) nebo na precitlivélosti (imunologicka hypersenzitivni
idiosynkrazie)
podkladem metabolické idiosynkrazie byvaji individualni vlastnosti gent pro cytochromy P-450
(polymorfismus gent)

= napf. vysoka krvacivost po antikoagulacni |é¢bé nizkymi davkami warfarinu, nebo malokapénkova

steatdza a nekrdza jater po valproatech pri lé€bé epilepsie

imunologicka idiosynkrazie se projevuje azZ po latenci nutné k senzibilizaci. Byva provazena celkovymi
priznaky precitlivélosti a v jatrech eozinofilnim infiltratem nebo granulomy. Principem je vznik novych
senzibilizujicich antigentd po vazbé normalniho nebo abnormalniho reakéniho produktu na proteiny
hepatocytu

= napf. fulminantni hepatitida po phenytoinu; Iékové hepatitidy po methyldope, nitrofurantoinu,

O morfologie postizeni jater zplisobené Iéky a dalSimi preparaty je neuvéritelné pestra a obecné muze mit prakticky
jakékoliv znaky. Po vysazeni Iéku se u velkého poctu nemocnych stav upravi.

O pro nékteré preparaty jsou morfologické nalezy charakteristické:

tézké regresivni zmény — hepatotoxiny nebo metabolicka idiosynkrazie
= centrolobuldrni nekrdzy - paracetamol

blandni cholestaza — steroidni kontraceptiva, anabolika

cévni zmény — protinddorova a imunosupresivni [é¢ba
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27. Urolitidza, hydronefréza, zanéty odvodnych mocovych cest (morfologické projevy,
pri€iny, nasledky).

Urolitiaza

O tvorba kament (konkrementt) v mocovych cestach
O mocové kameny se mohou tvofit ve kterékoli ¢asti vyvodnych cest mocovych se ziejmou prevahou v panvicce a
méchyfi
O castéjsi u muzll (naopak cholelitidza ¢astéji u Zen), obvykle se projevi mezi 2. a 3. dekadou
O velikost kamend je rlizna: od tzv. mocového pisku po vétsi mocové kameny (tvaru kulovitého nebo jsou
oplostélé); pfi delSim prabéhu mohou narist apozici dalSich latek, az zcela vyplni duty prostor (odlitkové
kameny) O klasifikace podle lokalizace:
* v panvicce — nefrolitidza
* v mocovodu - ureterolitidza
* v mocovém méchyti— cystolitidza
* v oblasti uretry — uretrolitidza

O klinicky obraz:
* Casto klinicky némé s pouze mikroskopickou hematurii
* pfiznaky zanétu, makroskopicka hematurie
* sestup mensich kamen( mocovymi cestami vyvolava krutou bolest (renalni kolika). Vystreluje do beder,
popf. inguiny, ¢asto s neurovegetativnimi priznaky. Zplsobena spazmem hladké svaloviny ureteru
vyprovokovanym pohybujicim se konkrementem O obstrukce, doprovazi ji hydronefrdza

O patogeneze
1.) zvysSené koncentrace kamenotvorné latky (byva normalni soucasti moce) — diatezové kameny a. oxalat,
cystin, xanthin
b. uraty (hyperurikemie) — lécba cytostatiky, masitd strava...
c. kalcium (hyperkalcemie) — nadprodukce parathormonu, zvy$ena absorpce Ca?* ve stievé,
hypervitamindza D (nadmérny pfijem, sarkoidéza)
2.) vysoce koncentrovana moc — napf. pfi dehydrataci organismu
3.) stagnace moce
4.) alkalizace moce (hlavné pfi zanétech ucinkem bakterii, napt. rod Proteus, které méni mocovinu na
amoniak —zanétlivé kameny) — pti vzniku kalciovych, oxalatovych a fosfatovych kamend
5.) acidifikace moce — pfi vzniku uratovych, cystinovych kamenl
6.) snizeni koncentrace latek v moci, které plsobi proti krystalizaci (napft. citrat)
7.) vyskyt krystalizacnich jader v moci — bakterie, nekrotické, prip. kalcifikované buriky, cizi télesa..

O typy mocovych kameni
1.) oxalatové —70%, jsou drobné, ostnité, tvrdé, tmavohnédé (s pfimési krevnich barviv), tvofi je oxalat
vapenaty
2.) kalciumfosfatové — solitarni, jde o fosfat vapenaty, horecnaty nebo amonny, jsou Sedobilé az kridové,
mékké, velké (byvaji podkladem odlitkovych kamenu), vznikaji pfi alkalizaci moci
3.) uratové — kulaté, hladké, rezavé hnédé, mékké i tvrdé, vznikaji jednak pfi hyperurikemii, jednak pfi
acidifikaci moce



4.) cystinové, xanthinové —vzacné
5.) smisSené

O komplikace
* béhem litidzy dochdazi v mocovych cestach vzdy k tvorbé zanétu, pred lécbou zanétu nutno nejdfive
vyresit litidzu
* pfiobstrukci — hydronefréza (patologické rozsifeni panvicky a kalichu), mize vést k atrofii renalniho
parenchymu
* pyelonefritida, mGzZe vyUstit v urosepsi
Zanéty odvodnych mocovych cest
O wvznikaji nejcastéji ascendentni cestou uretritis a urocystitis s moznou progresi az do renalniho parenchymu [
rizikové faktory:
* zena — kratkd mocova trubice, gravidita
* muZ — hyperplazie prostaty a prostatitida, divertikly ¢i pseudodivertikly vyvodnych cest (hlavné mocového
méchyre)
* obé pohlavi — celkovy stav (napf. diabetes)
0 etiologie: infekce - E.coli, Proteus, Enterococcus, Neisseria gonorrhorae, Chlamydia, Mycobacterium tuberculosis
00 dalsi faktory:
* dietetické faktory - abuzus vit. C
* iatrogenni - radiace
* mechanické vlivy - cévkovani, litidza
O klinicky obraz: dysurie (obtizné moceni provazené palenim a fezanim) a polakisurie (opakovana evakuace malého
objemu moci v kratkych ¢asovych intervalech), ¢asto s horeckami
O MA: v modi pfimés krve (hematurie) nebo hnisu (pyurie, zkalena mog), sliznice je zarudla, zanét maze byt:
* kataralni —sliznice edematdzni, hyperemické
* hnisavy - zkalend moc¢ s velkym obsahem leukocytt (pyurie)
* pseudomebrandzni— Spinavé Zluté ulpivajici pablany, tvofené fibrinem, leukocyty a nekrotickou tkani, v
moc. méchyfi se ¢asto inkrustuji vapennymi solemi. Po odlouceni ulcerace
* flegmondzni zanét- prechod zdnétu hlubokymi ulceracemi na vnéjsi sténu, komplikace:
perforace stény moc. méchyre
* gangrendzni - nasledek rozpadu nadord, pistéli do rekta apod.
O komplikace: siteni do okoli, zvlasté prilehlych Zlazek a okolnich intersticidlnich struktur v podobé flegmony nebo
periuretralnich abscesl
Akutni cystitida
O etiologie: bakterie, viry (jen ztidka)
O klinicky projev: dysurie, polyurie, hematurie (vidy mikroskopicka, ¢asto makroskopicka), horecka, zvysena
frekvence moceni
O MA:sliznice je edematdzni, zarudla
O MiI: prekrveni a edém sliznice, infiltrat z lymfocyt(Q, u bakteridlnich zanétud s neutrofily; vzacné alergické zanéty s

eozinofily
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Chronicka cystitida
O vyvine se u pretrvdvajiciho zanétlivého podnétu, urolitidze, nebo opakované infekci
vétsina priznakd akutni cystitidy, ale klinicky obraz je méné vyhranény
MA: sliznice je edematdzni, zarudla
MiI: v urotelu se objevi reaktivni zmény, nékdy spolu s hyperplazii, jindy dlazdicova nebo hlenovd metaplazie.

chronicky zanétlivé drazdény urotel mize vytvaret hlubsi proliferace zvané Brunovy ¢epy, ¢asto luminizované

O 0Ooo g

metaplazie urotelu jsou podkladem pro méné casté nadory vyvodnych cest (dlazdicovy karcinom,
adenokarcinom)
O v oblasti uretralniho Usti se mdze chronickou zanétlivou iritaci sliznice vytvofit pseudotumordzni hyperplasticky
Utvar — caruncula urethralis 0 malakoplakie

* typ chronického zanétu vyvodnych cest mocovych

* MA na sliznici Zlutavé plosky, nékdy polypdzni lozZisko

* Ml chronicky zanét s nahromadénim makrofagu, které maji objemnou granularni cytoplazmu obsahujici

PAS-pozitivni inkluze (Michaelisova-Gutmannova téliska)

00 nejcastéji reakce na kolibacilarni infekci

Radiacni cystitida
O komplikace terapie malignich nador( panve
O prochazi viemi znaky akutniho i chronického zdnétu s konec¢nou fibroprodukci a jejimi nasledky

O ve sliznici mohou pretrvavat viedy, které byvaji zdrojem Gporného krvaceni

Gonokokova uretritida

O etiologie — Neisseria gonorrhoeae

O nejprve zacina v pars spongiosa urethrae jako katardlné hnisavy zanét s hojnou sekreci hnisu, ktery volné vytéka
navenek, sliznice je prekrvena a zdufeld s loZiskovymi povrchovymi erozemi.

O gonokoky se drzi hlavné v Littréovych Zlazkach a Morgagniho lakundch, které jsou vyplnény hnisem. Pfi poruseni
stény téchto Utvarud pronikne infekce rychle do intersticia a vznikaji periuretralni abscesy O pfi delSim trvani se
zanét siti ascendentné az do moc. méchyre O komplikace

* vznik vaziva s naslednym jizvenim — deformuje a zuZuje se prasvit uretry
* porogenni Siteni do prostaty, nadvarlete, m(ze byt pticinou sterility

HYDRONEFROZA:
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28. Piehled zanétlivych a cévnich onemocnéni ledvin (vliv hypertenze, embolizace,
srazlivosti krve, tubulointersticialni procesy, dif. dg. svrastélych ledvin).

Onemocnéni tubull a intersticia

0 vétsina chorob postihuje obé slozky najednou — tubulointersticidlni nemoci O hlavni kategorie chorob Ize rozdélit
do dvou skupin:
[0 ischemické, event. toxické — akutni tubularni nekréza O
zanétlivé — tubulointersticidlni nefritida

Akutni tubularni nekréza
O patogeneze:
* ischémie — pokles krevniho zdsobeni jakékoliv etiologie
* toxické vlivy — tubularni buniky maji vysoké naroky na O, a jsou velmi citlivé k rGznym toxinim, napfr.
tézkym kovlim, [ékGm, ATB
O ATN predstavuje 50% vsech akutnich renalnich selhani u hospitalizovanych pacient(, pfedevsim v souvislosti s
predchazejicim komplikovanym chirurgickym vykonem, traumatem nebo cirkulacnim kolapsem
O klinicky charakterizovana poklesem az ztratou rendlnich funkci (akutni rendlni selhani)
O morfologicky jde o rlzny stupen poskozeni tubularnich bunék, od zdufeni pres ztratu kartacového lemu az k
apoptoze a nekréze
O MI: poskozeni tubularnich bunék se nejprve projevi oplosténim vystelky tubull, zanikem jednotlivych bunék az
rupturou tubularnich bazdlnich membran. Soucasné edém intersticia, ktery utlaci krevni cévy a situace tubull se
jesteé zhorsi
O MA: ledvina je zdureld, s ndpadné bledou klrou O klinicky pribéh:
* rlzny, zavisi na zakladnim onemocnéni a stavu organismu jako celku
* nejsou-li zdvazné komplikace, predstavuje IéCena ATN (C4ast pacientl vyZaduje dialyzu) benigni
onemocnéni s obnovenim ledvinovych funkci, které probiha ve tfech fazich:

1. Inicidlni stadium: sniZzeni prokrveni ledvin (chirurgicky vykon, dlivody Soku s omezenim splanchnického
prokrveni)

2. Oligurické stadium: snizena tvorba moci - retence soli a vody, vzestup dusiku mocoviny, hyperkalémie a
metabolicka acidéza

3. Polyurické stadium: regenerace epitelu tubull = neni pIné funkéni a nedokaze koncentrovat primarni
mo¢, mnozstvi nekoncentrované moci presahuje 3l/den a dochazi ke ztratdam Na*, K* i H,O

Tubulointersticialni nefritida

O predstavuje rliznorodou skupinu onemocnéni, pro kterd je spoleéna zanétliva reakce v intersticiu a rGzné rozsahlé
poskozeni tubuldrniho epitelu O etiologie
* bakterialni infekce — akutni pyelonefritida, tuberkuléza
* toxické reakce na léky — TIN po |écbé antibiotiky
* metabolické zmény — rlizna onemocnéni s tvorbou krystal(
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Akutni pyelonefritida
* relativné béZzny hnisavy zanét ledvin O etiologie:
= ascendentni infekce - rozviji se jako komplikace zanétu mocovych cest (G- tycinky: E.coli,
Proteus, Klebsiella, Enterobacter, Streptococcus faecalis)
= hematogenni cestou - méné casté, mlze komplikovat inf. endokarditidu (hlavné G+ bakterie — S.
aureus, Pseudomonas)

* postizena mlzZe byt jedna nebo obé ledviny

* hnisavy zanét ve tkani, vytvafi rlzny pocet rizné velkych absces(. Pfi ascendentni infekci odpovida sifeni
zanétu pribéhu nefronll a postizena tkan je ve tvaru kuzele, Spickou orientovana do panvicky

* MA: rGzné velkd loZiska naZloutlé nebo nazelenalé barvy, tkan je rozpadlg, s vytékajicim hnisem. U
hematogenniho Sifeni - vétsi abscesy, stejnomérné rozlozené

* Ml nalez se nelisi od abscesl jinych lokalizaci - rozpad tkané s nahromadénymi neutrofily, edém
intersticia

* predispozice vzniku:

= jakakoli obstrukce (zvétsena prostata, kameny)

= zakrok na mocovych cestach (katetrizace)

= téhotenstvi, DM

= vezikoureterdlni reflux

= poruchy inervace mocového méchyre,

= pohlavi - ¢astéji u Zzen O komplikace:

= pyonefros - hromadéni hnisu v rozSifenych mocovych cestdch pfi obstrukci v distalnich partiich
mocovych cest

= perirendlni absces - pokud je hnisani rozsahlé a provali se do okolnich tkani

= ve dfeni ledviny mlzZe dojit k sekvestraci papil (hnisava nekrdza papil, komplikace u DM, nehnis.
nekrdzy papil jsou soucasti projevl analgetické nefropatie)

* s potlacenim infekce se abscesy mohou resorbovat za vzniku pozanétlivych pseudoxantom( — tzv.
xantogranulomatdzni pyelonefritida (typ chronické pyelonefritidy). MA (loZiska Zluté barvy) i Ml (svétlé
bunky. — makrofagy) pfipomina karcinom ledviny

»  pfi klinické symptomatologii s odpovidajici [é¢bou ma akutni pyelonefritida benigni pribéh

* pokud dojde k rozsahlému postiZeni, jsou pacienti ohroZeni sepsi nebo urosepsi

* klinicky obraz: zimnice tfesavka, horecka, bolesti v boku, nauzea, renaini kolika, hematurie, bakteriurie,
granularni valce

O Chronicka pyelonefritida
* morfologicky charakterizovana zanétlivou celulizaci v intersticiu, atrofii tubuld, jizvenim parenchymu
ledviny, které vede k deformaci kalich(i
* etiologie:
= nasledek opakovanych infekénich zanétl ledvin rizné intenzity
= komplikaci obstrukce mocovych cest nejriiznéjsi etiologie
= soucasti refluxni nefropatie
* MA: postizeny rizné velké Useky jedné nebo obou ledvin; deformace kalichl (tym se odlisuje od tézkého
isch. postiZzeni), mGZe byt rozsifena panvicka, ploché jizvy.
* MI: fibréza intersticia, atrofie tubul( s hyalinnimi valci (obraz stitné Zlazy), periglomerularni fibréza,
vaskularni skleréza
* klinika: zndmky obstrukce, refluxu; mirna proteinurie (pod 1g/den), poruchy koncentracni schopnosti, v
sedimentu granularni valce; v pozdéjsim pribéhu pravidelné hypertenze
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Tubulointersticidlni nefritida indukovana léky

|éCba antibiotiky a NSAID (non-steroid antiinflamatory drugs)
casto vede k akutnimu renalnimu selhani

morfologie: edém intersticia a rizné intenzivni smisend zanétliva celulizace, ¢asto pfimés eozinofild

vynechani pfislusného Iéku a podplrna terapie vedou k Upraveé renalnich funkci s ndvratem stavu pred

onemocnénim

Analgetickd nefropatie

u pacient(l uzivajici velké mnozstvi analgetik

morfologie: analgeticka mikroangiopatie (hyalinéza stén drobnych cév v tunica propria sliznice
kalich(l a panvicky) a nekrézy papil

v dalsim vyvoji miZe dojit ke kalcifikaci nebo k sekvestraci nekrotickych papil, které se dale
chovaji jako mocovy kdamen = muze vést k obstrukci a hydronefréze

patogeneze: pfimy toxicky vliv na papily v kombinaci s ischemickym poskozenim

komplikace: vyssi vyskyt urotelového karcinomu vyvodnych mocovych cest

Balkanska nefropatie a nefropatie indukovana Iécivymi caji

alkaloid v nékterych Iécivych ¢ajich (na hubnuti) a podobné onemocnéni endemicky na Balkané
morfologicky dominuje vyrazna fibréza intersticia

béhem kratké doby se vyvine progresivni intersticidlni fibréza vedouci k rendlnimu selhani =
zvysené riziko karcinomu mocovych cest

Diferencialni diagnostika svrastélych ledvin

Svrastélé ledviny konec¢ného stadia

O termindlni faze chorob ledvin (end stage kidney) O pficiny:

glomerulonefritidy

chronické pyelonefritidy
poruchy cévniho zasobeni
diabetes

hypertenze

myelomova ledvina

O miva prakticky totozny vzhled, takze mnohdy nelze rozpoznat plvodni proces

O tuto uniformitu podporuje skutecnost, Ze pokud znici zakladni choroba tolik parenchymu, Ze glomerularni

filtrace trvale poklesne pod 30-40% normalni hodnoty, progreduje poskozeni ledvin riznym tempem dale, i kdyz

zakladni choroba je stacionarni (mechanismus ablacni nefropatie)

O existuji situace, kdy je svrastéla pouze jedna ledvina — u zizZeni ledvinné tepny sklerotickym procesem nebo na

podkladé dlouhodobého jednostranného bakteridlniho zanétu mocovych cest

O MA: ledviny silné svrastélé, malé, ¢asto vazi obé dohromady méné nez 100g. Povrch je bledy a granulovany, na

pohmat jsou tuhé. V nékterych pripadech je mozné prece jen rozeznat vétsi, vice vtazené jizvy chronické

pyelonefritidy od difiznéjsiho poskozeni po glomerulonefritidach. Na fezu byva klra zdZzena na 1-2 mm, hranice
kliry a dfené je nezretelna.
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MI: pocet glomeruld i tubul( je snizeny, glomeruly jsou vétSinou zménéné v hyalinni kulicky. Glomeruly se
zachovanym trsem byvaji zvétSené hyperfiltraci, takze jsou veliké, bunééné, nékdy segmentdlné sklerotické se
srUsty kapilar. Tubuly jsou prevainé atrofické, nékteré jsou soucasné dilatované a vyplnéné homogennimi
valci, takZe v nékterych zornych polich vidime ,obraz stitné Zlazy.” Intersticium je vidy fibrézné zmnozené,
Casto s drobnymi loZisky lymfocytarni celulizace. O klinicky je u téchto pacientl obraz chronického
ledvinového selhani

* hypertenze
* hromadéni velkého mnozZstvi dusikatych sloucenin
* acidoza
* anemie
* gastrointestinalni a neurologické ptiznaky
* renalni osteopatie
* mikroskopicka hematurie, rlizny stupen proteinurie
O v dif. dg. je dlleZité zjistit pFi¢inu onemocnéni, a soucasné odlisit chronické onemocnéni ledvin od akutniho
poskozeni

Myelomova ledvina

O prichazi ve vice nez poloviné pripadli mnohotného myelomu

O priachod lehkych fetézcl (Bence-Jonesova bilkovina) do moce s naslednym srazenim vede k tvorbé cetnych
valcU, které zavini hydronefrézu (blokdadu odtoku moce uvnitf renalniho parenchymu)

O lehké retézce, zejm. lambda poskozuji vystelku kanalk(, ktera je v jejich okoli atrofickd a ¢asto jevi znamky
atypické regenerace

O valce, nejhojnéjsi v distalnich tubulech a ve sbérnych kandlcich jsou vrstevnaté, lomivé, vzacné i krystalické, silné
svétlolomné

O v mistech, kde chybi epitel, se tvori obrovské mnohojaderné bunky O dalsi typy poskozeni:
* lehké retézce, zejména lambda vytvareji primarni AL amyloid, ktery se uklada do glomerull i do
peritubularniho vaziva.
* glomerulopatie z lehkych fetézcl kappa — vzacna. Glomeruly jsou znac¢né zvétsené a maji ztlustélou
sténu kapilar PAS pozitivni hmotou, ktera se imunofluorescencéné urci jako retézce kappa

Vaskularni nefrosklerédza

O arteriosklerotickd nefrosklerdza: pfi celkové arteriosklerdze, hlavné btisni aorty, byvaji v obou ledvinach
hrubsi vtazeniny tvaru V, zplsobené sklerotickymi zménami v intraparenchymatdznich vétvich ledvinové
arterie

O arterioloskleroticka nefroskleréza: vyvolana ztlusténim stény a ziZenim aferentnich arteriol a drobnych
interlobularnich arterii. Pfichazi u vétsiny pacientl s esencidlni hypertenzi, ale vyskytuje se i u starsSich osob s
normalnim krevnim tlakem, zfejmé jako projev starnuti — benigni nefrosklerdza

O MA jsou ledviny pfi obou typech nefrosklerdzy symetricky zmensené, jejich povrch je hrubé ¢i jemné
granulovany, ¢erveny. Kira obou ledvin je zfetelné zuZen4, az na 2-3 mm. Stupen zmenseni ledvin v téchto
pfipadech neodpovida znacné redukci parenchymu, protoZe okoli panvic¢ky vyplni zmnoZena tukova tkan.
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O MI: postupna sklerotizace skupin povrchnich glomerul(, které jsou zasobovany az konecnou ¢asti
interlobularnich arterii. Se zanikem jejich kapilar souvisi vaskularni atrofie kanalk. Maximum téchto zmén
byva na povrchu kury, kde loZiskovité témér mizi vrstva tubul( a sklerotické glomeruly se ocitaji pfimo pod
fibréznim pouzdrem ledviny. Zmény doprovazi mirné zmnozeni intersticia a loZiskovita lymfocytarni celulizace.
NepostiZzené sousedni nefrony hypertrofuji, coZ se projevuje zvétsenim glomerularnich trsd a dilataci tubull s
napadné vysokym eozinofilnim epitelem
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29. Glomerulopatie (souvislost s proteinurii, nefrotickym a nefritickym sy, hematurii,
rychle progredujici glomerulonefritidy).

Fyziologie ledvin a klinické syndromy postizeni ledvin

strukturalni jednotkou ledviny je nefron. Kazdy nefron je tvofen jednim glomerulem a tubuldrnim systémem. V
glomerulu se vytvafi ultrafiltrat, ktery je v tubulech upraven a pretvofen na moc¢

Glomerulus: glomerularni trs vytvafi sit glomerularnich kapilar, které se stykaji ve vaskularnim pélu. Okolni
mocovy prostor obklopuje Bowmanovo pouzdro, naproti hilu je odstup do proximalniho tubulu.

Kapildrni sténa v glomerulu predstavuje filtracni bariéru a je tvofena nasledujicimi strukturami: a) Tenkou vrstvou
fenestrovanych endotelidlnich bunék. b) Glomerularni bazalni membranou (GBM), ktera je tvofena
elektrondenzni centraini vrstvou (lamina densa) a dvéma tencimi perifernimi vrstvami (lamina rara externa a
interna). Hlavni komponentou GBM je kolagen IV.

Visceralnimi epitelidlnimi burikami (podocyty). Podocyty jsou nejvétsimi burikami v glomerulu, kryji zevni vrstvu
glomerularni kapilarni stény. V pfimém kontaktu s GBM jsou vybézky podocytd tzv. pedicely. V oblasti mezi
pedicelami je vytvorena tzv. filtraéni bariéra (nefrin, podocin a dalsi komponenty s ndvaznosti k cytoskeletu
podocytll). Naruseni filtracni bariery, na které se mohou podilet vrozené nebo ziskané defekty téchto protein,
vede k vyznamné proteinurii, ktera se v morfologii projevi jako tzv. splynuti pedicel podocytd.

Cely glomerularni trs ma kostru tvofenou mesangiem. Mesangium predstavuje mesangialni matrix s
mesangialnimi burikami. Ve vaskularnim pdélu mesangium presahuje do oblasti tzv. extraglomerularniho mesangia
juxtaglomerularniho aparatu. Jde o renin produkujici orgdn, ktery je lokalizovan v oblasti mezi hilovymi
arteriolami a macula densa distalniho tubulu.

Akutni rendlni selhani se vyviji rychle, vétSinou béhem nékolika dnd (az tydnu). Je charakterizovano oligurii nebo
anurii, azotémii a poruchou mineralQ. Vétsinu pfipadd tvofi onemocnéni, u kterych pfi odpovidajici terapii dojde k
obnovenim renalni funkce. Cést pacientd vyZaduje pfechodné dialyzaéni Ié€bu. Akutni rendlni selhdni méze byt
prerenadlni (ztrata krve, dehydratace), rendlni (nemoci glomeruld, tubulointersticidlni nefritidy, vaskulitidy) nebo
postrenalni (obstrukce mocovych cest).
Chronické renalni selhani mize byt mirného ¢i stfedniho stupné, nebo se mizZe jednat o nevratné CHRI (endstage
kidney). Progredujici renalni selhani se projevuje prevazné laboratorné - narlistem sérového kreatininu, dusiku
mocoviny a poklesem glomerularni filtrace. Nevratné selhani se projevuje urémii.
Nefroticky syndrom (NS) je stav charakterizovany tézkou proteinurii a souvisejicimi komplikacemi.

* 1.masivni proteinurie (vice nez 3,5g/24 hod. u dospélych)

* 2.hypoalbuminemie (aloumin ma malou molekulu a patfi mezi proteiny, které jsou ztrdceny mezi prvnimi)

* 3.generalizované edémy (dolni koncetiny a ¢asto také v obliceji, v oblasti ocnich vicek) O

4.hyperlipidémie a lipidurie

Tézka proteinurie vede ke ztratdm sérového albuminu, které prekracuji kompenzatorni moznosti zvysené syntézy
v jatrech. Albumin je hlavnim nositelem koloidniho osmotického tlaku, jeho ztrata prispiva ke vzniku edém{. Pri
tézké proteinurii se ztraceji také dalsi, hlavné malé molekuly imunoglobulin(, zvl. IgG a proteiny koagulacni
kaskady. Vysledkem je snizena obranyschopnost proti infekcim a tvorba tromboembolickych komplikaci.
Nefriticky syndrom je vysledkem akutniho poskozeni kapilarnich klicek glomerull. V moci se objevi krev a rizné
mnozstvi bilkoviny, stav je doprovdzen poklesem renalnich funkci.

* 1.hematurie (obvykle makroskopicka.

* 2.proteinurie (byva rozdilna - od mirné po vyznamnou)

* 3.hypertenze

* 4.oligurie (snizené mnozstvi moci, které nestaci vyloucit dostatecné mnozstvi zplodin-nasledkem je ¢.54,)

0 5.azotemie a minerdlova dysbalance



O Postizeni glomerulti mize byt difuzni (nadpolovicni vétsina glomerull), fokdlni (nékteré glomeruly), globdini
(cely glomerulus), segmentdlni (Cast glomerulu). Glomeruly pfi akutnim postiZzeni jsou ¢asto hypercelularni a to
bud' intrakapilarné (tj. mesangialné a endokapilarné) a nebo extrakapilarné. Extrakapilarni proliferace je tvorena
tzv. srpky, coz jsou bunécné elementy v normalné prazdném mocovém prostoru. Tyto epitelové srpky se béhem
nékolika tydnu jizvi a méni se na fibroepitelové nebo fibrdzni.

Glomerulopatie

O glomerulonefritidy (glomerulopatie) predstavuji nejvétsi ¢ast chorob v nefrologii a tvofi jednu z hlavnich pficin,
které vedou k chronickému renalnimu selhani

O na poskozeni glomerull se podileji nejriiznéjsi faktory: od vaskularnich (hypertenze), pres metabolicka
onemocnéni (diabetes) a hereditarné vazané choroby (alportiv sy) k imunitné podminénym onemocnénim O
imunologicky podminéné poskozeni:

* imunitnimi komplexy, které mohou byt vytvorené:
= v periferni cirkulaci (cirkulujici imunokomplexy): bakteridlni nebo virové antigeny (akutni
postinfekéni glomerulonefritida)
= v ledviné — neglomerularni antigen, v glomerulu se usadi diky svému naboji
= v ledviné —antigen je normalni soucasti glomerulu, v patologickém stavu je odkryt a rozpoznan 0O
autoprotilatkami — ANCA, protilatky proti endotelu, proti C3b konvertaze atd.

