Poruchy stavby mezibunécné hmoty

Extracelularni matrix netvofi jen kostru a oporu tkani - pIni fadu ddlezitych fyziologickych funkci, je zasadni pro
udrzovani homeostazy a hraje také vyznamnou roli v rozvoji fady lidskych onemocnéni. Mezibuné¢na hmota je
zjednodusené tvorena intersticidlni tekutinou, déle velkymi strukturalnimi glykoproteiny (zejména kolagen, fibrilin a
elastin) a pak glykosaminoglykany (mukopolysacharidy) vdzanymi na protein ve formé proteoglykan(, které svym
hlenovym charakterem pUsobi jako tmel. Ve véech téchto komponentach mize patologicky dojit ke zménam
kvantitativnim (Ubytek ¢i zmnozeni) i kvalitativnim. Kromé poruch substanci, které se v mezibunécné hmoté
normalné vyskytuji, mdze také dojit k depozici patologickych latek. Klinicko-patologicky vyznam maji zejména
amyloid, patologické kalcifikace, pripadné tvorba krystald.

Ziskané poruchy struktury mezibunécné hmoty a vaziva

Fibréza

Fibréza znamend patologické zmnozeni kolagenu v interstici, proces jejiho vzniku
se nazyva fibrotizace. K fibréze orgdnd mdze dochazet v rdmci reparace tkané po
jednordzovém poskozeni - tvorba jizvy, ale také v dlsledku chronického zanétu
(¢asté u autoimunitnich chorob). Fibrotizaci je podkladem rozvoje jaterni cirhdzy a
intersticidlnich plicnich fibréz.

Sklerotizace

Sklerotizace znamena zpevnéni a zhutnéni kolagenu ve vazivu v disledku Gbytku
tkaniovych mukoidnich latek. Sklerotizovana tkan je tuzsi.

Hyalinizace (dFive hyalinni dystrofie vaziva)

V pfipadé hyalinizace vazivo nabyvé v disledku vyrazné hypocelularity a zvy$ené Ganglion
kompaktnosti kolagennich vldken sklovity vzhled.

Rozvolnéni struktury kolagenu vaziva (v disledku zmnozeni tkdnovych GAG a proteoglykan()
Ganglion

Ganglion je lozisko zmnoZzeni GAG (hlavné kyselina hyaluronovd) v
mekkych tkanich. Nejdrive dojde k rosolovitému zdureni tkané ve formé
bulky, pozdéji se opouzdri a z pseudocysty vznika zralé cystické ganglion.
Ganglia jsou ¢astéa v oblastech kloubl a $lach koncetin.

Myxedém

Myxedém je generalizované zmnozeni proteoglykant a
glykosaminoglykand v podkozi. Myxedém se rozviji u poruch funkce stitné
zlazy.

Cysticka medionekréza (degenerativni onemocnéni tepen)

Ganglion

Cystickd medionekréza znamend, ze dochazi k akumulaci mukoidnich
ldtek v médii arterii s defekty elastickych vldken a svaloviny.

Fibroidni zména vaziva

= prosaknutim plazmatickych proteinl se ztrati fibrildrni usporadani kolagenu, coz méni jeho tinkéni vlastnosti
= histologicky se nebarvi jako kolagen, ale jako fibrin (proto ,fibrinoid“) - pfi barveni HE je cihlové ¢erveny, v
modrém trichromu Cerveny

= nejCastéji je soulasti fibrinoidni nekrozy

= vznikd v ddsledku imunokomplexového poskozeni tkani

= ve sténé cév se deponuji imunokomplexy, tim padem vznikd zanétliva reakce

= z&nét aktivuje chemotaxi neutrofil a makrofagd, vede také k produkci anafylatoxinl - zvyseni

vaskularni permeability
= tvori morfologicky podklad nékolika vaskulitid (napf. polyarteriitis nodosa)
= také ji pozorujeme pfri revmatické horecce ¢i u systémového lupus erythematodes

Vrozené poruchy struktury mezibunécné hmoty a vaziva

Pri¢inou vrozenych poruch mohou byt:

