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Vady pohybového aparatu, ziskané i vro-
zené, provazeji lidstvo po celou jeho exis-
tenci. Zaznamy o jejich diagnostice a Ié-
Ceni Ize vystopovat jiz v dobé prehisto-
rické. Dochovaly se v podobé kreseb,
maleb a jako kosterni ndlezy, které studu-
ji paleopatologové, nebo v pisemnictvi,
kde jsou zaznamenany i postoje rdznych
spole¢nosti k predkdm, postizenym vro-
zenymi vadami pohybového aparatu. Ve
starém Egypté byli trpaslici a télesné
postizeni cténi a vazeni. Obecné se uzna-
valo etické rceni ,nesmgj se slepému ani
si nedélej zerty z trpaslika“. Naopak ve
Sparté ve starém Recku byla neperspek-
tivni nemluvnata shazovana ze skaly (v po-
hofi Taygetos), nebot jen silni a zdatni
méli pravo na zivot. Prekrasnou a vysoce
zasluznou praci je obrazové dokumento-
vané dilo ,Small People — Great Art”, kte-
ré se zabyva retardaci rdstu predevsim
z uméleckého a lékarského (i psycholo-
gického a sociologického) aspektu v his-
torii lidstva." Tato kniha napomaha hle-
dat nové cesty, jak vytvorit snazsi Zivot
pro odlisné bytosti, vyznacujici se velmi
kratkou postavou (,restricted growth®).

V dnesni dobé opravnéné hovorime o kom-
plexnim 1éCeni a 0 komplexni péci o déti
S vrozenymi vadami pohybového apara-
tu, ktera je poskytovana tymem zasve-
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cenych odbornikl klinickych, preklinic-
kych i teoretickych oborl v Uzké spolu-
praci s rodinou postizeného. Z klinickych
odbornikd tymu dluzno jmenovat pre-

Obr. 1 - Pokfiveny kmen stromu nebo vinného kefe
privézany k primému kdlu se stal logem ortopedickych
a ortopedicko-protetickych spolecnosti na celém svété.
Vyjadruje trojbodovy princip vyuzZivany pfi ortotickém
|éCeni deformit kosti a kontraktur kloubd koncetin

a patere.

OJi,

/

devsim ortopeda a pediatra, ktefi od sta-
noveni diagndzy vrozené vady (konceti-
nové, kombinovang, systémoveé) pohybo-
vého Ustroji fidi komplexni péci.
Soucasna ortopedie neni jenom chirurgif
pohybového Ustroji, jeji rozsah je podstat-
né Sirsi. Zabyva se diagnostikou vroze-
nych muskuloskeletalnich vad, urazy, ne-
mocemi, poruchami metabolismu a jejich
nasledky na pohybovém ustroji. Je to
obor, ve kterém ma prevence v obdobi
rdstu ditéte (ale jiz i v prenatalnim a peri-
natalnim obdobi) velmi dllezitou Ulohu.
Pri 1éCeni vyuZiva ortopedie léCebné-pre-
ventivni metody konzervativni nebo oper-
acni, které se stale vyvijeji s védecko-
technickym rozvojem a predevSim viivem
novych poznatk( biomechanickych prin-
cipl remodelace kostni a pojivové tka-
nd.@ V soucasné dobg je pro zajistovani
komplexni péCe o déti s vadami pohy-
bového aparatu nutna specializace na
détskou ortopedii, pediatrii a dalsi dét-
ské podobory (napft. osteologii) vzhledem
k specifickym odliSnostem v diagnostice,
prevenci a léceni vad pohybového apara-
tu v obdobi ristu (dité a jeho metabo-
lismus neni proporcionalnim zmensenim
dospélého). Cilem specialistl styénych
détskych lékarskych oborl je co nejdri-
ve rozpoznat vadu pohybového aparatu
a dalsf pridruzené systémové vady, nejlé-
pe jiz v 1. roce zZivota, a co nejdfive zadit
s komplexnim lécenim.

Nazev ortopedie, ktery vyjadfuje obsah
oboru, se objevil poprvé v roce 1741 v kni-
ze Nicolase Andryho (1658-1742, profe-
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sor mediciny v Pafizi) nazvané ,L’Ortho-
pedie, ou l'art de prevenir et de corriger
dans les enfans, les difformites du corps*”.
Andry sam vysvétluje, jak k nazvu dospél:
Lpokud jde o nazev, vytvoril jsem jej ze
dvou feckych slov: orthos, to znamena
rovny, tedy prost deformity, a paidion —
dité. SloZil jsem z té&chto slov slovo jedno
— ortopedie, abych vyjadril jednim termi-
nem ukol, ktery jsem si urcil: vyuZit rliz-
nych zpUsobd k predchazeni a napravo-
vani télesnych deformit u déti“. V roce
1943 byla tato kniha prelozena do angli¢-
tiny s nazvem Orthopaedia, or the Art of
Preventing and Correcting Deformities in
Children. Jeden z obrazkd kniny znéazor-
fAujici pokfiveny kmen stromu nebo vinné-
ho kefe privazany k prfimému kdlu se stal
logem oborl ortopedie a ortopedické
protetiky na celém svété (Obr. 1). Samo-
statné ortopedie, ktera vysla ze vSeobec-
né chirurgie, se u nas rozviji az ve 20. sto-
leti. Velkou zasluhu o vznik oboru mél
prof. MUDr. R. Jedlicka, ktery byl zakla-
datelem ustavu pro télesné vadné v Pra-
ze na VySehradé v roce 1913. Jedlickdv
Ustav vznikl nejen v Praze, ale i v Liberci,
Brné a Bratislave.

Poznamky
k etiopatogenezi® 4>

Zakladni znalosti o etiopatogenezi vro-
zenych vad jsou nezbytné pro v€asnou
diagnostiku i v€asné léCeni koncetino-
vych, kombinovanych a systémovych
vad pohybového Ustroji.

Soucasti celkového vyvoje zarodku viech
obratlovcl je segmentace — ¢lankovani
jeho téla. Z molekularné biologického hle-
diska je segmentace proces, kterym se
pomerné obecna genova informace —
v pfipadu pohybového systému informa-
ce bunék stfedniho zarodecného listu
(mezodermu) zfetelngji ohrani¢i do pres-
né&ji definovanych podjednotek paraaxial-
niho mezodermu — somitomér (vyvojové
predstupné somitd). Vysledkem segmen-
tace je tedy nerovnomérna distribuce ge-
novych produktd do somitomér. V8echny
komponenty, které se podileji na vzniku
osovych struktur zarodku véetné somito-
mér a segmentd, v podstaté transkribuij
komplex gend homeoboxu. Tento prepis
je nejspise zakladnim genetickym me-
chanismem fidicim segmentaci.
Koncetiny se vyvijeji az tehdy, kdy je vy-
tvofena hlavni osa t€la, je zfetelné dife-
rencovana hlava i kaudalni konec zarod-
ku a mezoderm je rozdélen na somity.
Horni konCetiny se vyvijeji dfive nez dolni
a i ve vyvoji vnitfnich struktur koncetiny je
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Obr. 2 - Kritické a senzitivni periody v ontogenetickém vyvoji lovéka — v dolnf poloving obrazku je ve dnech

vyzna¢ena morfogeneze koncetin v embryonalni periodé

vyrazny proximodistalni gradient. Vyvoj
kazdého organu je vysledkem interakce
minimalné dvou buné&cénych populaci —
u koncetin jde o interakce mezenchymu
a ektodermu. Sekvence histologickych
a biochemickych zmeén, které vedou k di-
ferenciaci zakladnich struktur hornich
a dolnich koncetin probihaji velmi rychle —
priblizné 32 dnd. Zéaklad ploutvovitych
kond&etin, tzv. kondetinovych pupent, se
formuje na boéni sténé trupu mezi 24.—
26. dnem embryonalniho vyvoje (dolni
konc&etiny maji 5—7denni zpozdéni). Kon-
Cetiny a jejich stavebni komponenty jsou
vysledkem celé kaskady procest expri-
movanych geny. Zasadni vyznam ma pre-
devsim pomeérné kratka sekvence 180 nu-
kleotidd, ktera je u Clovéka soucasti Gtyr
gend, lezicich na 2., 7., 12. a 17. chro-
mosomu. Tato sekvence se oznacCuje na-
zvem homeobox (Hox geny).©