O ablaéni nefropatie — model poskozeni ledvin hemodynamickymi faktory. Po subtotalni nefrektomii u zvitete
vyvinou zbyvajici glomeruly kompenzatorni hypertrofii, jevi znamky pretiZzeni a postupné zacnou jejich ¢asti
kolabovat a sklerotizovat. Tim je nastartovan zacarovany kruh postizeni — zanik dalSich glomerull pfedstavuje
podnét pro kompenzatorni hypertrofii, ktera vede k dalsi sklerotizaci a ubytku glomeruld

* poskozeni glomerull narusi systém renin-angiotensin s naslednym rozvojem renalni hypertenze

* =>poskozeni ledvin jakékoli etiologie, pokud pfesahne kompenzatorni moznosti tkané, muize dale
progredovat

* => hypertenze jakékoli etiologie vyznamné akceleruje progresi rendlniho onemocnéni

1. Glomerulopatie projevujici se proteinurii nebo nefrotickym syndromem

Nemoc minimalnich zmén
0 nejcastéjsi pricina nefrotického syndromu u déti (80%), obvykle diagnostikovana ve véku 3-4 let
O udospélych casto doprovazi uzivani nesteroidnich antiflogistik (NSAID), nebo lymfoproliferativni choroby [
renalni funkce jsou normalni
klinicky je onemocnéni definovano, jako na Ié¢bu steroidy reagujici nefroticky syndrom
neprogreduje do rendlniho selhani
MI maji glomeruly normalni morfologii

O 0o o 3d

diagndza per exclusionem
* imunofluorescence — bez depozit
* ELMI — splynuti pedicel podocytl
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Fokalni segmentalni glomeruloskleréza

O
O

O

plvodné rozpoznana u détskych pacientd, ktefi nereagovali na [éCbu steroidy a progredovali do renalniho selhani
morfologicky plné vyvinutd segmentalni skleréza postihuje jen Usek glomerulu a je tvofena kolapsem kapilarnich
klicek s expanzi mesangia. Doprovazeno ulozenim bilkovinného eosinofilniho materialu (hyalinu) v lumen kapilar
postizeni glomerulll doprovazi intersticialni fibréza a tubularni atrofie

postiZzeny jsou jen nékteré glomeruly (fokalni), a jen jejich Useky (segmentalni)

morfologie je nezanétliva, nepostizené glomeruly nejevi Zadné patologické zmény

etiologie:
* vrozené priciny — rlizné mutace proteind filtracni stérbiny (nefrin, podocin atd.)
* vyvin v prlibéhu infekci nebo intravendzni uzivani drog (heroin)
* stejné morfologické zmény se postupné vyvinou u vsech pokrocilych sklerotizujicich |ézi, které nasedaji na
onemocnéni nejriznéjsi etiologie (sekundarni FSGS). Jde o obecny patofyziologicky proces, probihajici pfi
vyznamné redukci glomerul( jakékoliv etiologie (princip abla¢ni nefropatie)

Membrandzni glomerulopatie

O
O
|

autoimunitni proces s protilatkami proti ledvinovym autoantigendm (soucasti membrany podocytd)
postiZzeny vsechny glomeruly (difuzné) a celé glomeruly (globalné)

glomeruly maji podél glomerularni bazalni membrany (GBM) granularni depozita (subepitelové, mezi GBM a
podocyty)

MI: difuzné globalné ztlustélé GBM. Mesangium nevykazuje zmény, bez zanétlivé reakce v glomerulech a
intersticiu

prabéh onemocnéni je variabilni — 1/3 spontanni remise, 1/3 dlouhodoba proteinurie a vyZaduji léc¢bu, 1/3
progreduje do rendlniho selhani

Amyloidodza

O
O
O

amyloiddza — skupina onemocnéni rizné etiologie; extracelularni ukladani patologické formy proteinu
postizeni ledvin je u vSech forem casté, projevi se jako proteinurie nebo nefroticky syndrom
vétsinou jsou nejprve identifikovana mala depozita v mesangiu a subendotelidlné v ptilehlych usecich GBM.
Soucasné byvaji postizeny cévy. Az u pokrocilych stavll byvaji depozita i v intersticiu
toto plati jen orientacné, rozlozeni depozit amyloidu v ledviné je rliznorodé a postizeni riznych slozek ledviny
mUiZe byt vyjadieno v riizné mire

* v nékterych pfipadech dominuje masivni postiZzeni cév vsech kalibrd s malym postizenim glomerulQ;

obracené mizZeme zastihnout vyznamné postizeni glomerulll s minimalnimi depozity v cévach

Diabeticka nefropatie

O
O
O

onemocnéni ledvin se vyvine u cca 40% diabetikl
nejbéznéjsi onemocnéni ledvin z celosvétového pohledu
vysledkem diabetické glomerulosklerdzy je termindlni selhani ledvin, vétsina pacientd ale zemre dfive na
kardiovaskularni onemocnéni
na pocatku dochazi k hyperfiltraci, posléze k rozvoji albuminurie a proteinurie, k poklesu filtrace a nakonec k
terminalnimu selhani
charakteristické morfologické znaky diabetické nefropatie se vyvijeji postupné
* diabeticka glomerulosklerdza



= 1-2 roky: ztlusténi bazalnich membran tubull i glomerull (ndsledkem ukladani produktt
abnormalni glykosylace do téchto struktur). Projevuje se jako porucha filtracni bariéry s
albuminurii a proteinurii

= cca5 let: zmnoZeni mesangialni matrix, nejprve difuzni — mesangium je bunécnéjsi a cely
glomerulus je vétsi (difuzni interkapilarni glomeruloskleréza), pozdéji s tvorbou nodularnich
formaci — tvorené témér homogenni eosinofilni hmotou, ktera utlacuje mesangialni buriky
(noduldrni interkapilarni glomeruloskleréza Kimmelstiel-Wilsonova) Obé formy jsou bézné
pritomny soucasné a vedou postupné k zaniku glomerul(i

* cévni zmény:
= hyalinni arteriolosklerdza se stendzami jejich lumin (=ischémie glomeruld a intersticia) =
akcelerace aterosklerdzy (stendzy arterii), vétsina diabetik( ma soucasné hypertenzi.
= proto zmény v intersticiu jsou vétSinou ischemického charakteru — na konci recisté v oblasti
drenovych papil maze dojit k ischemickym nekrézam tkané
* zanétlivé komplikace — pyelonefritidy (s Ié¢bou ATB vyznam manifestnich pyelonefritid poklesl)

2. Glomerulopatie projevujici se izolovanou nebo prevazujici hematurii

IgA nefropatie

0

jde o autoimunitni proces, kdy u lidi s chybné glykosylovanymi Gseky v molekule IgA dojde k tvorbé a navazani
protilatek proti témto antigenlim. Vytvorené protilatky jsou tfidy IgA nebo IgG, vznikaji imunokomplexy IgA-IgA
nebo IgA-1gG. Komplexy IgA-IgG jsou posléze diky své velikosti a ndboji vychytany a deponovany v mesangiu, kde
vyvolaji proliferaci mesangialnich bunék a zanét
nejedna se primarné o nemoc ledvin, ale o sekundarni poskozeni glomerul(i

00 dokazano v transplantacni mediciné. IgA GN po transplantaci pravidelné rekuruje, ale pokud pacient bez

IgA GN dostane ledvinu darce s IgA GN, tato depozita béhem cca 3 tydnl kompletné vymizi

klinicky priibéh je velmi variabilni, od pomalu progredujiciho onemocnéni aZ po stavy vedouci k rychlému
renalnimu selhani
typicky asymptomatickd mikroskopicka hematurie, nebo epizody makroskopické hematurie, obvykle v navaznosti
na béZnou respiracni infekci
MI: proliferace mesangia rlizného stupné a depozita IgA v mesangiu. S progresi dochazi ke sklerotizaci a klinicky
ke proteinurii. Jizveni glomerul(l doprovazi fibréza intersticia.

Henochova-Schonleinova purpura

O
O
O

jde o vaskulitidu s dominujicimi depozity IgA, ktera postihuje malé cévy; nemusi vZdy zahrnovat postiZeni ledvin
morfologicky obraz ledviny je neodliSitelny od IgA glomerulonefritidy

odlieni od IgA GN a jinych vaskulitid — koZni biopsie, imunofluorescence

Alportiv syndrom

O
|

mutace genu pro kolagen 1V, typicky pro struktury bazalnich membran

tvori se defektni retézce, které jsou rychle degradovany, glomerularni bazalni membrana si uchova sloZzeni z doby
¢asného embryonadlniho vyvoje — je zranitelnéjsi k proteolyze, coz je podkladem postupné se vyvijejicich
morfologickych zmén, charakterizovanych rozvlaknénim glomerularni bazdlni membrany a kombinaci jeji
rozsifenych a zuzenych usekl
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klinicky obraz: hematurie, postupny rozvoj rendlniho selhani s progredujici proteinurii. Také poruchy sluchu a
zraku (kolagen IV je soucasti struktur oka a vnitfniho ucha)

morfologie: s vékem pfibyva sklerotickych segmentli v glomerulech i fibrézy v intersticiu. V intersticiu se mohou
nachdzet pénité makrofagy.

3. Glomerulopatie projevujici se akutnim nefritickym syndromem

z morfologického hlediska jde v této skupiné vétsinou o proliferativni glomerulonefritidy

spole¢nym morfologickym rysem je zvySena bunécnost glomerul(, spojovana s expanzi mesangia a zmensenim
prostoru lumen kapilarnich kli¢ek trsd

Akutni difazni endokapilarni proliferativni glomerulonefritida (postinfekéni GN)

0

O
O
O

skupina imunokomplexovych onemocnéni, nejcastéji v souvislosti se streptokokovou infekci

kdysi typicky postihovalo déti, v poslednich dekdddach spis dospélé a starsi lidi

onemocnéni nasleduje 1-4 tydny po streptokokové infekci nazofaryngu nebo 4-6 tydnl po koZni infekci

klinicky obraz variabilni: od asymptomatickych forem, pres mikroskopickou hematurii, po pIné vyvinuty syndrom
s makroskopickou hematurii, proteinurii, hypertenzi, otoky (periorbitalné) az po akutni selhani ledvin

Ml difazni postiZzeni glomerul(, vykazuji zvysenou bunécnost v mesangiu i intrakapilarné. Kapilarni klicky mohou
byt okludované zdurenymi endoteliemi a zanétlivymi elementy.

komplikace — muze dojit k dekompenzaci srde¢niho selhdavani — nedostatecné fungujici ledviny zadrzi vodu a sl a
pretizi obéh.

kompletni obnoveni funkce je jen u 45% dospélych, a jen u 22% pacientl nad 75 let.

Membranoproliferativni glomerulonefritida

0

nesouroda skupina onemocnéni, dfive se rozdélovala na typ |,Il a lll. V sou€asnosti jsou povaZzované za nemoci s
abnormalitami komplementu, klasifikace stoji na detekci Ig a frakci komplementu (C3) v biopsii. Podle toho se
onemocnéni klasifikuji jako imunokomplexové GN a C3 nefropatie (zahrnuji C3 GN a nemoc denznich depozit)
morfologie viech je obdobnda — glomeruly jsou zvétSené a zvySend bunécnost v mezangiu a kapilarnich klickach
vede k tzv. lobularnimu ¢lenéni kapilarnich trsa.

Imunokomplexové glomerulonefritidy

O zanétliva/proliferativni morfologie, jsou detekovany imunoglobuliny 1gG a souc¢asné C3

0 C3 glomerulonefritida

* protilatky proti C3 nebo C5 konvertaze, faktoru H nebo B. Protilatky zvysuji polocas rozpadu
normalné kratkodobé aktivnich komponent komplementu a tim udrzZuji zanétlivou reakci

* klinické projevy od asymptomatické hematurie a proteinurie po akutni selhani 0 v séru
snizena hladina C3

0 Nemoc denznich depozit

* drive typ Il, vzacné onemocnéni
* ma depozita C3 dominantné lokalizovana v GBM



Rychle progredujici glomerulonefritidy
O predstavu;ji klinicko-patologicky syndrom, charakterizovany klinickymi znamkami glomerulonefritidy (hematurie,
proteinurie) s rychlym poklesem renalni funkce
O morfologicky jsou vSechny RPGN podobné. Charakteristickym znakem je ruptura GBM, ta vede k Uniku obsahu
kapilar do modového prostoru a tvorbé tzv. srpku. Srpek utlacuje glomerulus, kolabovany glomerulus nemuze
filtrovat, proto jsou GN se srpky charakteristické akutnim selhanim ledvin.
O Jako RPGN se projevuje nesouroda skupina onemocnéni, kde nejcastéji zastoupené jsou:
* GN v ramci systémovych vaskulitid: ANCA pozitivni GN
* anti-GBM GN
* morfologii a klin. projevy rychle progredujici GN mGzZe vyvinout jakakoli GN, napf. IgA, postinfekéni,
Henochova - Schénleinova purpura, membranoproliferativni, GN pfi SLE apod.
* velmi mala ¢ast pacientl s RPGN nema v soucasnosti prokazované protilatky ani jiné ledvinné onemocnéni,
tzv. idiopatické srpkovité GN

4. Postizeni glomerulti/ledvin pfi nemocech cév

Systémové vaskulitidy
0 vaskulitida — zanét cévni stény, mlZe byt postizena céva jakéhokoliv kalibru, jakékoliv lokalizace. Velmi ¢asto jsou
postizeny ledviny — v ledvinach je velké mnozstvi cév rizného kalibru a glomerulus je v podstaté sit kapilar O v
soucasnosti jsou rozpozndny 3 hlavni mechanismy vzniku vaskulitid:
* vaskulitida zplsobena pfimo protilatkami — napf. vaskularni poskozeni protildtkami proti glomerularni
bazalni membrané u Goodpasteurovho syndromu
* vaskulitida zplsobena imunitnimi komplexy — imunitni komplexy lokalizované v cévnich sténach a
poskozujici cévy, napt. Henoch-Schonleinova purpura, kryoglobulinémie
* vaskulitida spojovana s ANCA protilatkami - protilatky proti komponentam cytoplazmy neutrofill a
lyzosomidm monocytl

ANCA-pozitivni glomerulonefritidy

O skupina onemocnéni s podobnou morfologii a klinickym obrazem

O morfologicky je typicka fibrinoidni nekréza stény arteriol a kapilar. Zpo¢atku jsou nekrdzy kapildrnich klicek jen v
segmentech, postupné nekrotizuje cely kapildrni trs véetné Bowmanova pouzdra. Reakci na rupturu GBM jsou
srpky. =Nekrotizujici glomerulonefritida se srpky), event. se sklerotizaci, vimunofluorescenci bez depozit

O Wegenerova granulomatdza
* Casto nespecifické priznaky — teplota, artralgie, myalgie, nava
* vice nez 90% nemocnych mad postiZeni hornich cest dychacich, u cca 80% abnormdalni moc. ndlez, dale kozni
a o¢ni symptomy
* muUZe mit fulminantni pribéh se selhanim ledvin nebo Zivot ohroZujicim plicnim postizenim
O Mikroskopicka polyangiitida
* stejné jako u Wegenerovy granulomatdzy mze byt velmi rliznorodé organové postizeni O v biopsiich
ledvin byvaji ¢astéji chronické sklerotizujici Iéze O Syndrom Churguv-Straussové
* obdobna morfologie, navic pfitomnost periferni eozinofilie a astmatu

147



148

Anti-GBM glomerulonefritida

|
|

0

autoimunitni onemocnéni, pfitomnost protilatek proti komponenté kolagenu IV bazalnich membran
navazani anti-GBM protilatky vede k aktivaci komplementu a systému protedz, které se podileji na naruseni
filtraéni bariéry a vedou k rupturam glomerularni bazalni membrany

je-li souéasti onemocnéni poskozeni ledvin a plic, choroba je oznadovana jako Goodpasteurlv syndrom

Henoch-Schénleinova purpura

00 vzhledem k tomu, Ze v nefrologické oblasti se projevi nejcastéji hematurii, a také vzhledem k morfologii

neodlisitelné od IgA nefropatie, zafazuje se ke glomerulonefritiddm projevujicim se izolovanou nebo prevazujici
hematurii

Kryoglobulinémie

|
|
|
|
O

kryoglobuliny jsou cirkulujici imunoglobuliny, které v chladu precipituji a po zahtati se opét rozpusti
doprovazi lymfoproliferativni onemocnéni, nebo chronicku hepatitidu C
nejcastéjsi manifestaci je purpura, artralgie a nefritida

progredujici glomerulonefritida je nejcastéjsi pri¢inou morbidity u pacient( s kryoglobulinémii

PostiZeni ledvin pfi hypertenzi

Benigni (kompenzovand) hypertenze — hypertenzni nefrosklerdza

|
|

poskozeni vsech struktur je mirné, neohrozuje bezprostiedné na Zivoté

poskozeni arteriol: na rozdil od arterii nemaji souvislou elastiku, proto po poskozeni endotelu mlze dojit k
pruniku plazmatickych bilkovin do jejich stény — jde o eozinofilni insudaty oznacované jako hyalinni
arteriolosklerdza

tyto insudaty v zavislosti na velikosti a rozsahu zuzeni cévniho lumen vedou k ischemizaci glomerulu

postupné za¢nou Useky kapilarniho trsu kolabovat a sklerotizovat, coz je nasledovédno zanikem celého glomerulu
MA: zmény vedou k redukci parenchymu kary (ischemicka atrofie), vyskytuji se drobné vtazené vaskularni jizvy,
ledvina je na povrchu jemné zrnita

jde o pomalé chronické onemocnéni, kde se zanikem glomerulu je vidy spojena ischémie tubulll a rozvoj fibrézy
intersticia

Postizeni ledvin pti maligni hypertenzi

O

maligni hypertenze — akcelerovany proces s nekrézami stén arteriol, pojem nefroskleréza se nepouziva, protoze
nesklerotizuje

morfologie je reakci na velmi vysoky tlak, ktery poskodi endotel ve vétsim rozsahu — v malych cévach dochazi k
tvorbé trombu a k priniku plazmatickych protein( do cévni stény, coz vede k fibrinoidni nekrdze stény arteriol
nekrézy mohou presahovat do glomerulll a nasedajici trombdzy ischémii v glomerulech jesté zhorsi, protoze
prasvit arteriol Uplné uzaviou. Pokud je uzavér na vstupu — ischemicky kolaps glomerulu, pokud je uzavér na vas
efferens — hemoragickd nekrdza glomerulu

zmény intersticia (ischémie) svym rozsahem kopiruji zmény v glomerulech

svalové arterie maji souvislou elastiku a tak zde maligni hypertenze nezpUsobi fibrinoidni nekrézu, ale rozsahly
edém intimy s poSkozenim endotelu — tzv. mukoidni prosaknuti intimy

v arteriolach se postupnou fibrotizaci vyvine tzv. hyperplasticka arteriolosklerdza — cirkuldrni usporadani vaziva,
které pripomina slupky cibule

v arteriich splaskne edém a vytvofi se tzv. fibroelastdza intimy, ktera vede k ischémii periferie



O MA: ledvina zdureld, na povrchu s ¢ervenymi teckami nebo ploskami (odpovidaji krvaceni do glomerull nebo
infarktam)

Tromboticka mikroangiopatie

O skupina onemocnéni, ktera jsou charakterizovana tvorbou destickovych trombi v systémové mikrocirkulaci, spolu
s poskozenim endotelu a erytrocytd

O morfologie je u obou typl stejna: tvofi se mikrotromby v arterioldch a nékdy téz v glomerulech. Pokud je
postizena vstupni arteriola, dojde k ischemickému kolapsu glomerulu. Pokud je postizena arteriola na vystupu,
dojde k jeho hemoragické nekrdze. V intersticiu jsou u obou typl znamky tubularniho ischemického poskozeni

0 Trombotickd trombocytopenicka purpura

O autoimunitni onemocnéni s protilatkami proti enzymu ADAMTS13
O pfi poskozeni endotelu normalné dojde k aktivaci von Willebrandtova faktoru a tvorbé jeho multimer(.

Multimery vytvofi v luminech cév sit, do které se zachycuji desticky, které formuji definitivni trombus. Enzym
ADAMTS13 za normalniho stavu stépi multimery vWF

O protilatky zablokuji funkci enzymu a nedojde k rozStépeni sité trombu

0 Hemolyticko-uremicky syndrom (HUS)

O epidemicka forma HUS je vazana na infekci, nejcastéji E. coli produkujici verotoxin (u hovéziho dobytku). Po poziti
infikované potravy toxin adheruje ke stfevni sliznici, odtud se dostdva do krevniho obéhu a navaze se na
receptory endotelu malych cév, kde blokuje syntézu proteind, indukuje apoptdzu a zanétlivé zmény. Na
poskozeném endotelu se tvori mikrotromby. Nejvic téchto receptord maji cévy ledvin, proto jsou poskozeny vidy.

Infarkt ledviny

O béina embolickd komplikace pfi nasténnych nebo chlopennich trombech v levém srdci nebo aorté, vzhledem k
absenci kolateral dochazi k rozvoji ischemické nekrdzy v zasobované oblasti

O MA: klinovité loZisko orientované hrotem ke kalichu, rlzné barvy podle stafi — cervend, Zlutg, bila O MI:
koagulacni nekréza

Stendza renalni arterie (Goldblattlv typ hypertenze)
O renovaskuldrni hypertenze, pfichazi pfi stendze renalni arterie jakéhokoli plvodu

O nejprve vede k poklesu tlaku v glomerularnich kapildarach. Juxtaglomeruldrni aparat nasledné reaktivné zvysené
produkuje renin, nastava vzestup krevniho tlaku, coZ poskozuje i druhostrannou, jinak nepostizenou ledvinu

O ledvina postizena chronickou ischémii (stendza) postupné atrofuje, dochazi k zaniku glomeruld, atrofii tubul( a
fibrotizaci intersticia.

5. Postizeni glomerul(/ledvin p¥i SLE

O systémovy lupus erythomatodes je multisystémové autoimunitni onemocnéni, postihuje predevsim Zeny, klinicka
manifestace je velmi variabilni

O v prlbéhu SLE jsou pravidelné postizeny ledviny, v nékterych pripadech to mize byt prvni projev SLE

O projevy postizeni ledvin pfi SLE jsou vysoce variabilni, a to nejen pfipad od pfipadu, ale také v pribéhu
onemocnéni u jednoho pacienta
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O projevy od velmi mirnych s minimalnimi nalezy po akutni selhani
0 obecné jde o postizeni glomeruld, intersticia a cév, pro které byla formulovana specialni WHO klasifikace

zahrnujici Sest tfid:

I. Minimalni mesangialni GN: onemocnéni s malou aktivitou, s minimalnim poc¢tem depozit imunokomplexd v

mesangiu, je prakticky bez zanétu
Il. Mesangioproliferativni GN: aktivnéjsi onemocnéni, s depozity v mesangiu a s mirnou mesangialni proliferaci
Ill. Fokalni proliferativni GN:

IV. Difuzni prolifertivni GN: spole¢né s lll. tfidou predstavuji aktivni zdvazné onemocnéni ledvin s velkym
mnozZstvim depozit v riznych lokalitach v glomerulech. Tfidy se lisi pfedevsim rozsahem postizeni (u tfidy IlI
<50% glomeruld; u tfidy IV vétsina glomeruld). Depozita jsou lokalizovana predevsim subendotelidlng,

proto snadno aktivuji komplement a vedou k zanétlivé morfologii, kterou doprovazi vyznamny pokles
renalni funkce. Nékdy je mnozstvi depozit masivni a lemuji GBM, které jsou ztlustélé a terminologicky se
popisuji jako tzv. draténé klicky.

V. Membrandzni GN: depozita jsou z vnéjsi strany GBM (subepitelidlné), coZ odpovida morfologii
membrandzni GN. V této lokalizaci depozita neaktivuji komplement a onemocnéni je nezanétlivé, jeho
klinickym projevem je vyznamna proteinurie nebo nefroticky syndrom.

VI. Pokrocila sklerotickd nefritida, bez rezidudlni aktivity: neaktivni pokrocilé onemocnéni se sklerotickymi
glomeruly

6. Chronicka glomerulonefritida = end stage kidney

neni specifickou jednotkou, ale oznacuje terminalni fazi rGznych glomerularnich onemocnéni

témér kazdé onemocnéni glomerull predstavuje chronické onemocnéni, které mize progredovat do
terminalniho selhani (vyjimkou je postinfekéni GN a nemoc minimalnich zmén)

rychlost progrese je u jednotlivych poruch rlizng, ptispivaji k ni i faktory mimo ledvinu — koureni, hypertenze,
aterosklerdza

morfologie jednotlivych chorob se v termindlnich stadiich nelisi a splyva do stejného obrazu

vétsina glomerul( je zaniklych a ve zbyvajicich jsou rlizné objemné sklerotizace, cozZ pfekryje vSechny dalsi znaky

zaniku glomerull odpovida postizeni intersticia s atrofii kandalk( (ischémie) a fibrézou intersticia se zanétlivou
celulizaci

parenchym klry se vyznamné ztenci a mliZe tvofit jen 3-5 mm
vyznamné vaskularni zmény odpovidaji zménam pfi hypertenzi

MA: ledviny vyznamné zmen3sené, povrch je granulovany, tkan ledviny je obvykle bleda



30.Nenadorova onemocnéni muzského a Zzenského reprodukéniho Ustroji (zejména zanéty a
hyperplazie prostaty, endometritida versus endometridza, salpingitida, ovarialni cysty).

Vid. onkola
Mykobakterialni infekce — urogenitalni forma tuberkuldzy
O Urogenitalni tuberkuldza je nejbézné;jsi mimoplicni formou tuberkuldzy
O Predstavuje 2—7 % tuberkuldznich infekci ve vyspélych zemich, v rozvojovych zemich se nachazi u 15-20 %
nemocnych.
O je rovnomérné rozloZzena mezi pohlavimi (nepostihuje tedy muze dvakrat ¢astéji, jako je tomu u forem ostatnich).
O Infekce je vidy sekundarni z plicnich nebo kostnich loZisek, nej¢astéji vznika hematogennim rozsevem.
O Krozvoji urogenitalni formy tuberkulézy dochazi zpravidla mnoho let po primarni infekci, mnohdy za 10-15 let.
O Rozlisujeme formu

* exsudativni — zanétlivy edém a kolikvace
» fibroproduktivni — tvorba uzlikd a tuhych infiltratd

O Obé formy nezfidka vyustuji ve spontanni nehojici se pistéle.

Postizeni mocového traktu

O Ledviny
*  milidrni tuberkuldza:
= mykobakterie se dostanou do ledvin hematogenni cestou v ramci generalizace plicniho
primarniho komplexu
= v obou ledvindch rovnomérné rozesety cetné uzliky, které podstatné neovliviuji funkci ledvin
* chronicka kaseosné kavernosni tuberkuléza:
= predstavuje podobné ohnisko porogenniinfekce jako plicni kaverna
= vznikd jako izolovana hematogenni metastaza, ktera se aktivuje az po létech
= vytvofi se specificky granulom, ktery obsahuje Langhansovy obrovské bunky, ohrani¢ené
lymfocyty a fibroblasty
= Pokud je zastavena intracelularni reprodukce mykobakterii, [éze se hoji fibrdzni tkani a
kalcifikacemi.
=  P¥i pokracujicim mnoZeni propadd centrum granulomu kasedzni nekréze
= Zvétsujici se kasedzni loziska, uloZzena predevsim v papilach drené, se mohou otevrit do dutého
systému ledviny — do panvicky. Tim vzniknou podminky pro sestupné Sifeni tuberkuldzy
mocovymi cestami.
= Zprvu granulomatdzni a posléze ulcerdzni postizeni krckt kalich(, panvicky a pyeloureterdlniho
prechodu se hoji fibréznim jizvenim. To pak zpUsobuje striktury kalichovych krcka, sekundarni
dilataci kalich, redukci objemu panvicky a jizevnaté zizeni pelviureterainiho prechodu.
* noddzni tuberkuléza
= méné nebezpecna forma se vznikem tuberkulomu, ktery predstavuje uzavienou formu bez
komunikace s panvickou

0 Mocovod
* Postizeni mocovodu je vidy nasledkem kanalikularniho sifeni rendlni mykobakterialni infekce.
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PFi postizeni celého mocovodu je jeho sténa difuzné poskozena ulceracemi, fibréznimi lézemi a
strikturami.
Nefroureterektomie je v takovych pfipadech jedinym moznym FeSenim.

O Mocovy méchyr

O Uretra

infekce vétSinou sestupnou cestou pfi TBC ledvin; je moznad i vzestupna cesta pfi TBC muzského genitalu
na sliznici méchyfre se tvofi tuberkuldzni uzliky, které posléze splyvaji ve vétsi loZiska a ndsledné se
ulcerdzné rozpadaji.

po jejich rozpadu je sliznice mocového méchyre nepravidelné ulcerovand, povrchni viedy s centralnim
zarudnutim jsou ohrani¢ené granulacemi. Zanét mize progredovat do stény méchyre, kde hojeni
nahrazuje svalovinu fibrézni tkani.

Maximum fibrdznich zmén je vidy okolo ureterdlnich Usti, které ztraceji antirefluxni vlastnosti, stavaji se
rigidnimi a nabyvaji tvaru golfové jamky.

Mohou byt pfitomny kalcifikace a az pseudotumordzni slizni¢ni zmény.

Nasledkem vazivové prestavby tkdané dochazi k vytvoreni tuberkuldzniho svrastélého méchyre.

K infekci dochazi descendentnim Sifenim z hornich mocovych cest nebo pti pokrocilé TBC penisu.
Projevuje se pritomnosti granulom( a ulceraci na sliznici a nasledné tvorbou vicecetnych striktur.

Postizeni genitalniho traktu u muzu

0 Nadvarle

zpUsobena hematogenni infekci, souc¢asna rendlni tuberkuldza neni tedy podminkou.

Onemocnéni obvykle zac¢ina v oblasti kaudy, diky bohatSimu cévnimu zasobeni.

MI: splyvajici tuberkulézni uzliky, které po Case zesyrovati a mohou nadvarle zcela destruovat
Projevuje se obvykle jako Uporna epididymitida, nereagujici adekvatné na zvyklou antibiotickou terapii.
Nelécena tuberkuldza nadvarlete ptechazi sekundarné na varle.

hojeni se déje jizvenim, nékdy i s kalcifikacemi

Tuberkulézni granulomy s centralnimi kazedznimi nekrézami se mohou provalit navenek a projevit se
koznimi piStélemi.

TBC varlete je vidy sekundarni pfi postizeni nadvarlete v disledku hojného a spolec¢ného cévniho
zasobeni obou organt. O Prostata

tuberkuldzni prostatitis je nejcastéjSim projevem muzské genitalni thc

vétsinou jde o solitdrni hematogenni metastazu, nejcastéji plicni tuberkuldzy, vzacné dochazi k
porogennimu Sifeni z uretry v ramci rozsahlych forem urogenitalni tuberkuldzy

MA: kasedzné-kolikvativni charakter. Pfitomnost granulom{, s tvorbou kaveren a kasedzni nekrézou
hojeni jizvenim m(iZe palpacné pripominat karcinom

Tuberkuldzni infekce ¢asto prechazi do semennych vacka, kde se obvykle projevuje jako empyém nebo
svrastélé, fibrézné zménéné vezikuly. O Penis

Tuberkuldza penisu je velmi vzacna, ackoliv pred mnoha lety byla celkem béZznou komplikaci ritualnich
cirkumcizi.

Primarni infekt penisu se objevuje po koitu s partnerkou, trpici aktivni genitalni formou TBC.

Infekce se projevuje povrchovymi viedy na glandu, vyvolavajicimi ¢asto podezieni na maligni etiologii.
Nékdy se tuberkuldza penisu projevuje noduldarnimi zménami nebo i ulceraci kaverndznich téles.



Postizeni genitalniho traktu u Zen

O wvznika obvykle hematogennim Sifenim.

O Podezieni na tuberkuldzu mizZe vyplynout z makroskopického nalezu pti hysteroskopii nebo laparoskopii

provedené z jinych dlivodu (nejcastéji pro neplodnost nebo pro ovarialni tumor provazeny vzestupem Ca 125, co?

je u tuberkulézniho zanétu bézné). Pripadné muzZe byt divodem k vysetfeni nespecificka genitaini
symptomatologie u Zeny lé¢ené na tuberkuldzu jiné lokalizace.

O Vejcovod

nejcastéji (asi 90 %) postizeny orgdn Zenské genitalni tuberkuldzy
vznika nejcastéji jako jedna z ¢asnych solitarnich hematogennich metastdz; vzacné vznika lymfogenné
napf. pfi TBC stfev, nebo per continuitatem pfi TBC peritonitidé
byva ¢asto oboustranna
tuberkuldzni perisalpingitis — s diseminaci milidrnich uzliki na seréze tuby
tuberkuldzni endosalpingitis
= uzlikovita forma — s diseminaci produktivnich nebo kasedzné produktivnich loZisek ve sliznici tuby,
= kasedzni forma — s rozsahlou kaseifikaci sliznice zevné lemovanou specifickou granulaéni tkani. V
zachovanych castech sliznice dochazi k ndpadné tubularné papildrni proliferaci epitelu. Lumen muze
byt zcela vyplnéno kasedznimi hmotami, nékdy s kolikvaci a zna¢nou dilataci tuby (tzv.
tuberkuldzni pyosalpinx)
proces se Casto $ifi na jiné ¢asti genitalniho traktu, zvlasté délohu (pres 50%) a ovarium (10%), ale téZ na
peritoneum malé panve (pelveoperitonitis tuberculosa)
zavaznou komplikaci byva sterilita O Ovarium
mUze rovnéz vzniknout hematogenni cestou nebo prestupem per continuitatem z vejcovodu. Ovarium je
postiZzeno asi v 10 % pripadl genitalni tuberkuldzy. O Déloha
cca v 70-80 % genitalni tuberkulézy
nastava vétsinou prestupem infekce z vejcovodu.
Milidrni forma postihuje povrchni vrstvy sliznice, ktera se pfi menstruaci odlouci, ale nasledné dochazi k
opétné infekci z vejcovodu. Nékdy se projevi metroragii. Pfi pfestupu zanétu do lamina basalis se zmény
stavaji ireparabilnimi, mlzZe vzniknout kaseometra (hromadéni kasedznich hmot v délozni dutiné), Ci
pyometra (pfi bakterialni superinfekci), kone¢nym stadiem je Uplna destrukce endometria s ireverzibilni
amenoreou.
Pokrocilejsi formy tuberkulézni endometritidy jsou pochopitelné provazeny sterilitou, nicméné u lehkych
forem muze nékdy k otéhotnéni dojit a plod pak mUze byt postizen adnatni tuberkulézou.
Tuberkuldzni infekce cervixu, pochvy nebo vulvy je vzacna. Klinicky napodobuje maligni nador

Spirochetové infekce genitalniho traktu

O spirochéty jsou spiralovité bakterie, aktivné pohyblivé.

O obsahuje 8 rodQ, z nichz medicinsky jsou dulezité tfi — Borrelia, Treponema a Leptospira O plivodcem
infekci genitalniho traktu je rod Treponema

00 Trepanoma pallidum vyvolava onemocnéni zvané Syfilis (viz. samostatnou otazku v obecné patologii)
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31. Patologie téhotenstvi (mimodéloZni téhotenstvi, poruchy placenty, preeklampsie a
eklampsie, gestacni trofoblastickd nemoc).

mimodélozni téhotenstvi

Preeklampsie

O synonyma: téhotenska toxikdza, pozdni gestdza, EPH gestéza (Edémy, Proteinurie, Hypertenze).
O stav, vznikajici v souvislosti s téhotenstvim, ktery je definovany systémovou hypertenzi matky spojenou s
organovymi projevy predevsim v ledvinach, jatrech, mozku a placenté.
O zakladni symptomy:
* Hypertenze — pokud se systola zvysi o 30 a diastola o 15 Torr nad normu pred koncepci.
* Edémy — celkova akumulace tekutiny ve vSech tkanich, projevuje se jako otok obli¢eje a koncetin.
*  Proteinurie — ztrata vic jak 300 mg/den
= pficiny — rendlni glomeruldrni endoteliéza (hyalinni a tukova degenerace glomerulu).
O wvyskytuje se u 5% téhotenstvi O preeklampsii rozdélujeme na
* leh¢i (TK od 135/85 do 160/110, s denni ztratou bilkovin do 3 g)
* tézkou (TK nad 160/110, s denni ztratou bilkovin nad 3 g) O rizikové faktory preeklampsie
jsou:
* prvorodicky, viceCetné téhotenstvi,
* vyskyt preeklampsie v rodiné, preeklampsie v minulé gravidité,
* mola hydatidosa,
* hypertenze, diabetes, metabolicky syndrom
¢ chronicka rendalni onemocnéni,
* nutri¢ni faktory - obezita, avitamindzy.
O komplikace preeklampsie a eklampsie u plodu se odvijeji z dysfunkce placenty, coz m(ze vyustit v
intrauterinni rlstovou retardaci plodu, pfedcasny porod, potrat, pfip. smrt plodu
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Patogeneze

|
|

systémova reakce organismu na abnormalné utvarenou placentu.

