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Vady pohybového aparátu, získané i vro-
zené, provázejí lidstvo po celou jeho exis-
tenci. Záznamy o jejich diagnostice a lé-
ãení lze vystopovat jiÏ v dobû prehisto-
rické. Dochovaly se v podobû kreseb,
maleb a jako kosterní nálezy, které studu-
jí paleopatologové, nebo v písemnictví,
kde jsou zaznamenány i postoje rÛzn˘ch
spoleãností k pfiedkÛm, postiÏen˘m vro-
zen˘mi vadami pohybového aparátu. Ve
starém Egyptû byli trpaslíci a tûlesnû
postiÏení ctûni a váÏeni. Obecnû se uzná-
valo etické rãení „nesmûj se slepému ani
si nedûlej Ïerty z trpaslíka“. Naopak ve
Spartû ve starém ¤ecku byla neperspek-
tivní nemluvÀata shazována ze skály (v po-
hofií Taygetos), neboÈ jen silní a zdatní
mûli právo na Ïivot. Pfiekrásnou a vysoce
zásluÏnou prací je obrazovû dokumento-
vané dílo „Small People – Great Art“, kte-
ré se zab˘vá retardací rÛstu pfiedev‰ím
z umûleckého a lékafiského (i psycholo-
gického a sociologického) aspektu v his-
torii lidstva.(1) Tato kniha napomáhá hle-
dat nové cesty, jak vytvofiit snaz‰í Ïivot
pro odli‰né bytosti, vyznaãující se velmi
krátkou postavou („restricted growth“). 
V dne‰ní dobû oprávnûnû hovofiíme o kom-
plexním léãení a o komplexní péãi o dûti
s vrozen˘mi vadami pohybového apará-
tu, která je poskytována t˘mem zasvû-

cen˘ch odborníkÛ klinick˘ch, preklinic-
k˘ch i teoretick˘ch oborÛ v úzké spolu-
práci s rodinou postiÏeného. Z klinick˘ch
odborníkÛ t˘mu dluÏno jmenovat pfie-

dev‰ím ortopeda a pediatra, ktefií od sta-
novení diagnózy vrozené vady (konãeti-
nové, kombinované, systémové) pohybo-
vého ústrojí fiídí komplexní péãi. 
Souãasná ortopedie není jenom chirurgií
pohybového ústrojí, její rozsah je podstat-
nû ‰ir‰í. Zab˘vá se diagnostikou vroze-
n˘ch muskuloskeletálních vad, úrazy, ne-
mocemi, poruchami metabolismu a jejich
následky na pohybovém ústrojí. Je to
obor, ve kterém má prevence v období
rÛstu dítûte (ale jiÏ i v prenatálním a peri-
natálním období) velmi dÛleÏitou úlohu.
Pfii léãení vyuÏívá ortopedie léãebnû-pre-
ventivní metody konzervativní nebo oper-
aãní, které se stále vyvíjejí s vûdecko-
technick˘m rozvojem a pfiedev‰ím vlivem
nov˘ch poznatkÛ biomechanick˘ch prin-
cipÛ remodelace kostní a pojivové tká-
nû.(2) V souãasné dobû je pro zaji‰Èování
komplexní péãe o dûti s vadami pohy-
bového aparátu nutná specializace na
dûtskou ortopedii, pediatrii a dal‰í dût-
ské podobory (napfi. osteologii) vzhledem
k specifick˘m odli‰nostem v diagnostice,
prevenci a léãení vad pohybového apará-
tu v období rÛstu (dítû a jeho metabo-
lismus není proporcionálním zmen‰ením
dospûlého). Cílem specialistÛ styãn˘ch
dûtsk˘ch lékafisk˘ch oborÛ je co nejdfií-
ve rozpoznat vadu pohybového aparátu
a dal‰í pfiidruÏené systémové vady, nejlé-
pe jiÏ v 1. roce Ïivota, a co nejdfiíve zaãít 
s komplexním léãením.
Název ortopedie, kter˘ vyjadfiuje obsah
oboru, se objevil poprvé v roce 1741 v kni-
ze Nicolase Andryho (1658–1742, profe-
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Obr. 1 – Pokfiiven˘ kmen stromu nebo vinného kefie
pfiivázan˘ k pfiímému kÛlu se stal logem ortopedick˘ch
a ortopedicko-protetick˘ch spoleãností na celém svûtû.
Vyjadfiuje trojbodov˘ princip vyuÏívan˘ pfii ortotickém
léãení deformit kostí a kontraktur kloubÛ konãetin 
a pátefie.
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sor medicíny v PafiíÏi) nazvané „L’Ortho-
pedie, ou l’art de prevenir et de corriger
dans les enfans, les difformites du corps“.
Andry sám vysvûtluje, jak k názvu dospûl:
„pokud jde o název, vytvofiil jsem jej ze
dvou fieck˘ch slov: orthos, to znamená
rovn˘, tedy prost deformity, a paidion –
dítû. SloÏil jsem z tûchto slov slovo jedno
– ortopedie, abych vyjádfiil jedním termí-
nem úkol, kter˘ jsem si urãil: vyuÏít rÛz-
n˘ch zpÛsobÛ k pfiedcházení a napravo-
vání tûlesn˘ch deformit u dûtí“. V roce
1943 byla tato kniha pfieloÏena do angliã-
tiny s názvem Orthopaedia, or the Art of
Preventing and Correcting Deformities in
Children. Jeden z obrázkÛ knihy znázor-
Àující pokfiiven˘ kmen stromu nebo vinné-
ho kefie pfiivázan˘ k pfiímému kÛlu se stal
logem oborÛ ortopedie a ortopedické
protetiky na celém svûtû (Obr. 1). Samo-
statná ortopedie, která vy‰la ze v‰eobec-
né chirurgie, se u nás rozvíjí aÏ ve 20. sto-
letí. Velkou zásluhu o vznik oboru mûl
prof. MUDr. R. Jedliãka, kter˘ byl zakla-
datelem ústavu pro tûlesnû vadné v Pra-
ze na Vy‰ehradû v roce 1913. JedliãkÛv
ústav vznikl nejen v Praze, ale i v Liberci,
Brnû a Bratislavû.

Poznámky 
k etiopatogenezi(3, 4, 5)

Základní znalosti o etiopatogenezi vro-
zen˘ch vad jsou nezbytné pro vãasnou
diagnostiku i vãasné léãení konãetino-
v˘ch, kombinovan˘ch a systémov˘ch
vad pohybového ústrojí.
Souãástí celkového v˘voje zárodku v‰ech
obratlovcÛ je segmentace – ãlánkování
jeho tûla. Z molekulárnû biologického hle-
diska je segmentace proces, kter˘m se
pomûrnû obecná genová informace –
v pfiípadu pohybového systému informa-
ce bunûk stfiedního zárodeãného listu
(mezodermu) zfietelnûji ohraniãí do pfies-
nûji definovan˘ch podjednotek paraaxiál-
ního mezodermu – somitomér (v˘vojové
pfiedstupnû somitÛ). V˘sledkem segmen-
tace je tedy nerovnomûrná distribuce ge-
nov˘ch produktÛ do somitomér. V‰echny
komponenty, které se podílejí na vzniku
osov˘ch struktur zárodku vãetnû somito-
mér a segmentÛ, v podstatû transkribují
komplex genÛ homeoboxu. Tento pfiepis
je nejspí‰e základním genetick˘m me-
chanismem fiídícím segmentaci. 
Konãetiny se vyvíjejí aÏ tehdy, kdy je vy-
tvofiena hlavní osa tûla, je zfietelnû dife-
rencována hlava i kaudální konec zárod-
ku a mezoderm je rozdûlen na somity.
Horní konãetiny se vyvíjejí dfiíve neÏ dolní
a i ve v˘voji vnitfiních struktur konãetiny je

v˘razn˘ proximodistální gradient. V˘voj
kaÏdého orgánu je v˘sledkem interakce
minimálnû dvou bunûãn˘ch populací – 
u konãetin jde o interakce mezenchymu 
a ektodermu. Sekvence histologick˘ch 
a biochemick˘ch zmûn, které vedou k di-
ferenciaci základních struktur horních 
a dolních konãetin probíhají velmi rychle –
pfiibliÏnû 32 dnÛ. Základ ploutvovit˘ch
konãetin, tzv. konãetinov˘ch pupenÛ, se
formuje na boãní stûnû trupu mezi 24.–
26. dnem embryonálního v˘voje (dolní
konãetiny mají 5–7denní zpoÏdûní). Kon-
ãetiny a jejich stavební komponenty jsou
v˘sledkem celé kaskády procesÛ expri-
movan˘ch geny. Zásadní v˘znam má pfie-
dev‰ím pomûrnû krátká sekvence 180 nu-
kleotidÛ, která je u ãlovûka souãástí ãtyfi
genÛ, leÏících na 2., 7., 12. a 17. chro-
mosomu. Tato sekvence se oznaãuje ná-
zvem homeobox (Hox geny).(6)