Vady pohybového Ustroji vznikaji bud' pfi-
mou poruchou zérodeéné tkané zpUso-
benou genovou mutaci nebo chromoso-
malni aberaci, jez se uplatiuji v obdobi
ryhovani oplodnéného vajicka, nebo poz-
dgji vlivem tzv. faktor( zevniho prostredi
(chemikalie, latky znecistujici Zivotni pro-
stiedi, Iéky, radiace, infekce aj.), které se
nezadoucim zplsobem uplatiuii pfi mor-
fogenezi v embryondlni periode Ci fetal-
nim obdobi (Obr. 2).4 Vétsina kondeti-
novych defekt(, ale i vrozenych vad pate-
fe, se vyviji v prib&hu embryonalni pe-
riody (pfiblizné od 4. do 7. tydne). V pri-
béhu tohoto obdobi teratogenni faktory
mohou inhibovat podil a poradi diferen-
ciace jednotlivych &asti. MUze to byt
zplsobeno tim, Ze urcité celularni kom-
ponenty jsou vice senzitivni nez ostatni.
Teratogenni faktory zpravidla inhibuji tu

Cast vyvijejici se koncCetiny (obratle), ktera

se vyviji nejrychleji a jejiz bunky jsou proto
v tom Casovém obdobi k inzultu nejcitli-
vgj8i.7 8 Typ malformace koncetiny (obrat-
le) je predurCen stupném diferenciace
struktur kon&etiny a vypovida o fazi (hodi-
nach — dnech) ontogenetického vyvoje,
ve které zasahla Skodlivina.

Zevni vlivy se mohou uplatnit nepfiznivym
vlivem na pohlavni bunky i pfed oploze-
nim nebo dokonce pfi oplozovani. Bylo
prokazano, Ze takzvané ,déti sobotni-
ho vecCera®, tj. déti, které byly pocaty v al-
koholickém opojeni, mély vétsi procento
vrozenych vad nez ostatni déti. Je zna-
mo, ze alkohol patfi k neurogennim a po-
tazmo kosternim teratogenim spolu s or-
ganofosfaty, cholinomimetiky, taliem aj.©
Z hlediska ¢asového pulsobeni zevnich
faktorl se rozliSuji blastopatie, vznikajici
v okamziku fertilizace a ryhovani vajicka
(sporna skupina tézkych a zavaznych
vad, napf. anencefalie, enchondromatdza
fologické abnormality, vznikajici ve 4.—-
7. tydnu po poceti ve stadiu organoge-
neze, a fetopatie, vznikajici pozdéji v ob-
dobf fetalni periody (spiSe poruchy tkani
a funkéni zmény). Biomechanickou za-
vaznost malformace odrazi stupen de-
strukce mezenchymu kondcetiny (patere)
a podle zavaznosti se pak malformace
rozdéluji na hypoplazie, Easteéné aplazie
a aplazie.

Z hlediska etiologie vzniku kon¢etino-
vych vad se uvadi, ze asi 10 % vrozenych
malformaci koncetin je zpUsobeno chro-
mosomalnimi aberacemi, 20 % je mono-
gennich (mendelovskych) vrozenych vad,
60 % se dedi polygenné za spolutcasti
zevnich viivi a jen u 10 % se na jgjich
vzniku negativné podili pouze faktory
zevniho prostredi.® Malformace konce-
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tin, u kterych se predpoklada geneticky
plvod, vznikaji na zékladé endogennich
vlivll v dobé& koncepce ziejmé za spo-
lutiCasti faktor( zevniho prostiedi. Tato
kombinace zevnich viiv( s viivy dédicny-
mi dava nekonecny pocet moznosti pro
vznik vrozené vady. Vrozené malformace
koncetin mohou byt nejréizngjdiho typu
a stupné a mohou se navzajem sdruzo-
vat.

Cilenym anamnestickym vySetfenim je tre-
ba odliit vady vzniklé na zakladé uchy-
lek polohy plodu a zvySeného tlaku (me-
chanicka komprese) na vyvijejici se kon-
¢etiny béhem nitrodélozniho Zivota, tzv.
malpozice (deformace), které vznikaji
az ve fetalni periodé. Proces, ktery vede
k intrauterinni deformaci, se nazyva se-
kvence. U sekvence (napf. Robinova se-
kvence, Sprengelova sekvence, Klippelo-
va-Feilova sekvence) je inzultem postizen
zaklad jedné oblasti na rozdil od syndro-
mu, ktery se projevuje postizenim vice or-
ganl ¢i systémd (jde o primarni geneticky
zasah do genomu). Fetalni obdobi je pro
vznik deformaci velmi vnimaveé (vznikaji
takto napt. syndromy vrozenych kontrak-
tur, torticollis, pes calcaneovalgus, vroze-
né luxace kycelnich kloubd, pes equino-
varus congenitus, infantilni skoliéza pate-
fe aj.). Malpozi¢ni vady mivaji pfiznivou
odpoved na rehabilitaéni a ortotickou
léCbu. Malpozice vSak mUZe nepfiznivé
ovlivnit malformace konc&etin vzniklé na
dédicném (napf. osteochondrodysplazie)
nebo teratogennim zakladé (napf. blasto-
patie a embryopatie). Ve fetalni periodé
vznikaji exogennim zésahem do nitrode-
lozniho vyvoje plodovych obald tzv. dis-
rupce. Amnialni pruhy z porusenych plo-
dovych oball mohou sekundarné zpUso-
bit zaskrceni jiz vytvorené koncetiny, mu-
ze dojit i k intrauterinni amputaci, jindy
mohou vyvolat jednostrannou syndaktylii
nebo nékdy mohou byt pfi€inou asymet-
rické polydaktylie, ale i Polandova syn-
dromu. Existuji i kombinované disrupce
a deformace jako napf. syndrom kaudalnf
regrese. Zmeny ve tvaru, strukture a funke-
ni adaptaci kostry se daji pozorovat jiz
prenatalné (sonografické, fetoskopické
a radiologicke vySetreni) nebo béhem post-
natalniho vyvoje skeletu. U kostnich dys-
plazii (osteochondrodysplazii) dochazi k sy-
metrickym zménam geometrickych a me-
chanickych vlastnosti skeletu a strukturnf
konfigurace kostni tkané vlivem abnor-
malnich biochemickych charakteristik na
podkladé molekularné-genetickych viiv{
a funkeni adaptace kosti (Obr. 3).

