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Normala skeleta attistiba

Daudzam skeleta displazijami ir raksturiga novélota kaulu attistiba, jeb
parkaulosanas

Atslegas kauli (8 attistibas nedéla)
N/

Sejas kauli, galvas kaulsa kauli, stobra kaulu diafizes (8 -12 attistibas nedéla)

N2

Ribas, skriemelu kermeni (Th1-L5), metakarpalie, metatarsalie kauli, iegurna kauli (10-15 attistibas
nedéla)

NZ

Talak notiek paréjo kaulu osifikacija!



Normala skeleta attistiba

(a) 12 weeks gestation (b) 15 weeks gestation (c) 20 weeks gestation (d) 30 weeks gestation

Schumacher R, Seaver LH, Spranger J. Fetal radiology, a diagnostic atlas. 2010. 2nd Ed Springer, Berlin



Osteogenesis imperfecta

Osteogenesis imperfecta — iedzimta, heterogéna, genétiski noteikta
saslimsanu grupa, kura ietver saistaudus un kaulus, sakara ar kollagéna
1 kvantitativas un kvalitativas veidosanas traucéjumiem.

Osteogenesis imperfecta (trauslu kaulu slimiba) — var but bojatas citas
anatomiskas strukturas , kuras satur kollagénu 1, tadas ka, pieméram,
locitavas, acis, iekS€ja auss, ada, asinsvadi, zobi.



Osteogenesis imperfecta

Osteogenesis imperfecta (Ol), balstoties un kliniskam un radiologiska izpausmém,
var I|<Ie' allt 4 tipos (péc Sillence — Australijas kliniskais genétikis). Simptomi var
parklaties.

1 Tips — meéreni izteiktas izmainas

Biezak sastopama forma (50%). Autosomali dominanta.

Kliniskas izpausmes:

e Kaulu trauslums

* Augums normals vai gandriz normals

Minimala kaulu deformacija, pastiprinats locitavu kustigums un muskulu vajums
Dentinogenesis imperfecta

Dzirdes zudums

Zilas skléras

1 Tipa Ol kaulu ldzumi péc pubertitates ir reti sastopami, jo kaulu mineralizacija
notiek gandriz pilniba.



Osteogenesis imperfecta

2 Tips — letals (izteiktu izmainu forma)

 Parasti auglis nomirst pirms dzimsanas, dzimsanas laika, vai bérns
nomirst péc dzimsanas
e krusu kurvja deformacija;
* multipli ribu lGzumi;
 plausu hipolplazija;
e galvas kausa un smadzenu izmainas;
* mugurkaula izmainas.



Osteogenesis imperfecta

3 Tips — progreséjosi deforméjosa forma

Ol 3 tips ir izteiktu izmainu forma bérniem
e péc piedzimsSanas diagnosticé saisinatus (ekstramitasu) kaulus, mazu krasu
kurvi, mikstus galvas kausa kaulus;
e kaulu lzumus, dazus dzisSanas fazes;
* nelidzenas epifizes un metafizes malas, sakara ar izmainam augsanas josl3;
 skoliozi ar skriemelu kermenu lGzumiem;
* mazu augumu;
e dentinogenesis imperfecta;
e dzirdes zudums;
* zilas skleras.



Osteogenesis imperfecta

4 Tips — videji izteikta forma
* nedaudz kaulu lGzumu, tie notiek viegli, parsvara pirms pubertitates vecuma;
e kaulu deformacija;
* mazaks augums neka vienaudziem;
* izmainas galva un kakla.



Osteogenesis imperfecta

Galvas, kakla, mugurkaula Ol izpausmes:

* Nepilniga galvas kausa suvju slégsanas, deforméts galvaskauss
* Bazilara invaginacija

e “Tarpveida” kauli — papildus kauli galvas kausa

* Kifoskolioze
e Skriemel|u kermenu deformacija (var but bez ltzuma)

* Platispondilija



Osteogenesis imperfecta

“Tarpveida” kauli papildus
suves veido papildus kaulus
gar SUvém




“Tarpveida” kauli - papildus Suves
veido papildus kaulus gar Suvéem




Osteogenesis imperfecta

Mandibulara malformacija,
mandibulars - prognatisms

299

Maxillary Jaw without Mandibular
prognathism prognathism prognathism




Osteogenesis imperfecta

Mandibulara malformacija,
mandibulars - prognatisms




Osteogenesis imperfecta

Brahicefalija — vairak
raksturiga 3 tipam Ol



Osteogenesis imperfecta

* Intrakranialas un intracerebralas hematomas var but fatala Ol
komplikacija.