Mechanismem chybného vyvoje placenty je nejspiSe porusend diferenciace cytotrofoblastu a pfilis mélka
trofoblasticka invaze, ktera je omezena na deciduu a nedosdahne do myometria. Nedojde tedy

k odpovidajicimu endovaskularnimu praniku trofoblastu, remodelaci myometridlnich Gsek spiralnich arteriol
a pfeméné cévniho fecisté s vysokym odporem a nizkou kapacitou na recisté s nizkym odporem a vysokou
kapacitou. Cévy v oblasti placenty z(stavaji ziZzené a nemaji schopnost zajistit dostatecné krevni zasobeni
placenty, coz vyusti v chronickou hypoperfuzi a placentarni ischémii.

oxidativni stres v ischemické placenté vede ke vzniku kyslikovych radikald, které dale zhorsuji placentarni

funkci.

do matefrské cirkulace se uvolnuji aktivni substance, které ovliviuji periferni cévni rezistenci, novotvorbu cév
(angiogenezi) a krevni srazlivost a které mohou poskozovat endotel. V obéhu se zvysuje koncentrace
vazokonstrikcénich, antiangiogenetickych a tromboplastickych faktora.

Dochdzi také ke zvyseni citlivosti receptoru pro angiotensin Il, ktery je kone¢nym aktivnim produktem
systému renin-angiotensin-aldosteron. Vysledkem téchto déji je konstrikce muskularnich arteriol, zvyseni
periferniho odporu v materské cirkulaci a retence vody v organismu, coz vede ke vzniku systémové
hypertenze a k hypoperfuzi organ

endotelidlni 1éze v kapilarnich klickach glomerull mizZe vést k proteinurii rizné intenzity, snizeni glomerularni
filtrace a retenci vody. Vznik edéma je kombinovanym dlsledkem zvyseni kapilarni permeability pfi
poskozeni endotelu, retence vody a hypoproteinémie pfi proteinurii.

Sklon k trombdzdm v cévach malého kalibru (arterioly a kapilary), poskozeni endotelu a zvySend agregace
trombocytl vyusti v diseminovanou intravaskularni koagulaci s rizikem vzniku ischemickych nekréz a
hemoragii.

eklampsie je variantou hypertenzni encefalopatie, ktera je doprovazena ztratou regulacnich mechanism
mozkové perfuze a zvySenou permeabilitou cév, coz vede k edému mozku, ischemickym zméndm a vzniku
kreci

Patogeneze — shrnuti

O
O

systémova reakce organismu na abnormalné utvarenou placentu

placenta: porusena diferenciace cytotrofoblastu, pfilis mélka trofoblasticka invaze — disledkem je narusena
remodelace krevniho fecisté v placenté, ¢imz dochazi k jeji hypoperfuzi a ischémii

do cirkulace matky se uvolfiuji aktivni substance, které ovliviiuji periferni rezistenci, krevni srazlivost a
poskozuji endotel. Dochazi k zvyseni citlivosti receptoru pro angiotensin Il. To vede ke vzniku hypertenze

poskozeni glomerul( vede k proteinurii, snizeni glomerularni filtrace a retenci vody. Vznik edémi je
kombinovanym dlsledkem zvyseni kapilarni permeability pfi poSkozeni endotelu, retence vody a
hypoproteinémie pfi proteinurii.

sklon k trombdzam v malych cévach, poskozeni endotelu a zvySena agregace trombocytl — rozvoj DIC a vznik
ischemickych nekréz a hemoragii

eklampsie — naruseni regulace mozkové perfuze = vznik edému, ischemické zmény, vznik kieci
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Morfologie

O generalizovany edém, véetné ascitu a vypotku v hrudni dutiné. MUzZe vzniknout alveolarni edém v plicich.

O placenta:

Diagnostika

porusena perfuze placenty vede k chronickym ischemickym zménam choriovych klka, vznik
placentarnich infarkt(

v dUsledku ischemie mUze byt placenta mensi

zavaznou komplikaci je vznik placentdrni abrupce s rizikem vzniku retroplacentarniho hematomu O
ledviny:

dominuje poskozeni endotelu — endotelové burky jsou edematdzni, zuzuji lumen kapildr glomerulu a
zanikaji fenestrace.

v glomerulech depozita fibrinu

pfi vzniku DIC jsou v lumen kapilar patrné fibrinové tromby

v vy

v nejtézsich pripadech nekrézy klry ledvin 0 mozek, hypofyza, myokard, jatra, nadledviny
trombdzy v drobnych cévach s lozisky ischemické nekrdzy a mikroskopickymi a makroskopickymi
hemoragiemi. U pacientek s eklampsii edém mozku. O plod

z dlvodu placentarni insuficience je ohrozen potratem, intrauterinni rlistovou retardaci, nizkou
porodni hmotnosti, predéasnym porodem. MUzZe dojit k intrauterinni smrti

O Systémova hypertenze

0 Edémy
0 dalsi:

Komplikace

0

* >140/90 mm Hg (nebo vzestup SYS o0 30 mm Hg, vzestup DIA o 15 mm Hg)
* ve 2. poloviné téhotenstvi (po 20.t.g)

* mimo mola hydatidosa O Proteinurie
* >300mg/den

Hyperurikémie - 320 Omol/I
Trombocytopenie - 150x10%/I
Pokles plazmatickych bilkovin
Hemokoncentrace

Vzestup jaternich testu
Hyperkreatininémie - 88 Omol/I
Doppler a. uterina

Zmény na oc¢nim pozadi

preeklampsie muze prejit ve velmi nebezpecnou eklampsii, pfi které dojde k naruseni pratoku krve mozkem,

coz je spojeno s poruchami védomi a vznikem kieci, které mohou pfipominat epilepticky zachvat.

dal$im zavaznym stavem je tzv. HELLP syndrom.

Zeny s preeklamspii maji vyssi riziko rozvoje predcasného odlouceni placenty.



Eklampsie

0 zachvat tonicko-klonickych kieci s naslednym komatdznim stavem navazujici na predchozi tézkou
preeklampsii
O Existujii formy
* bez preeklampsie (eclampsia sine preeclampsia)
*  bez kreci, jen bezvédomi (eclampsia sine eclampsia).
O obvykle se dostavi u Zen s pfiznaky pozdni gestdzy a po predchazejicich alarmujicich symptomech
preeklamptického stavu, ale nékdy i bez nich, zcela neocekdvané
O Ccastéji propuknou kiece koncem téhotenstvi (35 %) a za porodu (40 %), méné casto po porodu (25 %) O
komplikace:
* cerebralni krvaceni, otok mozku, kardialni selhani, pfed¢asné odlouceni lGzka s rozvojem DIC, anemie
a hepatorenalni selhani
*  po zvladnuti akutniho stavu je nutno pacientku sledovat na JIP
O Pricinou eklampsie je generalizovany spazmus v CNS, ktery vede k hypoxii a poté k edému mozku, coz ma za
nasledek morfologické zmény mozkové tkané.

Zachvat ma 4 faze:

1. Faze prodromu - neklid, zaskuby v obliceji, staceni bulbl a hlavy ke stranég, silné bolesti hlavy, nauzea,
bolest v epigastriu, zvraceni.

2. Faze tonickych kreci - postihuji Zvykaci svaly, svaly hrudniku (apnoe), zaddové svaly, horni koncetiny
(boxerské postaveni HK), stav trva nékolik vtefin a prechazi do 3. Faze

3. Faze klonickych kreci - télo se zmita v nekoordinovanych pohybech, toto stadium muZze trvat i nékolik
minut, az do kématu

4. Kéma - po ustupu kieci pfechdzi Zena do hlubokého kématu s mydridazou zornic, hlubokym dychanim. Po

probuzeni ma Uplnou amnézii - pfi neléfeni muZe vzniknout status eclampticus

HELLP syndrom

HELLP syndrom je velmi vaznd komplikace téhotenstvi s vyraznou mortalitou a morbiditou (az 40 %).
Nazev vznikl z anglickych slov Hemolysis, Elevated Liver enzymes, Low Platelets.
Je popisovan bud jako samostatné onemocnéni, nebo jako komplikace preeklampsie.

O Ooo ad

Jedna se o stav tézké preeklampsie komplikovany hemolyzou, trombocytopénii, abnormalnim natérem
periferni krve a patologickymi jaternimi testy.

O Incidence- u 2-12 % preeklampsii, nejéastéji u multipar kolem 25. roku, nejc¢astéji ve 36. tydnu, v 70 % pred
porodem, ve 30 % po porodu.

O Klin obraz: dominuje bolest v epigastriu a v pravém podZebfi, nauzea a zvraceni. Prodromy — nespecifické,
chripkovité (malatnost, inava). Pokrocilé stadium se projevuje krvacenim (hematurie, krvaceni do GIT).
Hmotnostni prirlistek s otoky, hypertenze s proteinurii, nékdy ikterus. PIné rozvinuty HELLP imituje DIC.

gestacni trofoblastickd nemoc: vid. Onkola otazka 14
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32. Nejcastéjsi patologické nalezy perinatalniho obdobi.

O perinatalni obdobi se déli na 3 etapy:
* intrauterinni obdobi — plod je ohroZen zejm. hypoxii, poruchami ristu, vznikem malformaci
* porod — porodni asfyxie, porodni poranéni
* Casné neonatalni obdobi — pfi poruchdch adaptace na zevni prostfedi, zejm. u nedonosSenych s nezralosti
plic

O normalni délka téhotenstvi je 38-42 tydnl
* nedonosené déti — narozené pred dokoncenim 37.tydne O pfendsené dité — narozené po 42. tydnu

O zakladni terminologie:
* Zivé narozené dité (novorozenec): ma zndmky Zivota, porodni hmotnost alespor 500g (i méné pokud
preZije vice jak 24h)
* porod mrtvé rozeného ditéte: neprojevuje znamky Zivota — dech, akce srdecni, aktivni pohyb svalstva,
pulsace pupecniku, hmotnost 1000g a vice
* potrat (abortus): mrtvé narozeny plod < 1000g, i Zivé dité pod 500g — pokud nepreZije do 24h po porodu

O klasifikace dle zralosti
* Fetus immaturus non vitalis — porod do 28.tydne gravidity, neschopny samostatného Zivota, s hmotnosti
do 1000g,
*  Fetus immaturus vitalis — obvykle mezi 29. a 37.tydnem, nedonoseny, ale urcitd schopnost samostatného
Zivota; hmotnost 1000-2500g
*  Fetus maturus — porod mezi 37.-42.tydnem, hmotnost 2500-4500g, méti kolem 50cm,
* Fetus permaturus (prezraly plod) — narozeny po 42.tydnu gravidity, nad 4500g

O klasifikace Umrtnosti:
* prenatalni smrt:
= vznikd pred porodem (mors intrauterina) nebo béhem porodu (mors intra partum)
= nejsou pritomny zadné znamky Zivota (pohyby, akce srdecni, dychani)
= plice jsou nevzdusné, rychle se rozviji macerace — plodova voda prostupuje odumfrelé tkané plodu
(posmrtna difuze tekutin), které v dlsledku hemolyzy ziskavaji cervenohnédé zbarveni
= znamky macerace jednoznacné svédci pro intrauterinni smrt
e 1.stupen: klize na povrchu bélava, zmékla, carovité se odlupuje
e 2. stupeni: pokrocild autolyza vnitfnich organ, ziskavaji tmavocervenou barvu; mozek
nabyva kasovité konzistence
e 3 stupen: dochazi k rozvolnéni vazivovych ligament a kloubnich spoj O perinatalni
umrtnost:
* mrtvé narozené déti + ¢asna novorozenecka imrtnost (do 1 tydne) = v CR dlouhodobé pod 5%o



Patologie plodu pred porodem

O porovndni hmotnosti plodu s gestacnim vékem
* eutroficky plod - hmotnost pfimérena véku O hypotroficky plod:
= SGA (small for gestational age), IUGR (intrauterinni riistova retardace);
= rlst plodu zaostava za hodnotami obvyklymi pro pfislusny gestacni vék
= proporciondlni hypotrofie — symetricka, s normalnimi télesnymi proporcemi, vznikd v ¢asnéjsi fazi
téhotenstvi; priciny genetické, vyvojové vady, intrauterinni infekce
= disproporcionalni hypotrofie — asymetrickd, s nepomérem télesnych ¢asti (relativné vétsi hlava
oproti télu), vznikd v pozdni fazi téhotenstvi, pfi poruchach funkci placenty, malnutrice matky
* hypertroficky plod
= LGA (large for gestational age)
=  abnormdlné velké k danému véku
= pfic¢ina — diabetes mellitus, obezita matky

O pficiny intrauterinnich poruch plodu

* ze strany plodu — metabolické vady, geneticky podminéné poruchy, chromozomalni aberace, vrozené
malformace, vrozené nadory

* ze strany matky — diabetes mellitus, preeklampsie, nikotin, alkohol, drogy, poruchy vyZivy, Iéky
(thalidomid,vitamin A), androgenni hormony (virilizujici nadory), cytostatika, radiace, vék matky

* poruchy placenty — pred¢asné odlouceni placenty, trombdzy a infarkty placentry, placenta praevia,

* poruchy pupecniku — normalini délka 50cm, komplikace ¢astéji u delSiho — mize se zauzlit (uzel
pupecniku), omotat kolem ¢asti plodu (krku, koncetiny, trupu) a mizZe dojit k jeho zaskrceni (strangulace).
Dale rGzne anomalie — zvysené vinuti cév, aplazie umbilikaIni arterie, poruchy Uponu pupecniku

» predé&asna ruptura vaku plodovych blan s odtokem plodové vody — umozni vnik infekce a vyvolani

predcasného porodu, u jednovaje¢nych dvojcat rozvoj fetofetdlni transfuze
* intrauterinni infekce — ascendentni (mozZné i pfi porodu — adnatni pneumonie, kapavka, herpes simplex),
hematogenni (transplacentarni), TORCH

Intrauterinni infekce

O podle cesty prenosu se déli na ascendentni a descendentni 0 ascendentni
* mnohem Castéjsi, vétSinou bakterialni
* infekce se porodnimi cestami dostava na plodové obaly — vznika chorioamnionitida, ¢asto hnisava
* plodova voda zkalena, obaly jsou prekrvené, mize byt na nich patrny hnis
* komplikaci je ruptura plodovych oballi a pfed¢asny porod
* zanét mUze prejit na pupecnik (funisitida) se vznikem hnisavé vaskulitidy a hypoxie plodu
* plod na hypoxii reflexné reaguje dychacimi pohyby a aspiruje infikovanou plodovou vodu — vznika tzv.

adnatni pneumonie

O hematogenni (transplacentarni)
* TORCH - toxoplasmoza, other (jiné viry a bakterie), rubeola, cytomegalovirus, herpesvirus
* v zavislosti na agens mohou byt postiZzeny rGzné organy (mozek, jatra, plice, myokard, oko)
* typicky dochazi k hydrocefalu a mikrocefalii, k mikroftalmii nebo srdecnim vyvojovym vaddm
» dale retardace rlstu, fetalni hydrops, predcasny porod
* po porodu bézny opozdény psychomotoricky vyvoj

Fetalni hydrops

O tézké edematdzni prosaknuti plodu
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O maximum podkozniho edému v oblasti Sije (ma tumoriformni vzhled — hygroma colli) O imunitni
fetdIni hydrops

zpUsobeny inkompatibilitou krevnich skupin matky a plodu

matka imunizovana proti erytrocytim plodu tvofi protilatky, které se transplacentarné dostanou do plodu
a zpUsobi hemolytickou anémii

dojde k selhani srdce, k hypoalbuminémii a ndslednému hydropsu

imunizace mudze byt na rlizné slozky krevnich skupin, nejcastéji vsak u Rh- matky s plodem Rh+

fetalni erytrocyty se dostavaji do cirkulace matky zejm. béhem posledniho trimestru, kdy je oslabena
cytotrofoblasticka bariéra, anebo pfimo pfi porodu

dochazi k imunizaci matky, nejdfive s tvorbou protilatek IgM (neprostoupi placentou), ohroZen je proto az
dalsi plod, kdy se produkuji IgG, které jiz placentou prostoupi

IgG pak zpUsobuji hemolyzu fetalnich erytrocytd, zpocatku je kompenzovana zvysenim krvetvorby plodu
(v jatrech, sleziné, uzlinach, ledvinach, plicich). Pti progresi hemolyzy kompenzace prestane stacit, do krve
se zacnou vyplavovat nezralé elementy, anémie se prohlubuje, dochazi k hypoxii organli a k srde¢nimu
selhani; v jatrech se sniZi produkce proteinli — vznika hydrops kardialniho i onkotického plvodu

MA: plod anemicky — bledy, hydropicky, s hepatosplenomegalii. Casto hemolyticky ikterus. U plod@ s
nedostatecné vyvinou hematoencefalickou bariériou — jadrovy ikterus (Kernikterus; prestup
nekonjugovaného bilirubinu do Sedé hmoty mozkové — zejm. bazalnich ganglii — MA Zlutd barva, nekrdza

neuron(, disledky vétsinou fatalni) O neimunitni fetalni hydrops

hydrops vznika z mnoha neimunitnich ddvodd, nej¢. poruchy srdce plodu, metabolické choroby,
neimunitni anémie, fetofetalni transfuze

vrozené vady srdecni se mohou projevovat samostatné, nebo jsou soucasti syndroml s chromozomalnimi
aberacemi — Downlyv, Edwards(v syndrom. U Turnerova syndromu se na vzniku hydropsu kromé srdecni
vady podili i vrozend porucha lymfatické drenaze, typicky s lokalizaci na siji (hygroma colli). Po vstfebani
otoku po strandch krku pretrvava Siroka kozni fasa — pterygium colli

neimunitni anémie pldvodu dédi¢ného (a-talasémie) nebo infekéniho (anémie po transplacentarni infekci
parvovirem B19)

fetofetdlni transfuze: nebezpecna komplikace u jednovaje¢nych monochorialnich dvojcat, které sdileji
spoloc¢nou placentu. Cirkulace obou plodl v ni mlze komunikovat drobnymi anastomézami. Pokud
prevazuji anastomazy s pritokem jednim smérem (tj. od jednoho z dvojcat ke druhému), dochazi k
fetofetdlni transfuzi. Donor s hypovolémii omezuje diurézu a rozvine oligohydramnion. Recipient s
hypervolémii ma naopak polyurii, polyhydramnion, hypertenzi se srde¢nim selhdvanim a mze rozvinout
hydrops. Dochazi k asymetrickému rlstu, recipient je vétsi, u donora je pfitomna intrauterinni rstova
retardace. Umrtim jsou ohroZena oba dvojcata

Intrauterinni asfyxie (duseni)

0

v dUsledku nedostatku kysliku u mrtvé narozeného plodu, jenZ neprojevil Zzadné spontanni znamky Zivota a
nepodafilo se ho zresuscitovat

MA:

MI:

serdzy s petechiemi, zejm. na pleure, epikardu a pod pouzdrem thymu

vnitfni organy prekrvené, zejm. v plicich a ledvinach mohou byt hemoragie

plice nerozepjaté a nevzdusné (atelektaza)

mozek edematdzni, s drobnymi subependymalnimi hematomy, jejichZ rupturou mlze vzniknout
hemocefalus

v plicich lze kromé atelektazy najit aspiraci plodové vody (drazdenim nervovych center pfi asfyxii se
mohou objevit pfedcasné dychaci pohyby in utero). V alveolech je eozinofilni tekutina s obsahem
amnidlnich i dlaZzdicovych epitelii, nékdy mazek nebo lanugo



podobné muZe dojit k predcasné stfevni peristaltice a vyprazdnénim smolky do plodové vody, cozZ vede k
jejimu nazelenalému zbarveni. V alveolech pak najdeme navic mekoniova téliska (aspirace mekonia)
pfi intrauterinni infekci plodové vody se mUze v plicich vyvinout adnatni pneumonie

Patologie plodu pfi porodu

Casny asfykticky syndrom (porodni asfyxie)

O asfyxie = kombinace hypoxie, hyperkapnie a metabolické aciddzy, jeji pfi¢inou je omezeni i pferuseni dodavky

kysliku do organismu

O nastava jiz nékolik minut po porodu (skdre podle Apgarové)

O muzZe navazovat na intrauterinni asfyxii — projevuje se zménou srde¢niho rytmu plodu (brady-, tachykardie)

O nejvice vsak spojen s téZkou nedonosenosti a nezralosti plodu — plice atelektatické — nezralost plicni tkané s
nedostatkem surfaktantu, nezralost dechového centra

O i pfi masivni aspiraci plodové vody, pfi aspiraci krve pfi porodu nebo pfi adndtni pneumonii O pFiciny porodni

asfyxie na rGznych Urovnich:

porod — komplikované, prodlouzené porody, nadmérné kontrakce, viceCetna téhotenstvi
plod —i fyziologicky porod je zatézi pro plody, které jsou patologické, zejm. hypoxické
pupecnik — strangulace

placenta — abrupce placenty, rozsahlé infarkty

matka — nizky arterialni tlak, Sok, preeklampsie, Utlm anestezii

O morfologie: obraz podobny intrauterinni asfyxii. Typické petechie na serézach (pleura, epikard), organy

prekrvené, v alveolech znamky aspirace plodové vody (drazdéni dech. centra vyvola predcasné dychaci pohyby)

O klinicky obraz: vitalita a adaptabilita novorozence se hodnoti skorem podle Apgarové. Asfykticky novorozenec ma
skore nizké — je na prvni pohled cyanoticky, ma poruchy dychani, chaby tonus, poruchy srdec¢ni akce. Metabolicka

aciddza s nizkym pH v pupecnikové krvi. V dalsim pribéhu vznikd multiorganové selhavani (zejm. srdce a ledviny),

pfi postiZzeni CNS se rozviji neurologické poruchy — kiece, kéma

O Syndrom aspirace mekonia

predcasné se aktivuje stfevni peristaltika a vylouci se smolka do plodové vody

nejcastéji souvisi s hypoxii, dochazi k tomu tésné pred porodem nebo v pribéhu porodu

aspirovany material omezuje dychani a prohlubuje hypoxii, mekonium navyse chemicky drazdi plicni tkan,
dochazi k degradaci surfaktantu a k zanétu plic

morfologie: nazelenalé zbarveni plodové vody, oball i plic plodu. Ml se v alveolech prokaZzou tzv.
mekoniové téliska — hrudky Zlutavé nazelenalé barvy

O Hypoxicko-ischemicka encefalopatie

poskozeni mozku plodu hypoxii a ischémii
mUZe vzniknout kdykoli v perinatalnim obdobi — pfed porodem (intrauterinni hypoxie), béhem porodu
(porodni asfyxie), méné casto i po porodu (pfi respiracnim nebo kardialnim selhavani z rdznych pficin)
v mozku dochazi postupné k edému, nekrdze, gliové reakci a pozdéji k vzniku pseudocysty
rozsah lézi v mozku zavisi na délce a intenzité hypoxie, a na citlivosti dané oblasti k hypoxii
bild hmota — poskozena prevazné u nezralych plodu; vznik tzv. periventrikularnich leukomalacii.
Sedd hmota — u zralych plodi jsou na hypoxii nejcitlivéjsi neurony mozkové kiry, zejm. lll. a V. vrstvy, ve
kterych vznikaji laminarni nekrézy, popt mlze dojit i k nekrézam v celé Sifce kary. Kromé kiry mlize byt
postiZzena i Seda hmota bazalnich ganglii a mozkového kmene
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* nasledky hojeni
= umenSich lézi patrny drobné mikroskopické gliové jizvy; ulegyrie jiz odpovida vétSimu postizeni
jizvenim a atrofii, které je makroskopicky patrné jako zprohybani a zizeni zavitl
= velkd nekroticka lozZiska se hoji vznikem pseudocysty. Pokud jsou rozsahla a viceéetna, cely mozek
je prostoupen dutinami — tento stav se oznacuje jako multifokalni cystickd encefalopatie. Nékdy
mUze defekt penetrovat celou $ifi hemisféry (porencefalie), pfipadné mize celd hemisféra chybét
(nebo i obé) a misto ni je jen dutina kryta tenkou blankou (hydranencefalie)

* klinické dlsledky: relativné ¢asty vyskyt s vysokou mortalitou. U pFeZivajicich je to hlavni pfi¢inou détské
mozkové obrny s motorickym postiZzenim (spastické a dyskinetické priznaky, parézy). K dalsSim nasledkdm
patfi mentdlni retardace a epilepsie; u leh¢iho postizeni dochazi k hyperkinetickym poruchdm s
nesoustfedénosti a hyperaktivitou

Porodni poranéni

O hrozi predevsim pti abnormalni poloze plodu, pfi porodech prekotnych i protrahovanych, pfi nepoméru mezi
velikosti porodnich cest a plodu, u plod nedonosenych jejichz tkané jsou kiehci

O Poranéni mékkych pokryvek lebky 00 caput succedaneum
= nejCastéjsi porodni trauma viibec, bézné vznika i pti fyziologickém porodu (tzv. porodni nador).
= jde o edematdzni prosaknuti podkoZi kstice, ¢asto s krvavou primési (Cervené zbarveni nebo
modfina). Je neostie ohranicené, lokalizované v misté nasedani hlavi¢ky na porodni kanal,
nejcastéji v oblasti temene.

= po zmacknuti prstem se v ném utvori dllek (obdobné jako pfi podkoznim edému v jiné lokalizaci)
= rychle se spontdnné vstfebd vétsinou béhem 1 dne.
* subperiostalni hematom (kefalohematom)
= je vzdy omezen na pfislusnou lebni kost a nepfekracuje hranice svi
= khze nad nim neni Cervené zbarvena, na pohmat je pruzny, po zmacknuti se netvori dllek
= resorbuje se béhem nékolika tydna

= rovnéZ nema vétsi klinicky vyznam, je ale nutné vyloucit pravodni zlomeninu lebky
* subgaledlni hematom

= vzacny rozsahly hematom, lokalizovany mezi galea aponeurotica a periostem
= krev se vtomto prostoru miZze Sifit od hornich okraji orbit az do okcipitalni oblasti
= muZe byt zdrojem vyznamnych krevnich ztrat, vést k anemizaci a hyperbilirubinémii

0 Zlomeniny lebky
* vznikaji pfi komplikovanych porodech, zejména instrumentalnich
* nejcastéji postihuje parietalni kost, mize byt skryta pod kefalohematomem
* Supiny lebecni kosti novorozence jsou pruzné a nékdy mize dojit k jejich vpaceni, tzv. , ping-pongové“
frakture (pfipominajici otlak na micku)
* pokud nejsou zlomeniny rozsahlé a spojené s nitrolebnim krvacenim, jejich progndza je dobra, maji
tendenci k spontannimu zahojeni

O Intrakranialni krvaceni
* extracerebralni krvaceni (subarachnoidalni i subduraini)
= mohou souviset s posunem lebnich Supin v oblasti Sv{i pfi porodu, vznikaji nejcastéji nad
hemisférami natrzenim povrchovych mozkovych vén v blizkosti prechodu do splavu
= masivni krvaceni vznika pfi natrzeni Galenovy Zily, dale dochazi k rupturam splav(i v duplikaturach
tvrdé pleny, zejm. v oblasti tentoria. Masivni krvaceni v této oblasti se propaguji do subduralnich
prostor zadni jamy lebni s nebezpecim komprese mozkového kmene




* intraventrikularni krvaceni

= typicky u nezralych novorozencl, ktefi v periventrikularni lokalizaci maji dosud pfitomnou
zarodecnou vrstvu (germindlni matrix), kterd ma velmi mékkou konzistenci. Germindlni matrix je
tvofena nezralymi neuroblasty, které postupné vyzravaji a migruji mimo tuto oblast.

= matrix je nachylna ke krvaceni, které pfi porodech zplisobuje mechanismus nitrolebni komprese a
dekomprese s vykyvy cirkulace a hypoxie

= vznikly subependymalni hematom je od komory oddéleny ependymem. Pokud dojde k jeho
perforaci, krvaceni pfechazi do postranni mozkové komory, Siti se ddle komorovym systémem az
do subarachnoidedlnich prostor (intraventrikularni krvaceni, hemocefalus). Komory jsou
dilatované, vyplnéné hematomem. Dochazi k nitrolebni hypertenzi a pribéh je vétsSinou smrtelny

= u hemoragii mensiho rozsahu muiZe organizujici se hematom s reaktivni gliézou v okoli vytvofit
prekazku v proudéni mozkomisniho moku a vést k obstrukénimu hydrocefalu

0 Dalsi porodni poranéni
* paréza n. facialis: zpGsobena zhmoZdénim nervu, progndza vétsinou dobra, nervova vldkna maji tendenci
Casem zregenerovat a obnovit funkci
» fraktura kli¢ni kosti: nej¢astéjsi porodni zlomenina, rychle se hoji, dobrd progndza
* paréza plexus brachialis: s riznym rozsahem postiZzeni, vétSinou se zhoji bez nasledk
* subkapsuldarni hematom jater: vznika traumatem, s Ucasti asfyxie; pfi rupture je zdrojem krvaceni
(hemoperitoneum)

Patologie po porodu

Pozdni asfykticky syndrom (RDS, syndrom hyalinnich membran)
O pneumopatie vznikajici v disledku neschopnosti nezralé, event. hypoxii poskozené plicni tkané produkovat a
udrzet surfaktant
O postihuje pfedevsim nedono$ené novorozence, z donosenych jsou ohroZeny déti diabeticek a déti porozené
cisarskym rezem
O surfaktant je lipoprotein pokryvajici povrch alveol(, vznika v pneumocytech 2. typu. Obsahuje pfedevsim lecitin a
sfingomyelin. SniZuje povrchové napéti a usnadriuje rozepjeti alveoll pfi vdechu, zaroven brani jejich Gplnému
kolapsu pfi vydechu.
O produkce surfaktantu se vyrazné zvysuje po 35. tydnu gestace [ jeho syntéza je hormonadlné regulovana
* pozitivné ji stimuluje zejména kortizol — proto nékteré stavy, které vedou k intrauterinnimu stresu
paradoxné snizuji riziko této choroby. Podobné plsobi thyroxin a samotny normalni porod, coz vysvétluje
zvyseny vyskyt RDS u déti narozenych cisafskym rezem
* snizuje ji inzulin — ohroZeny jsou déti diabeticek, i normalné donosené
O pfinedostatku surfaktantu alveoly kolabuji, na jejich rozepjeti je vyZzadovano nepfimérené usili, dychani se tak
stdvd namahavym, plice se nedokonale provzdusnuji, vznikaji rozsahlé atelektdzy.
O prohlubujici se hypoxie vede k poskozeni alveolarni vystelky a cévniho endotelu, coZ ma za nasledek zvysenou
propustnost kapildr pro tnik plazmy do lumen alveolu.