Vady pohybového ústrojí vznikají buì pfií-
mou poruchou zárodeãné tkánû zpÛso-
benou genovou mutací nebo chromoso-
mální aberací, jeÏ se uplatÀují v období
r˘hovaní oplodnûného vajíãka, nebo poz-
dûji vlivem tzv. faktorÛ zevního prostfiedí
(chemikálie, látky zneãisÈující Ïivotní pro-
stfiedí, léky, radiace, infekce aj.), které se
neÏádoucím zpÛsobem uplatÀují pfii mor-
fogenezi v embryonální periodû ãi fetál-
ním období (Obr. 2).(4) Vût‰ina konãeti-
nov˘ch defektÛ, ale i vrozen˘ch vad páte-
fie, se vyvíjí v prÛbûhu embryonální pe-
riody (pfiibliÏnû od 4. do 7. t˘dne). V prÛ-
bûhu tohoto období teratogenní faktory
mohou inhibovat podíl a pofiadí diferen-
ciace jednotliv˘ch ãástí. MÛÏe to b˘t
zpÛsobeno tím, Ïe urãité celulární kom-
ponenty jsou více senzitivní neÏ ostatní.
Teratogenní faktory zpravidla inhibují tu
ãást vyvíjející se konãetiny (obratle), která

se vyvíjí nejrychleji a jejíÏ buÀky jsou proto
v tom ãasovém období k inzultu nejcitli-
vûj‰í.(7, 8) Typ malformace konãetiny (obrat-
le) je pfiedurãen stupnûm diferenciace
struktur konãetiny a vypovídá o fázi (hodi-
nách – dnech) ontogenetického v˘voje,
ve které zasáhla ‰kodlivina.
Zevní vlivy se mohou uplatnit nepfiízniv˘m
vlivem na pohlavní buÀky i pfied oploze-
ním nebo dokonce pfii oplozování. Bylo
prokázáno, Ïe takzvané „dûti sobotní-
ho veãera“, tj. dûti, které byly poãaty v al-
koholickém opojení, mûly vût‰í procento
vrozen˘ch vad neÏ ostatní dûti. Je zná-
mo, Ïe alkohol patfií k neurogenním a po-
taÏmo kosterním teratogenÛm spolu s or-
ganofosfáty, cholinomimetiky, taliem aj.(9)

Z hlediska ãasového pÛsobení zevních
faktorÛ se rozli‰ují blastopatie, vznikající
v okamÏiku fertilizace a r˘hování vajíãka
(sporná skupina tûÏk˘ch a závaÏn˘ch
vad, napfi. anencefalie, enchondromatóza
aj.), dále embryopatie, nejzávaÏnûj‰í mor-
fologické abnormality, vznikající ve 4.–
7. t˘dnu po poãetí ve stadiu organoge-
neze, a fetopatie, vznikající pozdûji v ob-
dobí fetální periody (spí‰e poruchy tkání 
a funkãní zmûny). Biomechanickou zá-
vaÏnost malformace odráÏí stupeÀ de-
strukce mezenchymu konãetiny (pátefie)
a podle závaÏnosti se pak malformace
rozdûlují na hypoplazie, ãásteãné aplazie
a aplazie.
Z hlediska etiologie vzniku konãetino-
v˘ch vad se uvádí, Ïe asi 10 % vrozen˘ch
malformací konãetin je zpÛsobeno chro-
mosomálními aberacemi, 20 % je mono-
genních (mendelovsk˘ch) vrozen˘ch vad,
60 % se dûdí polygennû za spoluúãasti
zevních vlivÛ a jen u 10 % se na jejich
vzniku negativnû podílí pouze faktory
zevního prostfiedí.(8) Malformace konãe-
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Obr. 2 – Kritické a senzitivní periody v ontogenetickém v˘voji ãlovûka – v dolní polovinû obrázku je ve dnech
vyznaãena morfogeneze konãetin v embryonální periodû
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tin, u kter˘ch se pfiedpokládá genetick˘
pÛvod, vznikají na základû endogenních
vlivÛ v dobû koncepce zfiejmû za spo-
luúãasti faktorÛ zevního prostfiedí. Tato
kombinace zevních vlivÛ s vlivy dûdiãn˘-
mi dává nekoneãn˘ poãet moÏností pro
vznik vrozené vady. Vrozené malformace
konãetin mohou b˘t nejrÛznûj‰ího typu 
a stupnû a mohou se navzájem sdruÏo-
vat.
Cílen˘m anamnestick˘m vy‰etfiením je tfie-
ba odli‰it vady vzniklé na základû úchy-
lek polohy plodu a zv˘‰eného tlaku (me-
chanická komprese) na vyvíjející se kon-
ãetiny bûhem nitrodûloÏního Ïivota, tzv.
malpozice (deformace), které vznikají 
aÏ ve fetální periodû. Proces, kter˘ vede 
k intrauterinní deformaci, se naz˘vá se-
kvence. U sekvence (napfi. Robinova se-
kvence, Sprengelova sekvence, Klippelo-
va-Feilova sekvence) je inzultem postiÏen
základ jedné oblasti na rozdíl od syndro-
mu, kter˘ se projevuje postiÏením více or-
gánÛ ãi systémÛ (jde o primární genetick˘
zásah do genomu). Fetální období je pro
vznik deformací velmi vnímavé (vznikají
takto napfi. syndromy vrozen˘ch kontrak-
tur, torticollis, pes calcaneovalgus, vroze-
ná luxace kyãelních kloubÛ, pes equino-
varus congenitus, infantilní skolióza páte-
fie aj.). Malpoziãní vady mívají pfiíznivou
odpovûì na rehabilitaãní a ortotickou 
léãbu. Malpozice v‰ak mÛÏe nepfiíznivû
ovlivnit malformace konãetin vzniklé na
dûdiãném (napfi. osteochondrodysplazie)
nebo teratogenním základû (napfi. blasto-
patie a embryopatie). Ve fetální periodû
vznikají exogenním zásahem do nitrodû-
loÏního v˘voje plodov˘ch obalÛ tzv. dis-
rupce. Amniální pruhy z poru‰en˘ch plo-
dov˘ch obalÛ mohou sekundárnû zpÛso-
bit za‰krcení jiÏ vytvofiené konãetiny, mÛ-
Ïe dojít i k intrauterinní amputaci, jindy
mohou vyvolat jednostrannou syndaktylii
nebo nûkdy mohou b˘t pfiíãinou asymet-
rické polydaktylie, ale i Polandova syn-
dromu. Existují i kombinované disrupce 
a deformace jako napfi. syndrom kaudální
regrese. Zmûny ve tvaru, struktufie a funkã-
ní adaptaci kostry se dají pozorovat jiÏ
prenatálnû (sonografické, fetoskopické 
a radiologické vy‰etfiení) nebo bûhem post-
natálního v˘voje skeletu. U kostních dys-
plazií (osteochondrodysplazií) dochází k sy-
metrick˘m zmûnám geometrick˘ch a me-
chanick˘ch vlastností skeletu a strukturní
konfigurace kostní tkánû vlivem abnor-
málních biochemick˘ch charakteristik na
podkladû molekulárnû-genetick˘ch vlivÛ
a funkãní adaptace kostí (Obr. 3). 
V patogenezi poru‰eného rÛstu konãetin
(ale i pátefie, neurokrania a splanchnokra-