* Ol gadijumos var attistities Moyamoya slimiba (subarachnoidali
asinsizpludumi), asinsvadu sieninu vajums (aneirismas), asinsvadu
bojajumi galvas kausa kaulu fragmentu berzes rezultata, karotido
artériju disekcija, karotidi kavernozas fistulas %2




Osteogenesis imperfecta

* Pacientiem ar Ol var attéstities agrina smadzenu atrofija 12




Osteogenesis imperfecta

Paplasinatas bazalas cisternas 12




Osteogenesis imperfecta

Ol 3 tipa gadijumos augla US izmekléjomos var konstatét smadzenu
véderinu paplasinasanos un smadzenu dalu hipoplaziju -2




Osteogenesis imperfecta — kraniocervikalas

parejas patologiskas izmainas

e Sakara ar kaulu mikstumu Ol gadijumos var veidoties platibasia,
bazilara impresija, basilara invaginacija.

» Sie tris patologiskie stavokli ir radiologiski un kliniski atskirigi, bet var
veidoties vienlaicigi un tos vajadzetu diferencét vienu no otra.




Osteogenesis imperfecta — kraniocervikalas
parejas patologiskas izmainas

Basilara invaginacija —
zobveida izaugums dislocéjas 4
uz augsu intrakraniala telpa
penetréjot caur foramen
magnum.

.

McRae liniju (no prieksejas
foramen magnum malas lidz
muguréjai malai) lieto, lai
noteiktu zobveida izauguma
augséjas dalas stavokli
attieciba pret foramen
magnum - normali jabut zem
Sts lnijas. 3

Parasti pie Ol 3 Tipa



Osteogenesis imperfecta — kraniocervikalas
parejas patologiskas izmair
[ L=

Basilara invaginacija —
zobveida izaugums dislocéjas
uz augsu intrakraniala telpa
penetréjot caur foramen
magnum.

Chamberline Iniju (no
cietam augsléjam lidz
foramen magnum muguréjai
malai), zobveida augséjai
malai normali jaatrodas 3
mm virs Sis [Tnijas.

Parasti pie Ol 3 Tipa



Osteogenesis imperfecta — kraniocervikalas
parejas patologiskas izmair

Basilara invaginacija —
zobveida izaugums dislocéjas
uz augsu intrakraniala telpa
penetréjot caur foramen
magnum.

McGregor lniju (no cietam
augsléjam lidz pakausa kaula
apakséjai malai), zobveida
augséjai malai normali
jaatrodas 4.5 mm virs Sis
linijas. 4

Parasti pie Ol 3 Tipa



Osteogenesis imperfecta — kraniocervikalas




Osteogenesis imperfecta — kraniocervikalas

parejas patologiskas izmainas

Zobveida izauguma ietekme uz smadzenu stumbru bez un ar sirinksa veidosanos #
Parasti pie Ol 3 Tipa



Osteogenesis imperfecta — kraniocervikalas
parejas aS RS
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Zobveida izauguma ietekme uz smadzenu stumbru
ar sirinksa veidosanos 4
Parasti pie Ol 3 Tipa



Osteogenesis imperfecta — kraniocervikalas
parejas patologiskas izmainas

Platibazija — galvas

pamatnes lenkis plataks par
145°

McGregor linija (no cietam
augslejam lidz pakausa kaula
apakseéjai malai), zobveida
izaugums bez dislokacijas.?

Ol 4 Tipa pacients.