O tekutina bohata na fibrin se pak jako silné eozinofilni homogenni vrstva hromadi na sténé alveoll a misty jsou v ni
pfitomny i zbytky nekrotickych alveolarnich epitelii — vytvafi se charakteristicky obraz hyalinnich membran, které
predstavuji bariéru pro vyménu plyn

O prohlubuje se hyperkapnie a hypoxémie, jez dale zhorsSuji produkci surfaktantu, vznika tak bludny kruh
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O hyperkapnie a aciddza vyvolavaji v plicich vazokonstrikci, pti zvySujici se rezistenci v plicnim fecisti se znovu

oteviraji fetalni spojky (foramen ovale, arterialni ducej), navraci se fetdlni typ cirkulace a objevuje se cyandza O
komplikace:
* nasedajici zanét plic
* barotrauma krehkych dychacich cest mlze vést ke vzniku intersticidlniho emfyzému, prasknutim
subpleuralnich bublinek vzduchu vznika pneumothorax

prenatalné Ize vysetfit pfitomnost surfaktantu v plodové vodé a pfipadné urychlit jeho produkci kortikoidy; po
porodu Ize aplikovat exogenni surfaktant intratrachealné. Klasicky se vyuziva uméla plicni ventilace a
oxygenoterapie, pri dlouhodobém podavani ve vysokych koncentracich avsak zplUsobuje komplikace — v plicich
bronchopulmonalni dysplazii a v ocich retinopatii

0 bronchopulmonalni dysplazie:

0

* chronické poskozeni plic, ma z¢asti iatrogenni etiologii. Uplatfiuje se jednak primdarni anoxické poskozeni
tkané, jednak uméla plicni ventilace s intermitentnim pozitivnim tlakem a dlouha expozice vysoké
koncentraci kysliku (ty jsou vSak pfi lécbé RDS nezbytné)

* vzniklé zmény zahrnuji hyperplazii a dlazdicobunécnou metaplazii bronchialniho epitelu, peribronchialni a
intersticialni fibrézu, vazivovou obliteraci nékterych bronchiolll i hyperexpanzi nékterych alveoll

* unejmensich nedonosenct je déle vyrazné utlumena dalsi diferenciace nezralé plicni tkané, coz vede k
celkovému snizenému poctu alveoll

* v nejtézsich pripadech mizZe proces vyustit do rozsahlé plicni fibrézy s vostinovitou strukturou tkané

retinopatie nedonoSenych:
*  rozviji se predevsim se zménami v pUsobeni vaskuldrniho endotelového ristového faktoru (VEGF), ktery
se uplatriuje pti angiogenezi

* rozviji se ve dvou fazich — pfi nasazeni |éCby a pak pfi jejim vysazeni

* béhem fetalniho vyvoje fyziologicky probiha vaskularizace sitnice postupné z centra do periferie, do Useki
s nizSi hladinou kysliku, ktera tento proces reguluje

» 1. faze: vyrazné zvyseni koncentrace kysliku pti nastupu IéCby zplUsobuje v retiné zastavu nedokoncené
vaskularizace (mnoZstvi VEGF se hyperoxii snizi)

» 2.faze: navrat k normalni atmosférické ventilaci znamend ve srovnani s obdobim hyperoxie relativni
hypoxii, coz stimuluje zvySenou tvorbu VEGF, a tim je indukovana neovaskularizace retiny

* tato neovaskularizace je provazena jizvenim s tvorbou fibrotizovanych pruhd a membran, které mohou
zpUsobit odchlipeni sitnice a tézké poruchy zraku, aZ jeho Uplnou ztratu

Nekrotizujici enterokolitida

O
O

zadvazna choroba predevsim nezralych novorozenci
etiologie s nejvétsi pravdépodobnosti multifaktoridlni:
* intestinalni ischémie — bud generalizovana hypoperfuze (asfyxie), nebo selektivni redukce krevniho
pratoku ve stfevé v zajmu zachovani oxygenace Zivotné dulezitych organ
* zahdjeni peroralni vyZivy, osidleni stfevnimi bakteriemi — poSkozeni nedostatecné vyvinuté slizni¢ni
bariéry
postizeni je segmentalni, nejcastéji zasazeno terminalni ileum, caecum, a ascendentni colon
MA: stfevo je distendované, prekrvené, nabyva az gangrendzniho vzhledu. Snadno perforuje, coz vede k rozvoji
peritonitidy

MI: nekrdza slizni¢ni vrstvy nebo transmurdlné celé stfevni stény; pfitomnost ulceraci i s koloniemi bakterii



O Kklinicky pribéh: nafouklé bficho, krvava stolice. Bakterie mohou intramuralné produkovat objemné bubliny
plynu, které tvofi charakteristicky ndlez na zobrazovacich metodach (pneumatosis intestinalis)

O wvysokd mortalita, Casto vyZaduje chirurgickou resekci nekrotického useku

Umbilikalni sepse
O pfinesterilnim oSetfeni pupecniho pahylu, dnes se témér nevyskytuje
zanétlivé zmény se projevi zarudnutim a edémem mékkych tkani pupku — omfalitida
prechod infekce na peritoneum vede k rozvoji hnisavé peritonitidy
prostupem zanétu na sténu pupecnikovych cév vznika k hnisava trombarteriitida a tromboflebitida

s I o o |

v soucasnosti vznika tromboflebitida umbilikalni vény a umbilikalni sepse pfi katetrizaci pupecnikové Zily, zejm. po
delsi dobu

Hemoragicka nemoc novorozence
O souvisi s fyziologicky snizenou hladinou vit. K (nezbytny pro koag. faktory Il, VII, IX, X)
O v prvnich dnech po narozeni hemoragicka diatéza s krvacenim do rGznych organt a tkani, zejm. do GIT, kizZe a
CNS

O predispozice — chybéni stfevni bakterialni fléry, nezralost jater

Syndrom nahlého umrti ditéte (SIDS — sudden infant death syndrome)
O nahlé amrti ditéte do jednoho roku bez vysvétlitelné pficiny
O v CRincidence kolem 20/100 000 porodd
O tzv. postylkova smrt — jde totiz typicky o smrt v no¢nich hodindach, ¢astéji v spanku na bfise O statisticky
vyznamné rizikové faktory:
* Casto predcasné narozené déti
* Castéji chlapci, vék 2-4 mésicl
* spiSevzimé
* Umrti casto prfedchazi banalni infekce hornich cest dychacich
» Castéji déti mladsich matek, ze socidlné slabsich rodin
O prevence: zamezit dalSim rizikovym faktordm - spanku na btise, spole¢nému spanku s matkou, pfetopené
mistnosti, prilis mékka podlozka na spani, koureni matek béhem téhotenstvi, spanek v zakoufeném prostredi,
abuzus alkoholu a drog u rodicl
O morfologie: vétSinou drobné petechie na pozdru thymu a serdzach (pleura, epikard). Nalez neni charakteristicky,
ukolem pitvy je vyloucit jiné priciny smrti, SIDS je diagnosis per exclusionem
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33. Diabetes mellitus (rozdéleni, priciny, nasledky, nalezy na jednotlivych orgdnech).

O diabetes mellitus je chronické onemocnéni, které vznika v ddsledku absolutniho ¢i relativniho nedostatku
inzulinu
0 glukdza u diabetu neni optimalné transportovdna z krve do bunék a pretrvava v extracelularni tekutiné —

hlavnim projevem je chronicka hyperglykemie, ktera je zaroven hlavnim faktorem rozvoje komplikaci O pro vSechny
typy diabetu plati, Ze k rozvoji hyperglykemie mohou vést dvé situace:

* nedostatecna produkce inzulinu (absolutni ¢i relativni inzulinopenie — dysfunkce B-bunék)

* nedostatecny efekt inzulinu ve tkanich — periferni rezistence k inzulinu

Fyziologie inzulinu a glukdzy

O glukéza
. glukdza v extracelularnich tekutinach pochazi bud' z potravy, nebo je uvolfiovdna z jater ¢i ledvin
(glykogenolyza deponovaného glykogenu, nebo glukoneogeneze z nesacharidovych zdrojt)
. v obdobi po jidle (postprandialné) je jeji hlavnim zdrojem potrava, po 5h hladovéni zacina tuto funkci
prebirat produkce a uvolfiovani vlastni glukdzy O Gcinek inzulinu:
. umoznéni vstupu glukdzy do bunék — inzulin-dependentni GLUT4 transportéry glukdzy v svalovych
burikach a adipocytech
. v hepatocytech blokuje glukoneogenezi
. inhibice lipolyzy — po jidle ma organismus dostatek energie z jidla, Setfi energii uloZenou v tuku
. podporuje proteosyntézu (anabolicky efekt)
. prostiednictvim IGF1 je silnym rlstovym faktorem pro buriky

O sekrece inzulinu z B-bunék Langerhansovych ostrivkd probiha ve dvou fazich
. bazdini sekrece — asi polovina z celkového denniho inzulinu je trvale uvolfiovéna pribézné béhem dne
O postprandidini sekrece — po stimulaci jidlem

Typy diabetu
O diabetes mellitus neni jednou chorobou, ale spiSe heterogenni skupinou onemocnéni, kterd ma spole¢ného
jmenovatele — hyperglykemii

* normalni glykemie nala¢no: 3,4 — 5,6 mmol/I

O prediabetes —zahrnuje dvé skupiny mirnéjSich poruch, tzv. hrani¢ni poruchy glukézové homeostazy O porusena
glukézova tolerance (IGT = impaired glucose tolerance) — je zvySena glykemie po zatézi glukézou, ale nedosahne
hodnot diagnostickych pro diabetes

* zvySena glykemie nalacno (IFG = impaired fasting glucose)

O diabetes mellitus — soucasna klasifikace zahrnuje 4 skupiny diabetu:

* DM 1. typu (asi 10% pripadl) — charakterizovany absolutnim nedostatkem inzulinu, zplsobenym
destrukci B-bunék pankreatickych ostriivkd, vétSinou na autoimunitnim podkladé. Pacienti jsou zavisli na
|éCbé inzulinem

* DM 2. typu (80-90%) — vznika diky progresivni poruse v sekreci inzulinu na pozadi inzulinové rezistence (tj.
poruchy plsobeni inzulinu v cilovych tkanich)

[0 Ostatni specifické typy diabetu

= tzv. monogenni diabetes — zahrnuje nékolik desitek geneticky podminénych syndrom( vedoucich
k hyperglykemii, nejcastéji mutace geni ovliviiujicich funkci B-bunék, nebo jeho ucinek v
perifernich tkanich



= tzv. sekundarni diabetes — stavy, kdy je DM zpUsoben chorobami jinych organt nez endokrinniho
pankreatu
e onemocnéni exokrinniho pankreatu, zejm. chronicka pankreatitida, cysticka fibréza
¢ rlzné endokrinopatie — napf. Cushinglv syndrom, akromegalie
¢ infekéni choroby se sekundarni destrukci B-bunék — napf. cytomegaloviry, coxsackie B
e DM vyvoldn léky nebo nékterymi chemikaliemi
* Gestaéni diabetes — vyvolan pfechodnym narlstem periferni inzulinové rezistence v gravidité, po porodu
by mél zcela vymizet

Diabetes mellitus 1. typu

0

|
O

patogeneze: destrukce B-bunék Langerhansovych ostrlivk(l pankreatu, cozZ vede k absolutnimu deficitu inzulinu v
organismu
zniceny vétsinou autoimunitnim zanétem — tzv. autoimunitni inzulitidou
za inicialni spoustéci mechanismus jsou povazovany rizné virové infekce — coxsackie B, viry pfiusnic, spalnicek,
mozna i chfipky a parainfluenzy. Autoimunitni zanét pravdépodobné vznika na podkladé zktizené reakce proti
virovym antigeniim
dale byly u pacientd s DM1 popsany zmény stifevniho mikrobiomu ve smyslu jeho mensi diverzity a vétsi
nestability
vlastni zanét je zprostfedkovany prevainé T-lymfocyty (zejm. CD8+ cytotoxickymi bufikami, v mensi mife CD4+
buriky a makrofagy)
v séru detekovatelné autoprotilatky proti glutamatdekarboxylaze (GADA), tyrosinfosfataze (IA2) a proti inzulinu
(IAA). Jsou prokazatelné jesté pred manifestaci diabetu.
je nutna také geneticka predispozice — asociace s HLA DR3 a DR4 O muZe se vyskytnout kdykoliv v pribéhu Zivota
O klinicky pribéh:
* autoimunitni inzulitida probiha nékolik mésict nebo rokl pfed manifestaci diabetu, prvni projevy se
objevuji, pokud se snizi pocet B-bunék na 10-20% plvodniho mnozstvi
* hyperglykemie vede k osmotické diuréze, vznika polyurie, redukuje se objem extraceluldrni tekutiny,
rozviji se dehydratace s pocitem Zizné a naslednou polydipsii
* nedostatek inzulinu nestaci blokovat lipolyzu, mastné kyseliny jsou zvySené uvolfiovany z tukové tkané a
transportovany do jater. Pfitomnost ketokyselin ze zvySené lipolyzy vede k metabolické aciddze —
ketoaciddze. V dechu mze byt citit aceton — foetor acetonaemicus.
* pfiprohloubené acidéze dochdzi ke stimulaci dech. centra v oblongaté, dechova frekvence se zvySuje a
dechy se prohlubuji — tzv. Kussmaulovo dychani.
morfologie: v pankreatu nekonstatni zmény bez dg. hodnoty; nejcharakteristictéjsi casnou lézi je lymfocytarni
infiltrace Langerhansovych ostrivkd (autoimunitni inzulitida). Pfi chronicité zanétu dochazi k depleci B-bunék a k
numerické atrofii Langerhansovych ostrivkd. Na rozdil od DM 2. typu nedochdzi k tvorbé amyloidu.
terapie: substituce inzulinu humannimi inzuliny, nebo inzulinovymi analogy. Potfeba bazalni sekrece se zajistuje
strednédobé nebo dlouhodobé plsobicim inzulinem, dale je pridavan preprandialni rychle plsobici inzulin.

LADA (latent autoimmune diabetes in the adults): pozvolny a mirny priibéh autoimunitné podminéné destrukce

B-bunék v dospélosti; zpo¢atku podezieni na DM 2. typu
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Diabetes mellitus 2. typu

O vznika spoluptsobenim 2 faktor(:

* rezistence perifernich bunék na inzulin

* dysfunkce B-bunék (nedostatecnd postprandidini sekrece inzulinu vycerpanymi B-burikami)
DM 2. typu je znacné zavisly na zpUsobu Zivota, zavisi také na genetickych predispozicich
dominantnim metabolickym rysem je snizena odpovéd (az rezistence) perifernich tkani na inzulin.

* ma pfimou spojitost nadvahou nebo obezitou, v riziku jsou zejména jedinci s tzv. androidnim (visceralnim,
centralnim) typem obezity. Tukova tkan je vyznamny aktivni prvek, ktery se svymi metabolickymi i
hormonadlnimi produkty podili na regulaci metabolismu (prostfednictvim leptind, rezistin(, adiponektin()

v dlsledku inzulinové rezistence dochazi ke snizenému pfijmu glukdzy zejména kosternimi svaly (svalstvo
zodpovida za odsun 60-80% glukdzy z krve), coz vede k rozvoji hyperglykémie

zaroven vznika kompenzatorni hyperinzulinémie, ktera zpocatku udrzuje homeostazu glukézového metabolismu
hyperinzulinémie pravdépodobné ovlivnénim aktivity sympato-adrendlniho systému napomaha zvyseni hladiny
triglyceridd, nizké hladiné HDL a hypertenzi. Tento soubor projevi se spolecné s inzulinovou rezistenci nazyva
metabolicky syndrom

dlouhodoba hyperinzulinémie fadou molekularnich mechanism( vede ke snizeni poctu perifernich inzulinovych
receptorll. Dochazi tak postupné k rozvoji relativniho nedostatku inzulinu, ackoli jsou zpoc¢atku koncentrace
inzulinu v cirkulaci vysoké

zvysuje se hladina volnych mastnych kyselin (FFA — free fatty acids), které se dale podileji na rozvoji inzulinové
rezistence — vstupuji do svalovych bunék, v nichz jednak aktivuji tvorbu reaktivnich forem kysliku, jednak aktivaci
proteinkinazy C vedou k abnormalni fosforylaci inzulinového receptoru = dlsledkem je inhibice receptorové
signalizaéni kaskady a tedy snizeni transportu glukdzy do inzulin-dependentnich bunék. O FFA jsou soucasné
toxické pro B-bunky (tzv. lipotoxicita) O dysfunkce B-bunék:

* inzulinova rezistence klade na B-buriky zvysené sekrecni naroky, nejsou ji schopny kompenzovat
dlouhodobé

» glukotoxicky efekt glukdzy: chronicky zvySena koncentrace glukdzy vyvolava zhorsenou sekre¢ni odpovéd
B-bunék

* dalsim faktorem, ktery mlze vést k poruse B-bunék jsou depozita amyloidu, ktery se v ostrlvcich
dlouhodobé formuje

* vSechny tyto déje (spolecné s lipotoxicitou FFA) se pozdéji projevi Ubytkem B-bunék, vétsinou na
podkladé apoptdzy, a sekrecni kapacita B-bunék tak definitivné selhava

klinicky priibéh: onemocnéni se rozviji pozvolna, hyperglykemie ¢i glykosurie mGzou byt nalezeny nahodné pfi
jiném vySetfeni u zcela asymptomatickych osob, nékdy se DM 2. typu diagnostikuje az pfi komplikacich
(neuropatie, retinopatie)

morfologie: obdobné jako u DM 1. typu jsou morfologické zmény nekonstantni a nediagnostické. Nebyvaji
znamky inzulitidy, numericka atrofie Langerhansovych ostrivkd nebyva tak vyrazna jako u DM 1. typu. U éasti
pacientU lIze v ostrlvcich pankreatu detekovat depozita amyloidu (tvofi ho amylin, polypeptid secernovany
Bburikami spolec¢né s inzulinem).

terapie:

* |écba hyperglykemie zahrnuje i 1é¢bu hypertenze, dyslipidémie a obezity, dlraz se klade na
nefarmakologicka dietni a rezZimova opatfreni.

* peroralni antidiabetika — bud’ zvysuji sekreci vlastniho inzulinu (derivaty sulfonylurey, nebo glinidy), nebo
zvysuiji citlivost tkani k vlastnimu inzulinu a blokuji glukoneogenezi v jatrech (biguanidy — metformin)

* léky, které plsobi na jadernich receptorech svalovych a tukovych bunék a snizuji inzulinovou rezistenci
(glitazony)

* antidiabetika zaloZena na inkretinovém efektu — endogenni stimulaci B-bunék k vyssi produkci inzulinu



Monogenni diabetes

O

az 5% diabetu vznika vrozenou mutaci nékterého z gend, jejichZ proteinové produkty hraji dalezitou roli pfi
syntéze Ci pfi uvolfovani inzulinu, nebo ovliviuji U¢inek inzulinu v perifernich tkanich

tyto formy diabetu ¢asto nejsou Zivotné zavislé na inzulinu (na rozdil od DM 1. typu)

Novorozenecky diabetes

vznika téZkou poruchou sekrece inzulinu do pUl roku véku

asi 2/3 pripadu lze geneticky objasnit jako vrozeny defekt nékteré podjednotky sulfonylureového
receptoru B-bunék

velkou cast téchto poruch lze IéCit derivaty sulfonylurey, které jsou jinak béznymi léky v terapii DM
2.typu, neni tfeba injekéni inzulin

MODY diabetes

MODY (maturity onset diabetes of the young) — diabetes dospélého typu objevujici se u mladych
diabetes s AD typem dédi¢nosti, Casnym zacatkem
vyvolan rGznymi genetickymi defekty B-bunék pankreatu - v soucasnosti znamo 14 gend, jejichz mutace
mohou MODY zplsobovat
jednotlivé typy se lisi ve véku pfi manifestaci, tizi symptomd, terapii i progndzou O glukokinazovy
diabetes:
= nejcastéji diagnostikovany monogenni diabetes
= mutace genu kddujiciho glukokinazu, kterd je senzorem B-bunék pro glukdzu
= B-bunky zahajuji sekreci inzulinu aZ pti vyssich glykemiich nez je fyziologické = pacienti maji
trvalou mirnou hyperglykemii, kterou vsak vétSinou neni nutné |écit 00 HNF diabetes:
= mutace v genech pro transkripéni faktory B-bunék — diabetes transkrip¢nich faktor (HNF —
hepatocytarni nuklearni faktor)

Vv

nutnost farmakologické [écby

Akutni metabolické komplikace

v pribéhu onemocnéni se miZe rozvinout nékolik Zivot ohroZujicich akutnich komplikaci

pred objevem inzulinu byla akutni dekompenzace diabetu (ketoacidotické nebo hyperosmolarni koma) hlavnou
pfi¢inou umrti diabetikd 1. typu

po objevu inzulinu se objevila dalsi pomérné casta komplikace — hypoglykemie, nezadoucim ucinkem lécby
nékterymi antidiabetiky mGze byt rozvoj laktatové acidézy

Diabeticka ketoaciddza

mUiZe se rozvinout jako akutni komplikace ketogeneze pfi vyznamnéjsim deficitu inzulinu (hlavné u DM 1.
typu) a mlze byt jednim z prvnich pfiznakd rozvoje onemocnéni

podkladem pro vznik metabolické aciddzy je vystupriovand tvorba ketolatek v jadtrech — vyznamny
nedostatek inzulinu totiz nestaci inhibovat lipolyzu, mastné kyseliny jsou pak zvysenou mérou uvolfiovany
z tukové tkané do krevniho obéhu a transportovany do jater, kde jsou oxidovany v mitochondriich na
ketolatky

konecny produkt oxidace mastnych kyselin — acetylkoenzym A, neni utilizovan v citratovém cyklu, ale
kondenzaci jeho molekul vznikaji silné organické kyseliny — acetoacetat a 3-hydroxybutyrat
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hyperglykemie je pfi¢inou vystupriované osmotické diurézy vedouci k hypovolémii a extrémni dehydrataci
pacienta, kterd spolecné s tézkou metabolickou acidézou vede ke kématu
pfitomna je rovnéz minerdlova dysbalance — vyrazny deficit K*, ktery je laboratorné maskovan prestupem
zICT do ECT
bez terapeutického zasahu dochazi ke smrti
v minulosti nej¢astéjsi pficinou umrti diabetik( do 20 let
ke ketoaciddze dnes dochazi jen pfi zavainych reZzimovych chybach, ¢i vyrazné hyperglykemii, kterd mize
vzniknout v rdmci akutnich situaci (tézsi infekce, uUrazy, chir. zakroky — vyplavovani stres. hormon
zvysujicich glykemii)
klinicky projev:
= hyperglykemie vede ke glykosurii, osmotické diuréze, tézké dehydrataci (polyurie, polydypsie,
hypotenze)
= dehydratace vede k hyperosmolarité plazmy, kterd mize vést k poruse védomi az komé
(hyperglykemické ketoacidotické koma)
= ketonémie vede k metabolické acidéze — hyperventilace, zvraceni, bolesti bficha, Kussmaulovo
acidotické dychani
= acetonemicky pach dechu — vydechovani acetonu, ktery vznika spontanni dekarboxylaci
acetoacetatu

O Hyperosmolarni syndrom

hyperosmolarni (neketoacidoticky) syndrom je akutni komplikaci pfedevsim DM 2. typu
extrémni hyperglykemie (az 50 mmol/l) s tézkou dehydrataci a hyperosmolaritou plazmy, s rizikem vzniku
prerendlniho selhani ledvin a s poruchami védomi
ketoaciddza neni pfitomna, protoze deficit inzulinu je pouze relativni a zbytkova inzulinova sekrece
dostacuje k zablokovani vzniku ketogeneze v tukové tkani a jatrech
klinicky projev:
= plné rozvinutému syndromu predchazi rizné dlouhé obdobi Zizné a polyurie s postupnou
dehydrataci a rGznymi poruchami védomi.
= terminalné je pacient v kdmatu (hyperosmolarni neketoacidotické koma)
= v obdobi pfed tym byvd somnolentni, mohou se objevit kiece nebo jiné neurologické priznaky
= sniZeny turgor kiliZe, suché lepkavé sliznice v dliisledku dehydratace; dochazi k tachykardii a
arterialni hypotenzi, coz mlze vést do obéhového selhdni = smrtnost i pti adekvatni terapii
vysoka, i vice nez 50%

0 Hypoglykemie

nezadouci komplikaci 1é¢by diabetiki, zejména DM 1. typu
vznika nerovnovahou mezi pfijmem sacharidd a hypoglykemizujici [é¢bou (inzulin)
asi 30% diabetikl 1é¢enych inzulinem prodéla alespori jednou v Zivoté hypoglykemické kéma, dnes vsak
jen vzacné smrtelné nasledky
klinické projevy:
= zpocatku zvysSenad aktivita sympatiku — neklid, tfes, poceni, tachykardie, pocit hladu, pfip.
psychické zmény se zvySenou agresivitou
= dale symptomy z porusené funkce CNS — pokles psychomotorickych funkci, poruchy védomi az
kédma (pfi ném pritomny i kiece)
= v extrémnim pfipadé vede aZ ke smrti



O Laktatova acidéza
*  vzacnéjsi; zejména u pacientll s DM 2. typu lé¢enych peroralnimi antidiabetiky na bazi biguanid
* zacina Casto nespecifickymi ptiznaky — celkovd nevolnost, zvraceni; ¢asné se pridruzuji dezorientace,
obéhova nestabilita a hyperventilace
* pokud neni v¢as rozpozndna, rozviji se tézka alterace celkového stavu, metabolickd acidéza se vzestupem
laktatu
* smrtnost kolem 50% i pres komplexni péci

Chronické komplikace

0 hlavnim problémem dlouhodobé Ié¢bou nekompenzované hyperglykemie je rozvoj zavaznych komplikaci O
chronické komplikace diabetu se tradi¢né cleni do nékolika skupin:
* specifické komplikace DM — pfimy dlsledek dlouhodobé hyperglykemie (tj. vznikaji jen u diabetikd).
Dochazi k zménam struktury a funkce pojivovych tkani; zmény ve strukture stény cév v mikrocirkulaci
(diabeticka mikroangiopatie) jsou podkladem diabetické retinopatie, nefropatie a neuropatie
* nespecifické komplikace DM — nejsou specifické jen pro diabetiky, objevuji se u nich ale ¢astéji a vyraznéji.
Patfi sem diabetickd makroangiopatie, coz je synonymum pro akcelerovany rozvoj aterosklerdzy. Ta vede
k projevim ischemické choroby srdecni, k cévnim mozkovym pfihodam a k ischemické chorobé dolnich
koncetin
* diabetici maji sklon k infekcim — zejména mocovych cest, pyodermiim ¢i mykézdm
* diabetickd noha — typicka chronicka komplikace Spatné Ié¢eného diabetu, v jeji patogenezi se uplatiiuje
hned nékolik z vyse uvedenych mechanismi
0 hlavnim patogenetickym faktorem je toxicky efekt dlouhodobé hyperglykemie
0 v soucasnosti znamy tfi metabolické pochody, kterymi se projevuje glukotoxicky efekt hyperglykemie:
* neenzymaticka glykosylace protein( - méni vlastnosti protein(, hlavni pfi¢ina cévnich zmén pfi diabetu,
nebot vyznamné postihuje pojivovou tkan (ztlusténi bazalni membrany cév, akcelerace aterogeneze)
* aktivace polyolové cesty - postiZzeni cocky a nervQ, glukdza se v téchto tkanich méni na sorbitol, ktery
osmoticky nasdva vodu do téchto tkani a plsobi jejich zmény; zvysuje se jejich citlivost k oxid. stresu O
aktivace proteinkindzy C

0 neenzymaticka glykosylace protein:
* glukdza se pri dlouhodobé hyperglykemii kovalentné vadze na aminoskupiny rtiznych intraceluldrnich a

extracelularnich protein(.

* Inicidlni produkty (tzv. Schiffovy baze) jsou labilni a rychle disociuji, postupem casu ale vznikaji stabilni a
ireverzibilni komplexy — AGE (konecné produkty pokrocilé glykosylace), které trvale méni strukturu i
funkci postizenych proteint

* AGE se vaZou na specifické receptory (RAGE) exprimované nékolika typy bunék, nasledna aktivace jejich
signalizaénich kaskad vede k nékolika nasledkim:

= makrofagy v intimé cév zvysené produkuji rlizné cytokiny a ristové faktory

= endotelové buriky zacnou generovat volné kyslikové radikaly

= zvySuje se prokoagulacni aktivita endotelovych bunék a makrofagl

= hladkosvalové buriky cévni stény zvySené proliferuji a syntetizuji extracelularni matrix — ta dokaze
vychytavat a zadrzovat LDL, coZ vede k akceleraci aterogeneze

* AGE dokaZou zesitovat rizné proteiny extraceluldrni matrix nefyziologickymi meziproteinovymi vazbami,
coz vede k postupnému ztlustovani bazalnich membran arteriol a kapilar

* neenzymaticka glykosylace proteinl nitrooc¢ni cocky akceleruje rozvoj Sedého zékalu
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* glykosylovany hemoglobin — vyuzivd se k monitorovani kompenzace diabetu, vzhledem k Zivotnimu cyklu
erytrocytl vypovida o hladinach glykemie v pribéhu 90-120 dni O aktivace polyolové cesty:

* v bunkach, ve kterych neni transport glukdzy zavisly na inzulinu (Schwannovy buriky, buriky oéni ¢ocky,
ledviny, cév), dochazi pri diabetu k intracelularni hyperglykemii a intracelularnimu edému

* glukdza je v téchto burnkach metabolizovana na sorbitol (polyol), pfipadné na fruktézu. Tato reakce
vyuziva jako kofaktor NADPH, ktery je zaroven nutny pti regeneraci redukovaného glutationu, coz je
vyznamny antioxidacni reaktant

* porucha regenerace redukovaného glutationu vede ke zvysené nachylnosti bunék k poSkozeni
oxidativnim stresem

* akumulace sorbitolu a fruktézy ma osmotické ucinky, zplsobuje prostup vody do burky, jeji edém a
destrukci

O aktivace proteinkinazy C (PKC)
* hyperglykemie v bunkach stimuluje produkci diacylglycerolu a tim spousti aktivaci PKC

» aktivace PKC je klicova pro zvyseni exprese rdznych proangiogennich molekul (zejm. VEGF), které se
podileji napf. na novotvorbé cév pti diabetické retinopatii.

» dale vznikaji profibrogenni molekuly, zejména TFG-B, které zpUsobuji patologicky zvySenou tvorbu
molekul extracelularni matrix a bazdlnich membran

*  prispiva k oxidativnimu stresu zvySenim aktivity NADPH oxiddazy

O hyperglykemie déle zvysuje riziko vaskularnich zmén také plsobenim na hemokoagulaéni systém — zvySuje
agregaci desticek, sniZuje fibrinolytickou aktivitu plazmy — vznika prokoagulaéni stav

Specifické komplikace diabetu
O jsou zpUsobeny zménami na Urovni tkariové mikrocirkulace — diabetickd mikroangiopatie

O ztlusténi bazdlnich membran drobnych cév a kapilar, coZ vede k poruse jejich funkce

O Diabeticka nefropatie

* asi u30% pacientt po 20 letech trvani DM, nejcasté;si pficina chronického rendlniho selhani

* na poskozeni se podili jak mikroangiopatie glomeruldrnich kapilar, tak makroangiopatie na vétsich cévach
= vétSiarterie — aterosklerdza a vaskuldrni atrofie ledvin
= glomeruly — diabeticka glomeruloskleréza
= arterioly — hyalinni aterosklerdza aferentnich i eferentnich arteriol glomerulu
= intersticium — atrofie tubull a fibrotizace
= zvySené riziko pyelonefritidy

* typickym casnym projevem je mikroalbuminurie, kterd progreduje v proteinurii, mGZe vyuUstit aZz do

nefrotického syndromu
* konecnym stadiem je chronické selhani ledvin s nutnosti dialyzy nebo transplantace

O Diabeticka retinopatie
* asi u90% pacientd po 30 letech DM, nejcastéjsi pricina slepoty v dospélém véku O rozeznavaji se 2 typy
retinopatie: neproliferativni a proliferativni O neproliferativni:
= vznikaji v dlisledku oslabeni cévni stény, mikroangiopatie sitnice
= degenerace pericytll, ¢dstecny zanik endotelovych bunék
= vznikaji mikroaneuryzmata arteriol, vznik trombU a okluze cév
= teckovité hemoragie v hlubsich vrstvach sitnice (vznikaji diapedezi erytrocytl)
= mikroinfarkty sitnice ve vrstvé nervovych vlaken. Skotomy (vypadky ¢asti zorného pole)
zpUsobeny degenerativnimi zménami nervovych vldken a gangliovych bunék
* proliferativni:
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= dlouhodoba tézka ischemie a chronicka hypoxie vedou k sekreci angiogennich faktord burikami
sitnice, coZ vede k novotvorbé cév a fibrotizaci

= novotvorené cévy jsou fragilni a maji tendenci krvacet — hemoragie do sklivce

= fibrovaskularni a gliova tkan stahuje a smrstuje sitnici — to zapfFicifiuje odchlipeni sitnice od
pigmentového epitelu

O Diabeticka neuropatie
* k postiZzeni axonl i Schwannovych bunék dochazi ¢asteéné z vaskularnich pricin pfi mikroangiopatii,
castecné kvlli zménénému metabolismu bunék perifernich nervl pfi chronické hyperglykemii
* vzniklé AGE v nervovych vlaknech interferuji s funkci fady proteinG a vedou k axonalni degeneraci
* intraceluldrni hyperglykemie ve Schwannovych burikach zplsobuje jejich zvySenou osmolaritu s
intracelularnim edémem a aktivaci polyolové cesty, na jejimzZ konci je poSkozeni Schwannovy buriky
volnymi kyslikovymi radikaly
* muUZe mit senzitivni, motoricky i vegetativni charakter:
= senzomotorickd neuropatie: nejcastéjsi forma, senzitivni nervy byvaji poskozeny vice nez
motorické. Klinicky dominuji parestézie, dysestézie, poruchy vnimdni bolesti. Typické jsou nocni
neuropatické bolesti zejména na dolnich koncetindach. Pri postizeni motorickych nervi se rozviji
svalova atrofie
= autonomni neuropatie: zpUsobuji mnozstvi funkénich poruch

O kardiovaskularni systém — srdecni arytmie, bezbolestni priibéh IM, posturalni hypotenze

O

GIT — zhorsena evakuace Zaludku, zména frekvence defekace, zhorSené vyprazdnovani zluéniku (staza zluci)
O urogenitalni systém — zpomaluje se vyprazdfiovani mocového méchyre (zvysené riziko infekce mocovych cest),
erektilni dysfunkce

Nespecifické komplikace diabetu
O jejich podkladem je akcelerace aterosklerdzy — diabetickd makroangiopatie
O komplikace aterosklerdzy se nelisi od nediabetikl — ischemicka choroba srdecni, cévni mozkové prihody,
ischemicka choroba dolnich koncetin
O incidence aterosklerdzy je u diabetikl vyssi a klinicka manifestace ¢asnéjsi a vyraznéjsi
O kakceleraci aterosklerdzy vede jak vlastni diabetes s glykosylaci a glykooxidaci lipoproteind, tak souc¢asné casta
hypertenze a dyslipidémie

0 Diabeticka noha

* syndrom diabetické nohy definovan jako ulcerace nebo destrukce tkani na nohou (distalné od kotniku) u
diabetik( v disledku infekci, diabetické neuropatie a ischemické choroby dolnich koncetin

* vznikd predevsim v disledku diabetické neuropatie na tonus svalstva udrzujiciho nozni klenbu.
V dusledku toho dojde k poklesu klenby a ke zvyseni tlaku zejména hlavic metatarzi proti podloZce; prsty
nohou se dostavaji do drapovitého postaveni

* vyznamné se uplatiuje i hypestézie s vy$Sim rizikem nerozpoznani traumatu

* kischemizaci pfispiva jak diabeticka makroangiopatie (ischemicka choroba dolnich koncetin), tak porucha
mikrocirkulace zpUsobena diabetickou mikroangiopatii postihujici vasa nervorum

* na mistech, kde kosti tla¢i na ztencenou k{zi, se vytvareji otlaky a posléze ulcerace. Ty jsou ¢asto hluboké,
zasahujici aZ ke kostem, coz ¢asto zpUsobuje prestup infekce do kosti s rozvojem osteomyelitidy

* duasledkem je flegmdna aZz gangréna prstl Ci celych akralnich Casti koncetin

» v pokrocilych stadiich nevyhnutelnd amputace dolni koncetiny rizného rozsahu
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Tab. 7.3. PostiZeni organovych systémd u diabetu

Organy a tkdné Poskozeni

cévni systém ztlulténi cévnich bazalnich membrén, okluzivni aterosklerdza dolnich koncetin

srdce koronami ateroskleréza

oko — sitnice mikroaneuryzmata, krvéceni, exsudace/edém, proliferace - diabetickd retinopatie

oko - Cocka katarakta

strevo autonomni dysfunkce, malabsorpéni syndrom

periferni nervy fokélni demyelinizace, diabetickd polyneuropatie

ledvina Kimmelstielova-Wilsonova glomerulosklerdza, nekrotizujici papilitida (a pyelonef-
ritida)




34. Patologie kosti (zejména artrdzy, artritidy, osteomyelitida).

Metabolické poruchy kosti

Rachitis/osteomalacie

O rachitis (kfivice) a osteomalacie (méknuti kosti) patti do skupiny metabolickych kostnich chorob jejichZ podstatou
je porusend mineralizace kostni tkané.

