Klinicka péce o
abnormality ruky a paze
u Fanconiho anémie

Uvod

Priblizné polovina vSech déti s Fanconiho anémii (FA) ma skeletalni
abnormality, z nichz vétSina (~70 %) postihuje horni koncetiny.
NejCasté&jSi abnormality hornich koncetin se tykaji palce a vietenni
kosti. Déti s témito anomaliemi mohou mit zkraceny nebo chybéjici
palec, vietenni kost nebo oboji v dlisledku netplného rdstu. K
maximalizaci funkce a vzhledu rukou a pazi ditéte mize byt
zapotiebi terapie nebo operace. V dobé, kdy vétsina pacientl s FA
détstvi za sebou a nebudou vyZadovat pravidelné kontroly u svého
chirurga; presto se doporucuje obCasné vysSetreni pro kontrolu
pripadnych rozvijejicich se problémd. Bohuzel mnoho pediatrickych
zafizeni neléci dospélé s pediatrickymi problémy. Pacienti by proto
méli pozadat svého détského chirurga ruky, aby jim doporucil |ékafe,
ktery se stara o podobné abnormality ruky a horni koncetiny u
dospélych.
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Tato kapitola popiSe pét béznych problém( souvisejicich s rukou
a pazi u pacientd s FA:
Nedostatecné vyvinuty, chybegjici nebo zdvojeny palec
[1 Zkracena nebo chybéjici vietenni kost
[l Zkracené, zakfivené predlokti
T Ruka, kter& se vyviji kolmo k predlokti
[l Omezeny pohyb v zapésti, prstech a lokti

s w2

Neexistuji Zadné standardizované IéCebné postupy pro vrozené
abnormality ruky a paze; Ié¢ba musi byt pfizplisobena kazdému
ditéti a rodiné. Rozhodovaci proces je vicefaktorovy a vyzaduje
ucast rodiny, Iékafského tymu a fyzioterapeuta nebo ergoterapeuta.

Pocatecni vySetreni

Déti narozené s abnormalitami koncetin by mély byt odeslany ke specialistovi na horni
kon&etiny béhem prvnich nékolika mésicl Zivota. Tento Iékaf by mél byt zb&éhly a zkuseny
v diagnostice a lIéCbé vrozenych anomalii koncetin. V idedlnim pfipadé by dité s
Fanconiho anémii (FA) mélo byt odeslano k chirurgovi ruky a horni kong&etiny, ktery se
specializuje na pediatrii.

Mnoho déti s abnormalitami hornich koncetin vyZaduje fyzioterapii nebo ergoterapii, ktera
mUze zacit po pocatecnim posouzeni. Terapeut mize pomoci postizenou konéetinu
protahnout a posilit, vyrobit dlahy a poskytnout kompenzaéni pom(cky, které maximalizuji
mnoho rodi¢l se obava, Ze se postizeni jejich ditéte zhorSuje, ale ve skutec¢nosti mohou
aktivity jejich ditéte jednoduse vyZzadovat vétsi silu a obratnost. Fyzioterapeut nebo
ergoterapeut miZe nabidnout kompenzaéni pom(icky nebo techniky, které ditéti pomohou
tyto Ukoly zvladnout.

VySetreni koncetin €asto probiha dfive, nez je pacientovi diagnostikovana FA. Protoze se
vietenni kost vyviji ve stejnou dobu jako mnoho organovych systém(, musi Iékar vySetfit
celé télo pacienta. Kromé toho je radialni deficit spojen s ¢etnymi syndromy, coz dale
zdlraziuje potfebu ddikladného vySetieni (Tabulka 1). Mnoho déti s VACTERL asociaci
ma prFiznaky podobné tém u déti s FA, coz je diagnostické dilema, které Ize vyreSit testem
chromozomalni instability (viz Kapitola 2). Néktefi pacienti s VACTERL-H maji ve
skute¢nosti FA a kombinace radialnich a renalnich anomalii je ddlezitym voditkem pfi této
diagndze [1]. Pfesna klinicka
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indikace pro testovani na FA u déti s anomaliemi koncetin se stale vyviji; nicméné kazdé
dité s izolovanymi abnormalitami palce nebo ruky &i deficity vietenni kosti by mélo byt na
FA testovano (viz Kapitola 2).

Tabulka 1. Syndromy a zdravotni stavy spojené s radialnim deficitem.

Syndrom nebo zdravotni stav| Charakteristika

Holt-Oramlv syndrom Srdecni vady, zejména vady srdecnich sept
Syndrom trombocytopenie s » Trombocytopenie pfitomna pfi narozeni
chybéjici vietenni kosti (TAR) » Mlze vyzadovat krevni transfuze a mdze se Gasem zlepsit

» Palce jsou u TAR pfitomny a mohou mit abnormalni tvar

VACTERL asociace Vertebralni abnormality

(také diskutovano v Kapitole 2) Analni atrézie

Cardialni abnormality .

