Osteodystrophia fibrosa cystica generalisata

Osteodystrophia fibrosa cystica generalisata (morbus Recklinghausen, primarni hyperparathyreoidismus) je
onemocnéni patfici do skupiny ziskanych systémovych onemocnéni kostniho aparatu. A\ Je tfeba odlisit od
morbus von Recklinghausen, cozZ je synonymum pro neurofibromatoézu - typ 1.

Etiopatogeneze

Postihuje prevazné zeny, (hlavné ve 2. dekadé zivota). PFicinou byva adenom pristitnych télisek, ktery vede k
hyperprodukci PTH,!*! PTH uvolfiuje fosfaty a kalciové sole ze skeletu, ¢imz zvy3uje fosfaturii a zvy3uje kalciurii
(zvySuje resorpci kalcia ve vzestupném raménku Henleovy klicky, ale pro vysoké hodnoty kalcémie presto dochazi
k hyperkalciurii). Tim dochazi k hypofostatémii a hyperkalcémii.

Soucasné byva zvysena tvorba osteoidu (fibrézni prestavby spongiézni kosti). Dochazi k cystické destrukci skeletu
a vSeobecné osteopordze. V misté vyraznych oslabeni nosnych &asti skeletu dochazi ke zlomenindm/infrakcim s
nitrokostnimi hemoragiemit®!,

Klinicky obraz

Unavnost se snizenim fyzické vykonnosti, ob&asné bolesti v patefi a konéetinach. V pozdéjsim stadiu onemocnéni
se drobné deformity konéetin, pfip. spontanni fraktury. PostiZzeni ledvin: nefrolitidza az nefrokalcindzall!.

Laboratorni nalez

hyperkalcémie
hyperkalciurie
hypofosfatémie
hyperfosfaturiel!!

Rentgenovy obraz

RTG vySetreni provedeno az po vzniku spontanni zlomeniny (cysticka loZiska, ztenCeni kompakty, rozsifeni dfefiové
dutiny). Casté je sniZenf tloustky obratlovych tél, jejich rozsifeni, vyskyt mnohocetnych kompresivnich fraktur.
Subperiostalni kostni repozice, nej¢astéji viditelné na strednich ¢lancich prstd. Casté jsou strukturdini zmény kalvy.

V pokrocilych fazich onemocnéni dochazi k mnohocetnym angulacim a tézkym deformitdm nosnych ¢asti skeletu.
Na CT nékdy adenom pfistitného téliska.l!

Terapie

Kauzalni 1é¢ba jediné chirurgicka (odstranéni adenomu pfristitného téliska). Hyperkalcemické krize [é¢ime
hydrataci a Upravou minerdlniho hospodarstvi.

Ortopedickd terapie spodiva v korek¢ni osteotomii vzniklych deformit, ev. v kombinaci s prolonga¢nimi vykony!l,
Diferencialni diagnostika

Fibrézni dysplazie (Jaffe-Lichtenstein), kortikalni fibrézni defekt, juvenilni solitdrni pseudocysta, myelom. U vSech
téchto onemocnéni (s vyjimkou plasmocytomu) unilokuldrni/monomelicky vyskyt, avSak u fibrézni dysplazie
postizeny kosti témér celého skeletul®!,
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Souvisejici ¢clanky

Metabolické osteopatie
Osteoporoéza
Osteomalacie

Rachitis
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