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Prehlad histopatologickych charakteristik nddorov kosti. Sicastou prehladného ¢lanku je stru¢ny komentar k jednotlivym jednotkdam

podla World Health Organization (WHO) klasifikacie s dérazom na diferencialnu diagnézu.
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Histopathology of bone tumors

A histopathological classification of tumours of the bones is shown. Tumorous entities are divided into the categories according WHO
2002 and short commentary is added to each entity with emphasis on diferential diagnosis.
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Primarne nddory kosti su zriedkavé. Predstavuju
priblizne 0,2 % zo vietkych malignit s incidenciou
menej ako 1 % na 100 000 obyvatelov (1). Vyskyt
tychto nddorov mé s ohladom na vek bimodal-
nu distribuciu s vrcholom v dospievani a mensim
vrcholom vo veku okolo 60 rokov. Dal$ou charak-
teristickou vlastnostou je, Ze kazdy z tychto na-
dorov ma svoj predilekeny vek, svoje predilekéné
miesto a uprednostnenie pohlavia, ¢o je dolezitou
pomockou v diferencidlnej diagndze. Ur¢ovanie
biologickych vlastnosti nadoru, a to histologickej
typizacie (typing), stupna diferenciacie (grading)
aantomického rozsahu (staging) v onkolégii je mi-
moriadne déleZité. Systém TumorNodusMetastaza
uspesne aplikovany na epitelové nadory, pri hod-
noteni nddorov kosti méa urcité limity podmienené
skutocnostou, Ze sarkdmy menej ¢asto metastazuju
do lymfatickych uzlin. Pre hodnotenie stagingu

Tabulka 1. Modifikovana Ennekingova schéma
stagingu malignych nadorov kosti (nevztahuje
sa na myelom, lymfém a Ewingov sarkom).

Grade
G1 nizky (low grade)
G2 vysoky (high grade)

Miesto

T1 — intrakompartmentalne (v kosti)

T2 - extrakompartmentélne (Sirenie z kosti do
okolia)

Vzdialené metastazy

MO - bez regionalnych i vzdialenych metastdz
M1 - regionalne a vzdialené metastazy
Stadia

IAGT T1 MO

IBG1 T2 MO

IIAG2T1 MO

IIBG2T2 MO

Il akékolvek M1

Na histologicku typizdciu sa najviac pouziva klasifi-
kdcia svetovej zdravotnickej organizdcie (WHO) (4).
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nadorov kostf je preto vyhodnejie pouzivat tzv.
Ennekingovu schému. (2) Zaklada sa na dvoch
charakteristikach naddoru. Na stupni diferenciacie
(G grade) a antomickej lokalizacii (T - ,anatomic
extension of the tumor”). Na ur¢ovanie gradingu
sa pouziva Brodersov systém, ktory vychadza zo
stanovenia pomer diferencovanych a nediferenco-
vanych buniek v mikroskopickom obraze nadoru
(3). Druhym kritériom je anatomicka lokalizcia a ur-
Cuje, ¢i nddor postihuje len kostné struktury, alebo
prechéddza aj do mékkych tkanfv okolo kosti.

V kradtkom prehladu uvedieme niektoré
z najcastejsie sa vyskytujucich nddorov.

Nadory vznikajace z chrupky

a) Osteochondrém (osteokortilaginézna
exostodza)

Patri medzi najcastejsie benigne nadory kos-
tl. Topicky vyrasta z dihych kosti v blizkosti kibov.
Rastie pomaly. Urychleny ndrast a bolestivost svedci
o zriedkavej malignizacii. V resekcnych preparétoch
nador je uzlovity vzhladu ruzickového kelu s lemom
zrelého kostného tkaniva, ktoré je zvonka kryté 0,1
az 3 cm hrubou vrstvou chrupky a periostalnym
vazivom. V blizkosti sa vacsinou vytvdra burza, ktora
moze neskdr zvapenatiet alebo skostnatiet. Vacsina
osteochondrémov sa vyskytuje sporadicky a rastie
solitarne. Mnohopocetné 1ézie, osteochondroma-
t6za, je autozomalne dominantna dedi¢na choroba
s pritomnostou mutacie génu EXT-1 (5).

b) Chondrém

Patri medzi najcastejsie benigne kostné na-
dory. Nador tvorf zreld chrupavku, nevyskytuje sa
v fiom osteoid. Rozoznadvame 2 formy: periférny,
tzv. juxtakortikdlny na povrchu kostf a centrdiny