O Rachitis:

v klasické podobé vznika jako hypovitamindza nebo avitamindza D u déti v obdobi rdstu skeletu —
porucha mineraliza¢niho procesu v mistech kde probihd enchondralni, endostalni a periostalni
osifikace.
proces enchondralni osifikace prakticky zcela dezorganizovan. Buriky chrupavky proliferuji normalnég,
ale nedochdzi k provizornimu zvapenaténi zakladni chrupavcité hmoty. Chrupavka zasahuje i do
oblasti, kde jiz méla byt nahrazena kostni tkani. Ta se tvofi jen v malé mife, a navic ma pouze charakter
nemineralizovaného osteoidu
projevy:

= meéknuti lebky (craniotabes rhachitica) spojené s opozdénym uzaviranim svl, nasledkem je

vznik deformit (caput quadratum)

= deformity hrudniku - ptac¢i nebo nalevkovity hrudnik

= zdufeni kostochondralniho spojeni (rachiticky riZzenec)

= predozadné oplostéla panev

= deformity dlouhych kosti - coxa et genua vara et valga

= pozdni erupce zub(, zvysena kazivost

podani vitaminu D vede k obnoveni normalni mineralizace (deformity jiz vzniklé, ale spise z(stavaiji)

0 Osteomalacie

pouze u dospélych — ztrata pevnosti kostni tkané v disledku jeji demineralizace
MA: kosti ohebné (u pokrocilych forem az mozné krajet nozem), deformace skeletu jako vpaceny
hrudnik, kyfoskoliéza, pfedozadni oploSténi panve, rybi obratle...
na RTG tzv. Looserovy zény = pripominaji fraktury (tzv. pseudofraktury)
MI: normalné cca 2 % kostni hmoty jsou nemineralizovana, u osteomalacie jsou tyto hodnoty
mnohondsobné zvySeny. Na povrchu kostnich tramct jsou lemy nemineralizované kostni tkdné
(osteoid) = tzv. osteoidni lemy, které u tézkych forem pokryvaji veskeré povrchy kostnich tramcd, a tak
zUstava mineralizovana pouze jejich centralni ¢ast.
celkovy objem kostnich trdmc( (mineralizované + nemineralizované ¢asti) zlstavd nezménén, nebo
mUZe byt dokonce zvysen v disledku nadmérné tvorby nemineralizovaného osteoidu
priciny:
= nedostatecny prijem vitaminu D (vegetariani, stafi lidé...), nedostatecny slunecni osvit,
poruchy traviciho Ustroji s omezenim resorpce tukd a vitaminu D (celiakie, resekce Zaludku,
choroby Zlucovych cest, pankreatu)
= porucha metabolismu vitaminu D — nedostatecna 25-hydroxylace v jatrech (cirhdza, enzymovy
defekt) a 1a-hydroxylace v ledvinach (enzymovy defekt)
= deplece fosfatl — tzv. hypofosfatemicka osteomalacie, napft. ztraty fosfatl u enzymové
poruchy vedouci k nedostatecné tubuldrni resorpci spojené se ztratou kalcia, pti familiarni
hypofosfatémii nebo soucast Fanconiho syndromu.
= inhibice procesu mineralizace — negativné se uplatfiuje zejména fluor, aluminium, difosfonaty
= nékteré léky — kterymkoliv vySe zminénym mechanismem
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* ve vSech vySe uvedenych ptipadech (az na ten prvni pochopitelné) poddni vitaminu D nebude ucinné =
vitamin D-rezistentni osteomalacie

* onkogenni osteomalacie: v souvislosti s nadorovym onemocnénim (benigni mezenchymovy nador,
maligni nddor napf: malobunécny karcinom). Tyto nddory produkuji fosfaturickou substanci
(fosfatonin), vyvolavajici fosfaturii s naslednou hypofosfatemickou osteomalacii. Odstranéni benigniho
nadoru vede k Uplnému vyléceni.

Mollerova-Barlowova choroba (infantilni skorbut)

O zmény skeletu jako nasledek nedostatku vitaminu C se vyskytuji pouze u déti v obdobi ristu

0 vitamin C se uplatriuje pfi hydroxylaci aminokyselin (prolin, lyzin), které jsou soucasti molekuly prokolagenu.
Tato porucha vede ke snizené sekreci kolagenu fibroblasty a osteoblasty s naslednou zvySenou krvacivosti z
cév a poruchou vystavby nové vznikajici kostni tkané

O v procesu enchondralni i intramembrandzni osifikace vazne pfedevsim tvorba osteoidu, a ¢asteéné proliferace
chrupavky, zatimco jejich mineralizace jsou prakticky normalni

O trdmecky nové spongidzni kosti i periost jsou velmi tenké, snadno vznikaji infrakce ¢i fraktury, pfedevsim v
subepifyzdrnich oblastech. Jsou ¢asto spojeny s dislokaci epifyz a s odtrZzenim periostu.

O udospélych ma hypovitamindza C za nasledek horsi hojeni kostnich defekt(

Fibrézni osteodystrofie

O kostni komplikace primarni hyperparathyredzy - adenomy (90%), primarni hyperpldzie, vzacné u karcinomu
pristitnych télisek
O nadprodukce parathormonu - generalizovana demineralizace, zndmky prestavby a loZiska subperiostalni
resorpce. To ma za ndsledek ztratu pevnosti kosti, coz se projevuje vznikem zlomenin a deformit charakteru
ohnuti kosti, bikonkavnich ,,rybich” obratl(, platybazie lebky, event. uvolfiovanim zubl O MA:
* kosti ndpadné lehké se ztenéenym kortexem, ktery je nékdy spongidzné prestavén.
* vlastni spongidza ma zretelné profidlou trdmcinu, dfefové prostory obsahuji riZzovou vazivovou tkan.
* kosti jsou poddajné na mechanické plsobeni a v pokrocilych ptipadech je Ize krajet nozem.
O Ml -zmény podle pokrocilosti ¢lenény do 3 stadii:
* pocatecni faze: prevazuje osteoklastické resorpce. Parathormon plsobi skrz osteoblasty na zmnozené
osteoklasty, ty resorbuji kostni hmotu — na povrchu a v centru trdmcd
» fibrézni faze: k resorpci se pfipojuje vystupriovana nahrada kostni dfené vazivovou tkani. V této tkani
Casto noveé vznikaji jemné tramecky kosti, kterd ma vsak charakter méné hodnotné nezralé pletivové
kosti, nekompletné mineralizované — tyto zmény vedou ke snizené pevnosti kosti, se vznikem fraktur
provdazenych krvacenim
* cysticka faze: organizaci hematom? se ve dfenovych prostorach vytvori pseudocysty, které vyrazné
oslabuji strukturu kosti
O v pokrodilych pfipadech vznikaji ve skeletu mnohotna nadorovita osteolyticka loZiska se zmnozZenymi
osteoklasty — tzv. hnédé nadory. Jejich barva je podminéna zmnozenim hemosiderinu, ktery predstavuje
zbytky krevniho barviva hematom.
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Renalni osteopatie

O zmény kosti u nemocnych se snizenymi ledvinnymi funkcemi nebo se znamkami nezvratné ledvinové
nedostatecnosti, vyskytuji se pfedevsim u dialyzovanych
O patogeneze: kombinace osteomalacie (z nedostatku vit. D) a fibrdzni osteodystrofie (z hyperparathyredzy) O
pokles glomerularni filtrace — retence fosfatd s hyperfosfatémii.
* soucasné vznika hypokalcémie, kvili nizké hladiné 1,25-dihydroxyvitaminu D, ktery je za norm.
podminek aktivovan hydroxylaci v ledvinnych tubulech
* nizka hladina vit. D sniZuje resorpci kalcia ve stfevé a vazne mineralizace kostni hmoty
* hypokalcémie stimuluje pristitna téliska — jejich hyperplazie ma za nasledek vznik sekundarni
hyperparathyredzy spojené s vyplavovanim kalcia ze skeletu (kvali zvySené aktivité osteoklast()
O hlinikova osteopatie: zvlastni forma renalni osteopatie, vznika v souvislosti s vysokou hladinou hliniku v séru.
Druhotné se uklada v kostni tkani (zejm. na hranici mineralizované a nemineralizované hmoty). Depozita
hliniku negativné ovliviiuji osteoblasty, pfedevsim pfi procesu mineralizace osteoidu.

Atrofie, osteopenie, osteopordza

0 vSechny 3 terminy vyjadfuji Ubytek kostni tkané nasledkem vystupriované osteoklastické resorpce nebo
snizenim osteoblastové aktivity (mozna i kombinace) O Atrofie
* spiSe lokalizovany Ubytek kostni tkané — zmenseni objemu postiZzené kosti, napf: pfi imobilizaci
koncetiny

0 Osteopenie
* mirnd osteopordza, klinicky termin pouzivany k dbytku kostni tkané, ktery neved| ke zlomenindm

0 Osteopordza
» difuzni onemocnéni skeletu charakteru vystupnované atrofie (Ubytek kostni tkané), vedouci ke vzniku
zlomenin bez vétsiho traumatu
dlouhych kosti byvaji dlouho nezménéné)
* na RTG pti pokrocilé osteopordze ,,rybi obratle”; pfi sekci je mozno u pacientli snadno jednou rukou
zlomit Zebra otevieného hrudniku
* MI: vyrazny Ubytek v Sifce kortexu, redukce poctu i objemu trdmci spongidzni kosti. Na rozdil od
normalni kosti tramecky nejsou navzajem propojeny v souvislou sit, ale lezi jakoby samostatné. Kostni
tkan ma pritom zcela normalni lamelarni Gpravu a jeji mineralizace neni snizend. U pokrocilych forem
muze Ubytek kostni tkané cinit 30-50% z celkového objemu skeletu
* | typ primdarni osteopordzy
= uZen (ve véku 50-65 let), ¢asto v souvislosti s menopauzou
= hormonalni vlivy (nizkd hladina estrogent - zvysena sekrece IL-1, 6 a TNF zvySené stimuluji
osteoklasty), sedavy zpUsob Zivota, koureni, strava chuda na kalcium a vit. D
* |l. typ primdrni osteopordzy
= postihuje rovnou mérou obé pohlavi, pfichazi ve véku nad 75 let v souvislosti s fyziologickou
involuci skeletu (starecka osteopordza) O sekundarni osteopordza
= vznik souvisi s jinym zdkladnim onemocnénim nebo podavanim léka (kortikosteroidy, thyroxin,
heparin)
* lokalizovana osteopordza
= pravidelné u pacientl s chronickou revmatoidni artritidou a je vazana na kosti v sousedstvi
kloubl s ankylézou
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Nekroza kosti

odumfteni kostni tkané i struktur kostni dfené v disledku lokalni ischémie vétsSinou traumatického plivodu

MI: nekrotické osteocyty, jejichZ jadra se nebarvi. Pozdéji charakteristické prazdné lakuny po odumfelych
osteocytech kostnich trdmcd a kortikalni kosti. Vazivo a tukova tkan kostni dfené byvaji v rzném rozsahu
nekrotické (coz se v inicidlnich fazich projevi edémem)

traumaticka nekrdza: vznika v misté zlomenin nebo chirurgickych zakrok

netraumatické nekrdzy: ozareni, uzavér cév, kesonova nemoc, podavani nékterych Iékt

idiopatické aseptické nekrézy: u alkoholikli nebo jako lokalni nekrézy vazané pouze na urcité oblasti skeletu.
Napt. Leggova-Calvého-Perthesova choroba, Kohlerova choroba

hojeni je zdlouhavé a je provazeno fadou prestavbovych zmén v postizené oblasti. Do dfefiovych prostor
prorlsta cévnata vazivova granulaéni tkan s pluripotentnimi mezenchymovymi burikami — obnovuje se cévni
zasobeni a soucasné dochazi k fibrotizaci téchto prostor. Nekrotické tramce jsou resorbovany osteoklasty.
Soucasné se tvori nové jemné tramecky pletivové kosti ve vazivu dierfiovych prostor.

v pribéhu onemocnéni je stabilita a pevnost kosti narusena, nékdy dochazi ke zborceni struktur kosti s
naslednym vznikem deformaci blizkého kloubniho povrchu a rozvojem artrdézy; jindy vznikaji infrakce Ci
zlomeniny. Ve starych kostnich infarktech je nutno pocitat i s moznosti vzniku maligniho nadoru.

Zanéty kosti

Periostitis (osteoperiostitis)

O asepticky reparativni zanétlivy proces, ktery se vyviji v souvislosti s hojenim subpersiostalniho hematomu,

nebo po opakované tupé traumatizaci povrchu kosti

O provazena vznikem osteoplastickych nardstkl charakteru osteofyt(, které se vytvofi pod periostem

O hnisava forma vznika pfedevsim v souvislosti s hnisavou osteomyelitidou

Osteomyelitis purulenta (hnisavd osteomyelitida)

O etiologie: pyogenni bakterie, vétSinou Stafylokoky, dale Neisserie, E. coli, Salmonely apod.

* udospélych proniknuti patogent zvendi pfi operaci, traumatu nebo prechodem infekce z okolnich
struktur (kariézni zuby, zanéty paranasalnich dutin)

* udéti prevazné hematogenné pfi bakteriémii, sepsi, ¢i pyémii, kdy se bakterie nej¢astéji zachyti a
pomnozi v metafyzach dlouhych kosti (z anatomickych dlivodid zde dochazi ke zpomaleni krevniho
proudu, coZ napomaha infekci)

v akutni fazi ma proces charakter akutniho hnisavého intersticialniho flegmondzniho a abscedujiciho zanétu
probihajiciho v intertrabekularnich prostorach

hnisavy exsudat se pfitom hromadi pod tlakem, coZ ma za nasledek stlaceni tenkosténnych cév pfislusné
oblasti, nékdy se vznikem trombdz a nekréz kostnich trameckt

proces se muZe Sitit Haversovymi kanalky, predevsim pod periost = subperiostalni absces

* vznik vétsich abscesl je spojen s oddélenim periostu od kosti s ndslednym porusenim cév zasobujicich
kortikalni kost, ktera propadne nekroze.

* hromadéni hnisavého exsudatu pod periostem vétsinou casem vede k provaleni hnisu pres kizi pistéli
ATB terapie ma velmi pozvolny ucinek kvili pomalému pronikani ATB do kostni tkané. Bez chirurgického
osetrfeni osteomyelitida nezfidka pretrvava a prechazi do chronické faze O v subakutni a chronické fazi se
zaCinaji uplatfiovat reparativni pochody.



dochazi k ohraniceni abscest pyogenni membranou

granulacéni tkan spolecné s osteoklasty postupné rozrusuji kostni tkan, az dojde k oddéleni
nekrotickych okrsk(, které se vydéli ve formé sekvestr( rizné velikosti. Ty mohou byt soucasti hnisu,
pokud jsou drobné, dojde k jejich vylouceni pistéli spolu s hnisem navenek.

chronicka iritace periostu v této oblasti ma za nasledek vystupniovani reaktivni novotvorby kostni
tkané pletivového charakteru, ktera postupné vytvori jakési pouzdro, které obklopuje uvoliujici se
sekvestr — tento proces se oznacuje jako zarakveni sekvestru.

osteomyelitida je v této fazi bez chirurgického zasahu prakticky nezvladnutelnd, nebot prinik ATB do
chronickych abscesU je obtizny. Hnisavy zanét se mlze v takto zménéné kosti udrZzovat po léta, obc¢as
se aktivuje a pistéle se znovu otviraji

v pfipadé pomalu probihajici osteomyelitidy je zanétlivé loZisko ohrani¢eno novotvorenou postupné
sklerotizujici kostni tkani — vznika tzv. Brodieho absces, ktery mize byt zdrojem latentni infekce O
klinicky priibéh: bolest postizené oblasti, systémové projevy zanétu (zvysena teplota, schvacenost,
unava) O komplikace:

sepse

akutni hnisava artritida spojena s destrukci kloubnich chrupavek

patologicka zlomenina

u déti poskozeni ristové chrupavky s naslednymi deformitami

v chronickych pfipadech vznik amyloiddzy (AA)

dlouhodoba zanétliva iritace kosti i kGze v okoli pistéle zvysuje riziko vzniku dlazdicového karcinomu
(postihuje cca 1% pacientd, s latenci klidné az 40 let)

Tuberkuldza kosti (ostitis tuberculosa)

O dasledek hematogenni propagace mykobakterii do kosti

O v soucasnosti se ve vyspélych zemich vyskytuje pouze u pacientl s imunosupresi, u narkoman(, pacientl s
AIDS, u kterych dochazi k reaktivaci metastatického loZiska zaloZzeného v minulosti

O predevsim v oblasti patefe — v hrudni a bederni ¢asti; dale v metafyzach a diafyzach dlouhych kosti 00
exsudativné kasedzni forma:

tvorba kaseifikovanych loZisek charakteru tzv. studenych abscest (na rozdil od hnisavé osteomyelitidy
neni vznik abscest provazen vysokymi teplotami)

tuberkuldzni hnis se pfitom muze Sifit podobnym zplsobem pod periost, kde vznika tuberkuldzni
periostitida s naslednou tvorbou pistéli.

pfi postiZzeni obratlovych tél hrozi propagace procesu podél patere a po povrchu psoas major az do
ingvinalni krajiny (tzv. sbéhly absces) O proliferativni forma:

prevazuje tvorba specifické granulaéni tkané s typickymi tbc uzliky.

dochazi pti tom k rozruseni plvodnich struktur, bez ohledu na jejich charakter, v¢. kostnich tramecka.
v obraze dominuje vyrazna destrukce kosti, aniz by se tvofily vétsi sekvestry.

i v této formé mizZe dojit ke kaseifikaci a kolikvaci loZisek, pak se obraz ptiblizuje predchozi formé.

O hojivé pochody: obdobné jako v jinych tkdnich. Kaseifikovana loziska mohou po opouzdfeni vazivem

zvapenatét a kost v okoli sklerotizuje. Naruseni struktur kosti je spojeno s fadou komplikaci — v oblasti patere
zborceni tél obratll se vznikem deformit se vznikem hrbu (gibbus) nebo poskozenim michy.
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Syfilis kosti

O vrozena syfilis: manifestovala se jako osteochondritida, predevsim ristovych plotének dlouhych kosti, které
mély rozsifenou zénu provizorniho zvapenaténi ve formé MA patrného Zlutého prouzku. Zaroven byl v této
oblasti prouzek zanétlivé celulizované granulacni tkané, coz bylo spojeno s poruchami novotvorby kosti. U
preZivajicich — zmény v oblasti periostu charakteru reaktivni periostitidy vedouci k tvorbé druhého kortexu
(zdvojeni linie kosti)

O ziskana syfilis: bud charakter negumadzni periostitidy s postizenim lebky a tibie, nebo gumadzni syfiliticka
periostitida a osteomyelitida destruktivniho charakteru — vznik defekt( v lebce, s prodéravénim patra a
kompresivnimi zlomeninami obratld

Ostatni onemocnéni kosti

Pagetova choroba

0 postihuje jedince starsi 60 let obojiho pohlavi, predevsim bélochy. Souvislost s genetickymi faktory a infekci
viry

O miuZe byt postiZzena jedina kost (monoostoticka forma), nebo nékolik kosti (polyostoticka forma)

0 prevazuje postizeni axidlniho skeletu — lebka, patet, panev; a koncetin — femur, tibia, humerus O probiha ve
tfech fazich

* lyticka faze: vystupniovana osteaoklasticka resorpce, dochazi k naruseni kortexu postiZzenych kosti

» osteoblasticka faze: aktivace osteoblastll — novotvorba kostni tkané, narlsta objem kosti

* inaktivni faze: Gtlum aktivity kostnich bunék, postizené partie skeletu zlstavaji objemnéjsi, event.
deformované, s nizsi pevnosti

O Ml

* lyticka faze: na povrchu kostnich trdmc( ¢etné a napadné velké osteoklasty s enormnim poctem jader,
ktera jsou Casto hyperchromni. ELMI Ize v jddrech prokazat virové ¢astice. Vznikajici resorpcni lakuny i
okolni intertrabekularni prostory jsou vypliovany vyrazné vaskularizovanou vazivovou tkani.

* osteoblastova faze: aktivované a zmnoZzené osteoblasty, pfevazuje novotvorba kosti nad jejich
resorpci. Dlouhodoby proces resorpce a vystavby vede ke vzniku tzv. mozaikovité kosti. Abnormalni
objemné , sukovité” tramce sestdvaji z mozaiky nepravidelné tvarovanych ostrivkd lamelarni kosti,
jednotlivé ostrlivky jsou navzajem oddéleny bazofilnimi cementovymi liniemi. V ramci jednoho
ostravku lamely probihaji paralelné, avsak s kostnimi lamelami sousednich ostrivkd sviraji rizny uhel —
vznikla kost je sice objemnéjsi, ale kiehdi.

* inaktivni faze: perzistuji Siroké tramce mozaikovité kosti, pouze loZiskové rezidua osteoklastl a
osteoblastl O klinicky obraz:

* u poloviny asymptomaticky. Jinak vétSinou bolest a progredujici deformita postizené oblasti (lukovité
ohnuti femuru ¢i tibie, narst objemu kalvy)

* znamky zvySeného obratu kosti — zvySena hladina i exkrece hydroxyprolinu a hydroxylyzinu jako
dlsledek zvyseného odbouravani kolagenu. Zvysena alkalicka fosfataza v séru jako disledek aktivity
osteoblast(.

O komplikace:
* mensi pevnost —vznik fraktur
* v 1% vznik malignich mezenchymovych nador( — osteosarkom, fibrosarkom, chondrosarkom
* narust kostni tkané v oblasti kraniadlnich otvort — Utlak nerva ¢i cév — poruchy zraku nebo sluchu
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Degenerativni onemocnéni kloubt

Artroza (Osteoartritida, Osteoarthrosis deformans)

|

nezdnétlivé kloubni onemocnéni charakterizované poskozenim anatomickych struktur kloubu, zejména
artikularni chrupavky, a tvorbou osteofytl — kosténych a chrupavcitych vyristkd v mistech, kde kloubni

chrupavka prechazi v kost a synovialni membranu

typicky postihuje velké pretézované klouby — koleno, kycel, méné rameno; vyskytuje se také v
interfalangedlnich kloubech ruky a karpometakarpdlnich kloubech

nejCastéji diagnostikovana u starsich dospélych, trpi ji vice nez polovina jedincl starsich 65 let

sekundarni osteoartrdza: vznika v souvislosti s predeslym poskozenim kloubu (traumatem, zdnétem,

opakovanym krvacenim); postihuje mladsi pacienty

dochazi k degradaci hyalinni kloubni chrupavky s ndslednym poskozenim subchondrdlni kosti, synovialni

membrany, meniskd, ligament i periartikularnich tkani O MA:

rozvlaknéni (fibrilace) kloubni chrupavky, a vznik trhlin (fisur).

vlivem eroze chondroidni matrix se postupné chrupavka ztencuje, az nakonec v nejvice zatézovanych
oblastech zcela vymizi, ¢imZ je odhalena kost epifyzy

pokracujici mechanicka zatéz v mistech, kde chrupavka chybi, vede k aktivaci osteoblast(, které tvori
skleroticky lem v kosti (apozici nové kostni tkdné na stavajici trdmce a kortex). Sklerotizace
novotvorenych tramcU kosti pfi osteoartritidé se oznacuje jako ,eburneace”

v poskozené subchondralni kosti muize vzniknout pseudocysta az do priiméru 2 cm, pravdépodobné v
dlsledku fokalni ischemické osteonekrozy

podél okraje kloubu se tvofti rizné velké chrupavcité vyrlstky (chondrofyty), které postupné osifikuji
(osteofyty). Osteofyty lokalizované v distalnich interfalangealnich kloubech se nazyvaji Heberdenovy
uzly

obrusovanim osteofytl i pokracujici fisuraci kloubni chrupavky vznikaji volna nitrokloubni téliska — tzv.
kloubni mysky. Ty dale drazdi kloubni tkdné a zplsobuji progresi zanétu

synovialni membrana je ztlustéld. V menisku dochazi k fibrilaci a vzniku trhlin.

v pokrocilé fazi je kloubni hlavice vyrazné deformovanad, kloubni chrupavka ztenéena, misty vymizela,
subchondralni kost je skleroticka a meniskus je vyrazné poskozeny, nebo zcela chybi, kloubni stérbina
je zdzend O MI:

mezi prvni zmény patii degenerativni zmény chondrocyt(, které jsou nejvice vystaveny mechanickym
vlivim, ¢asem zanikaji nekrdzou.

to byva spojeno s Ubytkem proteoglykanu a fibrilaci — rozvlaknénim mezibunééné hmoty, s patrnymi
podélnymi i vertikalnimi Stérbinami.

synovialni membrana je hypertroficka i hyperplasticka, edematdzné prosakla, prekrvend, pfi kloubnim
povrchu prostoupena chronickym zanétlivym infiltratem, nékdy jsou pfitomny tlomky nekrotické kosti
s okolni obrovskobunécnou reakci typu kolem cizich téles O klinicky priibéh:

progrese byva pomala, probiha v fadu nékolika let ¢i dokonce dekad.

prvnim symptomem byva bolest, zprvu vazana na pretéZzovani kloubu, postupné dochazi k omezovani
rozsahu pohybu. Byva pfitomna ranni ztuhlost, ktera do pll hodiny odezniva

kloub muze byt otekly, nékdy je pfitomny nitrokloubni vypotek, chybi vSak zarudnuti ¢i vyssi teplota
klGze nad kloubem.

v pokrocilém stadiu deformita kloubu a atrofie okolnich svali
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Spondyldza a spondylartritida (spondylartréza)

|

oba pojmy oznacuji degenerativni zmény kloub( patere (v patefi vice nez 130 kloub(l — intervertebralni disky,
meziobratlové klouby, kostovertebralni klouby)

spondylartritida: analogie osteoartritidy kloubl koncetin, postihuje kloubni vybézky (pedikly) oblouku
obratlového téla. Etiopatogenezi, MA i MI ndlezem se nelisi od osteoartritidy

spondyldza: zprvu prevazuji patologické zmény intervertebralnich disk(, na které navazuje poskozeni
paravertebralnich ligament a vznik vice¢etnych osteofytll po okraji obratlovych tél. Postupné se
pfidruZuje postizeni apofyzedlnich (facetovych) kloubl typu spondylartritidy

degenerativni zmény meziobratlovych plotének se vétsinou vyvijeji z dvou dlvod( — s pfibyvajicim vékem

ubyva jejich pruznosti a snizuje se turgor nucleus pulposus.

vyhfeznuti ploténky:

pokud pfi chronickém pretézovani vzniknou drobné trhliny fibrézniho prstence, dochazi k vyhrezu
nucleus pulposus smérem dopredu, vertikadlné nebo posterolateralné

obdobné zmény mohou vzniknout i v rdmci akutni traumatizace — pfi soucasné torzi a nadmeérné
kompresi paterniho segmentu (zvedani tézkych bremen z predklonu)

takto poskozena ploténka (diskopatie) se stava zranitelnéjsi i na mikrotraumatizaci, a jeji soucasti pak
snadnéji opakované protruduji nebo vyhtezavaji

vyhtezavajici nucleus pulposus v horizontalni roviné mize akutné tladit na podélné vazy nebo stladit
misni kofeny — vznik bolestivych syndromd, které odezni po napravé anatomickych pomeér(

trvala deformace ploténky spojena s odtlacovanim podélnych vazl a periostu ma za nasledek vznik
kostnich narlstkl — osteofytd na okraji obratlovych tél. Ty maji zobackovity tvar a jsou patrné na RTG.
Jsou vysledkem reaktivni subperiostalni osteoplazie v mistech odtlacovaného periostu obratlovych tél
vyhtez vertikdInim smérem — mozné vtlaceni materidlu meziobratlové ploténky do kortikalni kosti téla
sousedniho obratle — tzv. Schmorlovy uzly. Na fezu obratlem jsou vidét jako uzlovité Sedavé utvary
uloZené v kostni tkani obratlového téla, Ml jsou tvoreny chrupavcitou tkani, v jejimz okoli probihaji
prestavbové zmény kostni tkané O etiologie:

u primarnich osteoartréz: zmény souvisejici se starnutim chrupavkové tkané a zvySenou mechanickou
zatézi; hormonalni vlivy (=Castéjsi u Zen)

u sekundarni: opakovana mikrotraumata a nadmérné zatéZzovdni; u nékterych chorob je kloubni
chrupavka méné odolna a ma mensi regeneracni schopnost — napt. diabetes, nebo u depozice
patologickych materiald v chrupavce — fenylketonurie, dna, amyloiddza, pseudodna 0O klinicky priibéh:
typicky omezena hybnost a bolest.

pfi vyhtfezu ploténky posterolaterdiné — neurologicka symptomatologie z Utlaku misSniho korene —
prudka bolest a parestézie (mravenceni) v pfislusném korfenovém okrsku (dermatomu)

Metabolické onemocnéni kloubt

Dnava artritida (Dna, Arthritis uratica)

nejcastéjsi projev poruchy metabolismu kyseliny mocové

v dlsledku vysoké koncentrace metabolitl purind v krvi (hyperurikémie) dochazi k vypadavani krystalku
monosodiumuratu v kloubni chrupavce, v synovidlni membrané a v mékkych tkanich, predevsim v

juxtaartikularnich oblastech

to je spojeno se vznikem loZisek chronického zanétu — tzv. dnavych tof(, které jsou hmatné predevsim v
podkozi. Maji bélavy obsah, ten mlze pod kizi prosvitat a nékdy se spontanné vyprazdnit pistéli



O uraty jsou hlre rozpustné pfi nizsich teplotach, proto se akutni dnava artritida nejvyraznéji projevi v
perifernich kloubech O patogeneze:
* primarni dna: nadprodukce kys. mocové — z neznamych divodU nebo pfi enzymovém defektu
* sekundarni dna — vazne exkrece kys. mocové (u chronickych onemocnéni ledvin) nebo se jedna o
zvyseny obrat purin( v disledku rozpadu bunék pfi leukémii O akutni dnava artritida:
* charakter akutni synovitidy
*  rozviji se v souvislosti s krystalizaci mocan( v synovialni tekutiné a synovidlni membrané
* mocany chemotakticky ovlivni pfiliv neutrofilQ, které se po fagocytdze krystall rozpadaji a uvolfiuji
volné radikaly, prostaglandiny, leukotrieny a lysozomalni enzymy poskozujici kloubni tkané a
vyvolavajici zanétlivé zmény O chronicka dnava artritida:
* vysledek dlouhodobé precipitace krystalkd uratl v prostorach i ve tkanich kloubd, spolu s
opakovanymi atakami akutniho vzplanuti zanétu
* dochazi k inkrustaci povrchovych vrstev chrupavcité tkané, kde depozita uratl vytvareji maltovité bilé
povlaky
* depozita jehlickovitych krystalk( soli uratli sestavenych v hvézdicovité Utvary se tvofii v synovialni
membrané, v subchondrdlni kosti a periartikularné, coz je provdzeno obrovskobunéénou zanétlivou
reakci typu z cizich téles, predstavujici charakteristikou soucast dnavych tofl. Na zanétlivé reakci se
podileji i makrofagy, lymfocyty, plazmocyty, fibroblasty.
* vrozsahu dnavého tofu vznikaji defekty chrupavcité i kostni tkané a v synovidlni membrané dojde k
jizveni a perzistuje zde chronicka zanétliva celulizace
* ipo Uspésné |écbé jsou defekty kloubnich chrupavek trvalé a ptispivaji k rozvoji artrézy
O klinické projevy: nocni bolestivé dnavé zachvaty, vétSinou po ndmaze nebo dietni chybé. Dojde k ndpadnému
zanétlivému zdufeni postiZzené oblasti, zarudnuti, a lokalné zvysené teploté nad postizenym kloubem.
Nejcastéji postizeni metatarzofalangového kloubu palce nohy (podagra). Zanét spontanné nebo po podani
Iékl odezni, ale recidivy jsou béZzné a Casté

Chondrokalcindza (Pseudodna, Arthritis calcinosa)

O neprava nebo vapenna dna (pseudodna)

O podobné jako u dny, které se klinicky znacné podoba, se v chrupavkdch a v ostatnich pojivovych tkanich
ukladaji krystaly riznych kalciovych soli — kalciumfosfat, kalciumpyrofosfat, kalciumhydroxyapatit

O tyto soli vytvareji jehlickovité nebo tycovité krystaly, v jejichZ okoli je ¢asto obrovskobunécna zanétliva reakce
O vyskytuje se ve formé sporadické, familidrni, ¢i ve spojeni s hyperparathyerézou, hypothyreézou,
hemachromatdzou..