nia) se bezesporu uplatÀují i neuroadap-
tivní vlivy. RÛstová nedostateãnost peri-
ferního nervového skeletu, kter˘ defino-
val v roce 1937 Donaldson jako nesmír-
nû hustou, vatovitou plsÈovinu nervov˘ch
vláken a vûtví pronikající cel˘m tûlem,
v‰emi orgány a konãetinami, se projeví
„neuroadaptivní mikromelií“, tj. zkráce-
ním kostí, které v souvislosti se zákonem
kraniokaudálního a proximodistálního v˘-
vojového smûru nastává jakoby „zespo-
du“. Mechanismem poruchy neurálnû
dlouÏivého rÛstu lze vysvûtlovat i nejrÛz-
nûj‰í konãetinové vady vãetnû neuro-
adaptivní luxace velk˘ch kloubÛ dolních
konãetin, vznik idiopatické skoliózy nebo
dokonce roz‰tûp patra.(9)

Klasifikace(3, 4, 5, 10, 11)

âlovûk je souãástí pfiírody a jeho v˘voj
není je‰tû ani zdaleka ukonãen. KaÏd˘
znak a jev v pfiírodû, je-li pozorován v do-
stateãnû velkém poãtu, se vyskytuje v ur-
ãité variaãní ‰ífii, to znamená, Ïe je do
urãité míry odli‰n˘ od prÛmûru. Je tfie-
ba rozhodnout, zda pozorovaná úchylka,
odli‰nost je variací, kterou není tfieba lé-
ãit, anebo anomálií, kterou je tfieba v ob-
dobí rÛstu sledovat a pfiípadnû léãit, aby-
chom pfiede‰li vzniku druhotn˘ch pato-
biomechanick˘ch zmûn. 
Do poloviny 20. století se pouÏívaly pro
jednotlivé vrozené vady konãetin historic-
ké fiecké a latinské termíny jako acheirie,
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Obr. 3 – Znázornûní etiopatogenetick˘ch vlivÛ, jejichÏ spolupÛsobením vznikají zmûny tvaru a struktury kostry

Obr. 4 – Radiologická klasifikace osteochondrodysplazií zaloÏená na postiÏení dlouh˘ch kostí a pátefie. A – normální
tvar epif˘zy a metaf˘zy, B, C, E – schéma dysplastick˘ch zmûn epif˘z, metaf˘z a obratlÛ, D – normální tvar obratle.



or
to

pe
di

e

www. postgradmed.cz � 31

apodie, tetrafokomelie aj. Snahou bylo
zachytit v‰echny dosud popsané konãe-
tinové vady do jednotné terminologické 
a klasifikaãní soustavy. Objev rentgeno-
v˘ch paprskÛ v roce 1896 se stal zákla-
dem pro anatomickou diagnostiku a roz-
voj morfologick˘ch klasifikací jak konãe-
tinov˘ch vad, tak pozdûji i systémov˘ch
vad, oznaãovan˘ch jako kostní dysplazie
(KD) nebo osteochondrodysplazie (OCHD).
Pfiesná diagnostika a klasifikace umoÏÀu-
je stanovení incidence malformací konãe-
tin a kostních dysplazií a provedení epi-
demiologick˘ch studií. 
Incidence vrozen˘ch vad konãetin nebo-
li dysostóz s pfieváÏn˘m postiÏením kon-
ãetin se odhaduje v rozmezí 0,1–1 : 1000
Ïivû narozen˘ch dûtí. Napfi. nejãastûji se
vyskytující anomálie ruky – syndaktylie –
má v˘skyt 1 : 2000. Naproti tomu prÛ-
mûrná incidence kostních dysplazií je
podstatnû niÏ‰í, v prÛmûru 0,30–0,45 :
1000 Ïivû narozen˘ch dûtí. Napfi. nejãas-
tûji se vyskytující achondroplazie se dia-
gnostikuje 1 : 26 000–1 : 15 000. 
Dysostózy lze definovat jako kostní mal-
formace, vznikající v embryonální periodû
morfogeneze a objevující se solitárnû ne-
bo v kombinaci. Dysostózy jsou statické
– s rÛstem se nevyvíjejí a rÛznû závaÏnû
(podle lokalizace) ovlivÀují biomechaniku
rostoucího skeletu. Naproti tomu dyspla-
zie se manifestují aÏ ve fetální periodû,
postihují symetricky generalizovanû cel˘
skelet, a to buì epif˘zy ãi metaf˘zy, ane-
bo epif˘zy ãi metaf˘zy souãasnû s obratli
(Obr. 4), a mají tendenci se vyvíjet v dal-
‰ím Ïivotû jako následek genetické poru-
chy. Jsou pfiíãinou rÛznû závaÏné pato-
biomechaniky celé kostry.(2, 5)

Pro klasifikaci vrozen˘ch konãetinov˘ch
vad (VKV) horních a dolních konãetin se
stále nejlépe hodí Swansonova klasifika-
ce z roku 1978(8), kde jsou VKV rozdûleny
do sedmi hlavních kategorií, jeÏ se je‰tû
dále dûlí:
1. chybn˘ v˘voj ãástí konãetin (zástava
v˘voje, absence)
a) transverzální
b) longitudinální
2. chybná diferenciace nebo separace
ãástí konãetin (napfi. syndaktylie)
3. zdvojení
4. nadmûrn˘ rÛst (gigantismus)
5. nedostateãn˘ rÛst (hypoplazie)
6. syndrom vrozen˘ch konstrikcí (amnio-
tické za‰krceniny)
7. generalizované skeletální abnormality
Terminální defekty jsou buì transverzální,
nebo longitudinální. Vmezefiené defekty
byly vypu‰tûny, protoÏe existence sku-
teãn˘ch vmezefien˘ch defektÛ je sporná

(distálnû od vmezefiené longitudinání apla-
zie existuje vÏdy jist˘ stupeÀ ãásteãné
aplazie ãi hypoplazie akrálního segmentu
konãetiny).
Klasifikace deformit pátefie podle Scolio-
sis Research Society (Lyon 1992) obec-
nû rozdûluje vrozené nebo získané defor-
mity na skoliózy, kyfózy, lordózy a kom-
binace. V zásadû u biomechanicky zá-
vaÏnûj‰ích vad pátefie se jedná o deformi-
ty ve v‰ech tfiech rovinách, tj. frontální,
sagitální a axiální. Rozli‰ují se deformi-
ty nestrukturální (nefixované a fixované) 
a strukturální (fixované). Nestrukturní de-
formity se vyznaãují normální segmentál-
ní mobilitou, na rtg pfii úklonu do konvexi-
ty dojde k napfiímení kfiivky, není para-
vertebrální prominence. Opaãnû struktu-
rální vady mají poruchu segmentální mo-
bility, pfii úklonu do konvexity kfiivky se
skolióza (kyfóza, lordóza) zcela nekorigu-
je. U strukturální skoliózy se pfii pfiedklonu
zji‰Èuje pozitivní tzv. AdamsÛv-MeyerÛv
pfiíznak (paravertebrální prominence), kte-
r˘ svûdãí pro rotaci pátefie. Rozli‰ují se
strukturální skoliózy (kyfózy) idiopatické,
neuromuskulární (neuropatické: dûtská
mozková obrna /ICP/, Charcot-Marie-
Tooth, Friedrichova ataxie, poliomyelitida,
Werdnig-Hoffmann, Kugelberg-Welander,
artrogrypóza, myelomeningocele aj. a myo-
patické: Duchennova muskulární dystro-
fie, artrogrypóza, dystrofická myotonie
aj.), kongenitální, pfii neurofibromatóze,
mezenchymálních chorobách, kostních
dysplaziích, metabolick˘ch kostních cho-
robách, pfii spondylóze a spondylolisté-
ze, kontrakturách mûkk˘ch tkání trupu,
traumatické, pooperaãní, po ozáfiení, pfii
zánûtech a tumorech, revmatismu aj.
Kongenitální deformity pátefie vznikají
z poruchy formace (hypoplazie – aplazie:
hemivertebry, mot˘lovité obratle, ãtvrt-
obratle) v 5. t˘dnu v˘voje embrya (do 
56. dne), z poruchy segmentace (bloky
obratlÛ, pfiední, postranní a zadní neseg-
mentovaná li‰ta) v 6. t˘dnu embryogene-
ze a poruchy smí‰ené (napfi. segmento-
vaná hemivertebra a nesegmentovaná
laterální li‰ta). âasto se nalézají sdruÏené
malformace: fúze Ïeber, pátefiní dysrafis-
mus, anomálie horních nebo dolních kon-
ãetin a sdruÏené systémové vady (VCC,
anomálie moãopohlavního ústrojí aj.).(12)