Tracheoezofagedlni pistél

Ezofagealni atrézie

Renalni vady

Radialni dysplazie L abnormality dolnich koncetin

Fanconiho anémie » Aplasticka anémie, ktera se obvykle rozvine v prvni dekadé
Zivota
 Palce casto chybi, pokud chybi vietenni kosti
CHARGE syndrom C Kolobom oka

H srde¢ni vady

Atrézie choan

Retardace ristu a/nebo vyvoje
Genitalni a/nebo moc€ové abnormality
E abnormality usi a hluchota

Anomalie palce

U pacient s Fanconiho anémii (FA) mohou byt palce nedostatec¢né vyvinuté nebo

zcela chybét. NejcastéjSi typy anomalii palce, které se vyskytuji u déti s FA, byly
klasifikovany do péti typd hypoplazie v zavislosti na stupni nedostate¢ného vyvoje [2]:

Deficit typu |

U deficitu typu | je palec ditéte mirné mensi nez normalné, ale vSechny struktury palce
(vCetné kosti, svall, vaz(, Slach a kloubl) jsou pfitomny. Tento mirny deficit mize zlstat
nerozpoznan a mnoho jedincd neni diagnostikovano az pozdéji v Zivoté, kdy se bé&zné
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Deficit typu Il

ukazovackem, absenci thenarového svalu na bazi palce a nestabilitou
metakarpofalangeélniho kloubu uprostfed palce (Obrazek 1A a B).

Obrazek 1. Dvouleté dité s hypoplazii palce typu Il. A) Chybéjici thenarové svaly; B)
Zazeny prostor mezi palcem a ukazovackem s nestabilitou metakarpofalangeélniho
kloubu. Zdroj: Shriners Hospital for Children, Philadelphia Unit.

Deficit typu Il

Dité s deficitem typu lll ma stejné charakteristiky jako u deficitu typu Il, navic s dalSimi
skeletalnimi, svalovymi a Slachovymi abnormalitami. Tyto abnormality obvykle zahrnuji
Slachy, které vychazeji z pfedlokti a vedou do palce. Anomalie typu Il se dale déli na typy
I1I-A a lllI-B v zavislosti na pfitomnosti, respektive absenci stabilniho karpometakarpalniho
kloubu na bazi palce.

RozliSeni mezi deficity palce typu llI-A a typu llI-B

Klinické rozlieni mezi typem IlI-A a typem IlI-B mlze byt obtizné. Zplisob, jakym dité
palec pouziva, ¢asto poméaha tyto typy rozlisit. Deficity palce typu IlI-B vytvareji nestabilni
palec, ktery nebude zapojen do pohyb( sevieni a lichopu; dité se spiSe naudi seviit a
uchopit pfedmét mezi ukazovacek a prostfednicek a ukazovacek bude mit tendenci
rotovat z dlané smérem k pozici palce. Diferenciaci dale komplikuje opozdéné zrani kosti
na bazi palce; tyto kosti (trapezium a trapezoideum) neosifikuji ani nejsou viditelné na
rentgenu az do véku 4-6 let. Pokrocilé zobrazovaci techniky, jako je magneticka
rezonance (MRI), mohou odhalit rozsah vyvoje kosti a chrupavek; malé déti vSak béhem
MRI vyzaduji celkovou anestezii. Ultrazvukové
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zobrazovani je slibnym nastrojem pro definovani anatomie trapézia a trapezoida bez
nutnosti anestezie. Metakarp palce, ktery se na rentgenu zuzuje do Spicky na bazi
metakarpu, je také znamkou nestabilniho karpometakarpélniho kloubu.

Deficit typu IV

Deficit typu 1V, znamy jako pouce flottant (plovouci palec) nebo zbytkovy prst,
postrada kosti a svaly a je tvofen hlavné kizi a mékkymi tkanémi (Obrazek 2).

Obrazek 2. Jednoleté dité se zavaznou hypoplazii palce typu IV (také znamou
jako ,,pouce flottant“ nebo plovouci palec). Zdroj: Shriners Hospital for Children,
Philadelphia Unit.

Deficit typu V

Hypoplazie typu V se vyznacuje Gplnou absenci palce (Obrazek 3).

Obrazek 3. Osmnactimésicni dité s hypoplazii typu V a Gplnou absenci palce.
Zdroj: Shriners Hospital for Children, Philadelphia Unit.
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Klasifikace palce mizZe vést k doporuéenim pro lé¢bu, jak je uvedeno v Tabulce 2

[3-5]

. Stupeni hypoplazie a deficitu se u déti s FA lisi. V dlsledku toho zavisi

doporuceni pro |é¢bu na zavaznosti abnormality.

Tabulka 2. Klasifikace deficitu palce a paradigma Iécby.

Typ | Nalezy Lécbha
1 Mirna generalizovana hypoplazie Zadné lécba
] Absence vnitinich svalli palcového valu (thenaru) Operace k obnoveni opozice pa|ce
Zuzeni prvniho meziprstniho prostoru A .
o N Uvolnéni prvniho meziprstniho prostoru
ulnarniho vazu (UCt) Rekonstrukce ulnarniho kolateralniho vazu
Il |Nalezy podobné typu Il A Dale: Rekonstrukce (pro podtyp 1l1-A)
Abnormality zevnich svall a Slach Policizace (pro podtyp II-B)
Deficit skeletu
Stabilni karpometakarpalni (CMC) kloub (podtyp IlI-A)
Nestabilni CMC kloub (podtyp 11I-B)
IV |,Pouce flottant* nebo plovouci palec Policizace
v Chybéjici palec Policizace

Lécba hypoplastickych, plovoucich a

ch

ybéjicich palci

Palec, ktery je mirné mensi nez normalné (typ 1), nevyzaduje chirurgickou rekonstrukci.
Palce typu Il a lll-A Ize rekonstruovat; b&hem operace je v3ak tieba fesit vice prvk(, aby
se maximalizovala funkce palce (Obrazek 4A az C):

Tuhost v webovém prostoru Ize uvolnit pomoci koZnich lalokd pro zvétSeni prostoru
mezi palcem a ukazovackem (Obrazek 4A).

