Vyvojova dysplazie kycelni

Vyvojova kycelni dysplazie (VDK, anglicky developmental dysplasia of the hip - DDH, dfive nespradvné vrozend
dysplazie kycelni) je souvisla rada postizeni od nejlehcich dyspldzii az po tézké luxace kycelniho kloubu. Je
zaroven predispozici k sekundarni koxartréze. Predstavuje poruchu vyvoje vsech soucasti kycelniho kloubu -
proximalniho femuru, acetabula i kloubniho pouzdra

Vyskyt

nejcastéjsi vrozend vada u déti

vyskyt v nasi populaci - 3 %, skute¢né luxace 0,3 %

¢astéji u divek (3-5x, citlivéjsi k plsobeni relaxinu)

sezonni vyskyt (¢astéji v zimnich mésicich), rasovy vyskyt (u ¢ernochd vzacné)

Screening v CR

Vzhledem k vy$e uvedenému je v CR vyhldskou MZCR stanoven povinny screening VDK tzv. metodou trojiho
sita. Idedlné by mél novorozence vysetfit ortoped jiz v porodnici mezi 2. - 5. dnem (pokud nelze, potom do 3
tydnd Zivota véetné ultrazvukového vysetreni). Dalsi vysetreni by méla probéhnout mezi 6. - 9. tydnem (2.
vysetieni) a mezi 12. - 16. tydnem (3. vysSetfeni). Zavedeni UZ do diagnostiky prakticky eliminovalo
diagnostiku prostfednictvim RTG a hlavné screening tim, jak umoznuje v€asny zachyt a tudiz i v€¢asnou IéCbu, je
prevenci rozvoje tézkych forem, které vyzaduji distrakéni [é¢bu ¢i operacni repozici.

Etiologie

Je pravdépodobné multifaktorialni, uplatfiuji se vlivy endogenni i exogenni. Roli hraji faktory genetické,
mechanické, etnické (ve stfedni Evropé je vyznamné vyssi incidence nez v jinych ¢astech Evropy ¢i USA).
Ovliviiovany jsou zejména:

1. vyvoj acetabula
2. vyvoj proximalniho femuru
3. laxicita kloubniho pouzdra (tj. kloubni hypermobilita)

Existuje rada teorii, zddnd z nich neni vSeobecné akceptovdna, ale ani vyvracena:

= teorie o prvni vadé (teorie dédi¢nosti) - polygenni recesivni geny ovliviiuji dyspldzii acetabula, monogenni
dominantni geny dyspldzii pouzdra, syndromy (Ehlers-Danlos, Marfan, Larsen aj.), laxicita ky¢elniho kloubu
zpUsobend materskymi hormony

= teorie intrauterinni polohy plodu - VDK se vyviji jako vyslednice zvysené torze proximalniho femuru a
inklinace jamky (soucet obou Ghll > 60 ° — dojde k VDK), porod koncem panevnim (kolena v hyperextenzi,
hemstringy vytahuji femur z jamky), luxace délil na teratologické a antropologické (tj. u déti jinak normalnich,
jediné u nich Ize dosdhnout Ié¢bou pIného Uspéchu)

= teorie o prodlouzeném pouzdru - na hormonalnim podkladé
= teorie o infekci matky (zejména virové infekce v téhotenstvi)
= teorie endokrinni poruchy
= svalova teorie
= teorie o sezénnim vyskytu (statisticky)
= zmény v oblasti krc¢ku (Zahradnicek)
= teorie o vzajemném vztahu velikosti plodu a délohy
= poporodni mechanické faktory - proto vyvojova dysplasie - hlavni kofaktor poloha v extencné
adduk¢ni vazbé DK, asymetrie drzeni hlavy/trupu a DK, stranova predilekce.
Anatomie

Vyvoj kycelniho kloubu zac¢ind mezi 3. a 6. tydnem intrauterinniho Zivota:

= antetorze krcku (anteverze) - Novorozenec az 40°, u dospélych nakonec mezi 12-15°

