Metabolické osteopatie

Metabolické osteopatie jsou onemocnéni zplsobena narusenim rovnovahy mezi kostni novotvorbou a resorpci a
poruchami v mineralizaci kosti - osteopenie a snizeni kostni hmoty (osteoporéza, osteomalacie) nebo sklerotizace
kosti a zvySeni kostni hmoty (Pagetova choroba, osteopetréza). Tyto osteopatie jsou zplsobeny dysfunkci bunék
kosti, genovymi abnormalitami (defekty v syntéze kolagenu | aj.), zvySenou expresi kostnich morfogenetickych
protein{, poruchami funkce ledvin, endokrinopatiemi, nddorovou sekreci latek ovliviiujicich kostni metabolismus!t!

Osteoporoza

Osteoporoéza se projevi jako redukce normdlné mineralizované kostni hmoty s postizenim mikroarchitektury kostni
tkané. Zplsobuje zvyseni kostni fragility. Dsledkem jsou zlomeniny predlokti, kréku femuru, kompresivni
zlomeniny obratld, a jiné. Rizikovymi faktory osteopordzy jsou nedostatecny privod kalcia potravou, nedostatek
vitaminu D, poruchy jeho stfevni resorpce, a dalsi neovlivnitelné faktory jako vék, pohlavi.[?!

Klasifikace

Osteoporoéza je definovana jako snizeni kostni denzity pod hladinu T-skére —2,5 smérodatnych odchylek.
Osteopenie je definovédna jako predstupen osteoporézy s hladinou kostni denzity v rozmezi —1 az —2,5
smérodatnych odchylek T-skére.

Primarni osteoporéza

Primarni osteopordza je ¢astéjsi formou této choroby, nevznika v disledku jiného zakladniho onemocnéni.

= Typ | - postmenopauzalni osteopordza: je typickd pro zeny ve véku 55-65 let, souvisi se snizenim hladiny
estrogenovych hormon(. Postihuje spiSe trabekularni, nez kortikaIni kost a ohroZuje pacienty zejména
zlomeninami obratl{.

= Typ Il - senilni osteoporéza: je typickd pro pacienty nad 70 let véku, pricemz Zeny jsou postizeny dvakrat
¢astédji, nez muzi. Je doprovazena zvy$enim imunoreaktivniho parathormonu (iPTH) a snizenim resorpce Ca?*
ve strevé s poklesem sérové hladiny aktivniho vitaminu D. Dany typ osteoporézy postihuje trabekularni a
kortikaIni kost ve stejné mife a projevuje se zejména zlomeninami dlouhych kosti a kréku femuru. 2!

= |diopaticka osteoporéza: mize se objevit v kazdé vékové skupiné, pri¢ina neznama.

Sekundarni osteoporoza

Sekundarni osteoporéza vznika v dlsledku zdkladniho onemocnéni - nejé¢astéji endokrinni povahy, jakozto
hyperparatyredza, hypertyredza, hyperkortikalismus. DalSimi pri¢inami sekundarni osteoporézy mohou byt dédi¢né
poruchy, chronickd onemocnéni jater, ledvin, diabetes mellitus, malabsorbce, naddory a iatrogenni stimuly
(dlouhodobé uzivani glukokortikoidd, dlouhodobd imobilizace).[?!

Rizikové faktory

pozitivni rodinnd anamnéza, vyskyt fraktur u starsich ¢lend rodiny;

predC¢asna menopauza, sekundarni amenorea (delsi nez rok), primarni hypogonadismus;
prislusnost k bilé rase;

nesnasenlivost mléénych vyrobkd;

sedavy zpUsob Zivota, nedostatek pohybu, koufFeni, chronicky pfijem alkoholu.!?]

Projevy a komplikace

Projevy osteopordzy jsou nespecifické. Onemocnéni mize dlouho probihat asymptomaticky. Diagndza se ¢asto
stanovuje pri ndahodném RTG vysSetreni. Dllezitym priznakem je postupna deformace postavy. Zvétsuji se zakriveni
patere, vyska postavy se zmensuje (i o 10 centimetrd a vice). S postizenim patere souvisi bolesti zad, ty mohou byt
prudké, nahle vznikajici nebo naopak nespecifické, zhorsujici se pfi pohybu nebo zatizenti.