V patogenezi poruseného rlstu koncetin
(ale i patere, neurokrania a splanchnokra-
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charakteristika jednotlivych
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a senzitivnich periodach
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fukeni adaptace kosti
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Obr. 3 - Znazornéni etiopatogenetickych viivd, jejichZ spoluplisobenim vznikaji zmény tvaru a struktury kostry
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Obr. 4 — Radiologicka Klasifikace osteochondrodysplazii zaloZzena na postizeni dlouhych kosti a patere. A — normalni
tvar epifyzy a metafyzy, B, C, E — schéma dysplastickych zmén epifyz, metafyz a obratldi, D — normaini tvar obratle.

nia) se bezesporu uplatfuji i neuroadap-
tivni vlivy. RUstova nedostate¢nost peri-
ferniho nervového skeletu, ktery defino-
val v roce 1937 Donaldson jako nesmir-
né hustou, vatovitou plstovinu nervovych
vlaken a vétvi pronikajici celym télem,
vSemi organy a koncetinami, se projevi
»,heuroadaptivni mikromelii“, tj. zkrace-
nim kosti, které v souvislosti se zakonem
kraniokaudalniho a proximodistalniho vy-
vojového sméru nastava jakoby ,zespo-
du“. Mechanismem poruchy neuralné
dlouZivého rastu Ize vysvétlovat i nejrliz-
nejSi koncetinové vady vcCetné neuro-
adaptivni luxace velkych kloubd dolnich
koncetin, vznik idiopatické skolidzy nebo
dokonce rozstép patra.®

Klasifikace®-4.5.10,11)

Clovék je soudasti pfirody a jeho vyvoj
neni jesté ani zdaleka ukoncen. Kazdy
znak a jev v pfirodé, je-li pozorovan v do-
statecné velkém poctu, se vyskytuje v ur-
¢ité variaéni §ifi, to znamena, Ze je do
urcité miry odliSny od prdmeéru. Je tre-
ba rozhodnout, zda pozorovana uchylka,
odlisnost je variaci, kterou neni tfeba lé-
¢it, anebo anomalii, kterou je tfeba v ob-
dobi riistu sledovat a pripadné 1éCit, aby-
chom predesli vzniku druhotnych pato-
biomechanickych zmeén.

Do poloviny 20. stoleti se pouzivaly pro
jednotlivé vrozené vady koncetin historic-
ké fecké a latinské terminy jako acheirie,
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apodie, tetrafokomelie aj. Snahou bylo
zachytit vSechny dosud popsané konce-
tinové vady do jednotné terminologické
a klasifikacni soustavy. Objev rentgeno-
vych paprskid v roce 1896 se stal zakla-
dem pro anatomickou diagnostiku a roz-
voj morfologickych klasifikaci jak konce-
tinovych vad, tak pozdégji i systémovych
vad, oznacovanych jako kostni dysplazie
(KD) nebo osteochondrodysplazie (OCHD).
Presna diagnostika a klasifikace umozriu-
je stanoveni incidence malformaci konce-
tin a kostnich dysplazii a provedeni epi-
demiologickych studii.

Incidence vrozenych vad koncetin nebo-
li dysostdz s prevaznym postizenim kon-
Cetin se odhaduje v rozmezi 0,1-1 : 1000
zivé narozenych déti. Napr. nejCastéji se
vyskytujici anomalie ruky — syndaktylie —
ma vyskyt 1 : 2000. Naproti tomu prd-
meérna incidence kostnich dysplazii je
podstatné nizsi, v prdiméru 0,30-0,45 :
1000 Zivé narozenych déti. Napfr. nejcas-
téji se vyskytujici achondroplazie se dia-
gnostikuje 1 : 26 000-1 : 15 000.
Dysostozy Ize definovat jako kostni mal-
formace, vznikajici v embryonalni periodé
morfogeneze a objevujici se solitarné ne-
bo v kombinaci. Dysostézy jsou statické
— s rlstem se nevyvijgji a rlizné zavazné
(podle lokalizace) ovliviiuji biomechaniku
rostouciho skeletu. Naproti tomu dyspla-
zie se manifestuji az ve fetalni periodg,
postihuji symetricky generalizované cely
skelet, a to bud epifyzy & metafyzy, ane-
bo epifyzy & metafyzy soucasné s obratli
(Obr. 4), a maji tendenci se vyvijet v dal-
8im zivoté jako nasledek genetické poru-
chy. Jsou pfic¢inou rdzné zavazné pato-
biomechaniky celé kostry.? o

Pro klasifikaci vrozenych konéetinovych
vad (VKV) hornich a dolnich koncetin se
stéle nejlépe hodi Swansonova klasifika-
ce z roku 1978®), kde jsou VKV rozdéleny
do sedmi hlavnich kategorii, jez se jesté
déle déli:

1. chybny vyvoj ¢asti koncetin (zastava
vyvoje, absence)

a) transverzalni

b) longitudinalni

2. chybna diferenciace nebo separace
Casti koncetin (napt. syndaktylie)

3. zdvojeni

4. nadmérny rdst (gigantismus)

5. nedostatecny rst (hypoplazie)

6. syndrom vrozenych konstrikci (@amnio-
tické zaskrceniny)

7. generalizované skeletalni abnormality
Terminalni defekty jsou bud' transverzalni,
nebo longitudindlni. Vmezerené defekty
byly vypustény, protoze existence sku-
teGnych vmezefenych defektl je sporna
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(distalné od vmezerené longitudinani apla-
zie existuje vzdy jisty stupen Castecné
aplazie i hypoplazie akraliniho segmentu
koncetiny).

Klasifikace deformit patere podle Scolio-
sis Research Society (Lyon 1992) obec-
né rozdéluje vrozené nebo ziskané defor-
mity na skoliézy, kyfézy, lordézy a kom-
binace. V zasadé u biomechanicky za-
ty ve vSech tfech rovinach, tj. frontalni,
sagitalni a axialni. RozliSuji se deformi-
ty nestrukturalni (nefixované a fixované)
a strukturalni (fixované). Nestrukturni de-
formity se vyznaduji normalni segmental-
ni mobilitou, na rtg pfi Uklonu do konvexi-
ty dojde k napfimeni kfivky, neni para-
vertebralni prominence. Opac¢né struktu-
ralni vady maji poruchu segmentalni mo-
bility, pfi uklonu do konvexity kfivky se
skoliéza (kyfoza, lorddza) zcela nekorigu-
je. U strukturalni skolidzy se pfi predklonu
zjistuje pozitivni tzv. Adamsav-Meyer(v
pfiznak (paravertebralni prominence), kte-
ry svedci pro rotaci patefe. RozliSuji se
strukturaini skolidzy (kyfozy) idiopaticke,
neuromuskularni (neuropatické: détska
mozkova obrna /ICP/, Charcot-Marie-
Tooth, Friedrichova ataxie, poliomyelitida,
Werdnig-Hoffmann, Kugelberg-Welander,
artrogrypdza, myelomeningocele aj. a myo-
patické: Duchennova muskularni dystro-
fie, artrogrypdza, dystrofickda myotonie
aj.), kongenitalni, pfi neurofibromatéze,
mezenchymalnich chorobach, kostnich
dysplaziich, metabolickych kostnich cho-
robach, pfi spondyléze a spondylolisté-
ze, kontrakturach mékkych tkani trupu,
traumatické, pooperac¢ni, po ozareni, pfi
zanétech a tumorech, revmatismu aj.
Kongenitalni deformity patere vznikaji
z poruchy formace (hypoplazie — aplazie:
hemivertebry, motylovité obratle, &tvrt-
obratle) v 5. tydnu vyvoje embrya (do
56. dne), z poruchy segmentace (bloky
obratll, pfedni, postranni a zadni neseg-
mentovana lista) v 6. tydnu embryogene-
ze a poruchy smiSené (napf. segmento-
vana hemivertebra a nesegmentovana
lateralni lista). Casto se nalézaji sdruzené
malformace: fuze zeber, patefni dysrafis-
mus, anomalie hornich nebo dolnich kon-
Cetin a sdruzené systémové vady (VCC,
anomalie mocopohlavniho Ustroji aj.).(1?
Mezinarodni nomenklatura (MN) konsti-
tucnich kostnich chorob byla poprvé vy-
pracovana vyborem pro nomenklaturu in-
trinsickych chorob kosti Evropské spo-
leCnosti pro pediatrickou radiologii v Pa-
fizi v roce 1969.