= CD uhel (kolodiafyzalni - Ghel mezi kr¢ckem a diafyzou) - pfi narozeni kolem 150° (tzv. fyziologicka valgozita),
v dospélosti zhruba 130°

= anteverze acetabula - 2° retroverze az 14° anteverze, vyznam m. iliopsoas

= osifikacni jadra stehenni kosti - Diafyza 6. tyden intauterinné, distalni epifyza 9. M i. u., proximalni epifyza
od 3. M postnatalné, velky trochanter 4. R, maly trochanter 12. R

= Y-chrupavka a chrupavka velkého trochanteru - zanikaji kolem 13.-14. roku véku

Patologicka anatomie

v v v

VDK je spojita rada patologickych zmén od nejlehcich po nejtézsi stupné.
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= acetabulum - byva deformovano vpredu, mlze byt everze labra, porusena kosténa + chrupavdita ¢ast
acetabula, luxace sméruje ventralné a proximalné

= kréek stehenni kosti - antetorze spojena s valgozitou, tlakem
zmény na okraji acetabula

Stupné VDK p¥i narozeni dle Dunna:

1. stupern - polohova instabilita

2. stuperi - subluxace

3. stupen - luxace - vyrazna deformace acetabula, vyraznd
anteverze, inverze limbu, protazené ligamentum teres i ligamentum
transversum, zmény na pouzdru a kloub inkongruentni, v dalSim
prébéhu se zvysuje tlak na hlavicku, kloubni pouzdro se nadéle
prodluzuje a uvolnuje, mize dokonce sristat s hlavici, dochazi ke
zménam na limbu, prodluzuje se ligamentum capitis femoris,
zmnozuje se pulvinar, zvétSuje se valgozita kr¢ku a anteverze, byva
menéi hlavi¢ka Rentgenovy obraz VDK.

= svaly - zkraceny, nejvice vSak zménén musculus iliopsoas, kt. je
hlavi¢ckou vytahovan a zarezava se do pouzdra, kde vytvari istmus a tzv. pouzdro tvaru presypacich hodin

Izolované dysplézie acetabula nezplsobuje luxaci ani subluxaci kyc¢le, rozliSujeme 4 stupné dysplazie
acetabula:

1. stuper - acetabulum normalni, jen laterdini okraj nenf plné vyvinut

2. stuperi - jiz strma striska

3. stupen - ovalné acetabulum, vertikalné prodlouzené

4. stupen - acetabulum je ploché, je jiz vyvinuty neokotyl (neoacetabulum), ve kterém je hlavi¢ka femuru

Vzdy je pritomno prodlouzeni ligamentum teres, hypertroficky pulvinar a zpomaleni osifikace epifyzy proximalniho
femuru, a tim vznikly dlouhy valgézni kréek s velkou anteverzi.

Vysetrovaci metody

1. klinické vysetreni
2. sonografie détskych kycelnich kloubd podle Grafa
3. rentgenové vysetreni

Klinické vysetreni

Anamnéza zaznamenava pribéh téhotenstvi - prvni ¢i opakované, zda nebyla matka nemocné (hl. virdzy),
neprodélala radia¢ni zatéz atp., patrdme po pritomnosti VDK a ostatnich vrozenych ortopedickych vadach v rodiné i
SirSim pribuzenstvu. Pri viastnim klinickém vysetrenisledujeme:

= postaveni dolnich koncetin - patologickd velka flexe a abdukce / addukce v kyclich, asymetrie drzeni

koncetin

svalovy tonus

pohyb konéetin - omezeni abdukce na jedné, pripadné na obou stranach

hloubku adduktorovych jamek - palpace kloubni hlavice v jamce

asymetrii stehennich ryh

asymetrii glutealnich ryh v poloze na brise ¢i ve visu

pritomnost skoliézy

palpujeme velky trochanter v poloze na briSe - pfiliS volny pohyb by nemél byt

Bettmanovo znameni - pfi 90° flexi v kolenou a ky¢lich je koleno na luxované strané nize