Onkoldégia (Bratisl), 2011; ro¢. 6 (2): 72-76

chondrém (enchondrém) v drefovej dutine kosti.
Periférne chondromy su relativne malé, pomaly
rastd. Enchondrémy sa vyskytuju najcastejsie na
prstoch ruk. Podobne ako periferny chondrom, aj
enchondrémy rastd pomaly; zo zaciatku nezaprici-
Ruju Ziadne tazkosti alebo bolesti. Pri pomalom raste
deformuju clanky prstov, moze dojst aj k patologickej
frakture. Histologicky sa nachddza v strede pévodnej
spongidzy hyalinové chrupkovité tkanivo s riadnou
chrupkou s typickou uzlovitou stavbou. Na stanove-
nie malignity nestacf hodnotenie len histologického
obrazu. Vyznamnd je lokalizacia nddoru:

B v krdtkych rarovitych kostiach koncatin: maju
enchondrémy dobru progndzy,

B vrebrdch majuinapriek benignemu vzhladu
fakultativne maligny rast,

m v dlhych rdrovitych kostiach: enchondrém
rastie Casto cez celu Sirku,

B vpanve:aj napriek chybaniu malignych Struk-
tur (okrem miernej polymorfii jadier) su en-
chondrémy vzdy povazované za maligne,

B viacndsobné enchondrémy (enchondromaté-
za): sU prejavom vyvojovej poruchy enchon-
drélnej osifikacie. Morbus Ollier charakterizuje
koncentraciu enchondrémov na jednu cast
skeletu. Pri Mafuciho syndrome sa enchondro-
matdza kombinuje s hemagiémom makkych
tkaniv. V obidvoch pripadoch dochéddza v 50
% pripadov k rozvoju chondrosarkémov.

c) Chondromyxoidny fibrom

Zriedkavy semimaligny nador kosti, ktory je
zlozeny s chondroidného a myxoidného tkaniva. |
napriek miestami destrukénému rastu a sklonom
k recidive (25 %) nemetastazuje. Prejavuje sa v 2.
a 3. dekade Zivota najcastejsie na tibii. Vytvara
rézne velké uzly obsahujice myxoidné, fibréz-



ne a chondroidné bunky. Maju gulaté ovélne
jadrd a zriedka mitézy. Na periférii uzla su bunky
tesnejsie ako v centre. Medzi uzlami leZia hrubé
pruhy malych vretenovitych buniek. Diferencidlne
diagnosticky treba mysliet na chondroblastom,
event. chondrosarkém.

d) Chondroblastém

Ide o pomerne zriedkavo sa vyskytujuci na-
dor zaradeny medzi benigne chondrogénne
n&dory. Sivo modré elastické nadorové tkanivo
tvoria rozdielne velké uzlovité loziska chondro-
idného tkaniva, obsahujlce ostro ohranicené
chondroblasty s izomorfnymi jadrami. Medzi
nimi lezi bunec¢naté granulacné tkanivo s mnoz-
stvom viacjadrovych histiocytarnych obrovskych
buniek, ¢o méze viest k zdmene s obrovskobun-
kovym kostnym nadorom. Podla Campanacciho
(6) ide o nizkomaligny (low-grade malignity)
chondrosarkom, o com svedci aj nediferencova-
né tkanivo s obrovskymi bunkami, ojedinelymi
mitézami, krvacanim a loziskovymi nekrézami.

e) Chondrosarkom

Tretf najcastejsi maligny néddor kostf. Vznikd z
chrupky kostry a sklada sa z atypického chrupko-
vého tkaniva a malého mnozstva vaziva. Nador
moze spontanne vzniknut priamo z miestne;j
chrupky (= primdrny chondrosarkém), alebo
najma u mladsich pacientov najskér vychadza
z chondrému (= sekunddrny chondrosarkdm).
Primarne chondrosarkémy vznikaju v epifyzach
dlhych kosti a $iria sa do metafyz. Hlavnou loka-
lizdciou su ploché kosti a proximélne tubuldrne
kosti koncatin. Histologicky nachddzame rézne
velké uzly s hyalinnou chrupkou, ktord obsahuje
variabilny pocet buniek rézneho stupna diferen-
cidcie, nukledrnych atypov. Mitozy su zriedkavé.
Nédor rastie pomaly a ma tendenciu prenikat
do ciev a vytvérat nddorové tromby. Neskor vy-
tvara hematogénne metastazy kavalneho typu.
Metastazy do regionalnych lymfatickych uzlin
su zriedkavé. NeUplnym odstranenim zostdva
vysoké riziko recidivy. Pri biopsiach méze dojst
k implantacnej metastaze v bioptickom kanali.
Vlysoko maligne formy chondrosarkdmu G3/4
mavaju abnormality na chromozéme Ip a muta-
cie génu p53. Zo vsetkych druhov chondrosarké-
mu je najmalignej$im mezenchymalny chondro-
sarkom s najvyssim vyskytom v 3. dekdde Zivota
s ¢astymi metastazami. Pri dediferencovanom
chondrosarkdéme sa ¢asto vyskytuje mutdcia
p53 génu. Klasicky chondrosarkém ma relativne
priaznivd prognozu, lepsiu ako osteosarkdm,
pre pomaly rast, s vynimkou dediferencovanej
a mezenchymalnej formy.

