Dystrofie — poruchy
metabolismu



Dystrofie (degenerace)

« zmeény ze zhorSené vitality zménéenych bunék
e patogeneza:
1. snizeny nebo poskozeny metabolismus bb. nestaci na

zpracovani normalniho produktu (napf. tuku, glykogenu, vody
...) — hromadéni

* nedostatek energie pfi poskozeni mitochondrii => selhani
ijontovych pump a hromadéni vody v burikach

2. do bb. pronika latka z okoli — bb. nemohou nebo nestaci
rozlozit ¢i vyloucit
e napf. zvySeny pfivod normalni latky — tuky => steatoza

3. vrozené enzymaticke vybaveni bb. => produkt nelze
metabolizovat => hromadi se — tzv. stfadavé choroby

— zmeny mohou postihnout bb. nebo mezibunecnou
hmotu



Poruchy metabolismu tuk

o steatOza
— nejCastéjSi porucha metabolismu lipidd

— zmnozeni tuku v cytoplasmé bb. — Ize vidét mikroskopicky v
podobé ruzné velkych kapének
— makroskopicky postizeny organ na fezu zlutavéjsi, ,mastny*
— pficiny:
e z nadmérného pfivodu tukd do bb.
— ve stravé (husi jatra)
— z okolniho prostfedi (zvySeny cholesterol ze zluci se uklada ve sliznici

Zluéniku, histiocyty v okoli chronického hnisavého zanétu — tuky z
rozpadlych leukocytd)

— pfi celkové hyperlipidémii (napf. pfi DM)
» z poruchy metabolismu tuku v bb.

— pfi toxickém poskozeni bb. —napf. steatoza jater u alkoholiku, pfi otravé
muchomurkou zelenou

— pfi hypoxii — napf. steatdza jater pfi srde¢nim selhavani, steatdéza
myokardu pfi téZké anémii
— X lipomatéza — zmnozeni tukovych bunék



Poruchy metabolismu tuk

e lipidozy
— patri mezi stradave choroby (z deficitnino enzymu) —
hromadi se puvodni substrat nebo metabolit
— autosomalné recesivni dédic¢nost — familiarni vyskyt
— vzacne choroby - fada chorob podle deficitniho
enzymu (napf. Gaucherova choroba)

o familiarni hypercholesterolémie
— autosomalné dominantni dédi¢nost

— 1 cholesterol v plasmé + jeho ukladani intra- |
extracelularné (zlutavé uzle v kuzi a v okoli Slach,
tézka aterosklerdéza — umrti na infarkt myokardu jiz ve
3.-4. dekadé)



Poruchy metabolismu tuk

o intersticialni ukladani tuk u (extracelularn é)

— pfi hyperlipidemii se nadbytecne tuky ukladaji
ve tkani s nizkym metabolismem, Casto
hyalinné zménéné

e Slachy, chrupavky, jizvy
o aterosklerotické platy

e ascus senilis cornae — bélavy prstenec na obvodu
rohovky (vyskyt u mladych jedinct — podezieni na
hypercholesterolemii)



Poruchy metabolismu bilkovin

e hyalinni zm ény
— hyalin — z feckeho hyalon = sklo, latka barvici se v HE
diftzné ruzové, homogenni, bezbunééna

— intracelularné
 hyalinni kapénky (ruzny podklad i vyznam — od
vystupriovanych funkénich zmén az po nekrozu)
— hepatocyty podléhajici apoptdze pfi hepatitidach
— Vv tubulech ledvin pfi proteinurii
« Malloryho hyalin v hepatocytech pfi alkoholismu

— extracelularné — pripomina chrupavku

* hyalinni zmény kolagenniho vaziva — napf. jizva,
ateroskleroticky plat, bilé télisko v ovariu

* serozni povrchy (po zanétech — hl. pleura, na povrchu sleziny
— polevova slezina — perisplenitis cartilaginea, Casté, bez

klinického vyznamu)
» tendence ke kalcifikaci



Poruchy metabolismu bilkovin

* hlenovité (mukoidni) zm ény
— hlen (= mucin) — typy:
 tvoren epitelialnimi burikami
e soucast mezibunécné hmoty v pojivovych tkanich (slozité
mukopolysacharidy a mukoproteiny)

— hromadéni hlenu epiteloveho puvodu
o cysticka fibroza (mukovisciddza)
— autosom. recesivné dédi¢na choroba
— tvofi se abnormalné vazky hlen
» dychaci cesty — opakované infekce

» zazivaci trakt — u novorozence mekoniovy ileus, cysticka
fibroza pankreatu, biliarni cirhdza z obstrukce zlucovych
cest

» tobsah chloridd v potu
» Vets. neplodnost



Poruchy metabolismu bilkovin

* hlenovité (mukoidni) zm eény
— hromadéni hlenu pojivoveho puvodu

 mukopolysacharidozy

— vzacne dédicneé choroby - patfi mezi stfadave (deficitni
enzym)