Bolest vznikd drazdénim misnich korent v dlisledku komprese obratlovych tél a reflexniho spazmu
paravertebralniho svalstva. Na rentgenu pozorujeme prolomeni krycich desti¢ek tél obratld - typicky obraz rybich
obratlt nebo obraz kompletni zlomeniny obratlového téla. Kromé fraktur obratld se ¢asto vyskytuji zlomeniny
kréku kosti stehenni, kosti pazni a zapésti.

Vysetreni

Vcasné diagndza u osteopordzy je velmi dllezitd pro naslednou 1é¢bu.

Zobrazovaci metody
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= RTG skeletu - zmény patrné pri Ubytku kostni tkdné o vice nez 30 %, ztencovani kortikalis na dlouhych
kostech, téla obratll ztraceji strukturu trdmdciny na bocnich snimcich.
= Osteodenzitometrie - neboli DXA metoda (dvouenergiova RTG absorpcimetrie) poskytuje informaci o
obsahu minerall v kosti. To je neinvazivni metoda, kterd vyhodnocuje stupen zastinéni RTG-paprsku
prochazejiciho distalni ¢asti predlokti, bedernimi obratli nebo proximalni ¢asti femuru. Interpretuje se
pomoci hodnot Z- skére a T-skére, viz klasifikace.
= Ultrasonodenzitometrie - ultrazvukové méreni kostni denzity. Provadi
se na kosti patni.
= Kvantitativni vypocletni tomografie - QCT vypovida nejvice o stavu
tramcité kosti. Nevyhodou je vétsi radia¢ni expozice.

Biochemické ukazatele

= Kalcémie, fosfatémie a aktivita alkalickych fosfataz (ALP) je obvykle v
norme.

= Degradacni produkty kolagenu typu | v moci: hydroxyprolin,
galaktosyl-hydroxylysin, pyridinolinové spojky, karboxyterminalni
telopeptid CTx (markery osteoresorpce).

= Kalciurie za 24 h (vhodné jako screening).

= Tartarat-rezistenzni kyseld fosfatdza (TRAP) v plazmé - ukazatel
osteoresorpce.

= Kostni izoenzym alkalické fosfatdzy - ukazatel kostni novotvorby
(specificky pro osteoblasty).

= Propeptidy prokolagenu typu | (markery novotvorby kosti, napr. N-
propeptid prokolagenu typu | - PINP).

= Osteokalcin - ukazatel kostni novotvorby, protein produkovany
osteoblasty.l?!

Terapie
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{2 Podrobnéjsi informace naleznete na strance Terapie osteoporozy. terénu osteoporézy

Cilem lé¢by osteopordézy je zastaveni nebo snizeni Ubytku kostni hmoty

aktivitou osteoklastll. Soucasné se snazime zvysit tvorbu kostni hmoty aktivitou osteoblastd. Priméarni osteopordzu
se obvykle nepodari vylécit, jen zastavit jeji progresi a zmirnit obtize pacienta. Lé¢ba musi byt komplexni a
dlouhodoba. Nefarmakologicka terapie osteoporézy se zakladd na sniZzeni télesné hmotnosti, rehabilitacnich
cvi¢enich a dostate¢ném prijmu Ca?* a vitaminu D. V pripadé leZicich pacientl je nutna ¢asna mobilizace, pokud je
mozna. Doporucuje se prochazkova chlize, jizda na kole po rovném povrchu. Zakazany jsou sporty se skoky, zapas,
box.

= Kalcium - vyznamnym zdrojem kalcia je potrava (mléko, syr, mak). Doporu¢end denni davka vapniku je
1000-1500 mag.

= Vitamin D a jeho metabolity zvysuji stfevni resorpci vapniku. Preparaty se podavaji peroralné nebo injekéné.
Doporuceny denni privod je 800 IU (20 pg) vitaminu D denné.

= Kalcitonin inhibuje osteoresorpci snizenim aktivity osteoklastd. Podava se injek¢éné nebo nazalné.