Obrdzok 1. Osteosarkém konvencny variant.
Nadorové tkanivo zloZzené z chaoticky usporia-
danej sarkomatdznej strémy, nadorového osteo-
idu, nddorovej kosti.. Nadorovy osteoid vyrazne
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Obrdzok 2. Mezenchymalny osteosarkom.
Zretelny dimorfizmus. V lavej Casti obrazku
nediferencované malé okrihle nddorové bunky.
V pravom rohu dobre diferencovany chondro-
sarkdm. Hematoxylin eozin 200 x.

Obrdzok 3. Malobunkovy osteosarkom.
Okruhle malé modré nadorové bunky podoba-
juce sa na nadorové bunky Ewingovho sarkému.
Medzi povrazcami nddorovych buniek loZiska
maligneho osteoidu. Hematoxylin eozin 200 x.
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Nadory vznikajace
z kostného tkaniva

a) Osteém

Je dobre ohranic¢eny, pomaly rastuci benigny
nador. Vyskytuje sa najcastejsie v ¢elustiach, parana-
zaInych dutinach a kalve. Histologicky je zlozeny z mi-
neralizovanej kostnej matrix s vyskytom osteocytov.
Diagnézu stanovime na zaklade anamnézy (stacio-
namy nalez alebo pomaly rast) a z RTG nalezu.

b) Osteoidny oste6m

Benigny ohraniceny kostny nador s vaskula-
rizovanym tkanivom, osteoidom a nezrelou kos-
tou. Vyskytuje sa u deti, adolescentov a mladych
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Tabulka 2. \WHO - klasifikdcia kostnych
nadorov (2002).

1. Nadory tvoriace chrupku:

benigne: osteochondrém, chondrém, encho-
ndrém, periostalny chondrém, mnohopocetna
chondromatdéza, chondroblastém chrondromy-
xoidny fibrom

maligne: chondrosarkém — centrélny, primarny

a sekundarny, periferny, dediferencovany, mezen-
chymovy, svetlobunkovy

2. Nadory tvoriace kost:

benigne: ostedm, osteoidny ostedm, osteoblas-

tom

maligne: osteosarkém — konvencny — chondrob-
lasticky, fibroblasticky, osteoblasticky, teleangiek-
taticky, malobunkovy, centrélny s nizkou maligni-
tou, sekundarny, perostedlny, parostedlny, perios-
talny, povrchovy s vysokou malignitou

3. Nadory z fibrézneho tkaniva:
benigne: dezmoplasticky fibrom
maligne: fibrosarkom,

4. Fibrohistocytarne nadory
benigny fibrézny histiocytém
maligny fibrézny histiocytom

5. Ewingov sarkom - primitivny neuroekto-
dermalny kostny nador (PNET)

6. Hematopoetické nadory — myeldém, maligny
kostny lymfom

7. Obrovskobunkovy nador (osteoklastom)
obrovskobunkovy nddor
maligny obrovskobunkovy nador

8. Nadory z chorda dorsalis
chordém

9. Cievne nadory:
benigne: hemangiom, lymfangiom
maligne: angiosarkom

10. Nadory z hladkej svaloviny
leiomyém
leiomyosarkém

11. Nadory z tukového tkaniva
lipom
liposarkém

12. Nadory z nervového tkaniva
- neurilemomm

13.Iné
adamantindbm
kostné metastazy

14. Nadorom podobné afekcie - kostné cys-
ty: aneuryzmaticka, jednoduchs, fibrézna dyspla-
zia, osteofibrézna dysplazia, Langerhansova histi-
ocytoza, Erdhein-Chesterova choroba, hamartom
hrudnej steny

dospelych. Histologicky tvori tzv. nidus charakte-
rizovany ramcami osteoblastov, pritomné su aj os-
teoklasty a cievnata fibrozna stréma. Osteoblasty
produkuju osteoid, alebo zrel kost.