Osteogenesis imperfecta — kraniocervikalas
parejas patologiskas izmainas




Osteogenesis imperfecta — mugurkaula
Izmainas

* Izmainas mugurkaula Ol gadijumos, nosaka nepilniga kaulu
formeésanas — plans kortikalais kauls, to aizvieto trabekularais kauls,
saisu vajums ka rezultata:

 difuza osteopeénija;

e noslédzosu platnisu skleroze;
* bikonkavi skriemelu kermeni;
 skolioze, kifoze.



Osteogenesis imperfecta — mugurkaula
Izmainas

* Skolioze ar spondilodézi

e Kreisas puses 6 ribas luzums

e “Zvana veida” krusu kurvis

* Ventrikuloperitonéalais
sunts hidrocefalijas
gadijuma

Ol 3 tips 4




Osteogenesis imperfecta — mugurkaula
izmainas e

N

e Skolioze, lordoze

e Skriemelu augstumu
samazinasanas sakara ar
osteopeniju

* Bikonkavi skriemeli

* Mencas mutes
mugurkauls!!!!

Ol 3 tips #




Osteogenesis /mperfecta mugurkaula
izmainas




Osteogenesis /mperfecta mugurkaula
izmainas




Osteogenesis /mperfecta mugurkaula
izmainas ' |

e Skriemelu augstumu
samazinasanas sakara ar
osteopeniju

* Bikonkavi skriemeli

* Mencas mutes
mugurkauls!!!!

Ol 3 tips #




Osteogenesis imperfecta — mugurkaula
Izmainas




Osteogenesis imperfecta — mugurkaula
Izmainas




Osteogenesis imperfecta — izmainas skeleta

* |zteikta osteoporoze

 Deformeéti, izliekti kauli

* Plans kortikalais kauls

* Hiperplastiska rumbéjuma veidosanas

* “Popcorn” veida kalcinacija : metafizes, epifizes

* Kaulos vairakas zemas radiodensitates zonas ar sklerotiskam malam
e “Zebras liniju” simptoms: cikliska bifosfonatu arstésanas rezultats
 Sklerotiskas linijas stobru kaulos

* Rumbéjumu, ltzumu dzisanas vietas veidojas pseidartrozes



Osteogenesis imperfecta —izmainas skeleta
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Osteogenesis imperfecta —izmainas skeleta
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Osteogenesis imperfecta —izmainas skeleta




Osteogenesis imperfecta —izmainas skeleta




Osteogenesis imperfecta —izmainas skeleta




Osteogenesis imperfecta —izmainas skeleta

“Popcorn” kalcinacija




Osteogenesis imperfecta — perinatala
diagnostika

Ultrasonografija — galvas kausa kauli atvérti, ventrikulomegalija, mazs
krasu kurvis, pulmonala, kardiala hipotrofija. Fatali!



Osteogenesis imperfecta — perinatala
diagnostika

Ultrasonografija — saisinati kauli, 3D US - ribu deformacija



Osteogenesis imperfecta — perinatala
diagnostika

LT FEMUR RL

Ultrasonografija — saisinati, izliekti stobra kauli



Osteogenesis imperfecta — perinatala
diagnostika

Left LOWER EXTR| FEMUR Left |

Ultrasonografija — perinatali lGzumi kaulos



Osteogenesis imperfecta —izmainas krusu
kurvi




Osteogenesis |mperfecta — izmainas krusu
kurvi

Krasu kaula deformacija
Laivveida krusu kurvis
Vistas krusu kurvis




Osteogenesis imperfecta radiologiska
diferenciala diagnhostika

Pamatojoties uz skeleta izmainam rentgenogramma Ol
jadiference:

* Juvenilu osteoporozi

* Menkes sindromu (vara deficits)

* Hipofasfatémija

e “Sista” bérna sindroms

* Trauslu kaulu slimiba



Nobeiguma

» Osteogenesis imperfecta perinatala radiologiska diagnostika liela
nozime 2D,3D ultrasonografijai

» Osteogenesis imperfecta postnatala, bérnu, pieauguso perioda
radiologiska diagnostika liela nozime rentgenografijai

* Precizai diagnostikai radiologiska atradne obligati jakorelé ar citam Ol
fenotipiskam izpausmém un kliniski laboratoram atdradni
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