Ochrondza

O ukladani kys. homogentisové a jejich derivatli ve formé cerného pigmentu do kloubnich chrupavek, které jsou
napadné cerné zbarvené

O nasledkem je porucha metabolismu této tkané, je vulnerabilnéjsi, proto se v pomérné nizkém véku vyviji
artréza

O tmavé zbarvené jsou téz Zzeberni a bronchialni chrupavky, slachy, vazy, meziobratlové ploténky — rovnéz
rychleji degeneruji

O MI: v kloubni chrupavce ¢erny granuldrni pigment
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Infekéni zanéty kloubt

O rozliSujeme je podle zdnétlivého exsudatu na serdzni, fibrindzni, hnisavé, lymfoplazmocytarni ap.
O podle poctu postizenych kloubli — monoartritida, polyartritida

O podle lokalizace — coxitis (zanét kycelniho kloubu), gonitis (kolenniho kloubu), omarthritis (rameniho kloubu)

Arthritis serosa

O doprovazi fadu jinych zakladnich onemocnéni, napf. sérova nemoc, sepse
O zmnozZeni serdzniho exsudatu v kloubni dutiné byva provazeno prekrvenim synovidlni membrany a nevyraznou
smiSenou zanétlivou celulizaci

O zpravidla odezni bez nasledkd

Arthritis suppurativa (Hnisava artritida)

0 nejcastéji vyvolana pyogennimi koky (Streptokoky, Stafylokoky, Hamophilus), v¢. gonokokd; u narkoman
napft. i pseudomonadami O vstup infekce:

* zvendi pfi otevieném zranéni nebo terapeutickém zakroku

* hematogenné — bakteriémie, sepse

* pfimé Sifeni — ze sousedni osteomyelitidy

* lymfogenné — pfi zanétu mékkych tkani v okoli kloubu 00 MA: postizeny kloub je otekly, teply, zarudly.

0 MiI: synovialis je zdureld a prekrvend, na povrchu pokryta fibrindzné hnisavym exsudatem
O pfi bouflivém pribéhu se kloub mUZe zcela vyplnit hnisem — pyarthros, ktery se hromadi pod tlakem, a
pokud neni odstranén punkci, miZe se spontdnné provalit navenek pistéli 0 komplikace:

* pokud se nepodafi proces vcas zastavit, proteolytické enzymy neutrofili a produkty bakterii postupné
rozrusi vrstvu chrupavky a miZe dojit k obnazeni kosti, event. k pfechodu zanétu na sousedni kostni
tkané.

* Hojeni byva v téchto pripadech zdlouhavé. Do kloubni dutiny prorlsta granulacni tkan, kde vznikaji
vazivové srusty. Pfi kompletnim vyplnéni kloubni dutiny nové vznikajicim vazivem dojde ke znehybnéni
kloubu (vazivova ankyldza), pokud toto vazivo zosifikuje, vznika kosténa ankyldza

0 klinicky prabéh: prudka bolest a vyznamné omezena hybnost postizeného kloubu, kloub je vyrazné otekly

0 klostridiové artritidy: s myonekrdzami; u diabetik(l, kterym byly intraartikularné aplikovany kortikosteroidy

Tuberkuldzni artritida

O prechod hematogenné z primarniho komplexu, pfimo do synovidlni membrany nebo do kostni epifyzy

O pokud se proces v détském véku nemanifestuje a dojde k jeho stabilizaci, zlistava skryty a mizZe vzplanout
teprve v dospélosti v rdmci organové tbc u dospélych

O MA:kloub je zdufely a obsahuje sérofibrindzni exsudat, chybi vsak zarudnuti (tumor albus)

O MI: v synovialni membrané granulomy se znamkami kaseifikace, nebo bez nich. Dojde-li ke kolikvaci, je kloubni
dutina vyplnéna tuberkuldznim hnisem.

O specificka granulacni tkan destruuje nejen struktury synovialni membrdny, ale i kloubni chrupavku a ptilehlou
kost — vznikaji viedovité defekty zasahujici do obnazené kostni tkané



Imunitné podminéné zanéty kloubu

Revmaticka artritida (arthritis rheumatica)

0 vznika jako soucast komplexu sterilnich nasledk( streptokokovych nakaz

0 ma charakter stéhovavé polyartritidy, znac¢né bolestivé, postihuje predevsim velké klouby
0 pres pomérné bouflivou symptomatologii nezanechdva zadné nasledky 0 MA: klouby ndpadné zdurelé a
zarudlé O MI:

klouby obsahuji sérofibrindzni exsudat s pfimési neutrofil(

synovialni membrana je zarudld a zdureld, obsahuje kulatobunécny infiltrat lokalizovany
perivaskuldrné

pozdéji zde vznikaji revmatické uzliky Aschoffova typu — shluky modifikovanych histiocytd kolem
drobné fibrinoidni nekrézy, hoji se jizvou

0 pri lécbé salicylaty, event. kortikosteroidy priznaky béhem nékolika tydnt kompletné vymizi

O nékdy se v periartikuldrnim podkoznim vazivu vytvori vétsi hmatné revmatické uzly s fibrinoidni nekrézou v

centru, a s palisddou histiocytl na periferii, které se nelisi od uzli revmatoidnich. Tato forma se oznacuje jako
rheumatismus nodosus

Revmatoidni artritida (arthritis rheumatoides)

0 chronické systémové autoimunitni onemocnéni, charakterizovano perzistujici symetrickou polyartritidou

O predevsim v malych kloubech koncetin, mlzZe se vSak manifestovat v jakémkoli synovialnim kloubu O

typicky u Zen stfedniho véku, prvni pfiznaky mezi 4. a 6. dekddou O etiopatogeneze:

abnormalné zvysena produkce nékterych cytokinl: TNFa, IL-1, IL-6, IL-8, interferon y, FGF
genetické faktory: HLA-DR1, HLA-DR4

vliv infekce: mykoplazmata, EBV, zardénky

vliv pohlavnich hormon(: onemocnéni je 3x ¢astéjsi u Zen

0 az v 95% pripadu se v séru prokdze revmatoidni faktor — ma charakter protildtek IgM proti Fc-fragmentu
IgG, s nimz vytvafi imunitni komplexy. Ty cirkuluji v séru, jsou pfitomny v synovialni tekutiné a ukladaji se do

synovidlni membrany O Ml:

v inicidlni fazi charakter sérofibrindzni artritidy se znacnou pfimési neutrofilll — ty se objevuji pfi
kazdém novém vzplanuti procesu

postupné synovidlni membrana zbytnuje, jeji povrch je napadné klkovity

na povrchu synovialni membrany nélety fibrinu a zmnoZeni synovialocyt

ve vazivu synoviadlni membrdny jsou zanétlivé kulatobunécné lymfoplazmocytarni infiltraty; jsou bud’
difuzné, nebo perivaskularné;

nékdy lze pozorovat tvorbu lymfatickych folikulG

v plazmatickych bunkach infiltratu Ize prokazat IgG a IgM, vytvareji valnou ¢ast revmatoidniho faktoru
nékdy pritomny granulomatézni uzliky v synovidlni membrané, a juxtaartikuldrni uzliky jako u
revmatické artritidy

komplexy revmatoidniho faktoru a IgG se deponuji v synovidlni membrané i v kloubni chrupavce, pfi
jejich uvolnéni do synovidlni tekutiny dochazi k aktivaci komplementu, ktery chemotakticky ovliviuje
pfiliv novych neutrofilG a makrofagt

zanétlivé celulizovana synovialni membrana zbytfiuje proliferaci vaziva i cév, a pronika ve formé
jazykovitého povlaku (pannus) po povrchu kloubnich chrupavek do volnych kloubnich prostor(
Sifeni pannusu po povrchu kloubnich chrupavek je spojeno s jejich destrukci — z bunék zanétlivého
infiltratu jsou uvolfiovany proteolytické enzymy
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0

nékdy pannus pronikne celou vrstvou chrupavcité tkané az do subchondrdlni tkané kostni a sou¢asné
zcela vyplni kloubni dutinu. Postupné pannus i synoviadlni membrana fibrotizuji a kloub se pfeméni ve
vazivovou ankylézu. Pokud zosifikuje, vznika kosténa ankyléza 0 komplikace:

v extrémnich pripadech kosténé ankyldzy se postupné spoji vsechny ¢lanky prstu a dojde k vytvoreni
jediného nefunkéniho kosténého uUtvaru

u méné pokrocilych pripad( — pouze ohranicené intraartikularni adheze omezujici hybnost

kosti v okoli znehybnénych kloubU jsou ¢asto osteoporotické a svaly atrofuji O klinicky projev:

zacina se projevovat nenapadné, ranni ztuhlosti kloub

pozdéji jejich zdureni a bolestivost, coz vede ke zhorseni hybnosti

pfi progresi procesu vznik deformit

zhorsujici se hybnost kloubl muze vyustit v jejich kompletni znehybnéni (ankyldzu), vedouci k
invalidité

juvenilni revmatoidni artritida: v chronické podobé u déti, postihuje pfedevsim velké klouby. Malé

morfologické rozdily oproti dospélym, revmatoidni faktor se vétSinou neprokdazZe. Progndza velmi pfizniva

Séronegativni artropatie

]

skupina imunitné podminénych artropatii postihujici hlavné pater, dfive byly povazovdany za variantu revmatoidni
artritidy, nelze vSak prokazat revmatoidni faktor v séru

preferenéné postihuji axidlni skelet, zejména v misté Uponu ligament, soucasné jsou postizeny Slachy a fascie

mezi extraartikuldrni projevy patfi uveitidy a idiopatické stfevni zanéty (crohnova choroba, ulcerdzni kolitida) O
Casto je prokazan HLA-B27

typickym zastupcem ankylozujici spondylitida, dale Reiteriiv syndrom

Ankylozujici spondylartritida (Bechtérevova choroba, spondylitis ankylosans)

chronické zanétlivé onemocnéni postihujici pater
postihuje prevazné muze mladého a stfedniho véku
postiZzeny jsou zejména Upony ligament ke kosti, konkrétné Gpony podélnych vazi k obratlovym téliim, a
meziobratlové ploténky. Vlivem probihajiciho zanétu dochazi k postupné fibrotizaci a nasledné osifikaci
vazl a intervertebralnich diskd. Pater se tak v pokrocilém stadiu méni v jednolity kostény utvar
pfipominajici bambusovou tyc.
MlI:
= zanétliva infiltrace podélnych vazi a v prilehlé kostni tkani. Pozdéji dochazi k tvorbé granulacni
tkané, fibrotizaci a nasledné osifikaci. Vznikajici kostni tkan postupné nahradi celé ligamentum
= soucasné zanétlivé zmény v anulus fibrosus meziobratlovych plotének. Chrupavcita tkan
meziobratlovych plotének kalcifikuje a osifikuje
klinicky priibéh: zacina bolestmi v nékterém useku patere a v oblasti sakroiliakdlniho spojeni. Pfi progresi
se postupné snizuje pohyblivost jednotlivych Usek( patere, kterd se u pokrocilych pripadli mize proménit
v nepohyblivy monoliticky utvar s vymizelou lumbalni lordézou, a zvyraznénou hrudni kyfézou. Pacient se
pohybuje v mirném predklonu, s dolnimi konéetinami pokréenymi v kolenech

O Reitertivsyndrom

patfi mezi reaktivni artritidy, kterym vétSinou predchazi stfevni nebo urogenitalni infekce
mozZna etiologie: Chlamydia trachomatis, Chlamydia pneumoniae, Campylobacter, Salmonella, Shigella
klinicky se projevuje tzv. Reiterovou triadou: * negonokokova uretritida

= postinfekéni séronegativni artritida

= konjunktivitida
artritida ma prolongovany charakter, ¢asto s recidivami. Pozdéji se rozvine sakroiliitida a
spondylartropatie, klinicky neodlisitelné od ankylozujici spondylitidy



35. Intrakranialni krvaceni a jiné poruchy krevniho obéhu v mozku.

O mozkové obaly: dura mater, arachnoidea, pia mater

O epiduralni krvaceni

prostor mezi lebkou a dura mater

trauma, fraktura lebni kosti a rupturou vétve a. meningea media, po rupture splav(

hematom se rozviji pomalu, v prabéhu nékolika dnl dochazi k utlaku mozku

pitva: tmavé Cervend krevni srazenina Inouci k dufe o tloustce az 3 cm

akutni pfihoda, vyZzaduje urgentni neurochirurgicky zasah s drenazi hematomu. Je-li krvaceni véas
zastaveno odstranéno, je progndza dobr3, jinak je smrtelné.

O subduralni krvaceni

prostor mezi dura mater a arachnoidea, lokalizace: konvexity hemisfér
poranéni tenkosténnych pfemostuijicich Zil, které prochazeji z mozkovych hemisfér pfes arachnoideu a
subduralni prostor do vendznich splavi
traumatického plvodu (Urazy spojené s prudkym thlovym zrychlenim hlavy)
akutni subduralni hematomy (trvani do tfi dni)
= smeés krve a mozkomi$niho moku
= zpravidla frontoparietdlni oblast
= rozsahlé subduralni krvaceni mGze utlacovat obé hemisféry

= mensich rozmérd se muize zhojit (granulaéni tkan) nebo muze prejit v chronicky subduraini

hematom
chronicky subduralni hematom (starsi nez 21 dni)

= spravnéjsi vyraz je posthemoragicka pseudocysta

= jeho podkladem je loZisko staré hemoragie, jehoz obsah zkapalni

= MA: |loZisko opouzdifené vazivovou blankou, s ¢etnymi cévami ve sténé, vyplnéné hnédavou nebo
cirou tekutinou (tzv. subduralni hygrom)

= obsah hygromu ma vyssi osmolaritu a pseudocysta ma tendenci nasavat tekutinu z okoli

= pozvolné zvétSovani a pomalu rostouci Utlak mozkové tkané, zmény se rozvijeji v pribéhu tydnd,
mésicu

klinicky pribéh: vzhledem k vendznimu charakteru krvaceni je méné boufrlivy nez u arterialnich
hemoragii. Vétsinou se projevuje v pribéhu 48h od poranéni, bud'lokalizovanymi neurologickymi
pfiznaky, nebo nespecificky — bolest hlavy, zmatenost. Nékdy muze byt pribéh asymptomaticky a projevi
se az efekt expanzivniho chovani subdurdlniho hygromu po nékolika tydnech — napft. epilepticky zachvat

O subarachnoidealni krvaceni

etiologie:

= prasknuti arteridlniho aneuryzmatu (cévy Willisova okruhu) — vétsinou spojeno s nahlym

vzestupem nitrolebniho tlaku (rozéileni, defekace, zvedani bfemen, pohlavni styk);

= prasknuti drobného aneuryzmatu u nelécené hypertenze

= méné Casto cévni malformace nebo trauma (ruptura kortikomeningealnich cév)
kromé naruUstajici nitrolebni hypertenze situaci zhorSuje i rozvoj ischemického poskozeni mozku, nebot
krev pfitomna v subarachnoiddlnim prostoru vyvolava vazospasmy okolnich cév
KO: nahle vzniklé bolesti hlavy s rychlou progresi do kdmatu, dale zmatenost, zvraceni, ztrata védomi,
meningismus, srde¢ni arytmie
nebezpeci opakované hemoragie
pozdéji dochazi k reabsorpci krevnich elementd meningealni tkani a chorioidalnim plexem s Ucasti
neutrofild a makrofagl
rozpadem erytrocytl se uvolfiuje bilirubin a hemosiderin (rezidualni pigmentace)
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hojeni vede k fibrotizaci plen, coZ mlze vést k poruse cirkulace likvoru a rozvoji hydrocefalu

O intracerebralni krvaceni

masivni krvdceni vznika nahle a nasledky byvaji velmi vazné (ictus apopleticus) O etiologie:
= ruptura cévy pfi arteridlni hypertenzi (a. lenticulostratia — kapsulolentikularni krvaceni), ¢astéji
postihuje levou stranu
= méné Casto zdrojem krvdaceni arteridlni aneuryzmata (krvaceni vznikaji pfimo nebo sitenim
subarachnoidealniho krvaceni do mozkové tkané), hemangiomy, a rizné jiné cévni malformace,
krvdacivé choroby, traumata, starsi encefalomalacie, tumory, abscesy
loZisko krvaceni se sklada z krve a zbytk( tkané, ma nepravidelny tvar
okolni tkan byva stlac¢ena, zE¢4sti malaticka a prokrvdcena
doprovazeji ji nitrolebni hypertenze a edém
rozsahla krvaceni se mohou provalit do mozkovych komor (hemocefalus)
pokud postizeny preZije, vznikd pseudocysta s rezavou pigmentaci stény a okolni reparativni proliferaci
astroglie = tento proces trva 2-3 mésice
progndza: mlze byt smrtelné jednak svou destruktivni podstatou, jednak vzniklou nitrolebni hypertenzi.
Drive vysoka umrtnost, s rozvojem diagnostickych moznosti (CT) je v soucasnosti Umrtnost 30-40%,
progndza zavisi na lokalizaci.
kromé rozsahlych krvaceni existuje krvaceni kapilarniho pavodu, davajici obraz mozkové purpury
= priciny: krevni onemocnéni (pf. leukémie), imunologické poruchy spojené s demyelinizaci
(akutni hemoragicka encefalomyelitida Hurstova), tukova embolie, infekce (postihujici endotel
— rickettsiodzy, malarie), otravy (arsen, antikoagulancia), trauma hlavy, Upal, septikémie, DIC

=  stav je provazen tézkou poruchou mozkovych funkci (kéma) Poruchy krevniho obéhu v
mozku.

O hlavni pric¢iny poruch krevniho obéhu CNS jsou:

poruchy cév (ruptura stény, uzavér lumen, anatomické anomadlie, ischemické poskozeni endotelu)
poruchy hemokoagulace, anémie, dehydratace

systémovy pokles TK (Sokové stavy, arytmie)

zvysSeni intrakranialniho tlaku

O poruchy krevniho obéhu se projevuji jako ischemie nebo hemoragie

Ischémie mozku

0 Kompletniischémie

pfi somatické smrti
nastupujici autolytické pochody

O Globalniischémie

nastava po zastavach krevniho obéhu, hypotenzi pfi Sokovych stavech, po urazech nebo artymiich 00
rozsah poskozeni zalezi na:

= délce trvani ischemické epizody

=  stavu cév

= véku postizeného

= jeho télesné teploté (napf. podchlazeni pfi topeni vede k mensimu rozsahu poskozeni)
nasledky: amnézie, kortikalni slepota, motorické postizeni



podkladem zmén jsou mnohocetna malaticka loZiska, vlivem reperfuze ¢asto hemoragického charakteru
po velmi kratké epizodé ischémie muze dojit k iplnému obnoveni plvodnich funkci
u nékterych pacientll mize i mirna prechodnd ischémie vyvolat poskozeni nékterych neurond, které jsou
zvysené citlivé k ischémii (tzv. selektivni neurondlni nekréza) — zejména pyramidové neurony v 3. a 5.
vrstvé klry a v hipokampu, Purkynovy burky v mozecku. Mechanismem jejich poskozeni je
pravdépodobné excitotoxicita glutamatu nadmérné uvolnéného z tkané pfi ischémii
u tézké a déle trvajici ischémie dochazi k rozsahlym nekrézam neuront i mimo tyto nachylné oblasti, a
tito pacienti mohou mit tézké neurologické nasledky, nebo dokonce zlstat v tzv. vegetativnim stavu O
nejtézsim ndasledkem je tzv. mozkova smrt:
= tézké, zpravidla celkové ischemické poskozeni mozku, nasledované mozkovym edémem.
Nasledkem edému dojde k vzrlstu nitrolebniho tlaku (intrakranidlni tlak mGze byt vyssi, nez je
tlak systolicky) a k dalsSimu omezeni krevniho pritoku mozkem
= naomezeni pritoku krve mozkem se podili také ischemické poskozeni a zdureni endotelii kapilar,
které vede k zuzeni prisvitl
= angiograficky prikaz omezeného pritoku krve mozkem se vyuZiva k prikazu mozkové smrti pro
Ucely orgdnové transplantace.
=V dalSim vyvoji dochdzi k ¢astecnému obnoveni krevni perflze, avsak ischemické zmény jsou jiz
ireverzibilni a rozviji se autolytické pochody, charakterizované povsechnym zméknutim mozkové
tkané. Pokud se dafi udrzet krevni obéh (zpravidla za pomoci pfistrojd), mlze tento stav trvat i
delsi dobu — tzv. respiratorovy mozek.
u Kesonové nemoci muze dojit k mnohocetnému uzavéru kapilar na podkladé uvolnéni v krvi
rozpusténého N
morfologie:
=  béhem ischémie dochazi k rozvoji difuzniho cytotoxického edému mozku — gyry jsou oplostélé,
ryhy zdzené, mize dojit k setfeni hranice mezi klirou a bilou hmotou.
= mezi 12-24h po inzultu Ize Ml pozorovat regresivni zmény neuront zvysené citlivych k ischémii:
zvysena eozinofilie cytoplazmy, pykndzy jadra — tzv. Cervené neurony
= do tkané postupné exsuduji neutrofily
= vzhledem k selektivni citlivosti neuron( ve stfednich vrstvach kiry mGze byt pfitomna
prouzkovitd nekrdza kiry se zachovanim jejich svrchnich a spodnich vrstev — laminarni nekréza

O Regionalniischémie — mozkovy infarkt (encefalomalacie)

zpocatku ma charakter koagulaéni nekrdzy provazené reperfizi a nasledované reaktivnimi pochody z
okoli
Sedd hmota: mozkové infarkty maji hemoragicky charakter (Cervenda encefalomalacie)
doprovodny edém mozku, ¢asto asymetricky
priciny: cévni zmény (aterosklerdza, postiZzeni endotelu, traumata, spojené s trombembolickym uzdvérem
cévniho lumen), tukovd nebo vzduchova embolie
rozsah a distribuce ischemickych lézi byvaji ovlivnény:
= mistem okluze (hemisferické infarkty pfi zavérech vétsi a. carotis interna, infarkty baze mozkové
pfi uzavérech vétvi arterii vertebralnich a arterie bazilarni)
= rychlosti vzniku uzavéru (¢im rychlejsi uzavér, napfr. pfi embolizaci, tim byva postiZzeni tézsi)
= moznostmi kolateralniho obéhu (zejména pres a. ophthalmica, circulus arteriosus Willisi, event.
kortikomeningealni anastomazy)
podle morfologie se rozezndvaji 2 typy infarktu:
= nehemoragicky (bily) infarkt — vznika akutnim cévnim uzavérem a muze byt [é¢en trombolytickou
terapii. V etiologii se uplatfiuje zejména trombdza
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= hemoragicky (Cerveny) infarkt — trombolyticka lécba je kontraindikovana. Vznika reperfuzi
ischemické tkané, bud kvuli kolateralnimu obéhu, nebo po rozpusténi embolu
pokud pacient prezije, nasleduji reparaéni pochody
= v prvnich hodindch se infarkt makroskopicky jevi jen jako loZiskovy edém, Ml Ize pozorovat
ischemické zmény neuront (Cervené neurony), edém postizené tkané a rozvolnéni struktury
myelinu
= béhem 2-10 dni: postizena tkdn je ostfe ohrani¢end od okoli, zmékla, pozdéji nabyva kasovité
konzistence
=z okolnich cév vystupuji neutrofily, poté makrofagy, které fagocytuji nekrotickou tkan bohatou na
myelin (jevi proto steatdzu - tzv. zrnéckové buriky)
= proces kondi vytvorenim dutiny rtizné velikosti, nékdy s dorezava zbarvenou sténou (hemosiderin
z rozpadlych erytrocytll), vyplnéné cirou tekutinou - postencefalomalaticka pseudocysta
= na periferii |éze proliferuji astrocyty, které po nékolika tydnech aZ mésicich zpevni sténu
postmalatické pseudocysty glidzou
klinicky pribéh zavisi od lokalizace a rozsahu poskozeni
= hemiparéza, rozsahlé motorické a senzorické deficity, porucha reci
pri¢inou smrti u pacientd s infarktem mozku muize byt jak destrukce dllezitych mozkovych center
ischemickou nekrézou, tak zvyseni nitrolebniho tlaku v disledku infarktu s vyraznym perifokalnim
edémem
k infarktdm dochézi také vlivem vendzni okluze (trombdza splavii nebo v. Galeni). Casto jde o nasledek
infekce (celkové i lokalni, napf. postupujici thrombophlebitis pti hnisavé cheilitidé nebo otogenni
osteomyelitidé), dehydratace
venostatické infarkty maji vyrazné hemoragicky charakter
postiZzeni mozku pfi hnisavych leptomeningitidach je castecné téz ischemického plvodu: dochazi k
zanétlivym trombdzam drobnych cév spojujicich leptomeninx a kliru mozkovou -> rozvoj ischemickych
korovych infarkt(

O Chronické ischemické zmény

vznikaji mnohocetnymi uzavéru drobnych cév

mozek: byva atroficky (komory dilatované — hydrocefalus e vacuo, zavity zuzené), akutni pfiznaky
nebyvaji vyznaceny

mozkova tkan (hlavné baz. ganglia: drobné dutiny — status lacunaris (po drobnych encefalomalaciich),
zvétsené prostory v okoli cév — status cribrosus bazalnich ganglii, granularni atrofie mozkové kiry,
mnohocetny fokalni zanik gangliovych bunék s proliferaci glie — status verminosus kliry mozkové, drobna
loZiska glidzy

pficiny: aterosklerdéza drobnych cév, opakujici se mnohocetné trombembolizace ateromovych hmot z
velkych tepen

O Prenatalni ischemické poskozeni

vznik nasledkem drobnych trombembolizaci z placenty nebo i ze zaniklého druhého plodu



36. Meningitidy a encefalitidy (prehled).

prestup infekéniho agens do CNS:

krevni cestou — nej¢astéji

pfimym prestupem z okolnich struktur
ascendentné podél nervli

pfimou infekci pfi otevieném traumatu - vzacné

CNS je pred pristupem infekce z mékkych tkani chranén souvislym kostnim obalem, a pred prestupem z krve

hematoencefalickou bariérou

infekce CNS méné casté nez v jinych lokalizacich, vstoupi-li vsak infekce do CNS, ma obvykle rychly priibéh, ¢asto

se zavaznymi nasledky

Meningitidy

Leptomeningitidy

Purulentni meningitida

etiologie: pyogenni bakterie:

= Novorozenci — E.coli, streptokoky skupiny B, Proteus sp.

= kojenci nad 4 mésice — Haemophilus influenzae

= déti, mladé osoby — Neisseria meningitidis

»  bez ohledu véku — pneumokoky, stafylokoky, streptokoky O pribéh je pravidelné akutni O

prichod mikroorganisma:

= ze vzdaleného mista — krevni, lymfaticka cesta

= 7 okoli — stfedousni zanét, sinusitida

= zevni prostfedi — oteviené poranéni lebky
MA: pia mater prekrvend, prosakla, prostoupena hnisem. Likvor hnisavé zkaleny, plexus chorioideus
prekrveny, ¢asto pokryty hnisavé zkalenou vrstvou fibrinu. Mozny téz pyocefalus = zanétlivy exsudat v
komordach. Na mozku je edém, kiira maze byt prokrvacend, nékdy pritomny korové nekrdzy

= meningokokovd meningitida — maximum zanétlivych zmén na bazi a mise

= pneumokokova meningitida — pfevdzné nad konvexitou hemisfér
MI: plena prostoupena neutrofily a aktivovanymi histiocyty, v likvoru neutrofily a fibrin. Infiltrat se Sifi
podél Virchowovych-Robinovych prostord i do mozkové kiry. Pozdéji previadaji lymfocyty, plazmatické
buniky, fibroblasty
zanétlivé zménéné arterie a vény mohou byt obliterovany tromby — drobné korové infarkty — trvalé
psychomotorické poruchy (i s pfechodem zanétu na mozkovou tkan)
organizace exsudatu v mokovodu muze vést ke vzniku pozanétlivého hydrocefalu
zanétliva infiltrace mozkovych nervll a misnich kofen( zplsobi jejich ¢aste¢nou demyelinizaci
po zhojeni hnisavé leptomeningitidy jsou mékké pleny ¢asto vazivové ztlustélé — leptomeningitis chronica
productiva
klinicky prlibéh: horecka, schvacenost, nitrolebni hypertenze (bolesti hlavy, nauzea, zvraceni), znamky
meningealniho drazdéni (ztuhlost Sije)
meningokokova meningitida mlze mit fulminantni pribéh. Béhem bakteriémie dojde vlivem uvolnéni
endotoxinu k rozvoji septického Soku s DIC, béhem které se asto rozviji letdlni krvaceni do nadledvin
(WaterhousUv-Friderichsen(iv syndrom)
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» diagnostika — lumbalni punkce, ndlez v likvoru — hnisavy
- Lymfocytarni meningitida (nehnisava)

* etiologie: virus priusnic, coxsackie, echoviry, EBV, HSV2:

* plena lehce zdufela, prekrvend; Ml prostoupena lymfocyty

* zanét prevaziné serdzni nebo lymfocytarni, tekutina se po ustoupeni zdnétu beze zbytku vstrebd

* vlikvoru lymfocytéza, lehce zvySené proteiny, bakteriologicka kultivace je negativni = asepticka
meningitida

- Granulomatézni meningitida

* etiologie: Mycobacterium tuberculosis, Cryptococcus neoformans, vzacné bruceldza, lues 00 Meningitis
tuberculosa:

= do zavedeni antituberkulotik ¢asta

= prevainé na mozkové bazi (tuberculosis basilaris)

= exsudativni typ: baze mozku a mozecku pokryta rosolovitou Zlutozelenou vrstvou (Ml jsou
zastoupeny Orthovy bunky, lymfocyty, fibrin, neutrofily a mykobakterie)

= proliferativni typ — rosolovity exsudat prostoupen bélosedymi uzliky tvorenych specifickou
granulacéni tkani — pfi jejich splyvani vznik az 1cm tlusté, tumoru podobné vrstvé

= Castéjsi u déti, vznika pravidelné hematogenné z plicni lokalizace

= po vyléceni pleny vazivové ztlustélé — vazivo muzZe uzavrit foramina rhombencephali za vzniku
obstrukéniho hydrocefalu

Mozkovy absces

- etiologie: pyogenni bakterie
- do mozkové tkdné se dostdvaiji:
* embolizaci ze vzdalenych zanétlivych procesl — vétsinou viceCetné abscesy, nasledek centralni pyémie pfi
inf. endokarditidé
* pfimym Sifenim z okoli — stfedni ucho, sinusitidy
= abscesy v temporalnim, parietalnim laloku — pfechod infekce ze stfedniho ucha
= abscesy mozecku — prechod z proc. mastoideus
* otevienym traumatem
- asiv 20% idiopatické
- vzhledem k reaktivnim zménam glie a vzhledem k nepatrnému mnozstvi fidkého perivaskuldrniho vaziva v CNS je
sténa mozkového abscesu odlisnd nez v jinych organech
- absces zacind jako ohranicend zména typu drobné nekrdzy s mikrotrombdézami v kapildrach a leukocytarni reakci
na periferii (ohrani¢ena encefalitida, cerebritida)
- v centrdlni ¢asti vyvinutého abscesu je hnisavy obsah — kolikvacni nekréza s neutrofily - vlastni sténa je tvofena
3 vrstvami:
* vnitini vrstva — alterované neutrofily a fibrin
* stfedni vrstva — granulac¢ni tkan
» periferni vrstva — edémem prosakla mozkova tkan s hypertrofickymi astrocyty (polymorfii jader
pfipominaji tumor); mlze byt tlustd 1cm i vice, prechazi plynule do okoli
- velikost abscesu kolisa, velké abscesy mohou nahrazovat cely lalok a klinicky imponuji jako tumor
- absces zplisobuje zvyseni nitrolebniho tlaku, otok mozku a tlakovou atrofii pfilehlé mozkové tkané,
- klinicky pribéh — horecka, bolesti hlavy, nauzea, rlizné neurologické loZiskové priznaky



vzacné provaleni abscesu do subarachnoiddlniho prostoru (hnisavd meningitida), nebo do komor (pyocefalus)

Encefalitidy

klasifikace:

primarni — zplisobené neurotropnimi viry. Postihuji primarné nervovy systém, jsou na ¢lovéka prenasené
ze zvitat. Morfologicky jsou charakterizované poskozenim neurond, perivaskuldrni infiltraci lymfocyty,
plazmatickymi burikami a reaktivnimi zménami glie. V neuronech, méné v glii, jsou ¢asto typické
intranukledrni nebo cytoplazmatické inkluze

sekundarni — mozek je postizen nekonstantné jako komplikace celkového zakladniho onemocnéni.

