Poruchy mezibunécné hmoty

1. Poruchy amorfni slozky - hlenové dystrofie (hromadéni nebo Ubytek mezenchymového hlenu).
2. Poruchy vlaknité slozky
= Hyalinni dystrofie - zpevnéni vazeb mezi stavebnimi jednotkami kolagenu - hyalin je bezstrukturni
eosinofilni hmota rlizného sloZeni a pdvodu, makroskopicky sklovity vzhled, barvi se stejné jako kolagen
(v HE rGZové, v modrém trichromu modre).
= Fibrinoidni dystrofie - ztrata vldknitého usporddani kolagenu a zména barvitelosti (hmoty se barvi
obdobné jako fibrin - v HE intenzivné ¢ervené, v modrém trichromu Cervené a ve Weigertovi zluté).

Normalni obraz mezibunécné hmoty

Prlikaz bilkovin Ize provést jednak histochemicky, jednak sérologicky (znacené protilatky proti dané bilkoviné):
1. Vlaknita slozka
= kolagen (typ | - kolagenni vazivo, typ Il - chrupavka, typ Il - retikuldrni vldkna, typ IV - bazalni
membrany) - barvi se v HE eosinem rlizové, v trichromech Zluté, modre a zeleng, ve Weigertovi van
Giesonovi Cerveng;

= elastin - barveni na elastiku (orcein, aldehyd-fuchsin, resorcin-fuchsin);
= retikuldrni vlidkna (kolagen lll) - stribreni (argyrofilni), PAS+.

1. Amorfni slozka
= proteoglykany (proteiny + glykosaminoglykany) - neutralni hleny (mesenchymového plvodu);
= glykoproteiny.

Mukosubstance (hleny) se prokazuji nespecificky mucikarminem.

1. Kyselé hleny (mucin - epitelového plivodu) - alcidnova modf¥;
2. Neutralni hleny (mukoid - mesenchymového plvodu) - PAS+.

Hlenova dystrofie
Hlenova dystrofie je porucha amorfni slozky mezibunéc¢né hmoty, kterd se tyka hromadéni nebo Gbytku hlenu.
Hromadéni hlenu epitelového puvodu (kyselé mukopolysacharidy - mucin)

Hypersekrece hlenu pfi zanétu

Postihuje-li zanét hlenotvornou sliznici, dochdzi k hypersekreci hlenu, ktery se pak misi s exsudatem - tzv. zanét
katardlni.

Alopecia mucinosa
Hromadéni mukosubstanci mezi epiteliemi vystylajicimi vlasové folikuly.
Cysticka fibréza (mukoviscidéza)

Vrozenda porucha metabolismu, AR dédi¢né onemocnéni. Vznikd mutaci v genu CFTR na 7. chromozomu, ktery je
exprimovan v epitelidinich bunkdach vystylajicich zldzové vyvody. Jeho produktem je transmembranovy protein,
ktery slouzi jako transportér CI" a H,O pfes membranu. Vysledkem defektu je velké zahuSténi sekretu. Postihuje
plice, pankreas, jatra, stfevo, gonady.

2 Podrobnéjsi informace naleznete na strance Cysticka fibroza.
Zvysena hlenotvorba v nékterych nadorech

Napfr. hlenotvorny karcinom (carcinoma adenomatosum muciparum) nebo gelatindézni karcinom z bunék typu
pecetniho prstenu.

Hromadéni hlenu mezenchymového puvodu (neutrdlni
mukopolysacharidy - mukoid)

Ganglion

Vznika pri opakované traumatizaci tkdné (napr. v podkoznim vazivu v oblasti Gponé
Slach) jako vazivové opouzdrend dutinka vyplnéna hlenem. Podobny proces ve sténé
tepny se oznacuje jako cysticka adventicidlni degenerace.

, Ganglion na zapésti 47-leté
Myxedém Seny
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Hromadéni hlenovych latek ve Skare pri hypotyredze (mUlze byt ziskana - hypotyredza, nebo vrozena -
kretenismus). Mukopolysacharidy vazi vodu a vznikd edém - pretibidlné, ruce, nohy, vicka, jazyk a podslizni¢n{
vazivo laryngu (zhrubnuti hlasu).

Erdheimova cystickda medionekroéza

Postihuje medii aorty, ve které zanika svalovina a elastika, vznikaji zde dutinky vyplnéné hlenem. Tyto predstavuji
predispozici k disekci aorty.

Mukopolysacharidézy
Hromadéni hlenl v rliznych tkanich v disledku enzymového defektu. Mohou byt ziskané nebo vrozené.
Lze je rozdélit na mukopolysachariddzy:

= s mukopolysacharidurii (enzymopatie postihujici lysosomy) - ¢asto se hleny hromadi v koriu (zhrubnuti k(ze -
gargoylismus - chrli¢stvi) nebo v kostech (poruchy vzrlstu);
= pbez mukopolysacharidurie (chybnd distribuce enzym( - v lysosomech chybi, vyskytuji se extracelularné).

Ubytek hlenu mezenchymového ptivodu

Skleréza

Relativni zmnozZeni kolagenu (dané Ubytkem GAG), napf. v senilné atrofované k{zi. Pfi ateroskler6ze se rovnéz
meéni pomér v zastoupeni mukosubstanci (zmnoZeni dermatan- a heparansulfatu, pokles mnoZstvi
chondroitinsulfatu).