c) Osteoblastom

Nezhubny nddor vychddza z osteoblastov,
a preto je virtudlne identicky s osteoidnym osteo-
mom. Na rozdiel od osteoidného ostedmu nema
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Obrdzok 4. Obrovskobunkovy kostny nador.
Riedka stréma s pocetnymi izomorfnymi vrete-
novitymi bunkami a viacjadrovymi obrovskymi
bunkami. Mitézy zriedkavé. Mélo kostnej medzi-
bunkovej hmoty. Hema

Obrdzok 5. Ewingov sarkém. Tmavé okruhle

lymfocytom podobné nadorové bunky s pozi-
tivitou glykogénu v cytoplazme. Bez vyraznej

mitotickej aktivity. PAS. 400 x.

Obrdzok 6. Ewingov sarkom. Nadorové bunky
s intracytoplaymatickou pozitivitou CD 99. Imu-
nohistochemicka reakcia. 200 x.
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limitovany rastovy potencial. Nador sa manifestuje v
druhej dekade Zivota prevazne u muzov a vyskytuje

sa najma v chrbtici a dlhych rarovitych kostiach.
Objavuje sa ako 2 — 10 cm velké loZisko bez perifo-
kalnej sklerézy. Histologicky sa skladd zo zoskupenia
Sirokych osteoidnych trdmcov, ktoré st ohranic¢ené
pocetnymi osteoblastmi, osteoklastmi a stromou
bohatou na kapilary. Aj privyskyte hyperchromazie
a polymorfie jadier ide o nezhubny nador. Nador
s vysokou celulizciou sa oznacuje ako agresivny
osteoblastdém a ma tendenciu k recidivam.

d) Osteosarkom

Po plazmocytdme ide o druhy naj¢astejsi ma-
ligny kostny nador. Najcastejsie sa vyskytuje (80 %)
v metafyzach dlhych kosti. Prvy vrchol vyskytu je u
deti a dospievajucich, druhy u pacientov starsich 40
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rokov. V tychto pripadoch ¢asto po predchédzajicej
chorobnej zmene (sarkdm z oZiarenia, Pagetova
choroba). Vacsina osteosarkdomov vzniké spontanne.
Genetickd dispozicia je u pacientov s retinoblas-
témom oka. Histologicky je nddorové tkanivo
zlozené z chaoticky usporiadanej sarkomatdznej
strémy, nddorového osteoidu, nddorovej kosti a casto
ajz nddorovej chrupky. Hlavnym kritériom je tvorba
nadorového osteoidu malignymi osteoblastmi s
polymorfnymi hyperchrémnymi jadrami. Podla
toho, ktoré faktory rastu dominuju, v popredi je
proliferacia osteoblastickych bunkovych elementov
s novym vytvéranim kosti (osteoplasticky osteo-
sarkdm), alebo osteoklastickd aktivita (osteolyticky
osteosarkém), alebo tvorba ciev (teleangiektaticky
osteosarkém) (7). Osteosarkém je vysoko maligny
nador, rastie rychlo destruktivne a skoro metastazu-
je do pluc (kavélny typ). Picci (8) upozornuje, ze uz
priinicidlnej diagndze osteosarkému su vo vacsine
pripadov pritomné mikrometastazy, o ¢om svedci
aj velmi kratke preZivanie tychto pacientov.

e) Centralny osteosarkém
Vznikd v meduldrnej dutine a zahfia:

1) konvené¢ny intramedularny osteosarkém,
ktory je prototypom dalsich jednotiek ako su:

2) centralny osteosarkdm nizkeho stupia
malignity, ¢o je zriedkavy typ s variabil-
nou vretenobunkovou populaciou a malym
mnozstvom bunkovych atypoy,

3) teleangiektaticky osteosarkdm: je to des-
truktivny osteolyticky nddor s prevahou zosku-
peni nddorovych ciev a malym mnoZstvom
nadorového osteoidu a nddorovej kosti,

4) malobunkovy osteosarkém tvori ma-
|é okrdhle modré bunky pripominajice
Ewingov sarkém. Tvorba osteoidu na rozdiel
od Ewingovho sarkdmu je zachovana.

f) Povrchovy osteosarkém
Ide o nddorové Iézie vznikajice na povrchu

kosti. Zahfna:

1) parostealny osteosarkém - nddor nizkej
malignity s fibro-, osteo- a ¢asto aj chondrob-
lastickymi Struktrami. Vzniké v parostedlinom
makkom tkanive. Ma sklon k recidivam, meta-
stazuje vsak zriedka. Progndza je priazniva.