Dnes jiz 6. verze Mezinarodni nosologie
a klasifikace konstitu¢nich poruch kosti'3

je kombinaci morfologickych a molekular-
nich seskupeni; pfedpoklada se, ze se
vytvori dvé propojené klasifikace: jedna
bude klinickd, identifikujici pfijatou termi-
nologii a nosologii; dalsi pak molekularni,
kterd pomaha v pochopeni patogeneze
jednotlivych poruch. Vétsi zménou ve sta-
vajici klasifikaci je pfipojeni geneticky defi-
novanych poruch typu dysostéz ke KD Ci
OCHD. Je tomu tak proto, ze v klinické
praxi se tyto dvé skupiny prekryvaji. Tato
Sesta verze zahrnuje 250 nosologickych
jednotek OCHD a 40 jednotek dysostdz.
Vyvoj klasifikaci jak vrozenych konceti-
novych vad, tak MN konstitu¢nich kost-
nich chorob a aplikace v klinické praxi na
vlastnim souboru pacient’ byly publiko-
vany v Sasopisech Cesko-slovenska pe-
diatrie®, Pohybové Ustroji®¥ a Osteolo-
gicky bulletin@9. Pro diagnostiku a dife-
rencidlni diagnostiku genetickych syndro-
mU, metabolickych a konstitu¢nich vad
skeletu odkazujeme na monografie uve-
fejnéné v poslednich letech ve svétovém
pisemnictvi'4 157, 16),

Diagnostika

Diagnostika vad pohybového aparatu je
zaloZena na klinickém, antropologickém,
rentgenologickém a genetickém vySetreni
(genetické poradenstvi, prenatalni a pre-
symptomaticka diagnostika v postize-
nych rodinach spolu s molekularné ge-
netickou diagnostikou, chromosomalnim
a dermatoglyfickym vySetfenim), dopine-
ném v indikovanych pfipadech vyset-
fenim biochemickym (vCetné vySetreni
marker( kostniho obratu v krevnim séru
a moci, homocysteinu v krevnim séru
zvlasté pifi pozitivnim vyskytu kardiovas-
kularnich onemocnéni v roding), histolo-
gickym, histochemickym, elektronmikro-
skopickym, sonografickym, denzitomet-
rickym, NMR, CT, 3 D rekonstrukci, scin-
tigrafii skeletu, nebo i tfifazovou kostni
scintigrafii aj. Zminéna vySetreni a vyset-
feni prislusnymi specialisty klinickych
oborl jsou nej¢astéji indikovana zainte-
resovanym ortopedem nebo pediatrem
(nejlépe v jedné osobé) specializovanym
na vrozené vady pohybového ustroji s ci-
lem jednak presné urcit vrozené vady ske-
letu a jejich zavaznost (eventudlné s gene-
tikem a détskym rentgenologem stanovit
genetickou diagndzu) a jednak zjistit nebo
vyloucit pfidruzené vady ostatnich sys-
téma.

Autofi v praci ,V€asna diagnostika orto-
pedickych vad u déti“02 vytydili zasady
pro vySetfeni pohybového systému pfi
preventivnich prohlidkach u praktického
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Obr. 5A-CH - Klinicko-radiologicky obraz a ortotické léceni deformit dolnich koncetin u chlapce

s t&zkou formou pseudoachondroplazie ve véku 5-10 let"). Pseudoachondroplazie je
biomechanicky zdvazna spondylo-epi-metafyzarni kostni dysplazie, ktera se projevuje v kojeneckém
veku retardaci osifikace epifyz dlouhych kosti, dysplastickymi zménami metafyz diouhych kosti

a obratll, retardace rlstu byva ziejma ve 2. roce véku, v predskolnim véku progreduiji deformity
dolnich kondetin a patefe. Po skonceni kosternino rdstu se rozviji pred¢asna osteoartréza

(a Gasto i spondyldza a spondylartréza), ktera vede spolu s vyznamnou retardaci rdstu k invalidité
postizenych. ViySka dospélych byva v rozmezi 90-148 cm. Ve véku 5-9 let byl proband Iécen pro
hypervarozitu kolennich kloubl a bércd intermitentni aplikaci ortéz s dynamickym ohybovym
predpétim pres noc. Obr. 5D, E zobrazuji jednak schéma dolni koncetiny v ortéze, ktera plsobi na
rastové epifyzy v oblasti kolenniho kloubu podle Hiiterova-Volkmannova zakona, a jednak
schematické plisobeni ortézy, zatiZzeni dolni konCetiny a deformace ortézy. Chlapec byl jesté lécen
déle nez 1 rok pro malpozici kolennich a hlezennich kloubt (vnitini torzi bércd) modifikovanymi

ortézami podle Beckera — Obr. 5G.

|ékare pro déti a dorost, které se u nas
provadgji v Sesti tydnech, ve tfech mési-
cich véku, ve tfech, péti, sedmi, deviti, je-
denacti, tfinacti, patnacti a osmnacti le-
tech. Upozornili na nej¢astéjsi priznaky
vrozenych a ziskanych vad pohybového
a neuromuskularnino systému, které je
tfeba cilené zjistovat pfi pravidelnych pe-
diatrickych prohlidkéach. Z vrozenych vad
se jedna o dosud nepoznané vrozené
kon&etinové vady, vrozené vady patere,
kombinované vady a systémové vady
skeletu — kostni dysplazie. Je treba verifi-
kovat vrozené levostranné kontraktury,
které jsou nasledkem 1. postaveni plodu
v déloze (85 % déti). Zjistujeme kontrak-
turu kyvacCe hlavy vlevo (ktera se pozdéji
projevuje oplosténim zahlavi vpravo a ob-
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liceje vlevo — tzv.skolivza oblieje), ad-
dukeni kontrakturu v levém kycelnim
kloubu, ktera ma v pozdegjSim Zivoté za
nasledek vznik abdukéni kontraktury pra-
vého kycelniho kloubu. Ddsledkem téch-
to kontraktur mize byt pozdéji infantilni
typ idiopatické skolidzy, pro kterou je
charakteristické vybocCeni hrudni kfivky
doleva.!" Hodnotime pohyblivost patere
v oblasti kréni, torakolumbalni a lumbo-
sakralni, symetrii hrudniku a ramen vcet-
né hybnosti v ramennich kloubech. Sou-
Casti klinického vySetfeni je posouzeni
proporcionality a psychomotorického vy-
voje, ale i orientaCni neurologické vyset-
fen.