Hormonalni substitucni terapie

K 1é¢bé postmenopauzalni osteoporézy se vyuziva hormonalni substitu¢ni terapie - podavani estrogentl a
gestogend. Standardné terapie trva 5-7 let. Estrogen stimuluje osteoblasty k tvorbé kostni hmoty. Kromé kostnich
G¢inkd, hormonalni substituce zmiriuje projevy klimakterického syndromu a mé priznivy G¢inek na kardiovaskularni

mortalitu. Substitu¢ni 1é¢ba nese riziko tromboembolickych komplikaci. Extrémné dlouhé podavani substituce
zvysuje riziko karcinomu endometria a prsu.

Bisfosfonaty

Bisfosfonaty jsou syntetické latky, blokatory osteoresorpce - pamidronatg,, alendronat# . Maji Gcinek i na
novotvorbu trabekularni kosti. Terapie bisfosfonaty ma dobré Gcinky pfi steroidni osteoporéze.

Anabolické steroidy

Anabolické steroidy jsou derivaty androgend; zvysuji osteogenezi, tlumi osteoresorpci. Obménou zakladni struktury
steroidu jsou potlaceny viriliza¢ni Gcinky, a zachovany Ucinky anabolické, maji analgeticky efekt.

Fluoridy

NaF - zvysSuje novotvorbu kostni hmoty a kostni denzitu v axidlnim skeletu. Terapie by méla trvat od dvou do péti
let. Lé¢ba (se souc¢asnym podavanim Ca2*) nevede k tvorbé novych kostnich trdmci, pouze zesiluje trdmce uz
existujici.

Teriparatid

Teriparatid ¢ stimuluje tvorbu kostni hmoty uc¢inkem endogenniho fragmentu PTH!2
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Biologicka lécba

V soudasni dobé probihaji studie na protilatky proti sklerostinu — protein, ktery méa katabolické G&¢inky na kost!3!.,
Prevence

DUlezité je vcas identifikovat nemocné s rizikem budouci osteopordzy a zastavit Ubytek kostni hmoty. Primarni

prevence obsahuje dostatecny privod kalcia a vitaminu D v potravé a dostatecné zatézovani kosti primérenym
[2]
pohybem.

Souhrnné video

Rachitis

Rachitida (k7ivice, anglickd nemoc) je jednim z nejcastéjSich ziskanych onemocnéni pohybového aparatu
postihujici déti.

Etiopatogeneze a patologicka anatomie

Onemocnéni odpovida osteomalacii v dospélostit4!.

Kalcipenicka rachitida

Pri¢inou tohoto druhu rachitidy je nedostatek Ca nebo vitaminu D, ktery mlze byt zplsoben poruchami resorpce
vitaminG ve strevé, jejich nedostate¢nym privodem, ¢i niz§im plsobenim slunecéniho zareni. Nasledkem je
nedostate¢nd mineralizace osteoidu. Déle jsou kostni trdmce lemovany pruhy neosifikované matrix, kost je v

krajiné rlstové chrupavky rozsifena, je mékka a mlze se ohybat. Z toho vyplyvaji charakteristické zmény
rostouciho skeletut*,

Fosfopenicka rachitida

Pri¢inou fosfopenické rachitidy je nedostatek fosfatll, ktery je zplsoben jejich zvy$enymi ztrdtami v ledvinach!#!.
Vitamin D-rezistentni rachitida

Tento typ radime mezi dédiéna (autosomaliné recesivni) onemocnéni, kterd jsou zplisobena poruchami

metabolismu fosfatl a vapnikul®. Mezi pfi¢iny patfi nedostate¢nd I-hydroxylace kalcidiolu v ledvinach ¢&i porucha
receptord pro kalcitriol. Mezi projevy patri kromé deformity kosti i hypoplazie zub0.