Mezinárodní nomenklatura (MN) konsti-
tuãních kostních chorob byla poprvé vy-
pracována v˘borem pro nomenklaturu in-
trinsick˘ch chorob kostí Evropské spo-
leãnosti pro pediatrickou radiologii v Pa-
fiíÏi v roce 1969.
Dnes jiÏ 6. verze Mezinárodní nosologie 
a klasifikace konstituãních poruch kostí(13)

je kombinací morfologick˘ch a molekulár-
ních seskupení; pfiedpokládá se, Ïe se
vytvofií dvû propojené klasifikace: jedna
bude klinická, identifikující pfiijatou termi-
nologii a nosologii; dal‰í pak molekulární,
která pomáhá v pochopení patogeneze
jednotliv˘ch poruch. Vût‰í zmûnou ve stá-
vající klasifikaci je pfiipojení geneticky defi-
novan˘ch poruch typu dysostóz ke KD ãi
OCHD. Je tomu tak proto, Ïe v klinické
praxi se tyto dvû skupiny pfiekr˘vají. Tato
‰está verze zahrnuje 250 nosologick˘ch
jednotek OCHD a 40 jednotek dysostóz.
V˘voj klasifikací jak vrozen˘ch konãeti-
nov˘ch vad, tak MN konstituãních kost-
ních chorob a aplikace v klinické praxi na
vlastním souboru pacientÛ byly publiko-
vány v ãasopisech âesko-slovenská pe-
diatrie(3), Pohybové ústrojí(4) a Osteolo-
gick˘ bulletin(10). Pro diagnostiku a dife-
renciální diagnostiku genetick˘ch syndro-
mÛ, metabolick˘ch a konstituãních vad
skeletu odkazujeme na monografie uve-
fiejnûné v posledních letech ve svûtovém
písemnictví(14, 15, 7, 16).

Diagnostika 

Diagnostika vad pohybového aparátu je
zaloÏena na klinickém, antropologickém,
rentgenologickém a genetickém vy‰etfiení
(genetické poradenství, prenatální a pre-
symptomatická diagnostika v postiÏe-
n˘ch rodinách spolu s molekulárnû ge-
netickou diagnostikou, chromosomálním
a dermatoglyfick˘m vy‰etfiením), doplnû-
ném v indikovan˘ch pfiípadech vy‰et-
fiením biochemick˘m (vãetnû vy‰etfiení
markerÛ kostního obratu v krevním séru 
a moãi, homocysteinu v krevním séru
zvlá‰tû pfii pozitivním v˘skytu kardiovas-
kulárních onemocnûní v rodinû), histolo-
gick˘m, histochemick˘m, elektronmikro-
skopick˘m, sonografick˘m, denzitomet-
rick˘m, NMR, CT, 3 D rekonstrukcí, scin-
tigrafií skeletu, nebo i tfiífázovou kostní
scintigrafií aj. Zmínûná vy‰etfiení a vy‰et-
fiení pfiíslu‰n˘mi specialisty klinick˘ch
oborÛ jsou nejãastûji indikována zainte-
resovan˘m ortopedem nebo pediatrem
(nejlépe v jedné osobû) specializovan˘m
na vrozené vady pohybového ústrojí s cí-
lem jednak pfiesnû urãit vrozené vady ske-
letu a jejich závaÏnost (eventuálnû s gene-
tikem a dûtsk˘m rentgenologem stanovit
genetickou diagnózu) a jednak zjistit nebo
vylouãit pfiidruÏené vady ostatních sys-
témÛ.
Autofii v práci „Vãasná diagnostika orto-
pedick˘ch vad u dûtí“(12) vytyãili zásady
pro vy‰etfiení pohybového systému pfii
preventivních prohlídkách u praktického
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lékafie pro dûti a dorost, které se u nás
provádûjí v ‰esti t˘dnech, ve tfiech mûsí-
cích vûku, ve tfiech, pûti, sedmi, devíti, je-
denácti, tfiinácti, patnácti a osmnácti le-
tech. Upozornili na nejãastûj‰í pfiíznaky
vrozen˘ch a získan˘ch vad pohybového
a neuromuskulárního systému, které je
tfieba cílenû zji‰Èovat pfii pravideln˘ch pe-
diatrick˘ch prohlídkách. Z vrozen˘ch vad
se jedná o dosud nepoznané vrozené 
konãetinové vady, vrozené vady pátefie,
kombinované vady a systémové vady
skeletu – kostní dysplazie. Je tfieba verifi-
kovat vrozené levostranné kontraktury,
které jsou následkem 1. postavení plodu
v dûloze (85 % dûtí). Zji‰Èujeme kontrak-
turu k˘vaãe hlavy vlevo (která se pozdûji
projevuje oplo‰tûním záhlaví vpravo a ob-

liãeje vlevo – tzv.skolióza obliãeje), ad-
dukãní kontrakturu v levém kyãelním
kloubu, která má v pozdûj‰ím Ïivotû za
následek vznik abdukãní kontraktury pra-
vého kyãelního kloubu. DÛsledkem tûch-
to kontraktur mÛÏe b˘t pozdûji infantilní
typ idiopatické skoliózy, pro kterou je
charakteristické vyboãení hrudní kfiivky
doleva.(17) Hodnotíme pohyblivost pátefie
v oblasti krãní, torakolumbální a lumbo-
sakrální, symetrii hrudníku a ramen vãet-
nû hybnosti v ramenních kloubech. Sou-
ãástí klinického vy‰etfiení je posouzení
proporcionality a psychomotorického v˘-
voje, ale i orientaãní neurologické vy‰et-
fiení.
Mezi patognomonické pfiíznaky fiadíme
ãtyfiprstou r˘hu ve dlani, která b˘vá ãastá