Mezi patognomonické priznaky radime
Ctyrprstou ryhu ve dlani, ktera byva Casta

u genetickych syndromd a vrozenych
chromosomalnich abnormalit, vymizenf
ohybovych ryh prst, které preduréuje
vazivovy Ci kostény symfalangismus,
napr. u diastrofické dysplazie nebo artro-
grypozy. VSimame si koznich zmén, kte-
ré mohou provéazet rlizné vrozené vady
(napt. naevus flammeus v oblasti kofene
nosu u artrogrypézy, skvrny bilé kavy
u M. Recklinghausen, hyperpigmentace,
lipom a ochlupeni v bederni krajiné u dia-
stematomyelie ¢i sakralniho teratomu,
poruchy vyvoje nehtové ploténky u chon-
droektodermalni dysplazie nebo nail-pa-
tela syndromu aj.), rozSifeni cév u angio-
dysplazie typu Klippel-Trenaunay, gotic-
kého tvaru patra nebo rozstépu u né-
kterych genetickych syndromd (TurnerQv
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syndrom, diastroficka dysplazie aj.), hy-
perlaxicity vaz( a kloubl u Marfanova &i
Ehlersova-Danlosova syndromu, osteo-
genesis imperfecta a dalsich genetickych
syndromd, hypermobility kloubni a snize-
ného svalového tonu u kostnich dysplazif
a vad neurologicke etiologie.

K patognomonickym priznakdm patii asy-
metrie délek a obvodU koncetin, asymetrie
rozsahu pohybu velkych i malych kloubt
hornich a dolnich koncetin a dispropor-
cionalita postavy, koncetin a jejich seg-
ment(. Typické zmény prstd rukou pro-
vazeji urCité kostni dysplazie nebo dys-
morfické syndromy (napf. trichorinofalan-
gedlni dysplazie — typ |, Heydu-Cheney
syndrom, distalni typ artrogrypdzy aj.), ra-
didlni aplazie je patognomonickym symp-
tomem u syndromu trombocytopenie
a aplazie radia, Fanconiho anémie aj. Fy-
ziologicky vzorec vyvoje osy dolnich kon-
Getin byva porusen v predskolnim véku('®
u kostnich dysplazil (napf. metafyzarni
dysplazie typ Schmid, pseudoachondro-
plazie aj.) a metabolickych chorob (napf.
hypofosfatemicka kfivice, mukopolysa-
chariddzy aj.), kdy se i zvyraziuje vySe
uvedena disproporcionalita a vrozené de-
formity patefe (z poruchy formace a seg-
mentace), jez nemusi byt po narozeni
patrné. Déle vrozena dysplazie ky&elniho
kloubu jednostranna nebo oboustranna
vcetné symetricky opozdéné osifikace
hlavic femurd. Opozdéna osifikace mize
byt prvnim pfiznakem kostnich dyspla-
zii (KD) s prevaznym postizenim epifyz,
napl. mnohocetné epifyzarni dysplazie,
spondyloepifyzarni dysplazie vrozené Ci
lo-epi-metafyzarnich dysplazif, které se
vyznaduiji po narozeni rlistovou retardaci
a vyraznou disproporcionalitou, poruchou
hybnosti kyGelnich kloubl a patefe. Zvy-
Sena kostni lomivost provazi nejCastéji
osteogenesis imperfecta, idiopatickou ju-
venilni osteopordzu, mirnou homocysti-
némii nebo homocystinurii, ale i tézké for-
my spondylo-epi-metafyzarnich dysplazif,
kde v disledku omezeni kloubni pohybli-
vosti a svalové hypotrofie vznika osteo-
pordza z inaktivity.

V obdobi rlstového spurtu, ktery na-
stupuje po desatém roce veku (u divek
v rozmezi 8,5-12,5 let, u chlapcl rozme-
zi 10,5-14,5 let), dochazi k zvyraznéni
abnormalit a progresi jiz dfive diagnosti-
kovanych symptomU a asymetrii. Autofi
vyzyvaji ke zvazeni zaradit preventivni
prohlidky obsahuijici vySetfeni pohybové-
ho Ustroji také v 10 a 12 letech vzhledem
k rliznému zacatku puberty a rlstového
spurtu u rliznych etnickych skupin v nasi
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populaci, aby neunikly diagnostice pro-
gredujici deformity patefe, desaxace a ne-
stejna délka DK, kontraktury aj. U kost-
nich dysplazii byva pubertalni rdstovy
vySvih vyrazné omezen, coz ma za nasle-
dek zvyraznéni rdstové retardace. Do-
spéla vyska pacientd s KD je zavisla na
genetické variabilité a také na vysce ro-
di¢d u pripadd vzniklych jako Cerstvé mu-
tace.

V neposledni fadé pfi preventivnich i ci-
lenych prohlidkach u déti patrame po
symptomech na ostatnich systémech
(napf. kardiovaskularni, mocové-pohlav-
ni, nervovy, krevni systém a dalsi), véetné
smyslovych organd, kiZe a jejich adnex.

Komplexni 1é¢eni‘®: 451D

L écba déti i dospélych s kostnimi dyspla-
ziemi, kon&etinovymi a kombinovanymi
vadami zUstavé i pres prekotné objevy
v molekularni biologii symptomaticka.
V&asné stanoveni klinické diagndzy a ur-
Ceni zavaznosti a etiopatogeneze vroze-
né vady pohybového aparatu je zakla-
dem pro racionalni individualné diferen-
cované komplexni léCeni, zajiStované ty-
mem specialistd. Od narozeni po neohra-
nic¢ené dlouhé obdobi se kombinuje a vza-
jemné dopliuje lé¢eni medikamentézni
a operacni s rehabilitaci a ortopedicko-
protetickym oSetfenim. VySe zminéné
pridruzené vady ostatnich systémU jsou
feSeny v zasveécené spolupraci s odborni-
ky prislusnych détskych obord.

Metody konzervativni

U nékterych primarnich metabolickych
chorob je mozna substitucni, profylak-
ticka nebo roboruijici terapie. Substitu¢ni
medikamentdzni terapie je v soucasné
dobé vyuzivana napriklad u hypofosfate-
mické formy vitamin D rezistentni kfivice,
kde se dafi vice ¢i méneé kompenzovat
kalciofosfatovy metabolismus podavanim
kalcitriolu a fosforu. Kompenzace kalcio-
fosfatového metabolismu je predpokla-
dem pro Uspésné operacni léceni rezi-
duélnich deformit skeletu dolnich konce-
tin. Profylakticky charakter ma dietni te-
rapie napf. u fenylketonurie a alkapton-
urie. Roborujici terapii je napf. aplikace
pyridoxinu u galaktosémie nebo kyseliny
listové u hyperhomocysteinémie. Léceni
kalciotropnimi Iéky je indikovano u né-
kterych pacientl s kostnimi dysplaziemi,
které se vyznacuji snizenou kostni husto-
tou a zvySenym kostnim obratem, a pfi
prolongacnim nebo jiném rekonstruk&nim
léCeni, kdy se velmi Casto setkavame se
Sudeckovym algoneurodystrofickym syn-

dromem i u déti. V indikovanych pfipa-
dech jsme zavedli léCeni kalciotropnimi
leky s cilem zlepsit kalciofosfatovy meta-
bolismus, a tak zkratit dobu kostniho ho-
jeni po zlomeniné nebo korekcnich os-
teotomiich.