2) periostalny osteosarkém vznikd medzi
kortexom a periostom najcastejsie v oblasti
diafyzy tibie a femuru. ZastUpenie cytologic-
kych abnormalit je vy3sie ako o parosteéine-
ho osteosarkdmu.

3) povrchovy osteosarkom vysokého stup-
na malignity je rovnakého vzhladu ako kon-
vencny osteosarkém s tym rozdielom, ze
rastie na povrchu (9).

Nadory vznikajuce
z fibrozneho tkaniva

a) Dezmoplasticky fibrom

Zriedkavy nador kosti pozostavajuci z kola-
génového vldknitého mélobunkového spojivo-
vého tkaniva. Rastie lokdlne destruktivne, inva-
zivne a inklinuje k recidivam bez metastazovania.
Viyskytuje sa v kazdom veku a v kazdej kosti.

b) Fibrézna dysplazia

Casta benigna kostna 1ézia (= morbus Jaffe-
Lichtenstein), ktord sa objavuje najma v oblasti
femury, tibie a tvarovej lebky. Vyskytuje sa naj-
ma u deti a adolescentov. Variant vo viacerych
kostiach je sprevadzany pigmentaciou pokozky
tvére, pubertas praecox (najma dievcatd) a znize-
nim funkcie stitnej Zlazy (= Albrightov syndrém).
Drefové dutina je vyplnend sivobielymi hmotami
pozostavajucimi histologicky z trabekul pletivovej
kosti, ktord neobsahuje osteoklasty alebo oste-
oblasty. Komplikaciou su patologické fraktury,
zriedkavo maligny zvrat. Pri tejto jednotke bola
identifikovana aktivacia mutacia G-proteinu, ¢o
potvrdzuje neoplasticky povod lézie (10)

¢) Neosifikujuci fibrom (fibrézny
kortikalny defekt)

Ide zrejme o pozostatok fibrohistiocytarnych
elementov v kortikélnej vrstve. Topicky sa najcas-
tejsie vyskytuje v dlhych kostiach dolnych konca-
tin, najma na tfbii. Niekedy spontédnne regreduje.
Malokedy byva niekolko loZisk v kostiach.

d) Fibrosarkém kosti

Ide o zriedkavy maligny kostny nador, ktory
vznikd v drefiovych priestoroch. Histologicky sa
skladd zo sarkomatézneho spojivového tkaniva,
v ktorom sa nenachddzaju Ziadne kostné, osteo-
idné, alebo chrupkové Struktury. Lokdlne vyvolava
silnu destrukciu kosti. Pripomina osteolytické lo-
Zisko. Vzniké v kazdom veku a uprednostnuje dihé
rdrovité kosti. Histologicky su kostné fibrosarkomy
identické so sarkdmami makkych tkanfv. Nador
rastie relativne pomaly a neskoro metastazuje. Ma
preto medzi malignymi nddormi kosti priaznivd
prognozu.

Histiocytarne
a fibrohistiocytarne tumory

a) Benigny fibrézny histocytom

Kostné tkanivo je zriedka vychodzim bodom
tohto nezhubného nadoru. Vzniké v drefiovom
priestore, moze byt v kazdej kosti. Prejavuje sa
ako osteolytické destrukené loZisko. Klinicky sa



rovna kostny fibrézny histiocytdm fibréznemu
histiocytdomu makkych tkaniv.

b) Maligny fibrézny histocytém

Primarne maligny kostny nddor s fibroplastic-
kou a sUi¢asne histocytarnou diferenciaciou. Nador
vznika v kostnej dreni (predovsetkym kolien), je
menej agresivny ako osteosarkém. Vyskytuje sa
v kazdom veku. Histologicky je rovnaky ako va-
riant z makkych tkanfv. Mesiace az rok trvajuci na-
dor sa klinicky pred stanovenim diagndzy prejavi
miestnym opuchom a bolestivostou a ¢asto aj
patologickou frakturou. Prognéza je v porovnani
s ostatnymi malignymi nddormi kosti priazniva.