u genetick˘ch syndromÛ a vrozen˘ch
chromosomálních abnormalit, vymizení
ohybov˘ch r˘h prstÛ, které pfiedurãuje
vazivov˘ ãi kostûn˘ symfalangismus,
napfi. u diastrofické dysplazie nebo artro-
grypózy. V‰ímáme si koÏních zmûn, kte-
ré mohou provázet rÛzné vrozené vady
(napfi. naevus flammeus v oblasti kofiene
nosu u artrogrypózy, skvrny bílé kávy 
u M. Recklinghausen, hyperpigmentace,
lipom a ochlupení v bederní krajinû u dia-
stematomyelie ãi sakrálního teratomu,
poruchy v˘voje nehtové ploténky u chon-
droektodermální dysplazie nebo nail-pa-
tela syndromu aj.), roz‰ífiení cév u angio-
dysplazie typu Klippel-Trenaunay, gotic-
kého tvaru patra nebo roz‰tûpu u nû-
kter˘ch genetick˘ch syndromÛ (TurnerÛv
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Obr. 5A–CH – Klinicko-radiologick˘ obraz a ortotické léãení deformit dolních konãetin u chlapce
s tûÏkou formou pseudoachondroplazie ve vûku 5–10 let(11). Pseudoachondroplazie je
biomechanicky závaÏná spondylo-epi-metafyzární kostní dysplazie, která se projevuje v kojeneckém
vûku retardací osifikace epif˘z dlouh˘ch kostí, dysplastick˘mi zmûnami metaf˘z dlouh˘ch kostí 
a obratlÛ, retardace rÛstu b˘vá zfiejmá ve 2. roce vûku, v pfied‰kolním vûku progredují deformity
dolních konãetin a pátefie. Po skonãení kosterního rÛstu se rozvíjí pfiedãasná osteoartróza 
(a ãasto i spondylóza a spondylartróza), která vede spolu s v˘znamnou retardací rÛstu k invaliditû
postiÏen˘ch. V˘‰ka dospûl˘ch b˘vá v rozmezí 90–148 cm. Ve vûku 5–9 let byl proband léãen pro
hypervarozitu kolenních kloubÛ a bércÛ intermitentní aplikací ortéz s dynamick˘m ohybov˘m
pfiedpûtím pfies noc. Obr. 5D, E zobrazují jednak schéma dolní konãetiny v ortéze, která pÛsobí na
rÛstové epif˘zy v oblasti kolenního kloubu podle Hüterova-Volkmannova zákona, a jednak
schematické pÛsobení ortézy, zatíÏení dolní konãetiny a deformace ortézy. Chlapec byl je‰tû léãen
déle neÏ 1 rok pro malpozici kolenních a hlezenních kloubÛ (vnitfiní torzi bércÛ) modifikovan˘mi
ortézami podle Beckera – Obr. 5G.
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syndrom, diastrofická dysplazie aj.), hy-
perlaxicity vazÛ a kloubÛ u Marfanova ãi
Ehlersova-Danlosova syndromu, osteo-
genesis imperfecta a dal‰ích genetick˘ch
syndromÛ, hypermobility kloubní a sníÏe-
ného svalového tonu u kostních dysplazií
a vad neurologické etiologie.
K patognomonick˘m pfiíznakÛm patfií asy-
metrie délek a obvodÛ konãetin, asymetrie
rozsahu pohybu velk˘ch i mal˘ch kloubÛ
horních a dolních konãetin a dispropor-
cionalita postavy, konãetin a jejich seg-
mentÛ. Typické zmûny prstÛ rukou pro-
vázejí urãité kostní dysplazie nebo dys-
morfické syndromy (napfi. trichorinofalan-
geální dysplazie – typ I, Heydu-Cheney
syndrom, distální typ artrogrypózy aj.), ra-
diální aplazie je patognomonick˘m symp-
tomem u syndromu trombocytopenie 
a aplazie radia, Fanconiho anémie aj. Fy-
ziologick˘ vzorec v˘voje osy dolních kon-
ãetin b˘vá poru‰en v pfied‰kolním vûku(18)

u kostních dysplazií (napfi. metafyzární
dysplazie typ Schmid, pseudoachondro-
plazie aj.) a metabolick˘ch chorob (napfi.
hypofosfatemická kfiivice, mukopolysa-
charidózy aj.), kdy se i zv˘razÀuje v˘‰e
uvedená disproporcionalita a vrozené de-
formity pátefie (z poruchy formace a seg-
mentace), jeÏ nemusí b˘t po narození
patrné. Dále vrozená dysplazie kyãelního
kloubu jednostranná nebo oboustranná
vãetnû symetricky opoÏdûné osifikace
hlavic femurÛ. OpoÏdûná osifikace mÛÏe
b˘t prvním pfiíznakem kostních dyspla-
zií (KD) s pfieváÏn˘m postiÏením epif˘z,
napfi. mnohoãetné epifyzární dysplazie,
spondyloepifyzární dysplazie vrozené ãi
typu tarda, ale i nejzávaÏnûj‰ích spondy-
lo-epi-metafyzárních dysplazií, které se
vyznaãují po narození rÛstovou retardací
a v˘raznou disproporcionalitou, poruchou
hybnosti kyãelních kloubÛ a pátefie. Zv˘-
‰ená kostní lomivost provází nejãastûji
osteogenesis imperfecta, idiopatickou ju-
venilní osteoporózu, mírnou homocysti-
némii nebo homocystinurii, ale i tûÏké for-
my spondylo-epi-metafyzárních dysplazií,
kde v dÛsledku omezení kloubní pohybli-
vosti a svalové hypotrofie vzniká osteo-
poróza z inaktivity.
V období rÛstového spurtu, kter˘ na-
stupuje po desátém roce vûku (u dívek
v rozmezí 8,5–12,5 let, u chlapcÛ rozme-
zí 10,5–14,5 let), dochází k zv˘raznûní
abnormalit a progresi jiÏ dfiíve diagnosti-
kovan˘ch symptomÛ a asymetrií. Autofii
vyz˘vají ke zváÏení zafiadit preventivní
prohlídky obsahující vy‰etfiení pohybové-
ho ústrojí také v 10 a 12 letech vzhledem
k rÛznému zaãátku puberty a rÛstového
spurtu u rÛzn˘ch etnick˘ch skupin v na‰í

populaci, aby neunikly diagnostice pro-
gredující deformity pátefie, desaxace a ne-
stejná délka DK, kontraktury aj. U kost-
ních dysplazií b˘vá pubertální rÛstov˘
v˘‰vih v˘raznû omezen, coÏ má za násle-
dek zv˘raznûní rÛstové retardace. Do-
spûlá v˘‰ka pacientÛ s KD je závislá na
genetické variabilitû a také na v˘‰ce ro-
diãÛ u pfiípadÛ vznikl˘ch jako ãerstvé mu-
tace.
V neposlední fiadû pfii preventivních i cí-
len˘ch prohlídkách u dûtí pátráme po
symptomech na ostatních systémech
(napfi. kardiovaskulární, moãovû-pohlav-
ní, nervov˘, krevní systém a dal‰í), vãetnû
smyslov˘ch orgánÛ, kÛÏe a jejích adnex.

Komplexní léčení(3, 4, 5, 11)

Léãba dûtí i dospûl˘ch s kostními dyspla-
ziemi, konãetinov˘mi a kombinovan˘mi
vadami zÛstává i pfies pfiekotné objevy
v molekulární biologii symptomatická.
Vãasné stanovení klinické diagnózy a ur-
ãení závaÏnosti a etiopatogeneze vroze-
né vady pohybového aparátu je zákla-
dem pro racionální individuálnû diferen-
cované komplexní léãení, zaji‰Èované t˘-
mem specialistÛ. Od narození po neohra-
niãenû dlouhé období se kombinuje a vzá-
jemnû doplÀuje léãení medikamentózní
a operaãní s rehabilitací a ortopedicko-
protetick˘m o‰etfiením. V˘‰e zmínûné
pfiidruÏené vady ostatních systémÛ jsou
fie‰eny v zasvûcené spolupráci s odborní-
ky pfiíslu‰n˘ch dûtsk˘ch oborÛ.