Klinicky obraz

Dité byva apatické, spavé, bledé, podrazdéné, také mé zvétdené briskol*l. .
Nedostate&na mineralizace skeletu vede ke snizeni odolnosti kosti vG¢i o =]
zatizenit>l, S §
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Typické deformity rostouciho skeletu % 1 '

Kraniotabes rachitica ; , ‘ k24
5 iy l " .v

U této deformity dochdazi k pozdnimu uzavirani fontanel. Kalva v zahlavi je ;
zmeékla. Nékdy dochazi k deformaci tlakem rostouciho mozku do podoby caput _ -
quadratum, coZ se projevuje prominenci hrboll ¢elnich a parietalnich kosti 21141, sourozenci s rachitidou
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Rachiticky rizenec

Deformita projevujici se symetrickym sférickym rozdifenim pfechodu kosté&né a chrupavcité ¢asti zeberl®!,
Harrisonova ryha

Jinym ndzvem snérovaci ryha je cirkuldrni ryha deformujici distalni ¢ast hrudnikul®!,

Sitzbuckel

Jedna se o deformity obratll, pfi kterych dochézi k nedostatec¢né mineralizaci obratlovych tél. V tézkych pripadech
zplsobuje gibbusl,

Crura vara rachitica

Projevem jsou typické varézni deformity bérc@l®!.
Deformity panve

Panev je oplostéla, tvaru tfirohého klobouku!!.
Zlomeniny

Casto dochazi ke zlomenindm dlouhych kostil>!.

Laboratorni nalez

1. Alkalicka fosfatéza (ALP) je zvy$ena (dlsledek kostni prestavby)P!,
2. Kalcium (Ca) v séru je lehce snizené,nebo normalnil®!,

3. Hladina fosfatu (P) v séru je snizena®!.

Rentgenovy obraz

Na RTG snimku nalezneme pohérkovité metafyzy, rozéifené epifyzarni chrupavky nebo Ghlové deformity kostil*!,
Rentgenovy obraz je typicky. Diferencujeme 4 rtg stadia:

1. stadium (akutni)

Epifyza a kontura metafyzy je nepravidelna. Obsahuje-li jiz epifyza osifika¢ni jadro, pak je nezretelné a
nepravidelnél®.,

2. stadium

Epifyza je nepravidelna. Metafyza je $irsi nez normalné v dlsledku ,roztlacovani“ do stran zatizenim, také nabyva
kalichovitého tvaru. Dochazi ke ztraté ztlusténi periostu, dale se objevuje zakfiveni kompakty postizenych kosti. V
konkavité zakfiveni dochazi ke kondenzaci kortikalis!!.

3. stadium

Dochazi k zahustovani stinu metafyzy a objevuji se charakteristické Looserovy zény, coz jsou kondenzacni linie,
které jdou pFi¢né koncem metafyz. Dale miZeme pozorovat rozdil $ife metafyzy a epifyzy!®!.

4. stadium

V poslednim stadiu dochéazi k reparaci a postupné obnové normalni kostni struktury, dale také k jeji kalcifikacit!.
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Typicky rtg obraz floridni rachitidy - Rachiticky rlizenec na rtg Rentgenovy obraz rachitidy DK
rachitické pohdrky = poharkovité (rozsirené zakonceni zeber)
rozsifeni na distalnich koncich ulny
a radia
Lécba

Podavaji se vysoké davky vitaminu D, dale je doporucovan dostatek slunecniho zafeni rostoucimu ditéti
(helioterapie). V CR se podava vitamin D od 2. tydne v pribéhu celého prvniho roku a v zimnich mésicich druhého
roku Zivota (profylaxe u nas povinnd). V¢as zapocatd terapie vede ke spontanni Upravé mirnych deformit.

Tézké deformity nereagujici na Ié¢bu korigujeme u dlouhych kosti osteoklazii nebo osteotomii, v pripadé
hrudniku a patere cvi¢enim, korzetem nebo sadrovym lGzkem!>!,

Diferencidlni diagnostika

Diferencialni diagnostika je vétSinou bezproblémova. V zacatcich je onemocnéni podobné kongenitalni syfilis,
avitamindze C (kurd&jim) a rendIni osteomalaciil®!.

Osteomalacie

</noinclude>

Osteomalacie znamend Ubytek anorganické slozky kostni hmoty v dospélosti, mnozstvi osteoidu je
zachovéanol®!,

Osteodystrophia fibrosa cystica generalisata

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

Etiopatogeneze

Postihuje prevazné Zeny, (hlavné ve 2. dekadé Zivota). Pricinou byva adenom pristitnych télisek, ktery vede k
hyperprodukci PTH,!®! PTH uvolfuje fosfaty a kalciové sole ze skeletu, ¢imz zvy$uje fosfaturii a zvy$uje kalciurii
(zvySuje resorpci kalcia ve vzestupném raménku Henleovy klicky, ale pro vysoké hodnoty kalcémie presto dochazi
k hyperkalciurii). Tim dochdazi k hypofostatémii a hyperkalcémii.

