Pseudoarthrosis tibiae congenita

Kongenitalni pakloub bérce (pseudoarthrosis tibiae congenita) je
zavazna vrozend vada, patfi k nejobtiznéjSim problémim détské
ortopedie. Jde o jednostrannou poruchu normalni kostni stavby distalni %2
tibie, nékdy i fibuly. Nesouvisi s paklouby skeletu, které vznikaji jako
komplikace zlomenin.

Etiologie

Pficinou je vadna diferenciace mezodermalnich struktur koncetiny v
pribéhu embryonalniho vyvoje. Casto se vyskytuje u pacientl s
neurofibromatézou.

Klinicky obraz

Déti se zpravidla s pakloubem bérce jiz narodi, pfipadné mdize vzniknout
jako nasledek patologické zlomeniny v 1. roce véku. Typicky je pritomna
zfetelnd angulace bérce, zachazi az do varozity a antekurvace, na rozdil
od kongenitéalni kyfoskolidzy bérce, kdy nachazime retrokurvaci a
valgozitu. Pozoruje se patologickd pohyblivost

Rentgenovy obraz
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= |. - pfevaha predni angulace tibie (jiz pfi narozeni), souc¢asné dalsi
vrozené vady;

= |l. - pfi narozeni pakloub chybi, tibie angulovéna a ziZzena ve tvaru
presypacich hodin, k frakture dochazi béhem prvnich let Zivota,
pakloub vétsSinou sdruzen s neurofibromatézou;

= Il - tibie cysticky zménéna, predni angulace;

= V. - pakloub vznikd jako Unavova zlomenina ve skleroticky zménéné
tibii;
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= V. - dysplazie fibuly, pakloub se vyviji na fibule, mdze byt pfitomen i na tibii;
= VI. - ndlez odpovida neurofibromu nebo schwannomu, pakloub se nemusi vyvinout.

Lécba

Léceni jiz vzniklého pakloubu je vzdy operacni a velmi obtizné, jelikoz kostni hojeni v patologickém terénu probiha

jinak. Moznosti operaci jsou: premosténi defektu kostnim Stépem, tzv. spongioplastika, nitrodrenova fixace, tzv.
osteosyntéza, zevni fixace, osteosyntéza dlahou a premosténi vaskularizovanym autogennim fibuldrnim

transplantadtem - osteoperiostalni stép.
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