V etiologii rovnéz viry, rickettsie, parazity, bakterie, spirochety

Casté virové encefalitidy

bez ohledu na typ viru maji virové encefalitidy fadu spolecnych znakd

MA: edém a prekrveni

MI: perivaskularni infiltraty z lymfocytl, makrofagd, plazm. bunék. Kolem nekrotickych neuron( se hromadi
fagocytujici buriky (mikroglie, astrocyty) — neuronofagie. Infiltraty v pia mater, rlizny stupen poskozeni neuront
aZ jejich destrukce, reakce mikroglie s tvorbou drobnych jizev (mikrogliovych uzlik(), charakteristické inkluze

Vzteklina (rabies)

primarni encefalitida zplsobena lyssavirem

rezervoar masozravé Selmy (u nas lisky), vzacné byloZravci, v Jizni Americe netopyfi

prenos slinami pokousanim, replikace viru v pficné zihaném svalu, vnikd do periferniho nervu, retrogradni
prenos po axonu do michy a spinalnich ganglii

inkubacéni doba: 3-8 tydnl

MA: mozek prekrveny, zdufely, drobné subarachnoiddlni hemoragie, pia mater infiltrovdna lymfocyty.
PostiZzena predevsim micha, mozk. kmen a spin. ganglia, méné klra a mozecek

MI: Negriho téliska — cytoplazmatické eozinofilni inkluze

symptomy: nejdrive nespecifické — bolesti hlavy, teplota; pozdéji vyrazna excitabilita nervového systému
a krece, ty jsou nejvyraznéjsi v oblasti faryngedlni svaloviny (hydrofobie). Progrese do kématu, smrt v
dlsledku resp. selhani

Herpeticka encefalitida

etiologie: Herpes simplex 1 nebo 2

MA: zdnét ma hemoragicko-nekroticky charakter. Nekrdzy prevaziné v kare frontdlnich lalokd, ty jsou
prokrvacené, okolni tkan je edematdzni. Nekrdzy pfipominaji hemoragické infarkty, rozsahlejsi jsou pfi
infekci typem 2, kdy jsou i v bilé hmoté.

MI: v plenach perivaskularni infiltrat z lymfocytQ, plazmocytli a makrofagl. V okoli nekrdz jsou v jadrech
neuron( a glii intranuklearni eozinofilni inkluze sloZené z virionl

k postiZzeni CNS mUze dojit v rdmci primoinfekce (mladi pacienti), nebo pf¥i reaktivaci viru (nej¢. 60-65 let)
klinicky prlibéh dramaticky, ptiznaky vznikaji z pIného zdravi. Horecka, znamky nitrolebni hypertenze
(bolesti hlavy, nauzea, zvraceni, zmatenost), loZiskové priznaky — epileptické zachvaty, poruchy paméti,
agresivita, poruchy chovani

Poliomyelitis acuta anterior (pfenosna détska obrna)

etiologie: poloviry (ze skupiny enterovird); také coxsackeviry, echoviry
infekce alimentarné, replikace viru v sliznici orofaryngu a tenkého streva, pak z lymfatické tkani vnika do
krve
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* pocateéni faze maze byt klinicky néma nebo s mirnymi nespec. priznaky

* v 80-90% je infekce zastavena na Urovni enteralni faze, jen asi u 10% vznika postizeni CNS

* virus vykazuje afinitu k motorické Sedi CNS (prfedni rohy misni, motorické formace mozk. kmene, gyrus
praecentralis), napadeny mohou byt i jiné oblasti mozku a michy, v¢. bilé hmoty

* nejzavainéjsi je postizeni michy — zdufuje, pfedni rohy napadné prekrvené. Ml perikapilarni i difdzni
infiltraty (lymfocyty, plazmocyty), neurony nekrotické obklopené smisenym infiltratem (neutrofily,
lymfocyty, plazmocyty). Nekrdza je sledovana neuronofagii a zmnozenim glie. V jadrech neuron( jsou
intranukledrni inkluze

* zanik motorickych neuront vede k atrofii pfisl. svalové skupiny. V nejhorsim pfipadé dochazi k poskozeni
motorickych neuronli mozkového kmene a paralyze dechovych svalli a smrti.

- Klistova encefalitida

* prenos infikovanym klistétem, rezervoarem jsou drobni hlodavci. Vyjimecéné poZitim infikovaného masa
nebo mléka
» klinicky probiha ve dvou fazich. 1 faze s nespecifickymi pfiznaky — horecka, bolesti hlavy, malatnost. Asi u
2/3 pacientl dochazi k uzdraveni, dal$i 1/3 prechazi po 2-5 dnech asymptomatického obdobi do dalsi
faze, kde se objevuiji pfiznaky z postizeni CNS
* zmény mohou byt v Sedé i bilé hmoté, nejcastéji baz. ganglia, mozecek, prodl. micha, kréni micha
*  3formy
=  meningedlni —serdzni meningitida
= meningoencefalickd — pfiznaky z postiZzeni klry — dezorientace, poruchy spanku, védomi,
rovnovahy
= encefalomyelitickd — postiZzeni prednich roh( kréni michy — rozvoj chabych obrn, vétsi postizeni
proximalnich sval. skupin. Tyto formy maji trvalé nasledky
* Ml perivaskularni infiltraty (lymfocyty, plazmocyty), infiltraty mékké pleny
* U 10% pacientC s klinicky zfetelnou nemoci trvalé nasledky — zanik neuron( a drobné fokalni uzlikovité
nekrézy prostoupené zmnozenou mikroglii.

- Encefalitida u AIDS

* u poloviny nemocnych AIDS, zptsobena virem HIV
*  mad nékolik forem:
= aseptickd meningitida
= subakutni encefalitida — zmény v bilé hmoté hemisfér a mozecku, méné v baz. gangliich. Jde o
fokalni redukci myelinizovanych vlaken a fokalni vyskyt mnohojadernych obrovskych bunék,
makrofagl a lymfocyt(l. Ndlez koreluje se syndromem AIDS demence
= vakuolarni myelopatie — vakuolizace myelinovych pochev, postupny zanik axon( a pritomnost
makrofagu
* postupna atrofie mozkového parenchymu
*  Mlvkire zietelna aktivace mikroglie s tvorbou mikrogliovych uzlik(, a loZisek gliového jizveni s
degeneraci neurond, vétsinou v blizkosti cév. V téchto uzlicich z makrofagl vznikaji obrovské
mnohojaderné buriky a zanét nabyva granulomatdzniho vzhledu. Kromé toho ¢asto dochazi k loZiskim
demyelinizace a gliézy v bilé hmoté

Prionové encefalopatie

- charakterizovana nalezem spongiformni vakuolizace neuron( a jejich vybézkd, ve vakuolach jsou depozita
patologického prionového proteinu
- zmény vedou k zaniku neuron( a k relativnimu zmnoZeni astrocytl a mikroglie
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klinicky dominuje progresivni demence spojena s pyramidovymi a extrapyramidovymi zménami

zpUsobeny proteinem s patologickou konformaci (=patologicky prion), ktery je zaroven infekéni

Creutzfeld-Jacobova choroba

vzacné onemocnéni, 1-2/1 milion obyvatel; u pétiny pfipadu je vyskyt familiarni
vyskyt hlavné v 7 deceniu, velmi rychle progredujici demence, pacienti umiraji do 1 roku O patogeneze:

= prionovy protein PrP je normalni soucasti bun. membran neurond, jejich fyziologicka funkce zatim

neni zndma
»  k onemocnéni dochdzi, pokud PrP projde konformaéni zménou na patologickou formu Prp<PC =
patologické priony neumi burika metabolizovat, hromadi se v ni a vedou k jejimu poskozeni.
= tyto patologické ¢astice jsou infekéni, vnikaji do dalSich neuront a indukuji v nich rovnéz tvorbu
patologickych PrP® misto PrP.
= zménou konformace se ale neméni primdrni sekvence aminokyselin, proto neni imunogenni a
patologicky proces zlistava bez povsimnuti imunitniho systému
MI: dochazi k tzv. spongiformni transformaci sedé hmoty (zejména kiry, ale také baz. ganglii, thalamu,
mozecku). Jeji podkladem je pfitomnost drobnych vakuol v neuropilu, nebo intracelularné v téle a
vybéZcich neuron, zanik neurond a zmnozZeni glie.
MA: mozek v rizné mite atroficky
onemocnéni je pfenosné na jiné jedince — pouZitim chir. nastroj(, transplantaci

Nova varianta Creutzfeld-Jacobovy choroby

pocetny vyskyt ve Velké Britdnii od 1995

postihuje mladé osoby (prdmeér 26 let), progrese byla pomalejsi (v priméru 2 roky)

morfologicky byly pozorovany pocetné kortikalni amyloidni plaky, obklopené spongiformnimi zménami,
plaky pfipominaji Alzheimerovy druzy

je pravdépodobny etiologicky vztah k bovinni spongiformni encefalopatii s prenosem patologického
prionového proteinu z hovéziho dobytka na lidi

u domorodci v Papui-Nové Guinei

probiha progresivné nékolik let, kon¢i demenci a kachexii

drive Slo o ¢asté onemocnéni, v pfenosu hral vyznamnou roli kanibalismus, s jeho Ustupem vyskyt kuru
prudce poklesl

Ostatni encefalitidy

Subakutni sklerotizujici panencefalitida

infekce s velmi dlouhym obdobim latence, klinicky nalez neodpovida typickému pribéhu encefalitidy O u
déti a mladych lidi

priabéh je progresivni, vede ke smrti béhem nékolika mésicli aZ 2 let

zacina poruchou psychiky, pokracuje pres ztratu volnich pohybl k demenci a decerebracni rigidité s
celkovou kachexii

vznika za nékolik let po béznych spalni¢kach, patogeneze neni zcela jasna

Ml intranukledrni inkluze v neuronech které vyplnuji témér celé jadro. V klre postupné mizi neurony, v
bilé hmoté demyelinizace, v okoli cév lymfo-plazmocytarni infiltraty

MA: vznikd postupné atrofie, komory jsou rozsifené, konzistence mozku je tuha
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- Rickettsiové encefalitidy

* etiologie: Rickettsia prowazeki

* encefalitida je soucdsti celkové infekce

* infekce prfenasenad vsi, napada endotelie a mnoZi se v nich

* morfologie: znamky edému, drobné hemoragie. Endotelie kapildr nekrotizuji, lumen uzaviena trombem.
V okoli kapilar nakupené histiocyty a mikroglie vytvareji typicky perikapildrni uzlik. Trombdzy podminuji
fokalni nekrdozy

* nejvice postizena oblongata, pons, baz. ganglia, hluboké vrstvy klry

- Neurosyfilis

* ve 2. a 3. stadiu choroby O 2 formy:
= meningovaskularni: pleny difuzné zanétlivé infiltrované, s maximem zmén na mozkové bazi
= parenchymatdzni: postizeni vlastni mozkové a misni tkané, klinickym koreldtem je progresivni
paralyza a tabes dorsalis
* progresivni paralyza: dnes vzdcnd, pouze u nelécené lues. Ztlusténi plen, arteriitida, pfitomnost
hemosiderinu v plenach, mirna atrofie mozku (zejm. nad ¢elnimi laloky). Klira ziZend, hemosiderinem
zbarvena ¢ervenohnédé, Nepravidelny Gbytek neuront stird typickou korovou laminaci. Ubytek neuron(i
je sledovan zmnozZenim astrocytll. V mozkové tkani Ize prokazat treponemy. Ependym je zrnité zhrubély.
* tabes dorsalis: charakteristickd zména michy, klinicky probiha jako syndrom zadnich provazc(. V zadnich
provazcich bilé hmoty jsou nervova vlakna demyelinizovand a degenerovana, postupné jsou nahrazovana
zmnozenou astroglii.
* mozkové gumma: kasedzni nekréze podobna masa, klinicky imponuje jako tumor.

- Reyeliv syndrom

* akutni encefalopatie u déti, sdruzena s tukovou degeneraci parenchymatdznich organ(, predevsim tézkou
steatdzou jater

* jde o mitochondrialni dysfunkci, vznika u vnimavych jedincl pravdépodobné po kys. acetylsalicylové

* morfologie: mozkovy edém, delirium, stupor i kdma

* uvyléfenych mohou pretrvavat trvalé znaky poskozeni mozku
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37. Zakladni koZni patohistologicka terminologie s ptiklady (hyper-, parakeratéza,

papilomatdza, akantdza atd.).

Normalni stavba kuze

O kudzZe je organ pokryvajici povrch téla, slozena ze tti zakladnich vrstev:

epidermis (pokozka)
dermis (korium, skara)
tela subcutanea (subcutis, podkozi)

O epidermis

O dermis

derivovana z ektodermu, predstavuje nepovrchnéjsi a nejtenci ¢ast kiize O sklada se z keratinocytd, které
jsou usporadany do péti vrstev:
= stratum basale — jedna vrstva cylindrickych bunék, které lezi pfimo na bazalni membréané. Je
zdrojem novych keratinocytl, k mitézam dochazi normalné pouze v této vrstvé.
= stratum spinosum — 2 az 5 vrstev polygondlnich bunék
= stratum granulosum — cca 3 vrstvy, v bunkach zfetelna granula keratohyalinu
= stratum lucidum — pfechodni stadia mezi vitalnim keratinocytem a zrohovénou bunkou
= stratum corneum — zrohovéla vrstva, nejsou v ni jiz ani jadra, ani jiné organely. Zrohovéné burky
jsou polygonalni desticky spojené navzajem modifikovanymi desmosomy. Ma 25 vrstev, v kizZi s
hmatovymi listami (palmarni, plantarni oblast) mize mit az 100 vrstev. Po rozvolnéni
corneodesmosomu se zrohovélé burnky jednotlivé odlupuji (deskvamace)
dohromady vytvareji vicevrstevny dlaZzdicovy rohovéjici epitel
Casovy usek od vzniku keratinocytu v str. basale aZ k jeho odlouceni jako zrohovélé bunky trva asi 4 tydny
kromé keratinocytl se zde nachazeji také melanocyty, Langerhansovy buriky (antigen prezentujici buriky,
dendritické bunky epidermis) a Merkelovy buriky (mechanoreceptory)
melanocyty
= pochazeji z neurdlni listy a do epidermis vcestovaly, jsou odpovédné za pigmentaci kize
= syntetizuji tmavé hnédy pigment melanin ve specializovanych organeldch — melanosomech, které
predavaji keratinocytdm spodnich vrstev. Nové (primarni) melanosomy vznikaji v centru buriky,
transportuji se do dendrit melanocytl a jsou celé odovzdavany keratinocytlm.
= melanin absorbuje UV zareni a chrani tim mitoticky aktivni buriky bazalni vrstvy
= rasové rozdily nejsou zplsobeny zvySenym poctu melanocyt(, ale vyssim poctem melanosom( v
keratinocytech
dermoepidermalni junkcni zéna - prechod epidermis do dermis
= vybéZky epidermis do dermis — epidermalni listy (rete ridges)
= superficidlni ¢ast dermis vybihajici do pokozky — dermalni papily

stratum papillare — uloZena tésné pod epidermis, tvofena fidkym kolagennim vazivem, vytvari vybézky
(papily), které jsou bohaté vaskularizované a obsahuji nervova zakonceni

stratum reticulare — tuhé neuspofadané kolagenni vazivo se silnymi kolagennimi vldkny a elastickymi
vlakny, propujcuje kizi jeji mechanickou odolnost

jsou zde lokalizovana koZni adnexa — vlasové folikuly, mazové Zlazky, apokrinni a ekrinni Zlazy
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O tela subcutanea

nejhlubsi vrstva, pfipojuje kdzi k okolnim orgdniim
sloZena z tukové tkané, usporadané do laltckl, oddélenych navzajem vazivovymi septy

Zakladni kozni patohistologicka terminologie

Makroskopické projevy koznich nemoci

O eflorescence — obecné tak oznacujeme jednotlivé kozni projevy onemocnéni

primdrni— jsou prvotnim projevem onemocnéni
sekunddrni — vznikaji bud vyvojem z primarni, nebo jako druhotny projev na primarnich loziscich

O exantém — soubor koZnich eflorescenci; enantém — projevy na sliznicich

O chorobné plochy — vznikaji splyvanim jednotlivych eflorescenci

O vysledné stavy —zmény, které predstavuji trvalé disledky nékterého chorobného procesu

O Primdrni eflorescence:

makula (skvrna) — ohrani¢ena zména barvy v Urovni klize nejcasteji vyrazem zdnétlivého erytému (roseola
syphilitica), zménami pigmentace (piha, vitiligo), krvdceni do kiZe (petechie, purpura)

papula (pupinek) — vyvysend ohranicena skvrna, velikosti do 1 cm; podminéna patologickymi zménami v
epidermis nebo v hornim koriu napfr. bradavice, mozol, lichen ruber planus

tuber (hrbol) — papula vétsich rozmért (nad 1 cm), prominuje nad okolni kizi.
napr. zmény zdnétlivé (furunkl), nebo nddorové (lipom)

vezikula (puchyrek) — dutina v k(izi mensi nez 1 cm vyplnéna cirou tekutinou (tkdnovy mok). Pozdéji se
mUze hnisavé zkalit pfimési leukocytll nebo ziskat hemoragicky charakter pfimési erytrocytl povrchové
subkornedini u impetiga; intraepidermdlini u ekzému, herpesu, pemfigu; subepidermdlni u pemfigoidu,
dermatitis herpetiformis

bula (puchyr) — ¢irou tekutinou vyplnéna dutina vétsi nez 1 cm

pustula (nestovicka) — puchyt vyplnény hnisem primdrné u psoriasis pustulosa, ¢asto vznikd sekunddrné
zhnisanim obsahu puchyrki (impetigo vulgaris)

pomfus (kopfivkovy pupen, urtica) — nartiZzovélé ploché vyvyseni klize, podminéné nezanétlivym edémem
koria, trva kratce, obvykle svédi
napf. koprivka, bodnuti hmyzem nebo popdleni koprivou

nodulus (uzel) — tuzsi okrouhly, ohraniceny atvar, ktery vznika zménami koria nebo podkozi. M(zZe byt
pouze palpovatelny pod povrchem klze, nebo muze byt vyvyseny
podminén zdnétlivym procesem — erythema nodosum, nebo nddorem - lipom

O Sekunddrni eflorescence

eroze — povrchovy defekt zasahujici jen ¢ast tloustky epidermis, pfi obnazeni stratum spinosum eroze
mokvaji

ulcus (vied) — hluboky defekt kizZe, vidy zasahuje do koria nebo hloubéji

exkoriace (odérka) — povrchové mechanické poskozeni klze se strzenim epidermis. Vznika nejcastéji
Skrabanim svédivych koZznich onemocnéni



* squama (Supina) — desticka odlupujici se rohoviny ¢astd u poruch rohovéni a zanétlivych koZnich chorob —
psoridza, ichtydza

» krusta (strup) — vznika na povrchu eflorescenci zaschnutim tekutych sekretl (krev, hnis, tkarfiovy mok)

* eschara (pfiskvar) — neodloucend nekroticka ¢ast klze zasahujici do koria az podkoZzi. Pozdéji se
ohranic¢uje demarkaénim zanétem, pozvolna se odluduje, vznikly vied se hoji jizvou vznikd z riiznych
fvzikdlnich a chemickych pric¢in — teplo, chlad, kyseliny, louhy; ddle také u poruch obéhu - ischémie.

* ragada (rhagas, trhlina) — linedrni preruseni kontinuity kize. Postihuje zpravidla koZni ohyby, byva
bolestiva napr. praskdni tvrdé kiiZe pat, dlani, ustnich koutkd

O Chorobné plochy (plosné zmény)
* erythema (erytém, zarudnuti) — plocha jasné cervené zbarvené kliZze, vyvolana aktivni hyperemii, ktera
mUze byt nezanétlivého, nebo ¢astéji zanétlivého plvodu
* livedo (cyanosis, sinavost) — cervenomodra az fialova plocha, obraz pasivni hyperemie s cyanotickym

prosvitanim podkoznich Zilek

* madidatio (mokvani) — plosné prosakovani tkarnového moku z obnaZzeného stratum spinosum napr.
akutni ekzém

» exfoliace (deskvamace, olupovani) — olupovani rohové vrstvy ve velkych plochach

* lichenifikace — zhrubéni a zvyraznéni kozniho reliéfu a prohloubeni koznich ryh (tzv. polickovani),
podminéné predevsim hyperplazii epidermis a horniho koria (hyperkeratéza, akantéza, papilomatdza)
Vznikd na podkladé chronického mechanického drazdéni kize (napt. Skrabanim pfi svédéni), nebo
dlouhodobého zanétlivého procesu.

* vegetace — shluky papuli rozprostifenych do plochy (bradavcité mékké proliferace povrchu). Podkladem je
vidy zanét napr. condylomata acuminata

O Vysledné stavy

* atrofie — projevuje se ztencenim klzZe, pfipomina cigaretovy papir, snadno se fasi, s prosvitajicimi cévami.
Atrofie primarni (senilni) je fyziologicka ve vyssim véku, sekundarni je zpUsobena patologickymi procesy
napr. primdrni - stareckd kuZe, sekunddrni - lichen sclerosus et atrophicus

* cicatrix (jizva) — zmnoZeni kolagennich vladken, vznika pfeménou granulacni tkané (Ubytek fibroblast( a
kapilar), Cerstva jizva je rGzZova, starsi je bélava. Jizva mUze byt atroficka (vtazena), hypertroficka
(vyvysena nad okoli), ¢i keloidni (aZ nadorovité buji a pfesahuje okraje jizvy)

» sklerotizace (ztuhnuti) — ztuhnuti k(iZe vyvolané zmnozenim kolagenniho vaziva a otokem v koriu.
Skleroticka klze je bélava, leskld, palpacné tuzsi.

» elefantiasis — zhrubéni a ztlusténi kliZze po recidivujicich zanétech ¢i nasledkem méstnani lymfy
* incrustatio (inkrustace) — usazovani latek endogenniho plavodu napr. kalcifikace, kys. mocovad

* impregnatio (impregnace) — vniknuti cizich latek zvenéi napf. tetovdni
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Mikroskopické projevy koznich nemoci

* atrofie — Ubytek rliznych vrstev epidermis (hlavné str. spinosum) s vymizenim epidermalnich cepd, takze
mizi zvinéna hranice mezi epidermis a dermis. nejcastéji ndsledkem zdnétlivych procesdu, sklerodermie,
tlaku nadoru, nebo fyziologicky starnutim ktze

* akantoéza - rozsifeni epidermis podminéné zmnoZzenim bunék stratum spinosum s prodlouzenim rete
ridges (epidermalnich vybézkd vici dermis); napr. prstovita u psoridzy, pilovitd u lichen ruber

* hyperkeratdza — rozsifeni stratum corneum (zesileni rohové vrstvy). Jedna se jen o kvantitativni zménu
rohovéni bud z nadmérné tvorby rohoviny, nebo ze zpomaleného odluéovani napf. tyloma = mozol

vrv

(rozsifeno také str. granulosum), ichtyosis (rozsifeni str. granulosum chybi)

* parakeratdza — nedokonalé rohovéni se zachovanim jader keratinocytl ve stratum corneum; napr. u
psoridzy (loZiskovd, stridd se s hyperkeratozou), verruca vulgaris (sloupcovitd parakeratéza)

* dyskeratdza — predcasné rohovéni jednotlivych bunék éi jejich skupin v riznych vrstvach epidermis (na
Urovni str. spinosum ¢i granulosum), tvofi se rohova zrna nebo téliska; napr. u morbus Darieri (benigni
dyskeratdza), spinoceluldrni karcinom a m. Bowen (maligni dyskeratdza)

* papilomatéza — prodlouzZeni papil koria smérem k povrchu kize.
napf. verruca vulgaris

» akantolyza — ztrata soudrznosti keratinocytt dlsledkem rozruseni jejich intercelularnich spoju
(desmosom), vede ke vzniku intraepidermalniho puchyre napr.
pemfigus

» epidermolyza — rozruseni spojeni mezi epidermis a dermis vedouci ke vzniku subepidermalniho puchyre
napfr.

* spongiéza — intercelularni edém epidermis napf. ekzém

* vakuolarni degenerace (hydropicka degenerace) — intracelularni edém projevujici se pfitomnosti vakuol v
cytoplazmé bunék napfr. verruca vulgaris

vrve

* balonova degenerace — intracelularni edém keratinocytu; pfi¢inou byva poruseniintegrity bunééné
membrany nebo neschopnost burky udrzet osmotickou rovnovahu s jejim naslednym zdufenim napr.
herpes simplex

* imigrace (exocytdza) — pronikani zanétlivych bunék z koria do epidermis, spojené s intercelularnim
edémem — spongiézou napfr. ekzém

Dalsi pojmy z wordu z moodlu

*  Munroovy mikroabscesy — vétsi skupinky leukocytl ¢i jejich fragment( v parakeratotickych lamelach;
napf. u psoridzy

*  Pautrierovy mikroabscesy — intraepidermalni skupiny lymfocyta a atypickych histocytl u mycosis
fungoides

* incontinentia pigmenti — vymizeni melaninu z bazalni vrstvy epidermis a nahromadéni v hornim koriu v
melanofazich, event. extracelularné. Pfichazi u vSech chorob, kde je pfitomna vakuolarni degenerace
bazalni vrstvy epidermis napr. lichen ruber planum, LE
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edém — prosaknuti koria a prasvitnost tkané, nejcastéji v papilach nebo perivasalné; napr. u koprivky; v
nékterych pripadech dochazi k alternaci vaziva se setfenim jeho struktury, mluvi se o edematozni
homogenizaci — napr. u lichen sclerosus

rohovéni disruptni — plynulé; u spinocel. karcinomu; abruptni — nadhlé; u bazaliomu

macula tuber

pomphus vesicula pustula

VI. Schéma primarnich eflorescenci

squama schara

a

rhagas, fissura erosio, excoriatio ulcus

VIl. Schéma sekundarnich eflorescenci
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Obr. 3.1. Makula

papula

akant6za infiltrat

Obr. 3.2, Papula

edém

Obr. 3.3. Pomphus, urtica, pupen

Obr. 3.4. Nodulus




subepidermalni

intraepidermalni
o

Obr. 3.5. Vesicula, bulla

leukocyty

Obr. 3.6. Pustula

exkoriace ulkus eroze

Obr. 3.7. Exkoriace: a) eroze a exkoriace b) ulkus
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Obr. 3.8. Ragada, Msura

Obr. 3.10. Lichenifikace
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38. Systematika koznich onemocnéni (zakladni charakteristika jednotlivych skupin).