Deficit thenarovych sval(l Ize 1éCit prenosem Slachy a/nebo svalu z prsteni¢ku nebo
prostfednicku na palec. Pfenos Slachy zlepSuje aktivni pohyb a funkci palce a ma
zanedbatelny vliv na darcovsky prst (Obrazek 4B).

Nestabilitu metakarpofalangealniho kloubu Ize zlepsit rekonstrukci vaz( pomoci
Slachovych $tépl na ulnarni a/nebo radialni kolateralni vazy na bazi palce (Obrazek
4C). V pripadech s tézkou nestabilitou miZze byt nejlepsi volbou ztuhnuti (artrodéza)
kloubu, aby se zajistil stabilni palec pro pevny uchop.
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Obrazek 4. Rekonstrukce palce u typt Il a llI-A vyZaduje, aby chirurg vy¥esil
vSechny deficitni prvky. A) Z-plastika ziZeného prostoru mezi palcem a ukazovackem;
B) Prenos Slachy k pfekonani deficitnich thenarovych svalll; C) Rekonstrukce vaz( ke
stabilizaci nestability metakarpofalangealniho kloubu. Zdroj: Shriners Hospital for
Children, Philadelphia Unit.
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Hlavni rozdil mezi palcem, ktery Ize chirurgicky rekonstruovat, a palcem, ktery vyzaduje
amputaci, je pfitomnost nebo absence stabilni zakladny (napt. karpometakarpalniho
kloubu). Palec bez stabilniho karpometakarpalniho kloubu (typy IlI-B, IV a V) nelze
rekonstruovat a mél by byt odstranén. Klinické vySetfeni a rentgen ukazou vyrazné deficity
(Obrazky 5 a 6).

Obrazek 5. Rentgen dvouletého ditéte odhaluje metakarp palce, ktery se zuzuje
do Spicky, coZ svédci o nestabilnim karpometakarpalnim kloubu. Zdroj: Shriners
Hospital for Children, Philadelphia Unit.

Obrazek 6. Pétileté dité s oboustrannou hypoplazii palcti. Pravy prostor mezi
ukazovackem a prostiednickem se rozsifil a ukazovacek rotoval z dlané. Zdroj:
Shriners Hospital for Children, Philadelphia Unit.

Kromé toho palce typu IlI-B a IV nejsou funkéni a dité svij palec nebude zapojovat do

sevfieni nebo Uchopu. Rozhodnuti o odstranéni hypoplastického palce bez stabilni
zakladny je pro rodice a peCovatele €asto obtiznym procesem. Diskuze s
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chirurgem a rozhovory s rodinami, které ucinily podobna rozhodnuti, jsou pro rodice,
ktefi maji za Ukol ucinit toto rozhodnuti pro své dité, €asto uzitecné.

Po odstranéni hypoplastického palce je pro tchop a manipulaci s pfedmeéty kritické
vytvoreni opozitniho palce. Preferovanym postupem je polikizace, ktera zahrnuje pfesun
ukazovacku a jeho nervd, tepen, Slach a svalll do pozice palce. Polikizace vyZaduje
peclivou chirurgickou techniku, protoZze ukazovacek musi byt zkracen, rotovan a
rekonstruovan pomoci svalli ukazovacku, aby ziskal vzhled a funkci palce (Obrazek 7).
Chirurg by mél mit s timto zakrokem zkuSenosti. Tento zakrok se obecné provadi, kdyz
je dité ve véku mezi 6-24 mésici, v zavislosti na zdravotnim stavu ditéte, stupni deficitu
predlokti a preferenci chirurga [2, 3]. Pfed operaci by mél byt zohlednén také celkovy
zdravotni stav ditéte s FA, zejména pokud krevni obraz ditéte v prib&hu Casu klesa.
Operaci Ize bezpeéné provést u pacientd, ktefi maji pocet krevnich desticek vyssi nez
80 000. Ve skutecnosti by se rodice neméli citit pod tlakem, aby ucinili okamzité
rozhodnuti o operaci svého ditéte. Nékteré déti podstoupi UspéSnou operaci v
dospivani, i kdyz pfijeti zmény vzhledu a sloZenfi ruky mdze byt obtizng&jsi.

Obrazek 7. Polikizace ukazovacku vyzaduje pe€livou chirurgickou techniku, aby
ziskal vzhled a funkci palce. Zdroj: Shriners Hospital for Children, Philadelphia Unit.
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Vysledek polikizace pfimo souvisi se stavem ukazovacku pred operaci. Pohyblivy
ukazovacek mlize poskytnout stabilitu pro Gichop a pohyblivost pro jemny stisk, zatimco
tuhy ukazovacek poskytne stabilni palec pro hruby tchop, ale jemny stisk bude
nepravdépodobny (Obrazek 8). Bylo prokazano, Ze dobré vysledky kratce po polikizaci
pretrvavaji az do dospélosti [6, 7].