— Kklinicky - poruchy rastu (trpaslictvi), gargoylismus
(deformovany oblicek tvaru gotického chrli¢e), Casto
mentalni retardace ...

e ganglion

— hromadéni hlenu v podkoznim vazivu pfi traumatizaci (hl.
v okoli kloubt na zapésti)

— makroskopicky — dutina vyplnéna hledem

* myxedem

— hlenovité prosaknuti podkozi pfi snizené funkci Stitné

zlazy



Poruchy metabolismu bilkovin

« amyloidoza

— nazev Virchow — latka podobna skrobu (barvi se hnédé
Lugolovym roztokem)

— chemicky nejednotna latka x spolec¢né vlastnosti:

* makroskopicky — postizené organy tuzsi, voskovité, na fezu
matny (Spekovity) lesk

» mikroskopicky — podobné hyalinu (homogenni, bezbunécna
hmota)

 elektronopticky
— uklada se vzdy extracelularné, hl. kolem cev

— Inertni (nelze odstranit)
e organy poskozeny nevratné !!! (selhani ledvin, srdce ...)



Poruchy metabolismu bilkovin

e déleni amyloidu:
— generalizovany
e primarni — bez zfejmé zakladni choroby, postihuje nejCastéji
myokard, méné Casto GIT, ledviny

e sekundarni

— pri chronickych zanétech (TBC, revmatoidni artritida,
osteomyelitida ...) — uklada se ve slezing, jatrech,
nadledvinach, sliznice GITu, ledvinach, lymfatickych uzlinach

— pfi mnohotném myelomu (vznika stépenim imunoglobulinu
produkovanym nadorovymi bb.)

— lokalizovany
» v nékterych nadorech (napf. stitné zlazy)
 stafecky typ amyloidu v myokardu (bez klinického vyznamu)
* v mozku pfi Alzheimerové chorobé



Poruchy metabolismu sacharid U

e glykogenozy
—vzacné dédiéné choroby (véts. autosomalné
recesivni)
— nékolik typu
 podle deficitniho enzymu

 glykogen nebo jeho metabolity se uklada do
ruznych organu a tkani (jatra, srdce, ledviny,
kosterni svaly ...)



Poruchy metabolismu sacharid U

e diabetes mellitus

— pfiCina - nedostatek insulinu

« absolutni (Langerhansovy ostravky tvori malo
nebo vubec)
— . typ
— autoimunitni onemocnéni
— vznik v mladi (1.-1l. dekada)

* relativni (cilové tkané na insulin nereaguiji)

— Il. typ
— geneticka predispozice + zevni faktory (obezita)

— vznika v dospélosti



Poruchy metabolismu sacharid U

diabetes mellitus
— projevy:.
* hyperglykemie
* glykosurie (pfi pfekrocCeni ledvinného prahu pro vstrebavani
glukdzy z primarni moce — 10 mmol/l)
* polyurie + polydipsie
« dekompenzovany diabetes — kdma z rozvratu vnitfniho
prostfedi (hypeglykemie + ketoacidoza)
— komplikace:
» aterosklerdza tepen — ICHS, tepny DKK ...

* poskozeni mikrocirkulace (diabeticka retinopatie — poSkozeni
zraku, neuropatie — ztrata citlivosti, gangrény DKK)

e poSkozeni ledvin (cév, glomerull, infekce) — az ledvinné
selhani
» pokles imunity (mykotickeé infekce)



Poruchy metabolismu
nukleoprotein u

* slozené proteiny s nukleovymi kyselinami
— tvofi bunécéné jadro
— odbouravanim vznika kyselina mocova (vylucovana ledvinami)

e dna
— zvySena produkce a/nebo snizené vyluéovani kyseliny mocove —
uklada se v ledvinach a vazivovych tkanich (kolem kloubu)
« primarni (dédi¢né onemocnéni- metabolicka porucha)
« sekundarni (pfi zvySeném rozpadu bb. — napf. nadorovych bb. pfi
lecbé)
— projevy:.
 akutni zachvaty — velmi bolestivé postizeni kloubu (typicky bazalni
kloub palce nohy)
» chronické projevy
— deformace kloubt + uloZeniny kyseliny moc¢ové v okoli (dnavé tofy)
— poskozeni ledvin



Poruchy metabolismu vody a
elektrolyt U

osmoticky tlak mezi intracelularnim a extracelularnim
prostfedim dan rozlozenim iontu (elekrolytl)
— elektrolyty:

 intracelularné: kalium a fosfaty

« extracelularné: natrium + chloridy + bikarbonaty
— voda:

 intracelularné: 55%

o extracelularné: 45% (v télnich tekutinach — krev, lymfa + v intersticiu
— tkanovy mok)

intracelularni zmeény

— vakuolarni (hydropicka) dystrofie
extratracelularni zmény (hl. tkannovy mok)
— dehydratace

— hyperhydratace
— otoky



Poruchy metabolismu vody a
elektrolyt U

« vakuolarni (hydropicka) dystrofie
(degenerace)
— pritomnost vakuol vody v cytoplasmé bb.
— postihuje hlavné parenchymatdzni organy (jatra,
ledviny, myokard) — zdurele, zakalené
— mikroskopicky — pénita cytoplasma bb.
— pFiciny
e sepse, otravy, hypoxie, poruchy vyzivy ...