Dermatdzy/dermatitidy — obecné rysy

O dermatdza je obecny pojem, kterym lze oznacit jakékoliv onemocnéni klize
0 dermatitida — jde-li o zanétlivé onemocnéni klze
O rada etiologicky zcela odlisnych dermatdz ma velmi podobné mikroskopické projevy, zaroven fada patogeneticky
podobnych poruch mize mit zcela odlisné klinické projevy
O proto je nezbytna pecliva korelace mezi klinickym a histologickym nalezem v kozni biopsii; jeji interpretace
vyZaduje rozpoznani hlavnich histologickych znak, podle kterych jsou dermatézy dale klasifikovany. Tyto zakladni
mikroskopické znaky jsou dany kombinaci dvou faktorl — typem tkanového poskozeni a charakterem zanétlivé
infiltrace (distribuce a slozeni) O typ tkanového poskozeni:
* lichenoidni: poSkozeni bazalni membrany s vakuoldrni degeneraci a apoptézou bunék v epidermis,
linearni lymfocytarni zanétlivy infiltrat v superficidlni dermis naléhajici na dermoepidermalni junkci.
Hlavni zastupce — lichen ruber planus
* psoriaziformni: akantéza v podobé rovhomérného protaZeni epidermalnich list, hlavnim zastupcem je
psoriaza (lupénka)
* spongiotické: hlavnim mikroskopickym znakem je spongidza, neboli intercelularni edém v epidermis.
Hlavnim zastupcem je ekzém
* puchyrnaté (vezikulobuldzni): projevuji se subkornealnimi, intraepidermalnimi a subepidermalnimi

puchyiky
* granulomatdzni: dominuji zanétlivé zmény v dermis s tvorbou granulom(
* vaskuldrni: zmény primarné v koznich cévach
O slozeni zanétlivého infiltratu: lisi se podle typu a fdze onemocnéni, pficemz jednotlivé bunécné typy souviseji s
vyvolavajicimi faktory onemocnéni
* neutrofilni granulocyty: akumuluji se jak v epidermis, tak v koriu; napf. u infekénich — stafylokokové
impetigo v epidermis, koZni absces v dermis. Neinfekéni v epidermis — psoriasis vulgaris; v dermis —
dermatitis herpetiformis Duhring
* eozinofilni granulocyty: typicky vyskyt v dermis, ale mohou pronikat i do epidermis. Jsou typické napf. pro
bulézni pemfigoid, kontaktni alergicky ekzém ¢i reakce na postipani hmyzem
* lymfocyty: u vétSiny chronickych dermatitid pfevazuji CD4+ T-lymfocyty; vyrazné infiltraty byvaji také
hematoonkologickych onemocnéni
* histiocyty: u granulomatdéznich onemocnéni. U infekénich — TBC, mykobakteridzy, mykdzy, paraziti. U
systémovych — sarkoiddza, granuloma annulare, rosacei, necrobiosis lipoidica
* plazmatické buriky: Siroké spektrum dermatdz. Jejich napadna ucast je zejména u syfilis, dale typicky u
koznich projevl borelidzy
» Zirné bunky: jejich zvySeny pocet u kopfivky; abnormalné zvySené mnozstvi typické pro onemocnéni ze
skupiny mastocytoz.
O distribuce zanétlivého infiltratu je také pro nékteré dermatitidy charakteristicka. Mze byt superficidlni (vétSinou
s akcentaci perivaskularné), i hluboka, centrovana kolem folikull (folikulitida, perifolikulitida), ¢i postihovat
podkozni tukovou tkan (panikulitida)
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Lichenoidni dermatozy

O predstavuji Sirokou skupinu chorob

O L:exantémy tvorené svédivymi rizové zbarvenymi plochymi papulami

O Ml je typicka tzv. vakuolarni degenerace bazalni vrstvy keratinocytl s hustym pruhovitym lymfocytarnim
infiltratem subepitelidlné naléhajici na dermoepidermalni junkéni zénu

O bazalni vrstva ma pilovity (cipaty) vzhled, burnky jsou vakuolizované a pfitomny jsou ¢asto apoptotické formy
keratinocytl — tzv. Civatteho téliska

O Lichen ruber planus

etiologie nejasnd, nejspisSe zplsobené autoimunitni reakci T cytotoxickych lymfocytd proti burikdm bazalni
vrstvy epidermis

nejcastéji postihuje jedince stfedniho véku

L: silné svédivé ploché lesklé ¢ervenohnédé papuly, ¢asto mohou byt patrné hyperpigmentace jako
nasledek tzv. inkontinence melaninu do koria pfi poskozeni bazalni vrstvy epidermis. Kozni |éze jsou
mnohocetné a symetricky distribuované

typicky lokalizované na zapéstich, predlokti, v kiizové krajiné, nartech a hleznech

mohou byt postiZzeny i sliznice dutiny Ustni a genitalu

MI: charakteristicka hyperkeratdza, fokadlné vyrazné stratum granulosum a pruh hustého zanétlivého
lymfocytdrniho infiltratu v horni dermis, pronikajici do stratum basale epidermis. Epidermis je pilovité
akantoticka a dermo-epidermalni rozhrani je neostré (lichenoidni infiltrat). V epidermis jsou roztrousené
apoptotické keratinocyty, predevsim blizko bazalni vrstvy (Civatteho téliska)

O Lupus erythematodes

autoimunitni onemocnéni s tvorbou imunokomplexd, které jsou lokalizovany podél bazalni membrany
epidermis
poskozeni epidermis je iniciovano exogennimi faktory, napf. expozice UV zafeni O typicky byvaji postizeny
Zeny stfedniho véku
diskoidni lupus:
= chronickd koZzni forma LE, nejsou identifikovany autoprotilatky v séru
= manifestuje se kolem Sije, tvare, skalpu a usi
= typicky motylovity exantém v obliceji a fotosenzitivita
= L: nafialovély papuldzni exantém s hrubymi Supinami keratinu na povrchu
= |oZiska mivaji diskoidni tvar s hyperkeratotickymi okraji a depigmentovanym centrem
= projevy nesvédi ani neboli
= MI: byva pritomna vakuolarni degenerace bazalni vrstvy, hyperkeratdza a naruseni maturace
epidermis. V povrchové i hluboké dermis jsou perivaskularni a periadnexalni lymfocytarni
infiltraty
= imunofluorescenéné prokazujeme depozita imunokomplexd podél dermo-epidermalni junkce, i v
klinicky nepostizené kdzi O subakutni koZni lupus:

=  kromé klZe muzZe postihnout i muskuloskeletalni systém a ledviny
= L: zac¢ina papulomatdznim Supinatym nacervenalym exantémem, ktery se postupné rozsifuje a

splyva; zmény jsou patrné na hrudniku, horni ¢asti zad a extenzorech pazi O systémovy lupus:

= pfiblizné u 80% pacientU se vyvinou koZni pfiznaky, z nichZ nejtypictéjsi je motylovity exantém na
obliceji, spole¢né s glomerulonefritidou a polyartritidou

= dale se mohou vyskytnout serozitidy, kifece, psychdzy a ordlni ulcerace

= exantém se casto vyviji po expozici UV zareni



O Lichen sclerosus (Lichen sclerosus et atrophicus)

chronické progredujici kozni onemocnéni, miZe se vyskytnout v kterékoli lokalizaci, s predispozici na
zevnim genitdlu a s moznymi zdvaznymi komplikacemi, které jsou zpUsobeny jizvenim a strikturami
(hlavné uretry)

L: bélavé lozZiska porceldnového vzhledu, kterad postupné splyvaji a objevuji se ragady

v koriu dochazi k pasovité homogenizaci kolagenu pod epitelem

MI: vyrazny edém v horni dermis, se zvlastni homogenizaci koria, subepidermalni stérbiny, vakuolarni
degenerace bazdlni vrstvy, hyperkeratdza a ¢asto také atrofie epidermis

v terénu genitalniho lichen sclerosus mlzZe vzniknout tzv. skvamadzni intraepitelidlni neoplazie, ktera je
prekancerdzou

Psoriaziformni dermatoézy

O tuto skupinu charakterizuje ztlusténi epidermis s akantézou a papilomatdzou

O onemocnéni doprovazi porucha maturace epidermis s tvorbou parakeratotickych Supin

O Psoriasis vulgaris (psoriaza, lupénka)

postihuje cca 3% populace, muzi a Zzeny jsou postizeni stejné ¢asto, nemoc zacina vétSinou mezi 10. a 30.

rokem Zivota

multifaktoridlni onemocnéni, na kterém se podileji genetické predispozice a vnéjsi faktory — infekce, stres,

koureni, néktera léciva (beta-blokatory)

pfi psoridze dochazi k abnormalni proliferaci stratum spinosum, proliferace neni omezena na bazalni
vrstvu a mitotickd aktivita je mnohonasobné zvysena. Keratinocyt maturuje od bazalni vrstvy k
parakeratotické Supiné béhem nékolika dni.

vznik onemocnéni iniciuje CD4+ a CD8+ T lymfocyty, které infiltruji dermis a epidermis, kde produkuji
fadu cytokinG a rGstovych faktord, coz indukuje hyperproliferaci keratinocytu

Ml: epidermis je ztlustéla (akantdza) s pravidelnym protaZenim rete ridges spolu se suprapapilarnim
ztencenim epidermis. Dermalni papily horniho koria jsou blizko povrchu, a jsou v nich zmnozZené a

dilatované cévy. Stratum granulosum je snizené az vymizelé (tzv. hypogranuldza az agranuldza). Zvysena
proliferace a porucha maturace epidermis vede ke tvorbé splyvajicich parakeratotickych Supin, ve kterych

se akumuluji skupinky neutrofil( (tzv. Munroovy mikroabscesy).

L: dobfe ohranicené razové plaky pokryté odlupujicimi se stfibrnymi Supinami

stupen postizeni kolisd, od nékolika loZisek azZ k exfoliativni dermatitidé

nejcastéji byva postizena klize extenzorovych stran koncetin v oblasti loktd a kolen, v lumbosakralni
krajiné a na skalpu

Auspitzav priznak — teckovité hemoragie po seskrabnuti Supin, zpisobené bohaté vaskularizovanymi
dermalnimi papilami, které jsou blizko povrchu epidermis

progndza: psoriaza je chronické onemocnéni probihajici v atakach a remisich. Pribéh nemoci je
individualni, néktefi nemocni jsou postizZeni jen lokalizovanym sporadickym vysevem, u jinych probiha
jako témér trvaly, rozsahly vysev s postizenim nehtd a nékdy i kloubt
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O Lichen simplex chronicus (Vidal)

* sekundarni onemocnéni kliZze, projevujici se jejim zhrubénim, nejcastéji v disledku opakované
mechanické iritace (tfeni, Skrabani)

* patogeneze neni zcela jasna, pravdépodobné jde o hyperplazii epidermis indukovanou chronickou
traumatizaci

* L: nacervenalé, vyvysené a Supinaté plochy, které pfipominaji kiiru stroma

Spongiotické dermatitidy

do této skupiny spadaji choroby, které maji ¢asto alergicky podklad
MiI: v akutnich fazich je charakterizuje spongidza neboli intercelularni edém epidermis

L: vyrazné svédivy erytém a papuly, nékdy téz vezikuly s mokvanim a tvorbou krust

O oo g

olupovani vede k exkoriacim a sekundarni lichenifikaci

0 Ekzém-dermatitidy

* ekzém je Siroky klinicky pojem, ktery zahrnuje podobné kozni zmény r(izné etiologie

* L: ¢asné léze maji formu svédivych, splyvajicich ¢ervenych papul, nékdy i puchyrkd, které vedou k
deskvamaci povrchu a vznikem krust. Starsi Iéze jsou naopak charakterizovany vyvysenymi plochami s
povrchovymi Supinami

* vzhled a stupen koznich zmén se lisi podle klinickych typt ekzému

» alergicka kontaktni dermatitida

= jedna se o hypersenzitivni imunitni reakci T-lymfocytd na alergeny, napf. nikl, nékteré rostliny,
topické medikamenty

= asityden po kontaktu s alergenem vznikne svédiva reakce, pfi opakovanych expozicich do 48h
= L: drobné vezikuly, pozdéji krusty, hoji se do 3 tydnl
=  MI: spongidza, intraepidermalni vezikuly, lymfocytarni infiltrat s pfimési eozinofill
* iritovand kontaktni dermatitida
= reakce na expozici chemickym a fyzikalnim latkam pfimo poskozujicim k{zi — rdzna mydla,

detergenty, primyslové oleje a dalsi
* atopicky ekzém
= |gE hypersenzitivni reakce klze, ¢asto geneticky podminéna
= podstatou byva porucha kozni bariéry a kiiZe se tim stava citlivéjsi ke spoustécim faktorim
* seboroickd dermatitida
= nejasna etiologie, postihuje asi 2% populace

= postihuje okrsky kliZze bohaté na pfitomnost mazovych zlaz — kstice, oboci, celo, tvare

= L:erytematdzni papuly a plaky s mastnymi Zlutavymi Supinami na povrchu

= predisponujicim faktorem je zvySena cinnost mazovych Zlaz, hormonalni vlivy (androgeny),
klimatické faktory (zhorseni v zimé), obezita, DM.

= patfi k nej¢astéjsim koznim manifestacim AIDS 00 mikrobialni ekzém

= koZni projevy nejsou primo podminény ¢innosti mikroorganismu, predpoklada se precitlivélost na
produkty bakterialni fléry (nejc. stafylokoky), ¢i na latky uvolnéné plisobenim infekce na
postizené tkané (tzv. autosenzibilizace).

= neinfekéni a tudiZz nepfenosné zanétlivé onemocnéni klize

= L: kulaté, Supinaté léze ve tvaru mince, velikosti kolem 5 cm, které pozdéji splyvaji a tvofi
rozsahlejsi mokvajici plochy

= nejcastéji postizeny ruce, bérce, hyzdé, okoli chronickych ran
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*  nummularni ekzém-dermatitida
= chronické onemocnéni

= L: solitarni nebo pocetné nacervenalé loZiska, typicky ve tvaru mince (lat. mince = nummulus),
nékdy s puchyrky

= nejCastéji postizena klze dolnich koncetin, predlokti a dorzalnich stran rukou

= etiopatogeneze nezndma, zfejmé precitlivélost na zevni iritanty a Iéky, urcitou roli ma i chronicka
infekce (podobné jako u mikrobidlniho ekzému), miZze se jednat o infekcni loziska i ve vzdalenych
organech (tonzila, zuby, Zlucnik)

» fotodermatitida

= prehnana koZni reakce na ozareni UV, je tfeba ji odlisit od soldrni dermatitidy, ktera je normalni

reakci kGize na nadmérné vystaveni se slunci

Puchyrnaté dermatitidy

O L:tvorba intraepidermalnich a subepidermalnich puchyr rlizné velikosti O podle patogeneze vzniku puchyfe se
rozdéluji na nékolik podtypu:

* spongiotické puchyfe — vznikaji vystupriovanim spongiodzy, tj. interceluldarniho edému epidermis. Typickym
prikladem jsou puchyrky u akutni ekzém-dermatitidy

* puchyre z baldnové degenerace — vznikaji vystupfiovanym intracelularnim edémem s ndslednym
rozpadem keratinocytl, napt. pfi herpetickych infekcich

* akantolytické puchyre — typicky intraepidermalni, vznikaji ztratou kohezivity keratinocyt( zplsobenou
rozrusenim desmozomalniho spojeni; napt. skupina pemfigl

* puchyre z epidermolyzy — lokalizované subepidermalné nasledkem poruseni dermoepidermalnich adhezi;
napt. bulézni pemfigoid

O Pemphigus vulgaris

* autoimunitni onemocnéni s tvorbou IgG autoprotilatek proti intercelularnim desmosomalnim proteindm.
Vazba protilatky zpUsobuje aktivaci protedz, rozpad epidermis a tvorbu akantolytickych puchyf

* Zivot ohroZujici choroba, nejcastéji se objevuje ve véku 40-70 let

* L:velké puchyie po celém téle i na sliznicich

* pacienti trpi ztratou tekutin a bilkovin a v plochach po strzenych puchyfich je nebezpeci infekce

* terapie se provadi kortikosteroidy, cytostatiky. Bez terapie je progndza Spatna

* Ml intraepidermalni puchyfe z akantolyzy, umisténé suprabazalné, zanétlivy infiltrat s eozinofily v puchyfi
i ve spodiné

* Pemphigus foliaceus: puchyre jsou lokalizovany subkornealné

O Bulézni pemfigoid

* autoimunitni onemocnéni, kde se IgG protilatky vaZzou na lamina lucida bazalni membrany. Vazba
protilatek vede k aktivaci komplementu, poskozeni tkané a vzniku puchyf

* jedna se o dosti ¢asté onemocnéni, postihuje pacienty zpravidla pres 60 let

* L:velké puchyre s pevnéjsim krytem, praskaji méné snadno nez puchyre u pemphigu

* vyskyt na trupu a koncetinach

*  MI: subepidermalni puchyfe, ve spodiné puchyre zanétlivy infiltrat s eozinofily. Puchyr obsahuje eozinofily
a variabilni mnoZstvi neutrofild a lymfocyt(; obsahuje tekutinu s pfimési fibrinu

* imunofluorescenéné prokazujeme depozita IgG a C3 podél bazalni membrany
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O Dermatitis herpetiformis Duhring

autoimunitni onemocnéni, postihuje spiSe mladsi jedince, ¢asto asociované s celiakii

L: drobné intenzivné svédici papuly a posléze puchyrky. Puchyrky se mohou seskupovat a tak imitovat
herpetickou infekci, ¢asto po nich zlstavaji drobné jizvy

v oblasti kolen, lokt( a hyzdi

MI: subepidermalni puchyfe a mikroabscesy (obsahuji neutrofily) ve Spi¢kach dermalnich papil
imunofluorescencéné prokazujeme granularni depozita IgA v bazalni membrané epidermis ve Spic¢kach
papil

onemocnéni reaguje dobre na bezlepkovou dietu (podobné jako celiakie)

0 Epidermolysis bullosa congenita

velmi vzacné, vrozené a dédicné onemocnéni, které je dosud nevylécitelné

oznacuje se jako ,,nemoc motylich kfidel”, skupina onemocnéni, kde se puchyfe tvofi rozvolnénim
struktury bazalnich keratinocytd

pri¢inou je mutace genu kddujicich rGzné cytokeratiny a proteiny bazalni membrany, které jsou
zodpovédné za mechanickou stabilitu epidermis

projevuje se vyrazné zvysenou fragilitou klze a sliznic s tvorbou puchyf, které ¢asto vznikaji i po
drobném plsobeni tlaku ¢i treni

L: od mirnych zmén az po rozsadhlé kozni Iéze. Puchyre se objevuji kratce po narozeni, typicky vznikaji po
minimalnim traumatu. U tézZsich pripadu jizveni klZe a sliznic, u tézkych forem i jizveni vnitfnich organd,
dochazi ke srlistu prstd, tuhnuti kloubU, vznika osteopordza, objevuji se potize s polykanim a
vyprazdniovanim

¢astou komplikaci je spinocelularni karcinom, a to jiz okolo 20. roku Zivota

Granulomatodzni dermatitidy

O granulomy v kdzi vznikaji jako loZiskové akumulace epiteloidnich makrofagu v reakci na nerozpustné nebo

intracelularni antigeny.

0 Sarkoidoza

systémové onemocnéni neznamé etiologie, které mlze postihnout témér kazdy orgdn, a tudiz miva velmi
variabilni klinickou manifestaci. Kozni projevy se objevuji asi u 1/3 pacientl se systémovou sarkoiddzou.
sarkoidni granulomy jsou epiteloidniho typu, bez kaseifikacni nekrdzy, ¢asto bez periferniho lemu
lymfocytl (tzv. nahé granulomy)

L: nejc¢astéji nacervenalé papuly nebo noduly lokalizované v dermis nebo podkozi, Iéze mohou nékdy byt
tak vyrazné, Ze imituji nddorovy proces

O Granuloma annulare

etiologie nezndmd, muze vznikat v souvislosti s diabetem, nemocemi stitné zlazy, dyslipidémii, ¢iu
pacientd s boreliézou

charakterizované tvorbou palisadovitych nekrobiotickych granulom( v klzi. Nekrobidza (neboli
kolagenolyza) je oznacdeni pro loZiskovou degeneraci kolagennich vlaken dermis

L: nacervenalé prstencité, centralné vkleslé plaky

MI: v dermis oblasti nekrobiézy obklopené palisadujicimi histiocyty



Necrobiosis lipoidica

nekrotizujici koZzni onemocnéni

L: okrouhlé zarudlé loZiska s tuzsim okrajem a centralni atrofii, nékdy s povrchovymi ulceracemi O
zejména na bércich

Casta spojitost s diabetem nebo revmatoidni artritidou, tvorba lézi m{Ze byt iniciovana lokalnim
traumatem

MI: denzni perivaskularni infiltraty v koriu a podkozi, tvorené lymfocyty, plazmocyty a histiocyty

Erythema nodosum

L: viceCetné vyklenuté tuzsi bolestivé zarudlé podkozni uzly, velikosti mezi 1-5 cm

|éze béhem 2-6 tydn(ll spontanné regreduji

nejcastéji na bércich

MI: zanét centrovany na vazivova septa mezi lallicky tukové tkané, pfitomny jsou neutrofily, pozdé;ji
skupinky makrofag(, formujicich obrovskobunécné granulomy

etiologie nejasna, zfejmé imunitni reakce na fadu antigenl — bakterie, viry, léky (sulfonamidy, oralni
kontraceptiva); popsana byla spojitost s ulcerdzni kolitidou a Crohnovou chorobou O postizeny byvaji
hlavné Zeny stfedniho véku

Kozni tuberkuldza

vyskytuje se v nékolika formach

BCG vakcinace: lokalné prorustajici granulacni tkan se vznikem keloidni jizvy

skrofuloderma: kolikvaéni forma tuberkuldzy, vznika postizenim klzZe prostupem infekce per
continuitatem nejéastéji z pfilehlych lymf. uzlin. Typicky lokalizovand na krku, kde vznikaji podkoZni uzly a
pozdéji pistéle a viedy

lupus vulgaris: proliferativni forma TBC s tvorbou pigmentovanych skvrn; pozdéji rizné hluboké ulcerace,
nejcastéji v obliceji

Vaskularni nemoci ktize

koZni zmény pfi chorobdch cév jsou velmi pestré, nékdy pfedstavuji prvni pfiznak systémového onemocnéni

Kopf¥ivka (urticaria)

Casto, zejména v pripadé akutni urtikarie, je vyvolana alergickou reakci. Nealergické pficiny zahrnuji
reakce na chlad ¢i horko, Iéky, tlak, stravu, cviceni i stres

patogeneze: degranulace mastocytd s uvolnénim vazoaktivnich mediator(, coZ vede ke zvysené
permeabilité cév a naslednému edému koria

L: vystoupla svédiva zarudla vyrazka — lokalizované nebo generalizované pomfy

pomfy se vyvijeji rychle béhem minut a mizi do 24h; u chronické kopfivky pretrvavaji vice nez 6 tydnu
MI: edém zejména kolem venul koria, s variabilné intenzivnim zanétlivym infiltratem (neutrofily,
eozinofily, lymfocyty, Zirné buriky)

Kozni alergicka vaskulitida (leukocytoklasticka vaskulitida)

vaskulitida malych cév, vyvolana cirkulujicimi imunokomplexy, které se usazuji ve sténé cév
dochazi k aktivaci komplementu, chemotaxi neutrofild s uvolnénim jejich enzym, coZ vede k poskozeni
endotelu a depozici fibrinu v cévni sténé
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* projevy pouze koZni, bez organovych projev( vaskulitidy ¢i glomerulonefritidy

* etiologie Casto nezndama, vétsinou se jedna o reakci na infekéni onemocnéni nebo léky

* L: hmatné uzliky ¢ervenavé barvy (purpura) — papuly 2-4 mm velké; projevy nékdy mohou splyvat, tvori
se hemoragické puchyre a drobné ulcerace

* spiSe na dolnich koncetinach

*  MI: lumina koZnich cév zUZend nebo obliterovdna, mohou byt pfitomny i drobné tromby; endotel je
zdureny, v sténé cév fibrinoidni nekrdza s akumulaci fibrinu. V cévnich luminech i v okolnim koriu jsou
hojné neutrofily, které se ¢asto rozpadaji — v okoli jsou patrné drobné fragmenty rozpadajicich se jader
(lekuocytoklazie)

Infekéni dermatitidy

Bakterialni kozni infekce

O od povrchovych hnisavych infekci (impetigo, zanéty pilosebacedzni jednotky — folikulitida, acne vulgaris) po hlubsi
dermalni abscesy (zplsobeny pseudomonady ¢i anaeroby, zejména v dlsledku bodnych poranéni)

O Impetigo

* povrchova intraepidermalni infekce zplsobena Stafylokoky nebo Streptokoky

* nejcastéji u déti v navaznosti na drobné poruseni klize

* L:rozsahlé, ploché, medové zbarvené kozni eroze, misty s krustami na povrchu. Existuje vzacna buldzni
varianta s tvorbou vétsich Cirych puchyra — zpUsobuiji ji stafylokoky produkujici exfoliativni toxiny

* zmény zejména na obliceji, rukou a pazich

*  MI: dochazi k akumulaci neutrofild pod stratum corneum. Postupné vznikaji subkornedlni puchyre nebo
buly, pfi jejichZz ruptufe dochdzi k mokvani a tvorbé krust.

O Folikulitida

* hnisavy zanét vlasovych folikull

* etiologie: stafylokoky

* nemoc vznika nejcastéji na podkladé traumatizace folikuld, napt. pfi holeni nebo iritaci odévem, potem,
kosmetikou

* pfiporuseni integrity vlasového folikulu mGze proces prejit v intersticidlni abscedujici zanét — furunki, ¢i
jesté v rozsahlejsi abscedujici zanét — karbunkl

O Acne vulgaris

* Casté androgen dependentni onemocnéni, postihuje klzi v seboroickych oblastech, nejcastéji béhem
dospivani

* v patogenezi se nejprve uplatiiuje excesivni hormondlné indukovand tvorba mazu a abnormalni rohovéni
folikularniho epitelu, coz vede k cystické dilataci folikull — tak vznikaji komedony (komedon = uzaviené
usti vlasového folikulu a mazové zlazky) jako primarni nezanétlivé afekce, které jsou bud zaviené (na
povrchu bilé) nebo oteviené (Cerné). Tim se vytvareji podminky pro sekundarni infekci bakterii
Propionibacterium acnes a vyviji se hnisavy zanét

* L:variabilni, zavisi na pokrocilosti zmén. S rozvojem zanétu vznikaji papuly, pustuly, noduly, cysty, pak
reparativni jizveni, které muize byt pomérné vyrazné.

*  MI: pustula, pozdéji dochdzi k rupture folikulu a vyviji se perifolikularni abscedujici zanét

* aknekeloid: splyvajici projevy akné na siji s tvorbou keloidnich jizev
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O Rosacea (rizovka)

chronické zanétlivé onemocnéni kliZe stfedni ¢asti obli¢eje (zejm. nos a tvare), Castéji postihuje Zeny ve

véku 40-60 let

etiopatogeneze nejasna, typicky souvislost s roztoci, je zesilena horkem, alkoholem, a jinymi
vazodilatancii

L: mirnd forma — pfechodny erytém a postupny vznik teleangiektazii v postizené klzi. Pozdéji vznikaji
papuly, nalez pfipomina akné (bez komedon(). Tézka forma - zhrubéni a zesileni kize zejm. na nose —
vznika rhinophyma (nos pripomina kvétak)

MI: hyperplazie mazovych Zlazek, chronické zanétlivé periadnexalni infiltraty

KoZni mykdézy

O Povrchové mykézy (dermatomykdzy)

velmi rozsirené, casto zpUsobené poruchou kozniho mikroprostiedi — lokalni ¢i systémové
kortikosteroidy, diabetes, excesivni poceni

mykotické organismy kolonizuji povrchové ¢asti epidermis

dermatofytdzy (tinea)

= podle lokalizace: tinea capitis (kStice), tinea corporis (trup, Sije, paze, nohy), tinea manus (ruce),

tinea pedis (nohy), tinea unguim (nehet — onychomykdzy)
= agens: Microsporum canis, Microsporum species, Trichophyton
kandidézy
= agens: Candida albicans, Candida parapsilosis, Trichosporon mucoides
= vznikaji v teplém a vlhkém prostredi (tzv. mista vihké zaparky)
= Casto v blizkosti orificii (cheilitis angularis, vulvovaginalis, perianalni kandiddza)
keratomykodzy:
= postihuji pouze rohovou vrstvu epidermis, prikladem je pityriasis versicolor
= agens: kvasinka Malassezia furfur, pfendsi se osobnim kontaktem, nebo napf. infikovanym
pradlem
= k onemocnéni predisponuje hyperhidréza (nadmérné poceni), tésny odév, poruchy imunity
= L:svétle hnédé makuly na nepigmentované kizi a naopak bilé makuly na pigmentované k(izi =
Casto recidivuje, ale nezpUsobuje vétsi potize

O Hluboké mykézy

vzacné, Casto provazeji tézké imunodeficientni stavy

mikroorganismy typicky infiltruji dermis, kam se dostavaji hematogenné nebo lymfogenné, nejc. z plic,
méné Casto traumatickou inokulaci

L: bolestivé dermalni uzly, ¢asto s nekrézou a granulomatdznim zdnétem

Virové infekce

O zejména lokalni proliferace epidermis — virové bradavice; dale generalizovany exantém s celkovym febrilnim
stavem — spalnicky, zardénky, plané nestovice
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O Herpes

* svymi projevy se fadi mezi puchyinaté dermatitidy

* vyvolana rliznymi formami herpesviru: Herpes simplex (labialis, genitalis) vyvolava lokalizované léze,
Herpes varicella-zoster vyvolava léze generalizované pfi rekurentnich vysevech

*  MI: uvsech forem prakticky shodny. Typické vicejaderné keratinocyty s homogennim jadrem, nékdy
obsahujicim eozinofilni inkluzi. Nékteré buriky silné zvétSené intracelularnim edémem, praskaji a zanikaji
za tvorby intraepidermalnich vezikul z balénové degenerace. Ve spodiné puchyfe je lymfocytarni zanétlivy
infiltrat a nékdy i krvaceni a znamky vaskulitidy

O Verruca vulgaris

* bradavice zplsobené infekci keratinocytt nizkorizikovymi typy HPV (lidsky papilomavirus)

* lokalizace zejm. na rukou (verruca palmaris), nebo na ploskach nohou (verruca plantaris), ale mohou se
vyskytnout kdekoliv, jednotlivé i mnohocetné

* L: papule s drsnym povrchem, tvofenym navrstvenou rozpraskanou rohovinou, velikosti od nékolika mm
az po nékolik cm v praméru.

* MI: epidermis akantoticky rozsitend, s papilomatdzou, povrchovou hyperkeratdzou a tzv. stromeckovou
parakeratdzou. V bunkach rozsiteného str. granulosum jsou hruba bazofilni keratohyalinni granula. V
oblasti horni ¢asti str. spinosum a str. granulosum jsou patrné koilocyty (virové alterované bunky se
svrastélym jadrem a perinuklearnim projasnénim).

O Molluscum contagiosum

* agens: poxviry; Casta infekce détského véku, ktera se ziskava primym kontaktem s infikovanou osobou
nebo kontaminovanym predmétem; také autoinokulace — jedinec sam prenasi viry z jednoho mista na
kzi na misto jiné; vzacnéji se mlze vyskytnout i u dospélych. Inkubacni doba cca 2 tydny

* nejcastéji se objevuji na obliceji, vickach, v podpazi, na stehnech a v anogenitdlni oblasti

* L: mnohocetné papuly s centrdlni vkleslinou, pfi jejich zmacknuti Ize vytlacit bélavou hmotu

* MI: epidermis rozsifend , hruskovitého tvaru, s centraini dutinou ; v cytoplazmé keratinocyt( jsou silné
oxyfilni inkluze, které ¢asto vyplnuji celou bunky a zvétsuji jeji objem (tzv. moluskova téliska)

Poruchy keratinizace epidermis

0 Darierova choroba

* vrozené onemocnéni, geneticky podminéné s riznymi formami defektni keratinizace spojené s
akantolyzou

* L: hyperkeratotické papuly na vétsich plochach kize
* MI: hyperkeratdza a rizné formy dyskeratotickych bunék; suprabazalné se tvoii akantolytické Supiny

O Ichthyosis

* skupina kongenitalnich poruch rohovéni se suchosti a riznym stupném olupovani kliZze; nékteré patrné
hned po narozeni, jiné se rozvijeji postupné

* L: hyperkeratdza, str. granulosum muze byt bud ztencené az vymizelé (ichthyosis vulgaris), nebo naopak
rozsifend (sex-linked ichthyosis)
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Onemocnhéni pojiva

0 Sklerodermie

* skupina chronickych autoimunitnich onemocnéni, u nichZ dochazi k zanétem indukované fibrotizaci v k(zi
a nékdy i v jinych organech
* mduZe se projevit jako lokalizované postiZeni kiiZze (morfea, linedrni sklerodermie), nebo jako difuzni forma
(systémova sklerodermie)
*  morfea:
= nejcastéjsi forma, vyskytuje se na klzZi trupu, prsou, koncetinach
= L:bélavé tuhé lozZiska s nafialovélymi okraji
= atrofie a fibr6za mohou vést k deformitam klize, nékdy vznikaji povrchové ulcerace a kalcifikace =
etiologie nejasnd, byly prokdzany protilatky proti boreliim, nékdy antinukledrni protilatky O
linearni sklerodermie:
= sklerotické oblasti kiiZe se projevuji ve formé linedrnich pruhd
= |okalizace na trupu, koncetinach, na hlavé, typicky frontoparietdlné, nékdy pripomina jizvu po
rané Savli (,,en coup de sabre”)
= MlI: ndpadné ztluSténi kolagenu s rozsifenim sklerotického vaziva do tukové tkané podél
fibréznich sept. Ndpadna je atrofie epidermis a zanik koZnich adnex v postizené oblasti
* systémova sklerodermie:
= méné Castd varianta, projevuje se kromé ztuhnuti a ztlusténi klZze postizenim vnitfnich organt
(ledviny, jicen, plice, myokard)
= projevy na klzZi se vyrazné lisi, od mirného akrélniho postiZzeni aZ po difizni progresivni formu

0 Dermatomyozitida

* systémové autoimunitni onemocnéni, postihuje zejména klzi a svaly, hlavné dospélé mezi 40-60 roky,
juvenilni forma také déti mladsi 10 let

* uvice nez poloviny koZni ndlez predchazi svalovému postizeni

* L:vakutni fazi tzv. heliotropni erytém (Cervenofialovy otok vicek), pozdéji erytémy na trupu a
koncetinach; postupné se tvofi atrofické plaky, dochazi k ukladani kalcia, coz miZe vést k ulceracim

*  MI: u akutni formy obraz vakuolarni degenerace na dermoepidermalni junkci s Fidkym pasovitym
lymfocytarnim infiltratem pod epitelem; pozdéji se mlze objevit ztlusténi kolagenovych vldken v dermis

O Solarni degenerace elastiky koria

* postihuje slunci vystavenou kizi, zmény jsou ireverzibilni
» kiZe je atrofickd, zfasena, zmény jsou patrné u starsich osob, pfi ¢astém opalovani i u mladsich
*  MI: elasticka vlakna degeneruiji, rozpadaji se a tvori homogenni bazofilni pruh v horni dermis

Onemocnéni postihujici podkozi

O Panikulitida

* zanéty podkozni tukové tkané, podle prevazujici distribuci zanétu se déli na septalni a lobularni

* septalni: zdnét centrovany na septa tvorené pojivovou tkani, napf. erythema nodosum (popsdno mezi
granulomatéznimi zanéty)

* lobularni: zanét zejména v oblasti lobulu. Maji Sirokou etiologii, patfi sem chladova panikulitida (pfi
expozici chladu), pankreaticka panikulitida (pfi zanétech a nddorech pankreatu), posteroidni panikulitida
(komplikace terapie kortikosteroidy)
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