Obrazek 8. Stav dvouletého ditéte po polikizaci pohyblivého levého ukazovacku.
A) Palec pouzivany pro uchopeni velkych pfedmétd; B) Pohyblivy palec zapojeny do
jemného stisku. Zdroj: Shriners Hospital for Children, Philadelphia Unit.

208



DalSi anomalie palce

Ackoliv je hypoplazie nejcastéjSi anomalii palce u déti s FA, byly hlaSeny i dalSi
abnormality. Napfiklad palec mdZe mit kost navic (anomalie ozna¢ovana jako
trifalangealni palec) nebo mlze byt zdvojeny (stav zvany preaxialni polydaktylie). Pfesna
prevalence téchto vzacnych anomalii neni znama.

Tri¢lankovy palec

Triclankovy palec ma jeden ¢lanek navic, ktery se mize lisit velikosti a tvarem (obrazek
9). B&hem rdstu je nutné sledovat postaveni a délku tohoto typu palce. Clanek navic,
ktery je maly a m& normalni tvar, Ize Ié¢it bez operace; maly klinovity ¢lanek vSak méze
zpUsobit, Ze se palec béhem rdstu zakfivuje, proto se doporucuje Ié€ba. Malou klinovitou
kost Ize chirurgicky odstranit a vazy zbyvajicich kosti Ize rekonstruovat tak, aby vytvofily
funkéni kloub. Velky klinovity ¢lanek, ktery zplisobuje zakfiveni a nadmérné prodlouzeni
palce, by se nemél odstranovat, protoZe po operaci je bézna nestabilita kloubu. Lepsi
moznosti je odstranit pouze klinovitou ¢ast abnormalniho ¢lanku a zbytek spojit se
sousedni kosti palce. Tento zakrok palec narovna, zkrati prodlouzeny palec a eliminuje
nadbytecny kloub.

Obrazek 9. Osmileté dité s tficlankovymi palci. A) Klinicky vzhled s mirnym thlovym
zakfivenim; B) Rentgenové snimky ukazuji €lanek navic, ktery ma trojahelnikovy tvar a
zplsobuje Ghlové zakfiveni. Zdroj: Shriners Hospital for Children, pobocka Filadelfie.
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Preaxialni polydaktylie

Preaxiélni polydaktylie neboli zdvojeni palce vede k tomu, Ze ruka ma vice nez jeden
palec. Palce mohou byt ¢astecné a vypadat jako srostlé, nebo mohou byt Uplné a
oddélené od sebe. Zdvojeni palcl se klasifikuje do rdiznych typl podle stupné kostni
replikace (tabulka 3) [8, 9]. LéCba vyZaduje zachranu ¢asti kazdé zdvojené struktury,
véetné kosti, nehtd, Slach, vaz(, kloubd, nervll a cév, aby bylo moZné zkonstruovat
spravné zarovnany a funkéni palec (obrazek 10) [10]. Tento postup neni vZzdy pfimocary
a vyzaduje peclivé rozhodovani béhem operace. Mékké tkané z amputovaného palce,
véetné klize, nehtu, vazl a svald, by mély byt pouzity k augmentaci ponechaného palce.
Kloubni plocha miZe vyZadovat Gipravu postaveni pomoci osteotomie a Gpravu pomoci
sefiznuti chrupavky pro optimalizaci funkce palce. Bez ohledu na lé¢bu mdze byt
rekonstruovany palec mensi ve srovnani s normalnim palcem a obvykle mu bude chybét
ur€ity rozsah pohybu.

Obrazek 10. Jednoleté dité se zdvojenym levym palcem. A) Klinicky nalez; B) Kozni
fez navrzeny tak, aby zahrnul ¢asti odstranéné komponenty; C) Chirurgicka rekonstrukce
s vyuzitim mékkych tkani z odstranéného palce pro zvétSeni velikosti a obvodu
ponechaného palce. Zdroj: Shriners Hospital for Children, pobocka Filadelfie.
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Tabulka 3. Klasifikace zdvojenych palc.

Typ Zdvojené prvky

| Rozstépeny distalni ¢lanek palce (Castecné zdvojeni kosti na Spicce palce)

1l Zdvojeny distalni ¢lanek (Gplné zdvojeni kosti na Spicce palce)

1] Rozstépeny proximalni ¢lanek (Castecné zdvojeni kosti uprostfed palce)

v Zdvojeny proximalni ¢lanek* (4plné zdvojeni kosti uprostfed palce)

v Rozstépeny metakarpalni ¢lanek (Castecné zdvojeni kosti, kterd spojuje palec se

zapeéstim)

Vi Zdvojeny metakarpalni ¢lanek (Gplné zdvojeni kosti, kterd spojuje palec se
zapéstim)

VIl  |Triclankova slozka (zdvojeni palce, kdy jeden nebo oba palce maji €lanek

nebo kost navic)

*NejCastéjsi typ zdvojeného palce. Upraveno podle reference [9].

