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Uktad szkieletowy rozwija sie z komorek mezodermy przyosiowej
| bocznej oraz komorek grzebieni nerwowych.

Mezoderma przyosiowa tworzy po obu stronach cewy nerwowej
bloki, ktore w okolicy gtowowej nazywamy somitomerami, a na

odcinku potyliczno-ogonowym — somitami.

W czesci brzuszno-przysrodkowej somity roznicujg sie w sklerotomy;

a W czesci grzbietowo-bocznej w dermomiotomy.
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Z koncem 4. tygodnia sklerotomy stajg sie polimorficzne i tworzg
utkanie luzno utozonych komorek, zwane mezenchyma lub

zarodkowg tkankg taczng. Jej charakterystyczng cechg jest :

® migracja

® wielokierunkowe roznicowanie sie

(fibroblasty, chondroblasty, osteoblasty)




Szkielet osiowy zbudowany jest z :

czaszki
kregostupa
zeber

mostka




Mezenchyma warstwy sciennej, bocznej ptyty wytwarza

kosci pasa barkowego i biodrowego oraz konczyn.




Komorki grzebieni nerwowych w okolicy gtowowej takze
roznicujg sie w mezenchyme i biorg udziat w powstawaniu
kosci twarzoczaszki (pozostata czes¢ czaszki wywodzi sie

z somitow potylicznych i somitomerow).

Kosci ptaskie wzrastajg na podtozu btoniastym,

a wiekszosc¢ kosci podstawy czaszki na podtozu kostnienia

srodchrzestnego.
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Pod koniec 4. tygodnia rozwoju zarodka pojawiajg sie zawigzki

konczyn — jako uwypuklenia scian brzuszno-bocznych.

Najpierw pojawiajg sie zawigzki konczyn gornych, a potem —

1-2 dni pozniej — konczyn dolnych.







Poczatkowo zawigzek konczyny sktada sie z:

mezenchymalnego rdzenia (z warstwy sciennej mezodermy

bocznej), z ktdérego powstang: kosci, tkanka tgczna konczyn

potozonej na koncu dalszym zawigzka warstwy ektodermy

(przyszty grzebien szczytowy ektodermy)




Ektoderma
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Grzebien szczytowy wywiera indukcyjny wptyw na

przylegta mezenchyme — utrzymujac jg w postaci strefy
niezroznicowanej (szybko dzielgce sie , niezroznicowane

komorki).

Komorki odlegte od grzebienia zaczynajg réznicowanie

w chrzgstke i miesnie.




Rozwdj kazdej konczyny postepuje w kierunku proksymodystalnym.

Wyrdzniamy trzy sktadowe:

® stylopod

(koS¢ ramienna/udowa)

® zeugopod

(kos¢ promieniowa/tokciowa oraz piszczelowa/strzatkowa)

® autopod
(kosci nadgarstka, srodrecza, palcow reki/ stepu, srodstopia,

palcow stopy)




Obszary smierci komaorek
Obszary Smierci komorek




U 6-tygodniowego zarodka koncowka zawigzka

konczyny ulega sptaszczeniu tworzac ptytke reki/stopy

| oddziela sie od blizszego segmentu przewezeniem.

Palce rak i stop tworzg sie gdy apoptoza dzieli grzebien

na 5 czesci.




W 7. tygodniu konczyny ulegajg przeciwstawnej rotacji:

gorna, bocznie o 90 °

(prostowniki tylno-bocznie; kciuki bocznie)

dolna, ok. 90° przysrodkowo

(prostowniki z przodu, a paluch przysrodkowo)




W momencie ostatecznego ustalenia ksztattu zawigzka,

mezenchyma kondensuje i roznicuje w chondrocyty

(zwiastun przysztych kosci).




Stawy powstajg w chrzgstce w momencie zatrzymania
chondrogenezy (wytwarza sie strefa posrednia —
komorki tej okolicy namnazajg sie | zageszczaja,

a jama stawowa powstaje wskutek apoptozy).
Komorki otaczajgce strefe roznicujg sie w torebke.