= mutace genl pro nékteré strukturdlni proteiny (Marfanlv syndrom, Ehlers-Danlos@v syndrom)


https://www.wikiskripta.eu/w/Soubor:Ganglion-cyst.jpg
https://www.wikiskripta.eu/w/Soubor:Ueberbein2.jpg
https://www.wikiskripta.eu/w/Homeost%C3%A1za
https://www.wikiskripta.eu/w/Glykoproteiny
https://www.wikiskripta.eu/w/Kolagen
https://www.wikiskripta.eu/w/Glykosaminoglykany
https://www.wikiskripta.eu/w/Proteoglykany
https://www.wikiskripta.eu/w/Amyloid%C3%B3za
https://www.wikiskripta.eu/w/Patologick%C3%A1_kalcifikace
https://www.wikiskripta.eu/w/Krystaly
https://www.wikiskripta.eu/w/Fibr%C3%B3za_plic
https://www.wikiskripta.eu/w/Jatern%C3%AD_cirh%C3%B3za
https://www.wikiskripta.eu/w/Interstici%C3%A1ln%C3%AD_plicn%C3%AD_fibr%C3%B3za
https://www.wikiskripta.eu/w/GAG
https://www.wikiskripta.eu/w/Ganglion
https://www.wikiskripta.eu/w/Kyselina_hyaluronov%C3%A1
https://www.wikiskripta.eu/w/Kolagen
https://www.wikiskripta.eu/w/Z%C3%A1n%C4%9Bt
https://www.wikiskripta.eu/w/Syst%C3%A9mov%C3%A9_vaskulitidy
https://www.wikiskripta.eu/w/Polyarteriitis_nodosa
https://www.wikiskripta.eu/w/Marfan%C5%AFv_syndrom

= naruseni trojrozmérného usporddani mékkych tkani pri patologickém stradani mukopolysacharidd v dsledku
vrozené nedostatecnosti nékterého z lysozomalnich enzymu - tzv. mukopolysacharidézy

Marfantv syndrom

= AD prenosné onemocnéni zplisobené mutaci genu pro fibrilin
= fibrilin je glykoprotein, ktery je secernovan fibroblasty a patfi mezi
zakladni slozky intersticidlnich mikrofibril (slouzi jako kostra pro
ukladani tropoelastinu, coz je dllezitd ¢ast elastickych vidken)
= mikrofibrily jsou pritomny ve véech tkanich, nejdllezitéjsi jsou vsak v
aorté, ligamentech a v zavésném aparatu ¢ocky
= gen pro fibrilin je velmi dlouhy a zndme pres 600 kauzalnich mutaci
= postizeni jsou heterozygoti - dominantné negativni mutace
(pritomnost jedné mutované alely brani vzniku funk¢niho proteinu)
= projevy:
= muskuloskeletalni abnormality - vysoka astenicka postava,
propadly/ptaci hrudnik (pectus excavatum/carinatum), dlouhé
koncetiny, dlouhé a tenké prsty, hypermobilita kloubd,
dolichocefalie, enoftalmus
= ocni pfiznaky - dislokovand/subluxovana Cocka - je umisténa
mimo optickou osu oka, vznik myopie a katarakty
= kardiovaskuldrni systém - rozvoj cystické medionekrézy aorty vede ke vzniku aortalniho aneuryzmatu a
disekci, dilatace aorty zplsobi aortalni insuficienci, ¢asty je prolaps mitraini chlopné s regurgitaci

Marfanlv syndrom

Ehlers-Danlostiv syndrom

Jednd se o souhrnné oznaceni pro heterogenni skupinu dédi¢nych chorob. Spole¢nym znakem je defektni tvorba
kolagenu, kterd je zplisobenad mutaci nékterého z genl pro urcity podtyp kolagenu.

Spolecné fenotypové znaky:

= hypermobilita vdech kloub@ s nachylnosti k vykloubenim, subluxacim, hyperextenzim a pozdéji k jejich
degenerativnim zménam (artréza)

= hyperelasticita klize s fragilitou a snadnou zranitelnosti

= fragilita cévni stény vede k hemoragické diatéze s tendenci k petechialnimu krvaceni

Odkazy

7 va s

Souvisejici ¢lanky

= Fibrézni kostni dysplazie
= Osteopoikiléza
= Mukopolysacharidézy
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