V klinické praxi se jiz dnes uplathuji né-
které perspektivni prostfedky 1écby,
k nimz fadime lécbu hormonalni a trans-
plantaci kostni drfené. U pacientek s Tur-
nerovym syndromem byla prokézana sti-
mulace rdstu a vyvoje sekundarnich po-
hlavnich znakd podéavanim rdstového
hormonu a estrogen(, coz pfiznivé ovliv-
Auje i sekundarni osteopordzu. V pisem-
nictvi se uvadgji Castecné Uspéechy s trans-
plantaci kostni drené, napriklad u nékte-
rych typd mukopolysacharidoz (., II., Il
a V1. typ), mukolipiddzy II. typu a maligni
osteopetrdzy s predCasnou manifestaci.
Prvni Uspésna transplantace kostni dfené
provedena u ditéte s recesivnim (tzv. ma-
lignim) typem osteopetrézy u nas byla
publikovana v Cs. Pediatrii v roce 1993
a prvni Uspésna transplantace u chlapce
s mukopolysacharidézou |. typu v roce
1995. Specificka substitucni terapie ly-
sosomalnich stfadavych chorob ¢eka na
izolaci a syntézu korigujiciho enzymu.
V soucCasnosti se Uspésné rozviji substi-
tuéni l1éceni (enzyme replacement thera-
py) Fabryho choroby (vrozeny defekt en-
zymu alfa-galaktosidazy vede k systémo-
vé akumulaci glykosfingolipidd).

Soucasti komplexniho léCeni a péce je in-
dividualné vedena lécebna rehabilitace
(IéCebna télesna vychova, fyzikalni tera-
pie, nacvik sobéstacnosti a léCba praci
nebo hrou) a ortoticko-protetické osetre-
ni v¢éetné psychologické podpory pacien-
ta a jeho rodiny. V€asné zavedeni ade-
kvatni léCebné télesné vychovy a orto-
ticko-protetického oSetfeni je dalsi nadéji
pro zlepSeni zdravotni a socialni situace
déti s biomechanicky zavaznymi systé-
movymi (dysmorfickymi a koncetinovymi
vadami). Lécebna rehabilitace je zpoc&at-
ku zejména léCebna a socialni, pozdgji
i vychovna (pedagogickd) a pracovni,
vCetné jeji nezbytné vazby na protetickou
a ortotickou péci. Rehabilitace predpo-
klada spolupraci pacienta. Zameéfuje se
lokélné na rozvoj, udrzeni Ci zlepSeni po-
hyblivosti jednotlivych segmentd konce-
tin a patere v rozsahu, ktery je nezbytny
a uzitecny. Nemusi to byt vzdy tzv. nor-
malni rozsah. V nékterych pripadech na-
opak respektujeme funkeni vyhodnost
nehybnosti, ktera umoznuije stabilitu klou-
bu v postaveni, jez je pro pacienta opti-
malini. Napfiklad u pacient’i s osteogene-
sis imperfecta musime komplexni léCeni
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Obr. 6 — Dynamické korekéni trupova ortéza (DKTO) — typ Cerny dovoluje tklony trupu na obé strany a mirnou flexi
i extenzi patefe. DKTO je vhodna zejména pro flexibilni idiopatické skolidzy stupné Ib a | podle Cobba, kde
dosahujeme vice nez 50% korekce hrudni a bederni kfivky. DKTO s v vyhodou indikujeme i pro noéni polohovani
s hyperkorekci bedernt krivky, coz je dosazeno Uklonem do konvexity skolidzy. Lze ji vyuzit i pro korekce deformit
patefe v sagitalni roving, coz vyuzivdme napf. u déti a achondroplazif jiz v batolecim a predskolnim véku.

zameé¥it podle zavaznosti deformit a roz-
hodnout v&as, zda pacient bude scho-
pen vertikalizace a lokomoce, nebo zda
bude odkazan na invalidni vozik.

Cilem ortoticko-protetického léceni je
prevence zlomenin a deformit, nahrada
koncetin (protézy, epitézy), udrzeni ope-
racemi dosazenych korekci (napft. ortézy
podle Sarmienta po segmentarnich os-
teotomiich u osteogenesis imperfecta ne-
bo dynamické korekeni ortézy po opera-
Ci pes equinovarus congenitus aj.) a po-
stupna korekce deformit dlouhych kosti
¢i kloubnich kontraktur koncetinovymi or-
tézami s ohybovym predpétim (Obr. 5C,
D,E).(18 19 Koriguijici sily pUsobi na troj-
bodovém principu, jenz je podstatou
ortotického IéCeni deformit kon&etin i pa-
tefe (viz Obr. 1). Idiopatické, vrozené
a sekundarni deformity patere indikujeme
v rlistovém obdobi k Iéeni dynamickymi
trupovymi ortézami (korzety). Uzivame
trupovou ortézu typ Cheneau a dyna-
mickou korekéni trupovou ortézu typ
Cerny (Obr. 8). Ortotika ma své misto ve
vSech etapach komplexni 1éCby. Ortézy
koncetinové i trupové stejné jako chirur-
gické vykony musi byt individuainé zva-
zovany a indikovany. Ortotické vybaveni
se jiz stalo nepostradatelnou soucasti
predoperacni pripravy i pooperacni fyzio-
terapie. V predoperacni pfipravé je nutné
naucit pacienty pouzivat dlahy, kon&eti-
nové a trupové ortézy, aby si zvykli na
rezim, ktery od nich bude vyzadovan
po rekonstrukénim vykonu. Ortézy ovliv-
Auji deformity skeletu nadprahovym me-
chanickym namahanim, které diky rlstu
(uplatnéni Huterova-Volkmannova zako-
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na), tlaku Ci tahu periostu, ale i pruznym
a vazkopruznym vlastnostem kostni tka-
né nastartuje remodelaci kostni a pojivo-
vé tkane. Remodelace zavisi nejen na
okamzitych promeénlivych nadprahovych
zménach namahani, ale dozniva i pfi sta-
lém zatizeni a v klidu ucinkem dopruzova-
ni kosti.® Znacné nadprahové tlakové sily
je mozno aplikovat diky individualné tva-
rovanym skofepinam (objimkam), které
jsou v mistech mechanického namahani
vylozeny atraumatickym materialem.
Odlisné je dlahovani a ortézovani horni
a dolni koncetiny. U dolni koncetiny je ci-
lem ortotického oSetfeni ziskani stability
pro stoj a nacvik chlize. Nejcastéji uziva-
me rigidni plastové polohovaci nebo dy-
namické ortézy zhotovené podle sadro-
vého otisku aktualniho stavu a rozsahu
pohybu. U ortéz navrzenych Sarmientem
je snahou soucasné odlehdit, retinovat
a mobilizovat s cilem zabranit jak ztuhnu-
ti v kloubech, tak oslabeni nebo zkraceni
svall. U horni kondetiny je podstatny po-
hyb v prostoru, ktery zajistuje vice &i mé-
neé i koncetina zkracena s omezenou
funkci. Pro kontraktury a deformity rukou
vyrabime ortézy a dlahy z novych mate-
riald (plastd), jako jsou polorigidni (pruzny)
Softcast, rigidni Scotchcast a jejich kom-
binace Combicast. Cilem je umoznit ne-
bo zlepsit Uchop a manipulaci postizenou
rukou.