Fibréza

Absolutni zmnozeni kolagenu (mnozstvi GAG z(stava normalni).
Hyalinni dystrofie

Pfi hyalinni dystrofii dochazi ke zpevnéni vazeb mezi stavebnimi
soucCdstmi kolagenu, které v EM maji vzhled tenkych, neusporddanych
fibril, mezi nimi je vice amorfni bilkovinné hmoty.

Ve svételném mikroskopu se hyalin jevi jako eosinofilni hmota. Barvi se
jako kolagen - v HE rQZzové, v modrém trichromu modre. Podoba se
amyloid, makroskopicky jeho loZiska pfipominaji chrupavku.

Pri hyalinni dystrofii jde o extracelularni hyalin, na rozdil od hyalinniho
zkapénkovaténi, kdy jsou amorfni eosinofilni hmoty lokalizované intracelularné.

Hyalinné degenerované vazivo (tzv. hyalinizované vazivo - tuhé, zpevnéné
vazivo) ma sklon ke steatdze a ke kalcifikaci (typicky pfri ateroskleréze).
Hyalin se ¢asto vyskytuje v jizvach a pfi chronickych zdnétech. Pri
primarné proliferativnim zanétu seréznich membran - polyserositis
(Curschmannova nemoc) tvofi chrupavdité tuhd bélavé loZiska napf. v pouzdre sleziny - polevova slezina
(perisplenitis cartilaginea) nebo na povrchu volnych téles v peritonedini dutiné (corpus liberum).

Hyalinni dystrofie

Fibrinoidni dystrofie

Fibrinoidni dystrofie je ztrata vlaknitého usporadani kolagenu a zména barvitelnosti:

= Hmoty barvici se jako fibrin - v HE cihlové ¢ervené, v Weigertovi zluté, v modrém trichromu cervené.
m Ve skutecnosti jde opravadu o fibrin. Nazev fibrinoid byl vytvoren drive, kdyZz se nevédélo skutecné sloZeni
této , fibrinu podobné hmoty”.

Makroskopicky nejsou zadné zmény. Vznikd na autoimunitnim podkladé jako fibrinoidni nekréza:

= Intersticidlni fibrinoid - loZisko nekrézy je prostoupeno zdnétlivym exsudatem pfi intersticidlnim fibrinéznim
zdnétu. Priklady:
= revmatickd horecka - postizeni prfedevsim srdce - pancarditis - kdy v endokardu a myokardu vznikaji
mikroskopickd loziska (granulomy - Aschoffovy uzliky - v centru fibrinoidni nekréza, kterou ohranicuje
lem z Aschoffovych bunék);
= polyarteritis nodosa;
= kolagendzy - systémovy lupus erytematodes, sklerodermie, dermatomyositis.
= QOd intersticidlniho fibrinoidu je nutno odlisit vaskularni fibrinoid:
= Vznikd ve sténé tepen (zejména arterioly ledvin, sleziny a pankreatu) pfi hypertenzi, kdy dochdzi k
praniku plazmy do cévni stény (plasmorhagie) a jeji bilkovinné slozky (fibrinogen, imunoglobuliny) se
barvi jako fibrin.

Hyalinni zkapénkovaténi
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Intracelularni vyskyt hyalinu v podobé lozisek nebo kapének, priklady: FTREY G
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= Malloryho hyalin - cytokeratin stoceny do klubka v cytoplazmé J -,Qx L
19

hepatocytl u alkoholické cirhézy ~ \
L1 -
= Councilmanova téliska - apoptotickd téliska v hepatocytech pfri :‘ e 3 "l “ r
hepatitidé, byvaji uvnitf ER (stejné jako inkluze deficitu a-antitrypsinu). "' \. u lb '. e
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= Crookeovy bunky - nenddorové bunky v okoli hypofyzarniho adenomu .t‘ C&'
produkujiciho ACTH (a plsobiciho tak Cushingovu nemoc). Obsahuiji v Q i w '»-'_-
cytoplazmé virovité sto¢ené cytokeratiny. . e

Russelova tellska
= Russelova téliska - inkluze v cytoplazmé plazmatickych bunék pfi
chronickém z&nétu (odpovidaji Ig nakupenym v GER). Burika nabyvé az
morusSovitého vzhledu, pfi jeji rupture se hyalin dostava do extracelularniho prostoru.

= Trachomova téliska - v cytoplazmé epitelu spojivky pfi infekci Chlamydia trachomatis, obsahuji glykogen.

= Virové inkluse - tvofi je bud vlastni virové inkluze nebo bilkoviny bufky poskozené virem, mohou byt:
= intranukledrni - napf. v keratinocytech pfi herpetickych infekcich;
= intracytoplasmatické - napf. v gangliovych burikdch u vztekliny (tzv. Negriho téliska).

= Dystrofické zmény gangliovych bunék - u degenerativnich onemocnéni mozku, napr. Lewyho téliska
(kulovité eosinofilni inkluze v cytoplazmé gangliovych bunék, v jejich okoli je projasnéni, jsou vétsi nez jadro).
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