» néktera virova onemocnéni — napf. herpeticka, nahromadéni
velkého mnozstvi vody v bb. — balonova degenerace — bb.
praskaji — puchyf



Poruchy metabolismu vody a
elektrolyt U

dehydratace

— ztrata vody
» pfi¢ina - ziznéni, DM
» vice ochuzeno intracelularni prostfedi => 1 osmotického tlaku v bb. —
HYPERTONICKA DEHYDRATACE

— ztrata vody a natria
« pfi¢ina - zvraceni, prdjem, popaleniny
« Ubytek extracelularni tekutiny bez osmotickych zmén — ISOTONICKA
DEHYDRATACE

— ztrata hl. natria
e pri¢ina - nedostatek aldosteronu, poruchy resorpce Na v ledvinach

« | osmotického tlaku (=> vody) extracelularné, v bb. tekutina zmnozena —
HYPOTONICKA DEHYDRATACE

— pfiznaky
 ztrata turgoru podkozi (patrno na zapésti — kozni fasa, v obli¢eji — propadlé
tvare a oci, vystouply nos — facies Hippokratica)
» suché sliznice (oschly jazyk)
e suché serdzni povrchy
» az Sokova cirkulace



Poruchy metabolismu vody a
elektrolyt U

* hyperhydratace

— HYPOTONICKA — ,otrava vodou*“
e VZache

 ztrata Na + nadmérny privod vody (horke provozy,
tropy)
e projevy — podrazdéni CNS (zvraceni, kdbma)
— ISOTONICKA
» Castéji (hadmérny prisun — napf. infuze,
nedostatecné vyluCovani — selhavani ledvin)
 nahromadéni tkariového moku v intersticiu — otoky

(edémy), celkové prosaknuti organismu, hl.
podkozi - anasarka



Poruchy metabolismu vody a
elektrolyt U

o otoky (edémy)

— lokalni hyperhydratace (vodnaté prosaknuti
tkani)
— hydrops — nahromadeéni tekutiny v

oreformované dutiné (hydrotorax,
nydroperikard, hydroperitoneum — ascites)

— transudat (vypotek chudy na bb. a bilkoviny —
nizka specificka vaha) x exsudat (pri zanétu
— vice bb. a bilkovin — vySsi specificka vaha)




Poruchy metabolismu vody a

elektrolyt U

o otoky (edémy) - p FiCiny:
— venostaticky (kardialni)
» 1 tlak na venoznim konci kapilar (ztizeni odtoku krve)
« trombdza zil, gravitace (dlouhé stani) — otoky DKK
» selhavani pravé komory srde¢ni — méstnani a otoky ve velkém obéhu
» selhavani levé komory srdec¢ni — edém plic
— hypalbuminoticky

 bilkoviny v krvi pomahaji navratu tekutin do kapilar (tvofi osmoticky
tlak)

 lokalizovany v mistech fidkého podkozniho vaziva (obli¢ej — hl. vicka,
genital)

* renalni otoky (ztraty bilkovin do moci pfi nefrotickém syndromu), edémy
pri hladovéni a kachexii — nedostatecny prijem bilkovin, nedostatecna
tvorba — jaterni onemocnéni)

— lymfaticky

* z blokady lymfatickych cév a/nebo uzlin (po zanétech — ruze,

metastazy, po ozareni, chirurgické odstranéni uzlin — axila u ca prsu)

» bohaty na bilkoviny — dochazi ke zmnozeni vaziva (otok tuhy,
neforemny — podoba se sloni kiizi — ELEFANTIAZA)



Poruchy metabolismu vody a
elektrolyt U

hypernatremie

— 1 koncentrace Na v séru

— pri¢iny — nedostatek vody, zvySeny pfijem (piti morské vody), snizené
vyluéovani ledvinami (napf. nadbytek kortikoid — Cushinguv syndrom)

hyponatremie

— | koncentrace Na v séru

— pri¢iny — otrava vodou, snizeny pfijem, zvySené ztraty ledvinami, kuzi
(pocenim) nebo GITem (prajmy, zvraceni)

hyperkalemie

— 1 koncentrace K v séru

— pri¢iny — pfijem i.v., ledvinné selhavani, nedostatek aldosteronu,
zvySeny rozpad bb. (nadorovych, hemolyza erytrocytu)

— projevy — slabost, neuromuskularni poruchy, srdeéni arytmie az zastava
srdce

hypokalemie
— | koncentrace K v séru
— pri¢iny — snizeny pfijem potravou, ztraty GITem (zvraceni, prajmy),
ledvinami
— projevy — svalova slabost, vakuolarni degenerace bb. ledvinych tubult