Metody konzervativní
U nûkter˘ch primárních metabolick˘ch
chorob je moÏná substituãní, profylak-
tická nebo roborující terapie. Substituãní
medikamentózní terapie je v souãasné
dobû vyuÏívána napfiíklad u hypofosfate-
mické formy vitamín D rezistentní kfiivice,
kde se dafií více ãi ménû kompenzovat
kalciofosfátov˘ metabolismus podáváním
kalcitriolu a fosforu. Kompenzace kalcio-
fosfátového metabolismu je pfiedpokla-
dem pro úspû‰né operaãní léãení rezi-
duálních deformit skeletu dolních konãe-
tin. Profylaktick˘ charakter má dietní te-
rapie napfi. u fenylketonurie a alkapton-
urie. Roborující terapií je napfi. aplikace
pyridoxinu u galaktosémie nebo kyseliny
listové u hyperhomocysteinémie. Léãení
kalciotropními léky je indikováno u nû-
kter˘ch pacientÛ s kostními dysplaziemi,
které se vyznaãují sníÏenou kostní husto-
tou a zv˘‰en˘m kostním obratem, a pfii
prolongaãním nebo jiném rekonstrukãním
léãení, kdy se velmi ãasto setkáváme se
Sudeckov˘m algoneurodystrofick˘m syn-

dromem i u dûtí. V indikovan˘ch pfiípa-
dech jsme zavedli léãení kalciotropními
léky s cílem zlep‰it kalciofosfátov˘ meta-
bolismus, a tak zkrátit dobu kostního ho-
jení po zlomeninû nebo korekãních os-
teotomiích. 
V klinické praxi se jiÏ dnes uplatÀují nû-
které perspektivní prostfiedky léãby, 
k nimÏ fiadíme léãbu hormonální a trans-
plantaci kostní dfienû. U pacientek s Tur-
nerov˘m syndromem byla prokázána sti-
mulace rÛstu a v˘voje sekundárních po-
hlavních znakÛ podáváním rÛstového
hormonu a estrogenÛ, coÏ pfiíznivû ovliv-
Àuje i sekundární osteoporózu. V písem-
nictví se uvádûjí ãásteãné úspûchy s trans-
plantací kostní dfienû, napfiíklad u nûkte-
r˘ch typÛ mukopolysacharidóz (I., II., III. 
a VI. typ), mukolipidózy II. typu a maligní
osteopetrózy s pfiedãasnou manifestací.
První úspû‰ná transplantace kostní dfienû
provedená u dítûte s recesivním (tzv. ma-
ligním) typem osteopetrózy u nás byla
publikována v âs. Pediatrii v roce 1993 
a první úspû‰ná transplantace u chlapce
s mukopolysacharidózou I. typu v roce
1995. Specifická substituãní terapie ly-
sosomálních stfiádav˘ch chorob ãeká na
izolaci a syntézu korigujícího enzymu.
V souãasnosti se úspû‰nû rozvíjí substi-
tuãní léãení (enzyme replacement thera-
py) Fabryho choroby (vrozen˘ defekt en-
zymu alfa-galaktosidázy vede k systémo-
vé akumulaci glykosfingolipidÛ).
Souãástí komplexního léãení a péãe je in-
dividuálnû vedená léãebná rehabilitace
(léãebná tûlesná v˘chova, fyzikální tera-
pie, nácvik sobûstaãnosti a léãba prací
nebo hrou) a ortoticko-protetické o‰etfie-
ní vãetnû psychologické podpory pacien-
ta a jeho rodiny. Vãasné zavedení ade-
kvátní léãebné tûlesné v˘chovy a orto-
ticko-protetického o‰etfiení je dal‰í nadûjí
pro zlep‰ení zdravotní a sociální situace
dûtí s biomechanicky závaÏn˘mi systé-
mov˘mi (dysmorfick˘mi a konãetinov˘mi
vadami). Léãebná rehabilitace je zpoãát-
ku zejména léãebná a sociální, pozdûji 
i v˘chovná (pedagogická) a pracovní, 
vãetnû její nezbytné vazby na protetickou
a ortotickou péãi. Rehabilitace pfiedpo-
kládá spolupráci pacienta. Zamûfiuje se
lokálnû na rozvoj, udrÏení ãi zlep‰ení po-
hyblivosti jednotliv˘ch segmentÛ konãe-
tin a pátefie v rozsahu, kter˘ je nezbytn˘ 
a uÏiteãn˘. Nemusí to b˘t vÏdy tzv. nor-
mální rozsah. V nûkter˘ch pfiípadech na-
opak respektujeme funkãní v˘hodnost
nehybnosti, která umoÏÀuje stabilitu klou-
bu v postavení, jeÏ je pro pacienta opti-
mální. Napfiíklad u pacientÛ s osteogene-
sis imperfecta musíme komplexní léãení

Postgraduální medicína, 2006, 8, ã. 1



or
to

pe
di

e

34 � www. postgradmed.cz

zamûfiit podle závaÏnosti deformit a roz-
hodnout vãas, zda pacient bude scho-
pen vertikalizace a lokomoce, nebo zda
bude odkázán na invalidní vozík. 
Cílem ortoticko-protetického léãení je
prevence zlomenin a deformit, náhrada
konãetin (protézy, epitézy), udrÏení ope-
racemi dosaÏen˘ch korekcí (napfi. ortézy
podle Sarmienta po segmentárních os-
teotomiích u osteogenesis imperfecta ne-
bo dynamické korekãní ortézy po opera-
ci pes equinovarus congenitus aj.) a po-
stupná korekce deformit dlouh˘ch kostí
ãi kloubních kontraktur konãetinov˘mi or-
tézami s ohybov˘m pfiedpûtím (Obr. 5C,
D,E).(18, 19) Korigující síly pÛsobí na troj-
bodovém principu, jenÏ je podstatou 
ortotického léãení deformit konãetin i pá-
tefie (viz Obr. 1). Idiopatické, vrozené 
a sekundární deformity pátefie indikujeme
v rÛstovém období k léãení dynamick˘mi
trupov˘mi ortézami (korzety). UÏíváme
trupovou ortézu typ Cheneau a dyna-
mickou korekãní trupovou ortézu typ
âern˘ (Obr. 6). Ortotika má své místo ve
v‰ech etapách komplexní léãby. Ortézy
konãetinové i trupové stejnû jako chirur-
gické v˘kony musí b˘t individuálnû zva-
Ïovány a indikovány. Ortotické vybavení
se jiÏ stalo nepostradatelnou souãástí
pfiedoperaãní pfiípravy i pooperaãní fyzio-
terapie. V pfiedoperaãní pfiípravû je nutné
nauãit pacienty pouÏívat dlahy, konãeti-
nové a trupové ortézy, aby si zvykli na
reÏim, kter˘ od nich bude vyÏadován 
po rekonstrukãním v˘konu. Ortézy ovliv-
Àují deformity skeletu nadprahov˘m me-
chanick˘m namáháním, které díky rÛstu
(uplatnûní Hüterova-Volkmannova záko-

na), tlaku ãi tahu periostu, ale i pruÏn˘m 
a vazkopruÏn˘m vlastnostem kostní tká-
nû nastartuje remodelaci kostní a pojivo-
vé tkánû. Remodelace závisí nejen na
okamÏit˘ch promûnliv˘ch nadprahov˘ch
zmûnách namáhání, ale doznívá i pfii stá-
lém zatíÏení a v klidu úãinkem dopruÏová-
ní kostí.(2) Znaãné nadprahové tlakové síly
je moÏno aplikovat díky individuálnû tva-
rovan˘m skofiepinám (objímkám), které
jsou v místech mechanického namáhání
vyloÏeny atraumatick˘m materiálem.
Odli‰né je dlahování a ortézování horní 
a dolní konãetiny. U dolní konãetiny je cí-
lem ortotického o‰etfiení získání stability
pro stoj a nácvik chÛze. Nejãastûji uÏívá-
me rigidní plastové polohovací nebo dy-
namické ortézy zhotovené podle sádro-
vého otisku aktuálního stavu a rozsahu
pohybu. U ortéz navrÏen˘ch Sarmientem
je snahou souãasnû odlehãit, retinovat 
a mobilizovat s cílem zabránit jak ztuhnu-
tí v kloubech, tak oslabení nebo zkrácení
svalÛ. U horní konãetiny je podstatn˘ po-
hyb v prostoru, kter˘ zaji‰Èuje více ãi mé-
nû i konãetina zkrácená s omezenou
funkcí. Pro kontraktury a deformity rukou
vyrábíme ortézy a dlahy z nov˘ch mate-
riálÛ (plastÛ), jako jsou polorigidní (pruÏn˘)
Softcast, rigidní Scotchcast a jejich kom-
binace Combicast. Cílem je umoÏnit ne-
bo zlep‰it úchop a manipulaci postiÏenou
rukou. 
Pro léãení biomechanicky závaÏn˘ch val-
gózních a varózních deformit DK byly 
v roce 1997 do klinické praxe zavedeny
korekãní ortézy s vysok˘m ohybov˘m
pfiedpûtím, které úãinnû pÛsobí trojbo-
dov˘m principem v rÛzn˘ch úrovních bér-

ce a v distální krajinû femuru.(18, 19) Novû
vyvinuté dynamické ortézy nalezly uplat-
nûní pfiedev‰ím pfii léãení genua et crura
vara „idiopathica“, ale i v nûkter˘ch pfií-
padech deformit dolních konãetin u dûtí 
s OCHD (Obr. 5A, B, C, F, H, CH). 