Barlow - dislokacni test, DK flektujeme do 60°, stehno obejmeme dlani tak, ze palec je na vnitrni strané

kolena a stehna, prsty jsou na zevni strané stehna a dosahuji k velkému trochanteru. Tlakem na stehno v

podélné ose pri soucasné lehké vnitrni rotaci s addukci dojde u nestabilni kycle k vyklouznuti hlavice z

acetabula

= Ortolaniho pFiznak - pfi prevadéni koncetiny do abdukce a flexe dojde k preskoceni a lupnuti (repozice
hlavice do jamky kycelniho kloubu), nikdy nedélat nasilim (aby nedochdzelo k traumatizaci luxované hlavice)

= Trendelenburglv pfiznak - u vétsich déti, pokles panve pfi stoji na 1 noze

Sonografie

Nenahrazuje RTG vysetreni, ale mize je minimalizovat.
Systém trojiho sita (dle prof. Grafa) zahrnuje vySetreni klinické a sonografické:

= 1. etapa (3.-5. den po narozeni) - v porodnici - vySetreni nejprve klinické, pak sonografické, linedrni sonda 5-
7.5 MHz, jiz od porodnice nutné dbat na spravné baleni novorozencd (preventivné abdukéni)

= 2. etapa (na konci Sestinedéli, 6.-9. tyden) - v ortopedické ambulanci - klinické + sonografické vysetreni,
nejvice nestabilnich a dysplastickych kycli se zjisti kolem 6. tydne véku + nutno neprodlené zah4jit 1é¢bu

= 3, etapa (12.-16. tyden) - klinické + sonografické vysetreni, pri nejasnych nalezech doplnime RTG

Hodnoceni podle Grafa
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Pri vySetreni uzivame pomocnych linii:

= zakladni linie - totozna s echem kosti kycelni

= linie kosténého okraje acetabula - pfimka prochazejici doInim okrajem kosti kycelni a inflexnim bodem
(promontoriem) / vrcholem kosténé strisky

= linie chrupavcdité strisky - spojuje inflexni bod + stred labra

= uhel a (Uhel kosténé strisky) - Uhel, ktery svira zakladni linie s linii kosténé striSky, normalné 60° a vice

= uhel B (Uhel chrupavdité strisky) - Uhel, ktery svird zékladni linie s linii chrupavcité strisky, normdlné 55° a
méné

= centrace hlavice - spravna, je-li vétsi ¢ast hlavice medidlné od zakladni linie

Nalezy délime do nasledujicich skupin:

= typ I - normalini ndlez bez ohledu na vék

= typ Il - stabilni dysplazie - nejrozsifenéjsi forma VDK, centrovany kycelni kloub se zaoblenym kostnim
okrajem, Uhel a je 50-59° a B je vétsi nez 55°, prodlouzit abdukéni baleni (prfipadné Frejkova perinka) do
normalizace sonografického nalezu

= typ Il - decentrovany kycelni kloub - nedostate¢né vyvinuta kosténd i chrupavcitd striska, kycel
decentrovany a hlavice proximalizovand, nelze mérit Uhel a, distrakéni rezim, verifikujeme RTG vySetrenim

= typ IV - nejzavaznéjsi - konci Casto otevienou repozici, okamzité distrakéni rezim

Rentgenové vysetreni
Stanoveni hl& a pomocnych linii:

= Hilgenreinerova linie - ¢ara spojujici stfedy Y-chrupavek

= Uhel stFrisky (AC Ghel) - mezi spojnici okrajl acetabula a Hilgenreinerovou linii,
ve véku 3-4 mésicd norma do 30°, vyssi patologicky

= Shentonova-Ménardova linie - pomyslina kfivka jdouci kr¢ckem femuru +
plynule prechdzejici do medialniho okraje horniho raménka stydké kosti

= Hlavinkova line - myslena kfivka prochazejici zevnim okrajem lopaty kosti kycelni a zevnim okrajem krcku
stehenni kosti

= Ombrédannova-Perkinsova vertikala - linie spusténd ze zevniho okraje acetabula kolmo na
Hilgenreinerovu linii

RTG orientacni linie

Podle RTG nalez( délime VDK do nékolika skupin:

= KopitzQv paralelogram (tzv. ¢tverec jistoty) - dolni strana je tvorena hornim okrajem epifyzarni linie femuru a

horni strana linii striky, u patologickych stavi kosouhly ¢tyrahelnik

= preluxace (acetabuldrni dyspldzie) - pouze strma stfiska a zvétSeni
AC Uhlu (od 30-35°), klinicky nalez normalni, hlavice dobre 'a 7 g 5%
centrovéna, terapie: abdukéni balenf

= subluxace - kromé& AC Uhlu (vétsi nez 30°) poruSena i Shentonova a , ‘ ij
Hlavinkova linie, horni konec nepresahuje Hilgenreinerovu linii, A B c D
terapie: Frejkova perinka ¢i Pavlikovy tfmeny, sledujeme po 1-3
tydnech Schéma stupnid kycelni dysplazie.

= marginalni luxace - kratkd strma striska, hlavice tlaci na
zdrodelnou vrstvu chrupavcité striSky a labra » vede k dysplazii
acetabula, poruseny Shentonova i Hlavinkova linie, KopitzQv paralelogram vyrazné kosouhly, terapie:
hospitalizace - distrakce + spika ¢i operace

= luxace - jadro v hornim zevnim kvadrantu, lateralizace hlavice, porusena Shentonova i Hlavinkova linie
(prochazi medialnim okrajem femuru), klinicky zkrat a asymetrie koncetiny, prézdna kloubni jamka, omezeni
abdukce, ndlez je nejndpadnéjsi v tzv. ,zabi poloze" (na briSe s flexi koncetin v kolenou a kyc¢lich nelze na
luxované strané abdukovat - koncetina je ve vétsi ¢i mensi extenzi), terapie: hospitalizace - distrakce a spika
¢i operace

Terapie

Principem je z decentrovaného a nestabilniho kloubu vytvofFit spravnés indikovanou Iéc¢bou kloub
stabilni a centrovany. Kycelni dysplazie vyzaduje 1é¢bu abdukéni pomUckou adekvatni ke zjisténému stavu.
Preventivni indikace sirokého (abdukéniho) baleni je obsolentni, nebot bezd@vodné zpomaluje motoricky
vyvoj ditéte.

Pro nejlehci stupné dysplazie vyuzivéame Frejkovu pefFinku, Wagnerovy puncosky nebo Pavlikovy tFmeny.
Rezim noseni vdech pomdicek je celodenni (tedy 23 hodin, 1 hodina je vy¢lenéna na hygienu).

U decentrované kycle s kontrakturou nebo nelspéchu predchozi IéCby je indikovana distrakéni lécba za
hospitalizace. Distrakce trva celkem 6 tydnd a je ukoncena atrografickym vysSetrenim v kratké celkové anestezii.
Pokud je nalez priznivy, nasazujeme oboustrannou spiku na dalsich 6 tydn{ a dolé¢ujeme v Pavlikovych tfmenech.
Naopak, pokud pfri arthrografii nalézdme repozi¢ni prekazku, je indikovano operacni reseni.

Konzervativni terapie

Pomlcky uzivané pro konzervativni [éCent:
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= prosté abdukéni baleni - uzivame jako prevenci miniméainé do 6 tydnd véku, kdy nachazime nejvice
dysplazii, dale u preluxacfi
= abduk¢ni Frejkova pefinka ¢i Pavlikovy tFmeny - u subluxaci a
preluxaci po 16. tydnu véku, dokud se neobjevi osifikacni jadro
femuru
= distrak¢ni rezim - za hospitalizace, u marginalini a ilické luxace,
ram soucasti kojenecké postele
= distrakci provadime podle stanoveného harmonogramu a
systému zavésl
= uzivame jen takovych poloh, kdy neni ohrozeno prokrveni
hlavice (bezpecna zéna, safe zone) - flexe v kyclich v rozsahu
90-120°, abdukce 50-70°, stabilni zéna (stable zone) je oblast,
pfi niz je kycCel centrovéna a je stabilni (vzdy v rozsahu bezpecné
zény)
m distrakce probiha 24 hodin denné, dité snimame jen na krmeni
+ hygienu
m 0 repozici se presvédcujeme sonograficky, rentgenologicky a klinicky,
k vylouceni repozi¢ni prekdzky provadime artrografii
= v prfipadé ovéreni repozice a vylouceni repozi¢ni prekazky
zahajujeme retencni fazi 1é¢eni - priloZzeni sadrové spiky v bezpecné
z6né nejméné na 6 tydnd, pak snimdme a po RTG a SONO kontrole Frejkova pefinka
nasazujeme abdukéni pomUcku
= nebezpedi aseptické nekrdzy hlavice —» kontrolujeme rentgenologicky
zpravidla jednou za 8 tydn(, ultrazvukova kontrola mlze byt ¢astéjsi
= najdeme-li repozi¢ni prekazku, operujeme