Radialni deficit
Radialni deficit je kostni onemocnéni, pfi kterém se vietenni kost (radius) vyviji
abnormalné. Radius mlze byt o néco mensi nez prdimér, vyrazné mensi nebo zcela

chybét. Zavaznost radialniho deficitu je variabilni a Ize ji urCit pomoci rentgenovych
snimkd a klinického vy3etieni. Radialni deficit se klasifikuje nasledovné [11, 12]:

Deficity typu 0 a 1. Jedna se o nejmirngjsi formy, které se vyznacuji malym nebo
zadnym zkracenim radia a zanedbatelnym zakfivenim loketni kosti (ulny). Ruka
mdZze byt mirné naklonéna dovnitf smérem k palcové strané paze, coz je stav znamy
jako radialni deviace zapésti, a miize byt pfitomna vyrazna hypoplazie palce, ktera
vyzaduje léCbu.

Deficit typu 2. Tento deficit se vyzna€uje miniaturnim radiem, které ma abnormality v
rlistové ploténce (oblast kosti zodpovédna za prodluzovani kosti) a stfedné tézkou
radialni deviaci zapésti.

Deficit typu 3. Zahrnuje ¢astec¢nou podstatnou absenci radia — nej¢astéji postihujici
konec kosti, ktery je nejblize zapésti — a téZkou radialni deviaci zapésti.

Deficit typu 4. U nejCastéjsiho typu radialniho deficitu, charakterizovaného Gplnou
absenci radia, ma ruka tendenci vyvijet se kolmo k predlokti (obrazek 11A a B). U
déti s FA se Uplna absence radia obvykle vyskytuje ve spojeni s chybgjicim palcem.
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Obrazek 11. Dvouleté dité s tplnou absenci radia (typ 4). A) Rentgen odhaluje Uplnou
absenci radia; B) Ruka v kolmém vztahu k pfedlokti. Zdroj: Shriners Hospital for Children,
pobocka Filadelfie.

Zréani radia trva u pacientd s radialnim deficitem déle nez obvykle; proto nelze rozlieni
mezi Uplnou a ¢astecnou absenci (typy 3 a 4) urcit, dokud dité nedosahne pfiblizné tfi let
véku. RGzné typy radialnich deficitd byly slouc¢eny do klasifikacniho schématu, které
zahrnuje dalSi abnormality hornich koncetin spojené s radialnim deficitem, v€etné
abnormalit palce, karpu a predlokti (tabulka 4).
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Tabulka 4. Klasifikace radialniho longitudinalniho deficitu.

Typ Palec Karpus Distalni radius | Proximalni radius

N Hypoplasticky | Normalni Normalni Normalni
nebo chybéjici

0 Hypoplasticky | Absence, hypoplazie |Normalni

L . Normalni, radioulnarni synostéza nebo
nebo chybéjici | nebo koalice 9

vrozend dislokace hlavicky vietenni
kosti

1 |Hypoplasticky |Absence, hypoplazie |>2 mm krat§i |Normalni, radioulnarni synost6za
nebo chybgjici | nebo koalice nez ulna nebo vrozena dislokace hlavicky
vietenni kosti

2 Hypoplasticky | Absence, hypoplazie |Hypoplazie Hypoplazie
nebo chybéjici | nebo koalice

3 Hypoplasticky | Absence, hypoplazie |Fyza chybi Variabilni hypoplazie
nebo chybéjici | nebo koalice

4 Hypoplasticky | Absence, hypoplazie |Chyb i Chybi
nebo chybéjici | nebo koalice

Upraveno podle referenci [11] a [12].

Funkéni disledky radialniho deficitu

Vysledek radialniho deficitu zavisi na zavaznosti abnormality. U pacienta s deficitem typu
4 mlze byt humerus krats$i, neZ se oGekavalo, a loket se nemusi spravné ohybat.
Predlokti bude navic vzdy zkracené, protoZe ulna ma pfi narozeni pfiblizné 60 % normalni
délky a zUstava kratka i po Gplném rlstu a zrani skeletu [13]. Ulna bude také zesilena a
Casto zakfivena smérem k chybéjicimu radiu. V pfipadech ¢astecné nebo Uplné absence
radia nebude predlokti schopno rotace, i kdyz k uréité rotaci mlize dochazet v zapésti
nebo karpalnich kostech. Zapésti miize byt posunuto o proménlivou vzdalenost smérem k
deficitnimu radiu, coz je stav znamy jako radialni deviace. Rist karpalnich kosti bude
opozdény a Clunkova kost (os scaphoideum) a trapézova kost (os trapezium) ¢asto chybi
nebo jsou hypoplastické. Ukazovacek a prostfedni¢ek mohou byt ztuhlé a Stihlé a mohou
mit omezeny pohyb, zatimco prstenicek a malicek jsou postizeny méné a ¢asto maji lepSi
pohyblivost.