Pro léceni biomechanicky zavaznych val-
goznich a vardznich deformit DK byly
v roce 1997 do Klinické praxe zavedeny
korekéni ortézy s vysokym ohybovym
predpétim, které Gc¢inné plsobi trojbo-
dovym principem v rdznych Urovnich bér-

ce a v distalni krajing femuru.('® 19 Nové
vyvinuté dynamické ortézy nalezly uplat-
neni predevsim pfi IéCeni genua et crura
vara ,idiopathica“, ale i v nékterych pfi-
padech deformit dolnich koncetin u déti
s OCHD (Obr. 5A, B, C, F, H, CH).

Metody operacni

Cilem ortopedického 1é¢eni je v obdobi
ristu co mozna nejlépe korigovat pato-
biomechaniku (patologicky tvar, slozeni
a funkci) koncetin a patefe konzervativ-
nimi a operacnimi metodami. Operacni
obory ortopedie a traumatologie, détska
chirurgie, cévni chirurgie, mikrochirurgie,
neurochirurgie, kardiochirurgie a dalsi se
v poslednich desetiletich vyznamné rozvi-
nuly diky pokroklim v anesteziologii a re-
suscitaci, ale i diky novym poznatkdm
v biomechanice pojivovych tkani, ktera
své aplikace nachazi predevsim pri kom-
plexnim 1éCeni muskuloskeletalniho sys-
tému. Pro rekonstrukéni operacni 1éceni
se vyuzivaji poznatky z embryologie, ex-
perimentalni teratologie a jinych prekli-
nickych a teoretickych obord. Soucasny
celosvétovy trend v IéCeni vrozenych vy-
vojovych vad (VVV) pohybového aparatu
je snaha o Uplné, ale Setrné operacni vy-
feSeni vady pokud mozno jiz v prvnim ro-
ce zivota za soucinnosti adekvatni reha-
bilitace od okamziku zjisténi vrozené vy-
vojové vady s cilem zabranit opozdeni
psychomotorického vyvoje ditéte.
Operacni lé¢eni deformit skeletu je obec-
né zaméreno na korekce deformit, kon-
traktur a zkrat( koncetin, prodluZovani
dlouhych kosti, operace kycelnich a ko-
lennich kloubl, rekonstrukéni operace
rukou a nohou, korekce kongenitalnich
a strukturalnich deformit patere. Ope-
racni technika vrozenych vyvojovych vad
pohybového aparatu je uvedena v celé
fadé ucebnic détské ortopedie (napt.?9).
K rekonstrukénim operacim deformova-
nych a zkracenych dlouhych kosti' s ,nor-
malni“ kostni strukturou se uzivaji kromé
klasické vnitfni osteosyntézy rlizné typy
zevnich fixator( (Wagner, Orthofix, lliza-
rov), kterymi Ize korigovat osové odchylky
a soucasné prodlouzit zkracené segmen-
ty doIni nebo horni kon&etiny. Prolongace
koncetin a korekce pomoci zevnich fixa-
tord u déti je zatizena komplikacemi ply-
noucimi z kloubni inkongruence, kloub-
ni hypermobility, resp. ztuhlosti kycelnich
a kolennich kloubl. U osteochondrodys-
plazii (OCHD) s patologickou kostni re-
modelaci, kde pfi¢inou deformit a mal-
pozice velkych kloubd je snizena tuhost
kostni tkané (snizena hustota ¢i porucha
mineralizace), nelze pouzit metody a im-
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Obr. 7A-H - Relativné ¢asto se vyskytuijici koncetinova vada fibularni aplazie (2. typ
podle Achtermanna a Kalamchiho), priibéh a vysledek komplexniho IéGeni. Na
zakladé rtg snimku dolni kondetiny (Obr. 7A) a podle vysky zdravych rodica byl
predikovan zkrat pravého bérce a tarsu piiblizng 25-30 cm. Rodicdm bylo navrzeno
standardnf ortopedické feSeni, a to Symeho amputace nohy a nasledné protetické
osetreni. Rodice s amputaci nesouhlasili, a proto jsme se ve svétle 1. zkuSenosti

s prolonga¢nimi operacemi u nas rozhodli pro rekonstrukeni feSeni. V 1. roce Zivota
byla operaci vyfesena ekvinovalgozni deformita pravé nohy a chlapec byl
vertikalizovan v proteticky upravené obuvi, kterou byl i feSen zvétsujici se zkrat pravé
DK. Ve 4-5 letech byla provedena korekce a prolongace praveé tibie (kombinace

R

G [N

(©br. 7H).

kalotaxe v distalni '/ tibie a epifyzarni distrakce proximaini epifyzy) s délkovym

plantaty uréené pro stabilni osteosyntézu.
Metodou volby pro osteosyntézu a kostni
hojeni je zde nitrodfenové hrebovani
Casto dopInéné autogenni spongioplasti-
kou. Respektovani izoelastické nitrodre-
nové fixace je zakladnim predpokladem
pro hojeni patologické kostni tkané. Sta-
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bilitu adaptaéni osteosyntézy dlouhych
kosti je nutno zajistit sadrovymi (nebo
Combicastovymi) obvazy, které co nejdFi-
ve nahrazujeme funk&nimi ortézami podle
Sarmienta, abychom zabranili osteopordé-
ze z inaktivity. Pokrokem bylo zavedeni
elastickych titanovych hiebl do détské

ziskem 10 cm (Obr. 7B). Ve 13 letech pro rediny zkrat pravé DK 10 cm (Obr. 7C) bylo
rozhodnuto o dal$f prolongaci, a to pro proximalni epifyzarni distrakci pravé tibie.
Béhem prolongace probihal rdstovy spurt, a proto jsme vzhledem k dobré toleranci
zevniho fixatoru a velmi dobré remodelaci kostniho regeneratu (Obr. 7D, E)
pokracovali v prodiuZzovani podle antropologické predikce zkratu celkem o 16 cm.
Vysledem komplexniho léCent je vyrovnani délky DK, fyziologické osa pravé DK (Obr.
7F) a velmi dobré rozloZeni koncentraci tiakovych napéti na rudimentarni noze ve
stoje dokumentované podografickym vySetienim (Obr. 7G). V ddsledku enormni
délky prolongace (16 cm) doslo k omezeni flexe v pravém kolennim kloub na 90°

ortopedie a frakturologie a zajisténych
hifebd v traumatologii dospélych v po-
slednim desetileti.