c) Histiocytéza X

Zahrriuje choroby, ktoré charakterizuje proli-
feracia neoplastickych Langerhansovych buniek.
Méze byt unifokélna (solitarny eozinofilny granu-
|6m) multifokadlna (Hand-Schuler-Christianova
choroba) alebo diseminovana (Lettere-Siweho
choroba). Solitérny eozinofilny granulém je lokal-
ne osteolytickd afekcia kosti, vytvorena retikulo-
histocytarnym granulacnym tkanivom s rbznym
obsahom eozinofilnych granulocytov. Najcastejsie
postihuje deti do 15 rokov. Topicky sa najcastej-
Sie vyskytuje v lebke, ¢elustiach, rebrach, ale aj
v stavcoch; na dlhych kostiach femuru a humere.
Infiltraty eozinofilov ovlddaju obraz a sucasne tu
nachadzame Specifické formy histocytov (histo-
geneticky pribuzné s Langerhansovymi bunka-
mi), typické pre histiocytozu X. V proliferacnejfdze
sa nachadzaju prevazne histiocyty a len malo
eozinofilnych granulocytov. V granulomatdznej
fdze pocetné eozinofily. Xantomatdzna fdza je
charakterizovanad histocytmi a vietkymi typmi
penovych buniek a loziskovo nahromadenymi
eozinofilmi. Stddium fibrézneho jazvovatenia pred-
stavuje hojenie eozinofilného granuldmu.(11)

d) Erdheim-Chesterova choroba

Zriedkava choroba neznamej etioldgie, kto-
ru charakterizuje histocytéza postihujuca kosti.
Infiltrat byva sprevadzany fibrézou. Vek pacienta
je okolo 40 rokov a najcastejsie postihuje dren
dlhych kosti koncatin.

e) Obrovskobunkovy nador
(osteoklastom)

Klein charakterizuje obrovskobunkovy néddor
(v dalsom OBN) ako lokéIne agresivny nador s vy-
raznou tendenciou k lokdlnemu sireniu, ¢astymi
recidivami a zriedkavo plicnymi metastdzami
(12). Vychéddza z osteoklastickych elementov (=
obrovskobunkovy nador kostf), ktoré vykazuju
histiocytdrne nadorové markery. Vznika v epi-

Prehladové cldnky

Tabulka 3. Lokalizacia, vekova distribucia a histologickd obraz malignych kostnych nddorov podla

Hameeda a Kleina. (17)

Nador Lokalizacia Vek Histologicky obraz
Chondrosarkom p\ochg kosti r,ﬂetafyza’
a epifyza dlhych kosti
Konvenény metafyza 20— 80 variabilne puh,ecnata )chrupka
prenikajuca kostou
Dediferencovany metafyza 30 konvencn}/ chondrgsarkom %vretehobunkovy
sarkém vysokého stuprna malignity
Mezenchymovy metafyza 2050 nedlferencovgny malobunkovy nador
s hyalinnou chrupkou
’ s konvencény s mnozstvom velkych svetlych
Svetlobunkovy epifyza 20-70 nadorovyich buniek
Osteosarkém metafy,z%/ dlhyjch 20-70
kosti, celust 40
Konvencny Dren osteoid tvoreny priamo nddorovymi bunkami
Centralny nizkeho Dren lahkd atypickd proliferacia fibroblastov
stupna malignity a zhrubnuté kostné tramce
Telleanglektatlcky c,iren , priestory vyplnené krvou, fibrozne
priestory vypinené Dren septd vysoko maligny osteoid
krvou, fibrézne plavy gny
) ) lahka atypicka proliferacia fibroblastov
Parostealny kortex mimo periost X Lo
a zhrubnuté kostné tramce
Periostedlny kortex v perioste mnozstvo chrupkovej matrix a maligny osteoid
- . s al
Fibrosarkém metafyzy 20-60 fascikularne uspcl>r|,adane maligne
vretenovité bunky
Mahgny f|brozmy metafyzy 2080 storiformne uspor\adang r_nahgne vretenovité
histocytom bunky a histiocyty
, lebka, stavce, panva, o ) s
Myelém dlhé kosti 40 atypické mnoklondlne plazmatické bunky
Lymfém kdekolvek vietky proliferacia lymfoidného tkaniva
Adamantinom kortex tibie fibuly 25-35 epitelové bunky a fibroblasty a lameldrna kost
Metastédzy karcinomu kdekolvek 40 mallgne? Epltelo.ve bunky.powrdene
imunohistochemicky
Ewingov sarkom diafyza dlhych kosti 5-20 malé okruhle modré bunky
Chordém lebec¢néd spodina 30 hniezda vakuolizovanych buniek

krizova kost

v myxoidnej matrix

fyzach dlhych rdrovitych kosti (najma v oblasti

kolien) a rozsiruje sa do metafyz.