Soucasné byva zvysend 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. Postizeni ledvin: nefrolitidza az nefrokalcin6zal!.

Laboratorni nalez

hyperkalcémie
hyperkalciurie
hypofosfatémie
hyperfosfaturiel®!

Rentgenovy obraz
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RTG vysetreni provedeno az po vzniku spontanni zlomeniny (cysticka loZiska, ztenCeni kompakty, rozsifeni dferiové
dutiny). Casté je sniZenf tloustky obratlovych tél, jejich rozsifeni, vyskyt mnohocetnych kompresivnich fraktur.
Subperiostalni kostni repozice, nej¢astéji viditelné na stfednich ¢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 p¥istitného téliska.l®!

Terapie

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

Ortopedickd terapie spociva v korekéni osteotomii vzniklych deformit, ev. v kombinaci s prolonga¢nimi vykony!>!.
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®!,

Morbus Albers-Schonberg

Morbus Albers-Schénberg (mramorovitost kosti, osteosklerdza,
osteopetréza®') je vzacné dédi¢né onemocnéni s poruchou ¢innosti
osteoklastl (porucha kostni resorpce). Narusena rovnovaha ¢innosti
osteoblastu a osteoklastd — kost se stdvd mimoradné kompaktni
(kostni skleréza). Novotvorba kosti normélni - kost kfehka a lomiva,
zesileni metafyz i diafyz. Primarni difefiova dutina se pIni homogenni
nepravidelnou kostni substanci » extramedularni hematopoeza.!

= 3 formy:
» Klasickd vrozena forma (m. Albers-Schénberg) - maligni
osteopetréza (AR dédi¢na).
m Osteopetrosis tarda - benigni (AD dédi¢na).

= Osteopetroza zpiisobend rendlni tubuldrni acidozou (AR
dédi(‘fné).[‘” Rentgenovy obraz osteopetrézy.

Klinicky obraz

= rlzny prlbéh a prognodza - lehké formy az formy tézké ¢i smrtici (napr. ¢asna infantilni forma koncici letalné
do 10. roku Zivota),!!

= poruchy hematopoezy —» anémie, imunodeficience,

= makrocefalie, defekty zub(, osteoskleréza, exoftalmus (Gtlakem nervd v kostnich kanalcich),t>!

= patologické zlomeniny.!4

Rentgenovy obraz

= z3kladnim obrazem zvysend hustota kostni tkané (nelze odlisit kortikalis a spongiézu, vypInéni diefiové dutiny
kosti),[*!

prouzkovité osteosklerotické zény obratlovych tél a krycich desticek,

ztlusténi kortikalis dlouhych kosti a okrajovych partii panve,

paprscité ztlusténi kostni trdmciny ve skeletu ruky a nohy,

periostalni apozice az spikuly, ¢asto v trak&nich zénach skeletu (kyjovity tvar metafyzy).!>!

Laboratorni nalez
m v séru zvysena kyseld fosfatdza (prip. i alkalicka fosfataza),
= hladiny vapniku a fosfatl normaini,
= u renalni formy projevy acidézy.*!

Prenataini diagnostika

= sonograficky zvysend denzita kosti,
= radiologicky prlikaz od 25. tydne téhotenstvi.l*!

Terapie
= kauzalni neni,®!
= neortopedicka lIé¢ba - |é¢ba anémie & pancytopenie (transplantace kostni dfené, kortikoidy, IFN-a),[*!
= ortopedicka lééba - patologické zlomeniny (vétsinou pFi¢né)!*, hojeni kosti prodlouzeno, delsi doba

imobilizace zlomenin nezbytna.!

Diferencialni diagnostika
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= ostatni sklerotizujici kostni onemocnéni (pyknodysostéza, progresivni diafyzarni dysplazie, metafyzarni

dysplézie, otrava kovy, syfilis, myelofibréza) - neni u nich tézké anémie.[*!

Odkazy

7 v

Souvisejici ¢lanky

= Metabolické kostni onemocnéni z nezralosti
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