Pro korekce varozity i valgozity kolen-
nich kloubl v predskolnim véku, napf.
u achondroplazie, pseudoachondropla-
zie, metafyzarni dysplazie typu Schmid,
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vitamin D rezistentni kfivice aj., se nam
osveédCila resekce useku diafyzy fibuly
v distalni ¢tvrtiné a nasledné IéCeni orté-
zami s dynamickym predpétim (podle
Marika). Po 10. roce zivota jako metodu
léCebné volby indikujeme parcialni me-
dialni (pfi valgozité) nebo lateralni (pfi
varozité) epifyzeodézu distalniho femuru
a proximalni tibie, ktera je indikovana na
zakladé presného stanoveni kostniho ve-
ku a rlistové rychlosti ve spolupréci s an-
tropologem. U dospélych je mozno de-
formity dolnich koncCetin Uspésné resit
korekénimi osteotomiemi. V pozdéjSim
Zivoté s rozvojem predCasné koxartrézy
a gonartrdzy jsou metodou lécebné volby
totalni kloubni nahrady (necementované,
cementované nebo hybridni) kycelnich
a kolennich kloubl. Nahrady kycelnich
kloubl se individuding indikuji jiz ve véku
30-50 let. V operacnim IéCeni mladych
dospélych maji stale své misto artrodézy
nosnych kloubl dolnich koncetin v bio-
mechanicky fyziologickém (,uzite€ném®)
postaveni.

Biomechanicky zavazné deformity patere
a kofenova symptomatologie jsou indiko-
vany k spondylo-chirurgickym operacim
(spondylodéza patefe s instrumentaci,
okcipitocervikalni fuze pfi atlanto-axialni
instabilité aj.) a neurochirurgickym vyko-
nam (laminektomie nékdy doplnéna in-
strumentaci nebo i aplikaci intervertebral-
nich implantatd). Zavazné deformity pé-
tefe u pacient(l se snizenou kostni husto-
tou &i poruchou mineralizace skeletu je
tfeba fesSit prostou spondylodézou s po-
uzitim auto- a homostépd, nékdy z pred-
niho i zadniho pfistupu. Spondylodézu
patere je tfeba Casto jesté stabilizovat
sadrovym korzetem, pozdgji snimaci tru-
povou ortézou. Pokrokem jsou segmen-
télni instrumentace typu Isola, Zielke
a Evolution, které se povazuiji za stabilni.
Stabilita spondylodézy patere stejné jako
osteosyntézy dlouhych kosti zélezi na
strukture kostni tkané. Nebo-li i nejstabil-
nejsi fixace nezajisti stabilni fixaci osteo-
porotické kostni tkané. U KD se snizenou
kostni hustotou je nutno ,stabilni” os-
teosyntézu ¢i instrumentaci vzdy pova-
Zovat za nestabilni.

Predpokladem prolongacéni operace dlou-
hych kosti kompresné-distrakéni me-
todou podle llizarova je kostni tkan
s normalnimi biomechanickymi viastnost-
mi. Vyjimecné Ize provést prolongace
i u pacientll s osteogenesis imperfecta
nebo enchondromatézou. K prodluzova-
ni a korekci osy bércd jsou s vyhodou uzi-
vany kruhoveé zevni fixatory podle llizaro-
vova. K prolongaci a korekci osy femur(
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se nam osvedcil jednorovinovy zevni fi-
xator (WagnerQv nebo zevni fixator PRO-
SPON). Pri indikacich k operacnimu lé-
Ceni nestejné délky koncetin se vyuzivaji
antropologické a biomechanické poznat-
Ky, je nutno respektovat fyziologickou
osu koncetiny (vCetné torze) a spravnou
kloubni kongruenci zejména v rlstovém
obdobi u dolnich koncetin. K vyrovnani
mensich zkratl jedné dolni koncetiny
(2—4 cm) jako metodu volbu uzivame per-
kutanni epifyzeodézu v oblasti kolenniho
kloubu. Vétsi zkraty fesime prolongaci
zkracené dolni konc&etiny, u velkych zkra-
t0 kombinujeme epifyzeodézu na zdravé
konceting s prolongaci zkraceného seg-
mentu dolni koncetiny.

U kostnich dysplazii se zkracenym dol-
nim segmentem téla prodluzujeme sou-
Casné oba bérce, v dal§i etapé vzdy jen
jeden femur. Recentni zkusenosti literarni
i naSe ale ukazuji, Ze velké prolongace je
lépe indikovat az po 10. roce véku s ohle-
dem na pohlavi. Nespoluprace pacienta
a rodi¢d je kontraindikaci prolongacniho
léCeni a jakékoliv rekonstrukeéni operace.
Na dolni koncCetiné jsme prolongacni 1é-
¢eni indikovali u déti s achondroplazii, hy-
pochondroplazii, metafyzarni dysplazii ty-
pu Schmid, chondrodysplasia puncta-
ta (Conradi-HUnermann), osteodysplastia
Melnick-Needles a Turnerovym syndro-
mem. Prodlouzeni femuru nebo bérce
o0 10 cm v jedné etape je jiz realitou. Vy-
uzivame jak metodu osteotaxe, tak tech-
niku distrakéni epifyzeolyzy (Obr. 7).
Metody nitrodfefiové fixace a segmen-
tové viceCetné osteotomie se indikuj
u pacient(l se snizenou pevnosti (tuhosti)
kostni tkané, a to u kostnich dysplazif
vyznadujicich se osteopenii nebo ne-
organizovanym vyvojem chrupavcitych
a pojivovych slozek kostry. Fragmenty se
fixuji nitrodfenovymi hieby (Klntscherdy,
Enderdv nebo Hacketal(v hieb/prut) ne-
bo Kirschnerovymi draty. Nové se uzivajf
elastické implantaty jako Prévotovy hre-
by, titanové elastické hreby, u dospélych
i zajisténé titanové hreby. U deformit dol-
nich koncetin (DK), kde se sdruzuje vice
osovych odchylek, indikujeme segmen-
tovou osteotomii femuru a tibie jedné DK
béhem jednoho operacniho vykonu s ci-
lem korigovat uchylky ve frontalni, sagital-
ni a pricné roviné najednou.

Zaver

Dasledky télesného postizeni a zptisob
jeho lé&eni Casto hluboce ovlivAuji psy-

chickou a socidlni situaci rodiny. Spolu-
prace s rodinou je nezbytnym faktorem

komplexni 1é€by. Rodina ma byt zcela
jednozna¢né informovana o rozsahu,
nasledcich a realnych perspektivach své-
ho postizeného ¢lena. Ve vSech etapach
komplexniho 1éCeni a péce je nezbytné
pfistupovat k postizenym (i jejich rodi-
nam) s nejvyssi lékarskou etikou.
Studium biomechaniky a porozumeéni
patobiomechanice skeletu u KD nam po-
maha volit nejucinngjsi medikamentdzni,
ortopedicko-ortotickou a ortopedicko-
chirurgickou IéCbu v&etné vyvoje novych
technickych prostrfedkd. Porozumeéni me-
chanismUm kostni remodelace za fyziolo-
gickych i patologickych podminek z as-
pektd biomechanickych (Utah paradig-
ma®) a hlavnim cestam regulace osteo-
klastické formace a signalizace na zakla-
dé nové identifikovanych receptorl a li-
gandl ve velké rodiné tumor nekrotizu-
jicich faktort (RANK /receptor activator
of TN factor kappa B/, RANKL /ligand
RANK/, OPG /osteoprotegerin/) je pred-
pokladem pro nejvhodngjsi Iécebnou
strategii.

V dnesni dobé je cilem komplexniho lé-
Ceni a péCe vytvorit télesné postizenym
podminky pro dlstojny, smysluplny a spo-
kojeny zivot a zaradit je do spoleCnosti ja-
ko plnohodnotné jedince s dobrym social-
nim zazemim.
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