Metody operační
Cílem ortopedického léãení je v období
rÛstu co moÏná nejlépe korigovat pato-
biomechaniku (patologick˘ tvar, sloÏení 
a funkci) konãetin a pátefie konzervativ-
ními a operaãními metodami. Operaãní
obory ortopedie a traumatologie, dûtská
chirurgie, cévní chirurgie, mikrochirurgie,
neurochirurgie, kardiochirurgie a dal‰í se
v posledních desetiletích v˘znamnû rozvi-
nuly díky pokrokÛm v anesteziologii a re-
suscitaci, ale i díky nov˘m poznatkÛm
v biomechanice pojivov˘ch tkání, která
své aplikace nachází pfiedev‰ím pfii kom-
plexním léãení muskuloskeletálního sys-
tému. Pro rekonstrukãní operaãní léãení
se vyuÏívají poznatky z embryologie, ex-
perimentální teratologie a jin˘ch prekli-
nick˘ch a teoretick˘ch oborÛ. Souãasn˘
celosvûtov˘ trend v léãení vrozen˘ch v˘-
vojov˘ch vad (VVV) pohybového aparátu
je snaha o úplné, ale ‰etrné operaãní vy-
fie‰ení vady pokud moÏno jiÏ v prvním ro-
ce Ïivota za souãinnosti adekvátní reha-
bilitace od okamÏiku zji‰tûní vrozené v˘-
vojové vady s cílem zabránit opoÏdûní
psychomotorického v˘voje dítûte. 
Operaãní léãení deformit skeletu je obec-
nû zamûfieno na korekce deformit, kon-
traktur a zkratÛ konãetin, prodluÏování
dlouh˘ch kostí, operace kyãelních a ko-
lenních kloubÛ, rekonstrukãní operace
rukou a nohou, korekce kongenitálních 
a strukturálních deformit pátefie. Ope-
raãní technika vrozen˘ch v˘vojov˘ch vad
pohybového aparátu je uvedena v celé
fiadû uãebnic dûtské ortopedie (napfi.(20)).
K rekonstrukãním operacím deformova-
n˘ch a zkrácen˘ch dlouh˘ch kostí s „nor-
mální“ kostní strukturou se uÏívají kromû
klasické vnitfiní osteosyntézy rÛzné typy
zevních fixátorÛ (Wagner, Orthofix, Iliza-
rov), kter˘mi lze korigovat osové odchylky
a souãasnû prodlouÏit zkrácené segmen-
ty dolní nebo horní konãetiny. Prolongace
konãetin a korekce pomocí zevních fixá-
torÛ u dûtí je zatíÏena komplikacemi ply-
noucími z kloubní inkongruence, kloub-
ní hypermobility, resp. ztuhlosti kyãelních
a kolenních kloubÛ. U osteochondrodys-
plazií (OCHD) s patologickou kostní re-
modelací, kde pfiíãinou deformit a mal-
pozice velk˘ch kloubÛ je sníÏená tuhost
kostní tkánû (sníÏená hustota ãi porucha
mineralizace), nelze pouÏít metody a im-
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Obr. 6 – Dynamická korekãní trupová ortéza (DKTO) – typ âern˘ dovoluje úklony trupu na obû strany a mírnou flexi 
i extenzi pátefie. DKTO je vhodná zejména pro flexibilní idiopatické skoliózy stupnû Ib a I podle Cobba, kde
dosahujeme více neÏ 50% korekce hrudní a bederní kfiivky. DKTO s v v˘hodou indikujeme i pro noãní polohování
s hyperkorekcí bederní kfiivky, coÏ je dosaÏeno úklonem do konvexity skoliózy. Lze ji vyuÏít i pro korekce deformit
pátefie v sagitální rovinû, coÏ vyuÏíváme napfi. u dûtí a achondroplazií jiÏ v batolecím a pfied‰kolním vûku.



or
to

pe
di

e

www. postgradmed.cz � 35Postgraduální medicína, 2006, 8, ã. 1

Obr. 7A–H – Relativnû ãasto se vyskytující konãetinová vada fibulární aplazie (2. typ
podle Achtermanna a Kalamchiho), prÛbûh a v˘sledek komplexního léãení. Na
základû rtg snímku dolní konãetiny (Obr. 7A) a podle v˘‰ky zdrav˘ch rodiãÛ byl
predikován zkrat pravého bérce a tarsu pfiibliÏnû 25–30 cm. RodiãÛm bylo navrÏeno
standardní ortopedické fie‰ení, a to Symeho amputace nohy a následné protetické
o‰etfiení. Rodiãe s amputací nesouhlasili, a proto jsme se ve svûtle 1. zku‰eností
s prolongaãními operacemi u nás rozhodli pro rekonstrukãní fie‰ení. V 1. roce Ïivota
byla operací vyfie‰ena ekvinovalgozní deformita pravé nohy a chlapec byl
vertikalizován v proteticky upravené obuvi, kterou byl i fie‰en zvût‰ující se zkrat pravé
DK. Ve 4–5 letech byla provedena korekce a prolongace pravé tibie (kombinace
kalotaxe v distální 1/4tibie a epifyzární distrakce proximální epif˘zy) s délkov˘m

ziskem 10 cm (Obr. 7B). Ve 13 letech pro reáln˘ zkrat pravé DK 10 cm (Obr. 7C) bylo
rozhodnuto o dal‰í prolongaci, a to pro proximální epifyzární distrakci pravé tibie.
Bûhem prolongace probíhal rÛstov˘ spurt, a proto jsme vzhledem k dobré toleranci
zevního fixátoru a velmi dobré remodelaci kostního regenerátu (Obr. 7D, E)
pokraãovali v prodluÏování podle antropologické predikce zkratu celkem o 16 cm.
V˘sledem komplexního léãení je vyrovnání délky DK, fyziologická osa pravé DK (Obr.
7F) a velmi dobré rozloÏení koncentrací tlakov˘ch napûtí na rudimentární noze ve
stoje dokumentované podografick˘m vy‰etfiením (Obr. 7G). V dÛsledku enormní
délky prolongace (16 cm) do‰lo k omezení flexe v pravém kolenním kloub na 90°
(Obr. 7H).
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plantáty urãené pro stabilní osteosyntézu.
Metodou volby pro osteosyntézu a kostní
hojení je zde nitrodfieÀové hfiebování
ãasto doplnûné autogenní spongioplasti-
kou. Respektování izoelastické nitrodfie-
Àové fixace je základním pfiedpokladem
pro hojení patologické kostní tkánû. Sta-

bilitu adaptaãní osteosyntézy dlouh˘ch
kostí je nutno zajistit sádrov˘mi (nebo
Combicastov˘mi) obvazy, které co nejdfií-
ve nahrazujeme funkãními ortézami podle
Sarmienta, abychom zabránili osteoporó-
ze z inaktivity. Pokrokem bylo zavedení
elastick˘ch titanov˘ch hfiebÛ do dûtské

ortopedie a frakturologie a zaji‰tûn˘ch
hfiebÛ v traumatologii dospûl˘ch v po-
sledním desetiletí.
Pro korekce varozity ãi valgozity kolen-
ních kloubÛ v pfied‰kolním vûku, napfi. 
u achondroplazie, pseudoachondropla-
zie, metafyzární dysplazie typu Schmid,



