Proximalni fokalni femoralni deficience

Jinym ndzvem: kongenitalni pakloub femuru, pseudoarthrosis
femoris congenita, dysgeneze proximalniho femuru, aplasia
femoris congenita, vrozené krdatky femur, coxa vara congenita
(mensi stupen aplasia femoris congenita).

Proximalni fokalni femoralni deficience (PFFD) predstavuje
réiznorodou a zavaznou klinickou jednotku. Jde o nedédi¢né, vzacné
postizeni postihujici panev a proximalni ¢ast femuru.

Proximalni ast femuru je hypoplasticka nebo aplasticka, v 69 % pfitomna
dysplazie fibuly. Casto rovnéz chybi patella.

Postizeni mGze byt jedno- ¢i oboustranné.
Etiologie

Pri¢inou jsou teratogeny plsobici b&éhem téhotenstvi (thalidomid, viz
Vrozené vyvojové vady, Vrozené vady koncetin), zareni a bakteridlni Ci
virové infekce. Nejnachylnéjsi je perioda mezi 4-9 tydnem.

Klasifikace dle Pappase

(podle lokalizace a zavaznosti, u nds nejcastéji Pappas Il nebo 1V):

= |. - vrozend apldzie (nevyvinuti) femuru a acetabula. Proximalni tibie
je ve vysi kycelniho kloubu.

= II. - Proximalni polovina femuru chybi, apldzie acetabula, koleno s
omezenym pohybem, femur zkracen o 70-90 % (Aitken D). v 1é¢bé
mozno pouzit metodu koleno pro kycel. Po osteotomii panve se dosahne flize se
zbytkem femuru a koleno se vyuZije jako kycel. Celkovy zkrat koncetiny az 40 cm.

= ll. - proximalni femoralni defekt, kde chybi kostni spojeni mezi
diafyzou a hlavici femuru (kycelni kloub vytvoren, hlavice femuru
hypoplastickd), zkrdceni femuru o 45-80 % (Aitken C).

= V. - proximalni femoralni defekt s dezorganizovanym fibréznim
spojenim mezi diafyzou a hlavici femuru, femur zkracen o 40-60 %
(Aitken B).

= V. - defekt femuru v diafyze, vzacny (defekt stfedni oblasti femuru s
hypoplasii proximalniho a distalniho konce).

= VI. - femur defektni distdIng, chybi funkéni kolenni kloub (distaIni
femoralni deficience). Zkrat femuru 30-60%.

= VII. - hypoplasticky femur s coxa vara, proximalni diafyza skleroticky
zUzenad, koleno valgdézni, lateralni kondyl hypoplasticky, ¢éska s
tendenci k luxaci (Aitken A). Zkrat femuru 10-50%. Prolonga¢ni therapie
je indikovdéna s nadéji na dobry vysledek.

= VIII. - hypoplasticky femur s coxa valga. Zkrat 10-40%. Prolonga¢ni
therapie je indikovéna s nadéji na dobry vysledek.

= IX. - proporcionalné hypoplasticky femur vc¢i druhé strané. Nestabilita kolena. Zkrat 5-20%. Prolongaéni therapie

je indikovana.

Klasifikace dle Aitkena

(podle radiologického nalezu):

A - hlavice femuru pritomna, mozné varézni deformity.

Klinicky obraz a lécba
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Kongenitalni pakloub femuru
(Pappas Il)

Popis proximalni ¢ast
femuru je
hypoplastickd nebo
aplasticka, v 69 %
pritomna dysplazie
fibuly; ¢asto rovnéz
chybi patella

Pri¢ina teratogeny pdsobici

béhem téhotenstvi

Prognéza cilem zhojeni
pakloubu, navrat
nosné funkce
koncetiny a vyrovnani
jeji délky

Klasifikace a odkazy

MKN Q72.4 (https://mkn10.
uzis.cz/prohlizec/Q72.
4)

B - hlavice femuru pritomna, avsak osifikace opozdéna, mozné vardézni deformity a pakloub.
C - hlavice femuru chybi, tézka dysplazie acetabula, tézké zkraceni femuru.
D - hlavice femuru chybi, tézka dysplazie acetabula, tézké zkraceni femuru.

Taktika |éCby se lisi podle miry postizeni stehenni kosti - zda jde o prosty zkrat nebo pravy pakloub. U
zavaznéjsich defektl je dolni konéetina vyrazena z nosné funkce, jsou pritomny defekty kolenniho kloubu,

kycelniho kloubu, zkrat koncetiny.

= cilem zhojeni pakloubu, navrat nosné funkce koncetiny a vyrovnani jeji délky;
= pouzivany rézné techniky zevni fixace pro stabilizaci a mnoznost distrakce (llizarovv aparat);
= rotacni osteotomie bérce o 180°: vytvorime podminky pro ndhradu funkce kolena hlezennim kloubem;
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= je-li zachovan dostatecné dlouhy Usek femuru a kolenni kloub je aspori z¢asti funkcni, Ize pouzit poschodovitou
protézu.
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Souvisejici ¢lanky

= Vrozené vady koncetin
= Vyvojova dysplazie kycelni
= Pes equinovarus congenitus

Externi odkazy

= PFFD.org (http://www.pffd.org/) (pfehled a pribéhy pacientl, EN)

= eMedicine (https://emedicine.medscape.com/article/1248323-overview) (prehled, EN)

= Proximal femoral focal deficiency (http://gait.aidi.udel.edu/res695/homepage/pd_ortho/educate/clincase/pffd.ht
m) (¢lanek z odd. détské ortopedie, the A. I. duPont Hospital, EN)
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