Pagetova choroba

k=p Pro tento dotaz je ve WikiSkriptech vice ¢lankd.

= Pagetova choroba kosti, osteodystrophia deformans, druhé nejcastéjsi metabolické onemocnéni kosti po

osteoporoze,
= Pagetova choroba prsu, nddorové onemocnéni prsu.
[ Podrobnéjsi informace naleznete na strance Nédory prsu.

Pagetova choroba (syn. morbus Paget, osteitis deformans,
osteodystrophia deformans) je kostni onemocnéni charakterizované
lokalizovanou poruchou remodelace kosti, pri které dochazi k
nadmérné kostni resorpci nasledované kompenzatorné zvySenou
novotvorbou strukturdlné neplnohodnotné kosti. Novotvorena kost
je zna¢né dezorganizovana, nazyvame ji "plstovita kost". Takto zménéné
kosti maji vétsi ndchylnost ke zlomeninam.

Postihuje bud:

1. jednu kost - monostoticka forma (15 %),
2. vice kosti - polyostotickd forma.

Predilek¢né axidlni skelet: pater, panev, femur, sakrum, lebka.
Epidemiologie

Vyskyt Pagetovy nemoci je ¢asty v Evropé (Velka Britdnie), Severni
Americe, Australii, na Novém Zélandu, méné Casty je v Asii a Africe.

Nemoc nastupuje typicky v 5.-6. dekadé u muzl i Zen (v poméru pohlavi
muzi:zeny 3:2).

Etiologie
Vyvolavajici pric¢ina zatim neni zndma, predpokldda se spolutcast
genetickych faktord a virl (faktord prostredi).

Patogeneze

1. Faze osteolyticka: charakterizovédna zvysenou aktivitou
abnormalnich osteoklastd (s nékolikandsobné vy3sim poctem jader
nez maji normalni osteoklasty).

2. Faze smiSena: vystupnovana osteolyza vede ke zvySené
novotvorbé kosti.

3. Faze sklerotizace: dominuje novotvorba kostni tkdné.
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70-80 % pacientll je asymptomatickych. U dalSich se vyskytuje:

bolest kosti a prilehlych kloubd, bolest je lokalizovana a tupd, velmi ¢asto se objevuje v noci,

deformity kosti, lebky, zvétseni a deformity obratld,

bolest hlavy,

zvétsSeni obvodu hlavy (pacientovi je najednou maly klobouk),

projevy Utlaku nervl (postiZzeni sluchu)

v misté novotvorené kosti vznik ¢etnych arteriovendéznich spojek, které vedou k zvysenému prokrveni a
palpac¢né zvysSeni teploty nad mistem postizeni,

» fraktury kosti

Diferencialni diagnéza

osteomalacie,
osteoporéza,
osteoartrdza,

kostni metastazy,
primarni nador kosti,
hyperparatyredza.

Diagnostika

Anamnéza: U cca 14 % pripadl pozitivni rodinnd anamnéza.

Zobrazovaci techniky: RTG (lytické a sklerotické leze), CT, radioizotopovy kostni scan

Lebka u Pagetovy  postiZzeni pravé
nemoci lopaty kycelni

Laboratorni diagnostika (markery kostni remodelace):

» markery kostni resorbce: deoxypyridinolin, N-telopeptid a C-telopeptid kolagenu | (INTP, ICTP),
= markery novotvorby: ALP (kostni izoenzym),
m sérové hodnoty vapniku, fosforu a PTH: mohou byt v normé.

Komplikace

m kostni: fraktury, deformity, kostni sarkom,
= neurologické: Gtlak nervovych korend, hluchota,
= zvySeny pritok krve kosti mlze vést k hypercirkulaci, pfi vétdim rozsahu postizeni az k srdecnimu selhani.

Terapie

= bisfosfonaty (alendronat, pamidronat, zoledronat aj.),
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= analoga kalcitoninu,
= nesteroidni protizanétlivé latky (NSPZL),
= suplementace vitaminu D a kalcia,

= chirurgicka terapie kostnich deformit, fraktur,
= pravidelné kontroly.

Odkazy
Souvisejici ¢clanky

= Poruchy kalciofosfatového metabolismu
= |ndikatory kostni prestavby, markery kostni resorpce
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