vitamín D rezistentní kfiivice aj., se nám
osvûdãila resekce úseku diaf˘zy fibuly 
v distální ãtvrtinû a následné léãení orté-
zami s dynamick˘m pfiedpûtím (podle
Mafiíka). Po 10. roce Ïivota jako metodu
léãebné volby indikujeme parciální me-
diální (pfii valgozitû) nebo laterální (pfii 
varozitû) epifyzeodézu distálního femuru
a proximální tibie, která je indikována na
základû pfiesného stanovení kostního vû-
ku a rÛstové rychlosti ve spolupráci s an-
tropologem. U dospûl˘ch je moÏno de-
formity dolních konãetin úspû‰nû fie‰it
korekãními osteotomiemi. V pozdûj‰ím
Ïivotû s rozvojem pfiedãasné koxartrózy 
a gonartrózy jsou metodou léãebné volby
totální kloubní náhrady (necementované,
cementované nebo hybridní) kyãelních 
a kolenních kloubÛ. Náhrady kyãelních
kloubÛ se individuálnû indikují jiÏ ve vûku
30–50 let. V operaãním léãení mlad˘ch
dospûl˘ch mají stále své místo artrodézy
nosn˘ch kloubÛ dolních konãetin v bio-
mechanicky fyziologickém („uÏiteãném“)
postavení.
Biomechanicky závaÏné deformity pátefie
a kofienová symptomatologie jsou indiko-
vány k spondylo-chirurgick˘m operacím
(spondylodéza pátefie s instrumentací,
okcipitocervikální fúze pfii atlanto-axiální
instabilitû aj.) a neurochirurgick˘m v˘ko-
nÛm (laminektomie nûkdy doplnûná in-
strumentací nebo i aplikací intervertebrál-
ních implantátÛ). ZávaÏné deformity pá-
tefie u pacientÛ se sníÏenou kostní husto-
tou ãi poruchou mineralizace skeletu je
tfieba fie‰it prostou spondylodézou s po-
uÏitím auto- a homo‰tûpÛ, nûkdy z pfied-
ního i zadního pfiístupu. Spondylodézu
pátefie je tfieba ãasto je‰tû stabilizovat 
sádrov˘m korzetem, pozdûji snímací tru-
povou ortézou. Pokrokem jsou segmen-
tální instrumentace typu Isola, Zielke 
a Evolution, které se povaÏují za stabilní.
Stabilita spondylodézy pátefie stejnû jako
osteosyntézy dlouh˘ch kostí záleÏí na
struktufie kostní tkánû. Nebo-li i nejstabil-
nûj‰í fixace nezajistí stabilní fixaci osteo-
porotické kostní tkánû. U KD se sníÏenou
kostní hustotou je nutno „stabilní“ os-
teosyntézu ãi instrumentaci vÏdy pova-
Ïovat za nestabilní. 
Pfiedpokladem prolongaãní operace dlou-
h˘ch kostí kompresnû-distrakãní me-
todou podle Ilizarova je kostní tkáÀ 
s normálními biomechanick˘mi vlastnost-
mi. V˘jimeãnû lze provést prolongace 
i u pacientÛ s osteogenesis imperfecta
nebo enchondromatózou. K prodluÏová-
ní a korekci osy bércÛ jsou s v˘hodou uÏí-
vány kruhové zevní fixátory podle Ilizaro-
vova. K prolongaci a korekci osy femurÛ

se nám osvûdãil jednorovinov˘ zevní fi-
xátor (WagnerÛv nebo zevní fixátor PRO-
SPON). Pfii indikacích k operaãnímu lé-
ãení nestejné délky konãetin se vyuÏívají
antropologické a biomechanické poznat-
ky, je nutno respektovat fyziologickou 
osu konãetiny (vãetnû torze) a správnou
kloubní kongruenci zejména v rÛstovém
období u dolních konãetin. K vyrovnání
men‰ích zkratÛ jedné dolní konãetiny 
(2–4 cm) jako metodu volbu uÏíváme per-
kutánní epifyzeodézu v oblasti kolenního
kloubu. Vût‰í zkraty fie‰íme prolongací
zkrácené dolní konãetiny, u velk˘ch zkra-
tÛ kombinujeme epifyzeodézu na zdravé
konãetinû s prolongací zkráceného seg-
mentu dolní konãetiny. 
U kostních dysplazií se zkrácen˘m dol-
ním segmentem tûla prodluÏujeme sou-
ãasnû oba bérce, v dal‰í etapû vÏdy jen
jeden femur. Recentní zku‰enosti literární
i na‰e ale ukazují, Ïe velké prolongace je
lépe indikovat aÏ po 10. roce vûku s ohle-
dem na pohlaví. Nespolupráce pacienta
a rodiãÛ je kontraindikací prolongaãního
léãení a jakékoliv rekonstrukãní operace.
Na dolní konãetinû jsme prolongaãní lé-
ãení indikovali u dûtí s achondroplazií, hy-
pochondroplazií, metafyzární dysplazií ty-
pu Schmid, chondrodysplasia puncta-
ta (Conradi-Hünermann), osteodysplastia
Melnick-Needles a Turnerov˘m syndro-
mem. ProdlouÏení femuru nebo bérce 
o 10 cm v jedné etapû je jiÏ realitou. Vy-
uÏíváme jak metodu osteotaxe, tak tech-
niku distrakãní epif˘zeol˘zy (Obr. 7). 
Metody nitrodfieÀové fixace a segmen-
tové víceãetné osteotomíe se indikují 
u pacientÛ se sníÏenou pevností (tuhostí)
kostní tkánû, a to u kostních dysplazií
vyznaãujících se osteopenií nebo ne-
organizovan˘m v˘vojem chrupavãit˘ch 
a pojivov˘ch sloÏek kostry. Fragmenty se
fixují nitrodfieÀov˘mi hfieby (KüntscherÛv,
EnderÛv nebo HacketalÛv hfieb/prut) ne-
bo Kirschnerov˘mi dráty. Novû se uÏívají
elastické implantáty jako Prévotovy hfie-
by, titanové elastické hfieby, u dospûl˘ch 
i zaji‰tûné titanové hfieby. U deformit dol-
ních konãetin (DK), kde se sdruÏuje více
osov˘ch odchylek, indikujeme segmen-
tovou osteotomii femuru a tibie jedné DK
bûhem jednoho operaãního v˘konu s cí-
lem korigovat úchylky ve frontální, sagitál-
ní a pfiíãné rovinû najednou. 

Závěr

DÛsledky tûlesného postiÏení a zpÛsob
jeho léãení ãasto hluboce ovlivÀují psy-
chickou a sociální situaci rodiny. Spolu-
práce s rodinou je nezbytn˘m faktorem

komplexní léãby. Rodina má b˘t zcela
jednoznaãnû informována o rozsahu,
následcích a reáln˘ch perspektivách své-
ho postiÏeného ãlena. Ve v‰ech etapách
komplexního léãení a péãe je nezbytné
pfiistupovat k postiÏen˘m (i jejich rodi-
nám) s nejvy‰‰í lékafiskou etikou.
Studium biomechaniky a porozumûní
patobiomechanice skeletu u KD nám po-
máhá volit nejúãinnûj‰í medikamentózní,
ortopedicko-ortotickou a ortopedicko-
chirurgickou léãbu vãetnû v˘voje nov˘ch
technick˘ch prostfiedkÛ. Porozumûní me-
chanismÛm kostní remodelace za fyziolo-
gick˘ch i patologick˘ch podmínek z as-
pektÛ biomechanick˘ch (Utah paradig-
ma(5)) a hlavním cestám regulace osteo-
klastické formace a signalizace na zákla-
dû novû identifikovan˘ch receptorÛ a li-
gandÛ ve velké rodinû tumor nekrotizu-
jících faktorÛ (RANK /receptor activator 
of TN factor kappa B/, RANKL /ligand
RANK/, OPG /osteoprotegerin/) je pfied-
pokladem pro nejvhodnûj‰í léãebnou
strategii.
V dne‰ní dobû je cílem komplexního lé-
ãení a péãe vytvofiit tûlesnû postiÏen˘m
podmínky pro dÛstojn˘, smyslupln˘ a spo-
kojen˘ Ïivot a zafiadit je do spoleãnosti ja-
ko plnohodnotné jedince s dobr˘m sociál-
ním zázemím.
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