Radialni tepna a nerv €asto chybi, i kdyZ ulnarni nerv a tepna jsou normalni [13]. ZvétSeny
medianni nerv nahrazuje chybéjici radialni nerv a komunikuje s jeho dorzalni nervovou
vétvi, kterd je umisténa v zahybu mezi zapéstim a predloktim, aby zajistila citlivost na
palcové strané ruky. Je kriticky dlleZité, aby chirurgové védéli o umisténi dorzalni vétve
pfi operaci podél palcové strany zapesti.
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Uvahy o 1é€bé radialniho deficitu

Zakladnimi cili 1éCby je korigovat radialni deviaci zapésti, aby se vyvazilo zapésti a
predlokti pfi zachovani rozsahu pohybu zapésti a prstd. Lécba by se také méla snazit
podpoiit rlist nebo prodlouzeni predlokti a zlepsit celkovou funkci paze. Mirné zkraceny
radius (deficity typu 0 a 1) vyZaduje opakované protahovani a ob&as vyZaduje pfenos
Slachy k vyvaZzeni zapésti. Tato lécha je relativné pfimocara. Castecna nebo tplna

se posunulo smérem k palcové strané paze, ¢imz se zkratilo jiz tak malé predlokti,
flexorové a extenzorové Slachy predlokti se dostaly do nepfiznivého Uhlu a vznikly funkéni
deficity. Déti, které maji jednostranny radialni deficit, mohou byt schopny kompenzovat
stupen funk&niho postiZzeni ve srovnani s détmi, které maji oboustranny radialni deficit.
Pokud jsou pfitomny abnormality prstl a palce, vyZaduiji také zvazeni pfi formulaci
|Ié€ebného planu, protoZe ztuhlé prsty a deficitni palec dale zhorSi schopnost Gchopu a
sevreni.

Nechirurgicka lIéEba radialniho deficitu

Pocatecni IéEba chybéjiciho radia by méla zacit kratce po narozeni a sklada se z
protahovani mékkych tkani, véetné Slach, vaz(, kiize a svall. Tuto Ié¢bu obvykle provadi
fyzioterapeut nebo ergoterapeut a pecovatel. Terapeut by mél mit zkuSenosti s
pediatrickymi klinickymi intervencemi pro ruku. Protahovani by se mélo provadét pri
kazdé vymeéné pleny a je dilezitou soucéasti celkového lécebného planu. Dlaha mlze
pomoci udrzet ruku v rovném postaveni a zabranit tomu, aby se ruka vyvijela kolmo k
predlokti; vyroba dlahy je vSak u novorozence se zkracenym predloktim obtizna, protoze
dlahy maji tendenci z paze sklouzavat. Proto se tato Iécba obvykle odklada, dokud neni
predlokti dostatecné dlouhé, aby se na néj dlaha veSla. Obcas se ruka vyvine v kolmé
poloze i pres protahovéani a dlahovani.

Chirurgicka Ié€ba radialniho deficitu

Chirurgicka Ié¢ba deficitll typu 2, 3 a 4 zahrnuje posunuti a vycentrovani zapésti nad
konec ulny, coz je jedina podstatna kost zbyvajici v pfedlokti. Tento postup je znam jako
Lcentralizace" nebo ,radializace" v zavislosti na pfesné poloze, do které je zapésti
umisténo, a z{stava standardni IéEbou pro narovnani zapésti [14, 15]. Centralizace
zahrnuje uvolnéni a reorganizaci napjatych svalll a Slach zapésti a umisténi ruky nad
konec ulny (obrazek 12).
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Obrazek 12. Chirurgicka centralizace vyzaduje umisténi zapésti na vrchol ulny pro
narovnani karpu na distalni ulnu. Zdroj: Shriners Hospital for Children, pobocka Filadelfie.

Jeden konec funkéni Slachy je poté presunut z plivodniho mista Gponu na zapésti, aby se
vyrovnaly sily plsobici na zapésti, coz je postup znamy jako pfenos Slachy. Pokud se ulna
zakifivila do Uhlu 30 stupriti nebo vice, musi byt v dobé& operace narovnana pomoci postupu
zvaného klinova osteotomie. Jakmile je operace dokoncena, zapésti je drzeno v poloze
pevnym dratem (obrézek 13), ktery Ize odstranit 8—12 tydnd po operaci, i kdyz néktefi
chirurgové preferuji ponechani dratu na misté co nejdéle. Jakmile je drat odstranén, méla
by se dlaha pouzivat nejméné 46 tydn(. Dlahu Ize sundat pro cviceni fyzioterapie, ale
vétsina chirurgltl doporuduje, aby se dlaha nosila b&hem spanku, dokud dité nepiestane
rdst.

Obrazek 13. Centralizace je udrzovana umisténim pevného dratu pies zapésti.
Zdroj: Shriners Hospital for Children, pobocka Filadelfie.

Centralizace se obvykle provéadi, kdyz dité dosahne pfiblizné jednoho roku véku.
Pocatecni korekce je ¢asto plsobiva; vysledky jsou vSak nepfedvidatelné a bohuzel
recidiva a komplikace jsou bézné. Kromé toho ne vSechny déti jsou kandidaty na

a mnoho déti funguje docela dobre i pfes deviaci zapésti. Takové déti maji obvykle
pohyblivy a obratny mali€¢ek spolu se ztuhlym ukazovackem a jsou nejlépe schopny
sevieni a ichopu pomoci dlané a prstll na
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vnejSi strané ruky, coz je znamé jako ulnarni tchopovy vzorec. U téchto déti by narovnani
zapésti posunulo vnéjsi stranu a prsty smérem doll a zabranilo by ditéti v pFistupu k
pfedmétlim touto stranou ruky. Proto miize byt narovnani $kodlivé pro celkovou funkci a
nezavislost ditéte.