Makroskopicky pozorujeme v destrukénej

ské bunky su zatlacené do Uzadia. Vyse 50 %
pripadov, ktoré sa vyskytuju v oblasti kolien
a panvy recidivuje a cca 10 % ma maligny

zéne kosti sivocervené krehké naddorové hmoty

s cystami, krvacaniami, nekrézami a zvyskami

trdmcov. Bez toho, aby vypovedali ¢osi o biolo-

gickej povahe na zaklade histologickych kritérif
sa rozdeluje OBN do 3 stupnov:

B stupen l.:skladd sa z riedkej na cievy bohatej
strémy s pocetnymi izomorfnymi vretenovi-
tymi bunkami a viacjadrovymi obrovskymi
bunkami. Mitézy su zriedkavé. V nddorovom
tkanive sa nachadza malo kolagénu, alebo
kostnej medzibunkovej hmoty.

H stupenll.:vtomto pripade sa do popredia do-
stdva vretenovitd stréma vykazujlca zretelné
jadrové polymorfie, ako aj mitoticku aktivitu.
Pocet a velkost obrovskych buniek je nizsi.

B stupen lll.: maligny osteoklastém: vykazu-
je bohatu jadrovu a bunkovu polymorfiu.
Sarkomatdézna stroma ovlada obraz a obrov-

zvrat a v€asné plicne metastazy (13).

Hematogénne
alymfogénne nadory

a) Myelém (plazmocytém =
mnohopocetny myelém, morbus Khaler)
Ide o najcastejsi generalizovany kostny nador
a vychddza z nddorovej premeny B bunkovej
rady plazmatickych buniek kostnej drene. Kostné
loZisko mo&ze byt jedno (= solitdrny myelém), alebo
loZisk je viacej (= mnohopocetny myelom) a ako
zvldstnost méze byt aj solitdrny nddor mimo kost-
ného tkanivo (= extrameduldrny plazmocytém).
Meduldrny plazmocytom sa méze vyvijat v kazdej
kosti, ktord obsahuje hemopoetickd kostnu dren.
Predilekénym miestom plazmocytomov su tela
stavcov, rebrd, panva, klava, femur a humerus.
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Makroskopicky je oblast drene infiltrovana lozis-
kami nadoru sklovitého vzhladu tmavocervenej
farby makkej konzistencie. Spongiéza je loZisko-
VO znicend, pretoze plazmatické bunky aktivuju
miestne osteoklasty. Histologicky pozorujeme
v dreni husty bunkovy infiltrat z atypickych
a polymorfnych plazmatickych buniek, ktoré
najma v rychlo postupujucich pripadoch maju
nezrelé jadré s velkymi jadierkami a skromnd stré-
mu. Charakteristické je zvysenie monoklondlnych
imunoglobulinov v krvnej plazme najcastejsie vo
forme IgG, IgA lahkych retazcov, zriedka vo forme
IgM algD.V cca 25 % pripadov sa vylucuju lahké
imunoglobulinové retazce oblickami a aj v moci
ich mozno dokézat ako Bence-Jonesovu bielkovinu.
Tato spdsobuje po tubuldrnej rezorpcii hyalinne
,skvapockovatenie” tubuldrnych epitélii (plazmo-
cytémova oblicka). V niektorych pripadoch sa
vyvinie generalizovand amyloidoza alebo hyper-
kalcémia, ktord moze byt prvym priznakom.

b) Maligny lymfém

Nador lymfatického tkaniva, kam zaradujeme
maligny lymfogranulém (morbus Hodgkin) a tzv.
non-Hodgkinove maligne lymfémy. Obe formy
postihuju viac muzov v 5. a 6. dekade. (14)

Epitelové nadory

a) Adamantinom

|de o zriedkavy maligny kostny nador zlozeny
z epitelovej zloZky a mezenchymovych elemen-
tov. Vyskytuje sa castejsie u muzov a postihuje
dihé kosti koncatin, typicky a najcastejsie tibiu.
Presnd diagndza je mozna len histologicky.

b) Kostné metastazy

Néadorové infiltracia kosti vedie k rozpadu
kosti alebo k osteoneogenéze. Tomu zodpo-
vedd aj rozlisenie metastdz na osteoplastické
a osteolytické.