Operacni terapie
4 zékladni typy operaci VDK:

1. otevrené (krvavé) repozice (jednostranna do adolescentniho véku,
oboustranna do 10 let)

2. extraartikuldrni vykony na proximalnim femuru

3. panevni osteotomie ¢i acetabuloplastiky

4. kombinace téchto vykon( (napf. Salterova panevni osteotomie +
variza¢ni osteotomie femuru)

Repozi¢ni prekazky:

m extraartikuldrni (striktura kloubniho pouzdra) - zkrdceny m. iliopsoas,
adduktory, m. gluteus medius

= /ntrakapsuldrni - invertovany limbus, pulvinar acetabuli, zbytnélé lig. Pavlikovy tfmeny
transversum acetabuli aj.

Jde o operace repozi¢ni, s otevienim kloubniho pouzdra, provede se zakloubeni a nasledna sadrova fixace. Rlzné
typy operaénich pfistupt (predni ¢i medialni)

= je-li prfitomna velkd anteverze - pripojena subtrochanterickd osteotomie s abreviaci femuru

Po 18. mésici véku jiz neni mélké acetabulum schopné udrzet reponovanou hlavici v jamce - nutné pripojit
panevni osteotomii (zastreSujici operace):

= Salterova panevni osteotomie (po 18. mésici véku) - korekce Spatné orientace acetabula, aby byla kycel
stabilni ve funkénim postaveni, osteotomie se provadi supraacetabuldrné, do incisura ischiadica se zavede
pila, po protéti panve se do osteotomie vklada stép z lopaty kycelni - acetabulum se sklapi vpred a laterdlné
- zméni se Uhel strisky, hlavice je v ky¢li po zakloubeni stabilni, vyhoda: acetabulum a jeho chrupavka
zachovany (fyziologické poméry v kloubu), operaci se prodlouzi i koncetina o tloustku vloZzeného stépu

= Pembertonova osteotomie - osteotomie nepronikala do incisury ischiadické, stépy nebyly fixovany
kovovym materidlem

= Steelova troji osteotomie (nad 6 let) - osteotomie vSech 3 panevnich kosti kolem acetabula, Uprava pozice
acetabula do predem zvolené polohy a transfixace Kirschnerovymi draty, ndro¢nd operace

m Chiariho osteotomie - horizontalni osteotomie s podsunutim distalniho fragmentu medidlné — doslo k
zastreSeni na zevni strané nad kycelnim kloubem

Operace nasledki l1ééeni:

= extraartikularni transpozice velkého trochanteru - prerostly a vysoce nasazeny velky trochanter se
odting, fixuje se asi 3 cm distalnéji a soucasné se pripojuje jeho apofyzeodéza

Izolované vykony v oblasti proximalniho femuru:
= valgizacni (i
= varizacni
= derotacni osteotomie

Komplikace terapie a rezidudlni vady
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= aseptickd nekréza hlavice femuru (7%) se zménami tvaru hlavice (coxa plana, coxa vara s prerlistem velkého
trochanteru, coxa magna)

= tvarové odchylky acetabula

= zmény CD Ghlu a Uhlu antetorze

Odkazy
Souvisejici ¢clanky

Vrozené vady koncetin

Kongenitalni pakloub bérce

Proximalni fokdlni femordlni deficience
Trendelenburglv priznak
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