Ve snaze zachovat pohyb a dosahnout ¢asteéné korekce radialni deviace miZze chirurg
povazovat za uzitecné pouzit uvolnéni mékkych tkani a kozni lalok, aby se vyhnul vstupu
do kloubu a neohrozil riist a pohyb [16]. Byly hladeny vysoké miry spokojenosti a funkeni
skare, i kdyz predlokti zlstalo po operaci v Ghlovém postaveni. Tato technika zahrnuje
bilobarni lalok k pfeneseni prebyte¢né mékké tkané z ulnarni strany na radialni stranu
zapésti (obrazek 14). VSechny podkladové napjaté fascialni pruhy jsou uvolnény a flexory
zapésti s Cisté radialni deviacni silou jsou protnuty nebo pfeneseny. Ulnokarpalni kloub
neni otevien a formalni centralizace neni provedena. Soucasna ulnarni osteotomie se
provadi, pokud Uhlové zakfiveni presahuje 30 stupnid.

Obrazek 14. Postup uvolnéni mékkych tkani a kozniho laloku. A) Navrh bilobarniho laloku
pro preneseni dorzalni kiize na radialni stranu zapésti a prebytecné kiize z ulnami strany na
hrbet zapésti pro dodatecnou dermodézu; B) Viozeni laloku a uzavieni po preneseni dorzalnich
a ulnarnich lalokd. Zdroj: Shriners Hospital for Children, pobocka Filadelfie.

216



Kontraindikace operace

Mirné deformity s dostatec¢nou oporou pro ruku (typ O nebo 1) nevyzaduji operaci.
Operace se také nedoporucuje u déti s omezenou schopnosti ohybat loket. U téchto déti
radialni deviace zapésti umoznuje ruce dosahnout k Gstdim a narovnani zapésti by
narusilo dllezité akoly, jako je jidlo a dosahovani k obliceji.

Alternativni Ié¢ba recidivujici radialni deviace

V zavaznych pfipadech nelze radialni deviaci narovnat a jsou nutna alternativni opatfeni.
Chirurgické moznosti zahrnuji odstranéni ¢asti kosti zapésti pomoci postupu zvaného
karpektomie, sefiznuti €asti kosti z konce ulny v zapésti nebo aplikaci zafizeni zvaného
externi fixator pfed centralizaci. Externi fixator protahuje mékké tkané (véetné $lach, vazd,
kdZe a svall) pfed centralizaci a usnadniuje korekci radialni deviace [17-19]. Fixator mze
byt unilateralni s epy nebo prstencovy multiplanarni s draty (obrazek 15).

Obrazek 15. Radialni deficit s rigidni deformitou se IéCi pfedbéZnou distrakci
mékkych tkani. A) Uniplanarni zafizeni podél radialni strany predlokti; B) Multiplanarni
zafizeni pro dodatecnou kontrolu ruky a pfedlokti. Zdroj: Shriners Hospital for Children,
pobocka Filadelfie.

Bylo navrzeno mnoho dalSich technickych Uprav pro udrzeni zarovnani polohy zapésti.
Patfi mezi né prekorigovani radialni deviace, pfenosy Slach pro korekci zarovnani,
prodlouzena fixace dratem po centralizaci (ponechani dratu na misté déle nez obvyklych
8-12 tydn() a mikrovaskularni volny prenos prstu nohy.
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PFekorigovéani radialni deviace vyzaduje, aby byla ruka pacienta umisténa mirné mimo
stfed do ulnérni deviace, coz poméha zabranit recidivé radidlni deviace. Mikrovaskularni
volny pfenos prstu nohy zahrnuje transplantaci jednoho z druhych prstd nohy (bez kiize,
ale s neporusenymi tepnami a Zilami) na palcovou stranu zapésti pro zajisténi dodate¢né
podpory (obrazek 16). Studie vysledk(l tohoto postupu béhem 8letého obdobi odhalila, Zze
pacienti méli tendenci k lepSimu pohybu zapésti a omezené recidivé [20]. Jedna se vSak
o technicky narocnou operaci a komplikace jsou bézné.

Obrazek 16. Schéma volného pienosu prstu nohy pro podporu radialni strany
zapésti. Proximalni ¢lanek prstu nohy je spojen se zékladnou druhého metakarpu a
proximalni metatarz je pfipevnén k boku distalni ulny. PfetiSténo se svolenim [21].

