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Obecna charakteristika a etiologie
vrozenych vad

Déleni dedicnych afekci
-autozomalné dominantni

-autozomalneé recesivni
-gonozomalné recesivni



Obecna charakteristika a etiologie
vrozenych vad
Vneéjsi vlivy
-jedy
-nedostatek kysliku
-vliv karence nekterych latek
-ionizacni zareni
-infekéni nemoci ( rubeola)

- stres, alkoholismus



Nomenklatura vrozenych vad

Swansonova klasifikace 1976 ( WHO )
Chybny vyvoj, porucha formace
Chybna diferenciace a separace skeletu
Zdvojeni

Nadmérny rust ( gigantismus)
Nedostatecny rust (hypoplazie)
Vrozena konstrikce

Generalizované skeletalni vady
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Nomenklatura vrozenych vad

IPSO ( 1973)

1. Transverzalni defekty
2. Longitudinalni defekty



Nekteré typické vrozené vady koncetin

Fokomelie

Kongenitalni aplazie radia( manus vara,
talipomanus)

Kongenitalni pakloub bérce
Proximalni fokalni femoralni deficience

Pes equinovarus congenitus
Metatarsus adductus
Pes planus congenitus ( Talus verticalis )



Fokomélie

 Kompletni transverzalni aplazie HK Ci DK —
ameélie
* Transverzalni aplazie vmezerena HK Ci DK —

fokomélie

Lécba: tahové Ci elektrické protézy s
fokomelickou rukou, protézy na DKK

Operacni Uprava periferni ¢asti



Kongenitalni aplazie radia

 Kompletni nebo
parcialni / dist./ defekt
radia

e Sdruzené anomalie (
palec, defekty svalu,
TAR aj. )

Lécba: casné redresovani,
casna operacni lécba




Kongenitalni pakloub bérce

Vadna diferenciace mezodermalnich struktur
koncetiny v prubéhu embryonalniho vyvoje

Anterolateralni angulace tibie s vetsSinou
pozdeéji vytvorenym pakloubem

Soucasny vyskyt periferni neurofibromatozy

Boydova klasifikace( I-VI), Crawfordova
klasifikace (I-1V)

Diff. dg. : neurofibromatoza, fibrézni dysplazie



Kongenitalni pakloub bérce

Lécba je velmi komplikovana, nezridka neuspésna
Nekteré moznosti léCby:

Ortéza ( KAFO)

Kostni Step

Intramedularni fixace

Zevni fixace — llizarovovuv ZF

Osteosyntéza dlahou, cerklazi

Autogenni vaskularizovany stép z kontralateralni
fibuly

Amputace



Proximalni fokalni femoralni deficience

Longitudinalni parcialni femoralni defekt od
nypoplazie az po aplazii femuru

Pappasova klasifikace (1983)- I.-IX. Trida

_écCba dle charakteru defektu- cilem je zhojeni
pakloubu, navrat nosné funkce DK, vyrovnani
délky DKK

Amputace do 1 roku, atrodéza femur-paney,
artrodéza kolena, rotacni plastika, vykony na
panvi, prolongace femuru, kombinace vykonu




Pes equinovarus congenitus

1-2/1000 zivé
narozenych

Multifaktorialni
etiologie

Porucha vyvoje talu

Equinozita v hleznu,
varozita paty, inverze
predonozi




Pes equinovarus congenitus

* Lécba * Lécba
Konzervativni ihned po Primarni operacni — kompletni
porodu subtalarni uvolnéni dle Mc
- Kiteho metoda manipulace Kaye
a sadrovani Pri selhani :
- Ponsetiho koncept Posteromedialni release a
- Manipulace, vyvazovani klinovita resekce

kalkaneokuboidniho kloubu

Dwyerova osteotomie
kalkanea

Troji déza sub talo
Korekce nohy ZF dle llizarova



Pes equinovarus congenitus —
Ponsetiho koncept Iecby

Prevedeni predni nohy do
supinace tlakem na hlavicku
|. MTT zespod a nasledna
abdukce s protitlakem na
zevni stranu talu