Nie sg znane czynniki regulujgce pozycje stawow

(przypuszczalnie sygnat z czasteczki WNT14)




Strefa posrednia (interzona) /tworzgca sie miedzy dwoma
zawigzkami chrzestnego modelu przysztych kosci/ skondensowana
mezenchyma réznicuje sie w zbitg tkanke tgczng widknista.

Powstajg z niej:
® chrzagstka stawowa

® bfona maziowa

® w niektorych stawach tgkotki i krgzki stawowe;

odcinki sciegien miesni przebiegajgce w obrebie btony maziowej

Torebka stawowa pochodzi z komorek mezenchymy otaczajgcych

strefe posrednia.
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Tworzenie sie kosci konczyn odbywa sie na zasadzie

osteogenezy endochondralnej:

® pierwotne punkty kostnienia pojawiajg sie w kosciach dtugich

konczyn w 12. tygodniu

Z punktow kostnienia w trzonach osteogeneza szerzy sie

w kierunku koncow chrzestnych

w momencie urodzenia konce (nasady) pozostajg chrzestne




Punkty kostnienia pojawiajg sie w nasadach. Tymczasowo miedzy

punktami kostnienia w nasadach i trzonie pozostaje chrzgstka

nasadowa.

w kosciach dtugich chrzgstka nasadowa wystepuje na kazdym

koncu
w kosciach mniejszych (paliczki) — tylko przy jednym koncu

w kosciach nieregularnych (kregi) — istnieje kilka pierwotnych

| wtornych punktow kostnienia




Znieksztatcenia konczyn




Wystepujg z czestoscig 6/10.000 zywych urodzen;

w tym 3,4 dotyczy konczyn gornych, a 1,1 konczyn

dolnych.

Uszkodzenia wystepujg w powigzaniu z wadami
okolicy twarzowo-czaszkowej oraz uktadow

sercowo-naczyniowego i moczowo-ptciowego.




Dziecko z jednostronnym brakiem konczyny (amelia)

oraz licznymi ubytkami lewej konczyny gornej.




Pacjent z postacig meromelii,
zwanej phocomelig (wrodzony
brak proksymalnej czesci

konczyny).

Rece potaczone sg z tutowiem

Zza pomocg nieregularnie

wyksztatconych kosci.




Brachydaktylia, skrocenie palcow




Syndaktylia, palce ztgczone







- Wiadystaw lll Warnenczyk




Polidaktylia, palce dodatkowe.




Stopa rozszczepiona.

Kazde z tych uszkodzen moze dotyczyC rak, nog lub obu konczyn.




Noworodek z osteogenesis imperfecta

(wrodzona tamliwosc¢ kosci).

Uwage zwraca skrocenie i wygiecie konczyn.




Noworodek z orthrogryposis

(wrodzony przykurcz stawow).




Amputowane palce w zespole tasm owodniowych.




Poprzeczny ubytek konczyny,

by¢ moze spowodowany

zaburzeniami AER lub wadami

naczyniowymi.







Rozwo) czasz/ki

Najczestsze zaburzenia
| znieksztatcenia rozwojowe
w aspekcie klinicznym
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fuse to form neural tube
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Neural tube
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Dorsal aortae




Developing spinal ganglion
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CONDENSATION FORMATION

Msx-1, -2, BMP-2, TGFp-1 Activin
TGFf-1, Tenascin ¢

Fibronectin

Fibronectin Msx-1, -2, BMP-2, -4, -5,
—‘— Hox genes

Syndecan

DIFFERENTIATION
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Vertebral foramen
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|:| Cartilaginous —] Membranous
neurocranium neurocranium

Trabeculae cranii
Ala orbitalis

Ala temporalis
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W A.cerebri media

syfon tetnicy szyjnej
wewnetrznej

rozdwojenie/rozwidlenie
tetnicy szyjnej wspolnej

odejscie tetnicy
kregowej




A.vertebralis
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A.subclavia )
A.subclavia

Truncus brachio-
cephalicus tuk aorty