Vysledky IéEby korekce radialni deviace

Bohuzel Zadna jednotliva Iéebna metoda disledné a trvale nekoriguje radialni deviaci,
nevyvazuje zapésti a neumoziiuje pokradujici rdst predlokti [14, 15]. Recidiva mize byt
frustrujici pro dité, rodiCe i chirurga (obrazek 17). Udrzeni zapésti na konci ulny, aniz by se
obétovala pohyblivost zapésti nebo zpomalil riist predlokti, zlistava naroénym Gkolem. K
recidivé pfispivd mnoho faktor(, véetné neschopnosti dosahnout Gplné korekce pfi
operaci, nedostate¢ného uvolnéni napéti v mékkych tkanich a selhani pfi vyvazeni sil
plsobicich na zapésti. Prodlouzena fixace dratem a pouziti dlahy mohou pomaoci
minimalizovat recidivu. U nékterych déti existuje pfirozena tendence ke staceni
zkraceného predlokti a ruky v radialnim sméru pro pouZiti ruky k Gstim. Nastésti recidiva
neni vzdy spojena se ztratou funkce. Ackoli pacienti s téZkou radialni deviaci mohou mit
omezeni v rozsahu pohybu a sile, dlouhodobé studie zjistily, Ze funguji nezavisle a Gcastni
se vysokého poctu aktivit, coz je srovnatelné s détmi s méné zavaznymi deformitami [22—
25].
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Obrazek 17. Jedenactileté dité s recidivujici radialni deviaci po centralizaci provedené
v kojeneckém véku. Zdroj: Shriners Hospital for Children, pobocka Philadelphia.

Studie z roku 2017 zkoumala dlouhodobé vysledky chirurgické nebo nechirurgické Iécby déti
s radialni deficienci [26]. Pacienti Ié€eni nechirurgicky vykazovali nejvétsi radialni deviaci a
angulaci predlokti. Uvolnéni mékkych tkani a bilobarni lalok zmirnily radialni deviaci, aniz by
zpUsobily zastavu rlstu epifyz, a zachovaly dobrou pohyblivost zapésti. Externi fixace a
nasledna centralizace nebo radializace dosahly nejlepsi korekce Ghlové deformity, ale vedly
ke snizeni pohyblivosti zapésti a zkraceni délky ulny. Mikrovaskularni pfenos prstu z nohy,
ktery spoijil distalni ulnu s karpem, vedl k nejlepSi pohyblivosti pfi sou¢asném zachovani
dobré délky ulny.

Lécba recidivujici deformity musi byt individualizovana pro kazdého pacienta a specifika
jeholjeji deformity. Podobné indikace k prodlouzeni predlokti pro pfekonani inherentniho
problému zkraceného predlokti dosud nebyly pfesné stanoveny. Operace prodlouzeni je
nabizena pacientlim a rodinam, které maji zajem o korekci deformity a jsou ochotny
podstoupit dlouhé a narocné zotaveni. Tento zakrok, nazyvany distrakéni osteogeneze,
zahrnuje vyvolani ristu nové kosti, obvykle tahem za kost kontrolovanym zpdsobem pomoci
externiho fixatoru (Obrazek 18). Prodlouzeni je sofistikovana forma Iécby, ktera prinasi dalSi
komplikace, jako je infekce
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v mistech zavedeni externiho fixatoru, zlomenina regenerované kosti a ztuhlost prstt. O
téchto komplikacich je nutné diskutovat pfed operaci. ProdlouZeni predlokti je naméahavé
a mlze vyzadovat, aby pfistroj zlstal na misté po del$i dobu, nékdy az rok. Obecné plati,
Ze déti s jednostrannym zkracenim predlokti byvaji asymetrii mezi predloktimi vice
znepokojeny a Zadaji o prodlouzeni ¢astéji nez déti s oboustranné zkracenymi
predloktimi, které maji mezi pazemi symetrii.

V kone¢ném dusledku Ize v urcitych pfipadech uvazovat o flizi kloubu mezi zapéstim a
ulnou, aby zapésti zlstalo rovné [27]. Flze zapésti vede k trvale ztuhlému, rovnému
zapésti. Pred timto zakrokem je povinné peclivé posouzeni pouzivani ruky a
kompenzacnich pohybt. Funkéni vySetieni fyzioterapeutem je cennym predoperac¢nim
nastrojem. Je tfeba pfijmout pecliva opatfeni, aby se zajistilo, Ze flze zapésti nepovede
ke ztraté funkce.

Obrazek 18. Oboustranné prodlouzeni piedlokti pomoci externiho fixatoru.
Zdroj: Shriners Hospital for Children, pobocka Philadelphia.
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‘ Shrnuti

Skeletalni abnormality hornich koncetin, jako jsou deficience palce a
radia, jsou u pacientdl s Fanconiho anémii (FA) bézné. Vysetieni
skeletalnich abnormalit obvykle predchazi diagndze FA a mize byt
pouzito jako kritérium pro dalSi vySetfeni béhem diagnostiky
onemocnéni. Mirné az tézké hypoplastické deficience palce mohou
vyzadovat chirurgicky zékrok v zavislosti na zavaznosti anomalie a
dalSich faktorech specifickych pro pacienta. Deficience radia jsou
variabilni a charakterizované vietenni kosti, kterd mize byt mensi
nez primér nebo zcela chybét. Léc¢ba radialnich abnormalit saha od
protahovani mékkych tkani u mirnych pfipadd az po chirurgicky
deviaci pfi podpore prodlouzeni predlokti a zlepSeni celkové funkce
paze. LéCba radidlnich abnormalit, bez ohledu na pouZitou modalitu,
nemusi byt trvala a recidiva je moZna.

Fanconi Anemia Research Fund uznava nasledujici piispévky autord k 5. vydani:

Scott H. Kozin, MD*
Roger Cornwall, MD
Ann Van Heest, MD

*Predseda kapitoly vyboru
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