Série 5-6 SF po tydnu

Perkutanni achilotomie cca
ve 3 meésicich

Pak 3 tydenni SF

Doléceni Denis- Brownovym
aparatem do 3-4 let




Metatarsus adductus

 Mechanicka posturalni deformita nohy s
addukci predonozi v tarzometatarzalnim

kloubu
* Lécba dle stupné vady :
- vyvazovani pres hlezno
- redresni sadrovani

- operacni |écba- predni kapsulotomie,
osteotomie MTT



Pes planus congenitus ( talus verticalis)

e \Vertikalni postaveni talu
* Kolébkovita deformita nohy

e 50% vada izolovana, 50%-
artrogrypoza, DDH

* Diff.dg.- Pes CV valgus,
Volkmannova deformita
* Lécba primarné
konzervativni nasledovana
operaci-jedinou moznosti
repozice TN kloubu a
uvolnéni kontraktur na
dorzolateralni strané nohy
je operace —idealné do 1
roku veku




Nektereé jiné vrozené vady

* Torticollis muscularis congenita

* Vyvojova dysplazie kyCelniho kloubu ( DDH )



Torticollis muscularis congenita

Vznik perinatalné ev. prenatalné na podkladé
intramuskularniho hematomu,vynuceneé
intrauterinni polohy ev. compartment sy

Napnuti kyvace, uklon hlavy, otoceni hlavy na
zdravou stranu

Lécba v kojeneckém véku- rehabilitace

Pri neuspéchu provedeni tenotomie m. SCM,
sadrova Minerva



Torticollis muscularis congenita




Vyvojova dysplazie kycelniho kloubu
DDH

Siroka nosologicka jednotka zahrnuijici stavy
rizného stupné acetabularni dysplazie po
subluxaci az luxaci kycelniho kloubu

Multifaktorialni etiologie- hormonalni,
genetické, mechanické a rasové faktory

Familiarni vyskyt
6x Castejsi postizeni divek
Incidence cca 5%



Vyvojova dysplazie kycelniho kloubu

* Klinicky obraz

A norm. klinicky nalez, stabilni kycelni kloub
B volny kycelni kloub

C provokovana sub Ci luxace kycle

D stavajici sub €i luxace kycle

E teratologicka, ireponibilni luxace kycle



Vyvojova dysplazie kycelniho kloubu




DDH- klinické vysetreni

 Ortolaniho test
e Test dle Palména

* Od 6 tydnu diky migraci hlavice nahoru,
lateralné a vzad a vzniku add kontraktury-

relativni zkraceni DK, asymetrie koznich ryh,
omezeni abd., dislokace VT, palpacni
prazdnota vpredu

Troji depistazni sito ( klinika drive s rtg, dnes s
UZ vysetrenim) — po porodu, 6t, 3-4 m



DDH- RTG vysetreni

Do roku 1984 v Ceskoslovensku standard ve 3m
veku

Normalni nalez

Acetabularni dysplazie

Subluxace

Luxace

Acetabularni uhel, Wiberguv uhel,
Hilgenreinerova distance, Shentonova linie,
Kopitzuv paralelogram, aj.
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DDH- Ultrasonografické vysetreni

e Spolecné s klinickym
vysetrenim zaklad ¢asné
diagnhostiky DDH

e R. Graf (1980)-
zobrazeni kycelniho

kloubu v F rovine,
klasifikace la.... IV




DDH- ¢asna lécba
Frejkova perinka (1941), Pavlikovy trmeny (1953)




DDH- vertikalni trakce




DDH- chirurgicka lécba
* Kojenecky vek e Batoleci a starsi vek

Otevrena, krvava repozice: Derotacne varizacni

Anterolateralni pfistup z osteotomie
bikini incize proximalniho femuru

Dvojspika v human pozici ~ Panevni osteotomie :

Pavlikovy trmeny, Frejkuv napr. Salter, Pemberton,
abdukéni aparat Dega, Steel



DDH- chirurgicka lécba

Panevni osteotomie A- Salterova B- Steelova



Komplikace lécby DDH- avaskularni
nekroza

* Klasifikace dle Ogdena- Bucholze
typ I- IV

Epiphyseodéza velkého trochanteru
Rekonstrukce proximalniho femuru
Panevni osteotomie



DDH- missed cases
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