Osteoplastické metastdzy — niektoré nadory
ako karcindm prostaty, prsnika, Zaltdka, moco-
vého mechura vytvaraju osteoblasty stimulu-
juce faktory s tvorbou pletivovej kosti, ktorej
mineralizacia moze viest k hypokalcémii. S tym
je spojené zvysenie alkalickej fosfatazy v sére.

Osteolytické metastdzy — pri niektorych na-
doroch ako karciném oblicky, stitnej Zlazy a plaz-
mocytdme, uvoliiuju nadorové bunky faktory
ako TGF-beta, PDGF a osteoklasty-aktivujuci
faktor, ktoré maju vplyv na tvorbu osteoklastov.
Nésledkom je odburavanie kostného tkaniva,
hladina sérového kalcia sa zvy3i, hodnota sérovej
alkalickej fosfatazy klesa. Roztlacana kortikalis
tvorf na perioste lamelarnu periostézu.
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Ostatné nadory

a) Ewingov sarkém (primitivny
neuroektodermalny kostny nador - PNET)

Ide o primérny maligny kostny nador, ktory
tvorf cca 15 % z kostnych sarkémov a vysky-
tuje sa aj v makkych tkanivach. Tento lokalne
agresivny nador sa vyskytuje najma v detskom
a adolescentnom veku, najcastejsie v 2. dekade
veku, ¢astejsie u muzského pohlavia. Typicky sa
nachéddza v metafyzach dlhych kosti so Sirenim
do makkych casti. Postihuje aj panvu a chrbticu.
Byva pritomna translokacia EWS génu na chro-
mozéme 11 (vo vyse 90 % pripadov), dalej je
postihnuty gén FLI-1 na chromozéme 22 (15).

Makroskopicky je nédor zeleno-cerveny a ob-
sahuje pocetné krvacania a nekrézy. Histologicky je
prototypom ,nadoru z malych modrych okrdhlych
buniek”. Nadorové bunky v kostnom tkanive po-
tldCaju osteoblasty, ale ponechdvaju osteoklasty
v ich lytickej ¢innosti. Nador sa rychlo rozsiruje
v drefiovej dutine a postupuje Haverskymi kana-
likmi a postihne celd kost. Nachddzame pocetné
loziskd nepravidelnej pruhovitej nekrézy. Iba oko-
lo malych ciev je zachované nadorové tkanivo
(= pseudorozety). Stréma je tvorend prevazne
kratkymi vazivovymi septami, ktoré prestupuju
nador. Chyba siet retikulinovych vldkien. Nadorové
bunky, ktoré tvoria pruhy a hniezda su okruhle,
priblizne rovnako velké ako lymfocyty. Obsahuju
malé okruhle jadro s hrubym chromatinoma v cy-
toplazme glykogén. Casta expresia neurondpeci-
fickej enoldzy (NSE) a pseudorozetovité usporia-
danie nadorovych buniek dovoluje tieto nadory
povazovat za neurogénne. Imunohistochemicky
je vyrazna pozitivita CD99, pri negativite CD45.
Pozitivne mézu byt aj cytokeratiny (16).

b. Chordom

Ide o maligny nador, ktory nie je zaradeny
medzi osteochondrové alebo fibrogénne néa-
dory, lebo neobsahuje Ziadny z typickych ele-
mentov spomenutych nddorov. Je tvoreny oval-
nymi, alebo polygonalnymi bunkami so zna¢nou
atypiou, v medzibunkovej hmote su retikulinové
elementy. Chordéom pravdepodobne pochadza
7o zvyskov chorda dorsalis. Topicky sa prejavuje
ako pomaly rastuci nador v sakralnej oblasti.
Diferencidlne diagnosticky prichddza do Uvahy
obrovskobunkovy nador, ktory mé& podobny
klinicky a RTG nélez ako chorddm. S istotou ich
mozno odlisit len histologicky (pozitivita AE1-3
cytokeratinov). Metastazy karcinému do sakra sa
prejavuju tiez podobne ako chordom.

V tabulke 3 je suhrn zakladnych nalezov, kto-
ré pomahaju v orientécii pri bioptickom vysetre-

ni pri malignych kostnych nddoroch. Biopsia je
doéleZitym ¢lankom vysetrenia, bez ktorého ne-
mozno zacat adekvatnu lie¢bu. Bioptickd vzorka
ma byt reprezentativna a odosiela sa na vyset-
renie skisenému patolégovi Specializujicemu
sa na biopsiu kosti. Pri pochybnostiach treba
konzultovat aj dalSie patologické pracovisko.
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