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Clanek se zabyva méné ¢astymi odchylnymi klinickymi nalezy na rukach. Jejich znalost mnohdy muze vést k uklidnéni déti i jejich rodi¢q,
ktefi maji obavy z pfitomnosti zdvazného onemocnéni. Autofi uvadéji literarni udaje i vlastni zkusenosti ve tiech kazuistickych sdéle-
nich, ktera se tykaji Kirnerovy dysplazie, kamptodaktylie a pachydermodaktylie. U jednotlivych diagnéz prezentuiji etiologii, klinicky
arentgenovy obraz s vysvétlenim terapeutickych pfistupd.
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Unusual clinical findings on children's hands

The authors deal with less frequent abnormal clinical findings on the hands. Their knowledge can often help to reassure children and
their parents who are concerned about the presence of a serious disease. The authors report literature data as well as their own expe-
rience in three case reports dealing with less common anomalies: Kirner's deformity, camptodactyly, and pachydermodactyly. In each

particular case, the aetiology, clinical and x-ray presentation, and therapeutic approaches are presented.
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Uvod

Kazdy neobvykly ndlez na rukach ditéte ma-
ze vyvolat rozpaky s diagnostikou v ordinaci
praktického détského lékare, ale i v odborné
specializované ambulanci. V nasi revmatolo-
gické ordinaci jsme méli mozZnost se setkat
s drobnymi deformitami na rukach déti ve véku
9-16 let. DGvodem vysetieni byly vzdy obavy ro-
dicd, pfipadné déti ze zdvazného onemocnéni.
Diagnostikovali jsme tfi riznd onemocnént, kdy
dvé z nich mohou byt autosomalné dédi¢na
a jedno je ziskané. Prezentaci naslednych kazu-
istik bychom chtéli pomoci v mozné relativné
rychlé diagnostice téchto odchylek jiz v ordinaci
praktického lékate. Casto ke spravné diagndze
staci vycerpdvajici rodinnd a osobni anamnéza
a zobrazovaci vysetfeni — rentgenovy snimek,
méné magnetickd rezonance.

Kazuistika 1

Na vy3etfeni do revmatologické ambulance
pfichazi 15lety chlapec, jehoZ rodice ijeho tfi
vlastnf bratfi jsou zdrdvi a nemaji kloubni obtize.
U pacienta se objevilo v obdobi 10.-11. roku véku
zhrubéni na konci maliku pravé ruky a nasled-
né na ruce levé. V klinickém nalezu je ndpadny
obraz posledniho ¢lanku obou malikd ve tvaru
,bambulky” a nehet ma tvar hodinového sklicka
(obréazek 1). Afekce je nebolestivd, v bézném
Zivoté pacientovi nepfekdzi. Jediny problém pfi-
nasi hrani na klavir, kdy cvi¢i 5x tydné 30 minut.
Ostatni klinicky nédlez na muskuloskeletalnim
systému je bez patologie. Laboratornf vysette-
ni je bez zndmek zénétlivé aktivity (FW, krevni
obraz, CRP), vysetfeni autoimunity (antinukle-

arni faktor, revmatoidni faktor, protilatky proti
CCP) je s normalnim nélezem. Rentgenovy nélez
prokazuje stranové symetricky obraz. Distalnf
¢lanky malikd jsou zobdkovité deviovany volareé
a radidlné (obr. 2). Diafyza je proximéalné zizena
s chybénim trabekuldrni kosti. Fyzarni ploténka
je Sirsi (obr. 3). Odchylka nevyzadovala specific-
kou terapii. Rentgenovy snimek s odstupem 3 let
ukazuje rezidudlni deformitu (obr. 4).

Spravna diagnéza -
Kirnerova deformita

Kirnerova deformita byla poprvé popsana
Kirnerem v roce 1927. Jednd se o vzacnou kostni
deformitu, kterd obvykle postihuje maliky obou
rukou, méné casto se vyskytuje jednostranné,
a to vice vpravo. Deformita se vyskytuje obycejné
sporadicky, ale mUZe byt dédéna i autosomainé
dominantné (specificky geneticky podklad nebyl
identifikovan) s inkompletni penetraci s preva-
hou Zen 2: 1. Etiopatogeneze odchylky neni stale
jasna. Pfedpoklada se, Ze pficinami mohou byt
juvenilni osteomalacie, aseptickd nekréza ba-
ze distalniho ¢lanku, pifpadné osteochondréza
cévniho plvodu. Zvétseni deformity mUze byt
zapricinéno tahem hlubokého flexoru. Klinicky
je Kirnerova deformita charakterizovana zkrace-
nim posledniho ¢lanku obou malikd, které jsou
zavalité a sméfuji palmarné a radialné. Malik je pfi-
rovnavan k orlimu drapu, s malym dysmorfickym
nehtem ve tvaru hodinového sklicka. Ve vétsiné
piipadd se deformita objevuje mezi9.a 14. rokem
veku, i kdyz se mlze objevit jiz u novorozence.
Deformita se ¢asem zvyraznuje béhem mésicd
a let az do uzavieni rdstové ploténky. Sama de-
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Obrdzek 1. Klinicky obraz Kirnerovy deformity

Obrdzek 2. Pfedozadni rentgenovy snimek
deformity

Obrdzek 3. Rentgenovy snimek deformity v bo¢né
projekci




Obrdzek 4. Rentgenovy snimek po ukonceni ristu
v boc¢né projekci

Obrdzek 5. Klinicky obraz — kamptodaktylie

Obrdzek 6. Predozadni rentgenovy snimek -
kamptodaktylie

Obrdzek 7. Rentgenovy snimek — kamptodaktylie
- v bo¢né projekci

formita je zfidka spojena se zarudnutim ¢i bolestf
nebo otokem u bdze nehtové ploténky. Pokud
zpUsobuje funkeni omezeni, tyka se to vétsinou
hrani na hudebni néstroje ¢i psani na kldvesnici.
Vétsina pacientt pfichazi do ordinace se stiznosti
na vzhled odchylky. V diferencidlni diagnostice
je treba nélez odlisit od kamptodaktylie a klino-
daktylie. V literatufe je popsédna mozna asociace
s muskuloskeletaInimi abnormitami (genua valga,
pes cavus, myositis ossificans, osteomyelitis, chy-
bénf slachy povrchového flexoru) nebo kardiovas-
kuldrnimi odchylkami (defekt septa komor, defekt
septa sinf a pulmonalni stendza). Byla popsana
i asociace s Turnerovym syndromem, syndro-
mem Cornelia de Lang a Silverovym syndromem.
Pfesto se nezdd, Ze by Kirnerova deformita byla
soucasti systémového onemocnéni. Pro diagndzu
je urcujici rentgenovy nélez, kde je patrné zakfive-
ni koncové &asti ¢lanku prstu palmarné a radialng,
fyzarni ploténka je $irsf, a to 1-2mm. Diafyza je
proximalné zUzena se ztratou struktury trabeku-
larnf kosti. S uzavienim fyzy ziskava diafyza svoji
Sitku a strukturu, ale deformita zGstava v rozmezf
10-50 stupnd. Kloub mezi prostfednim a kon-
covym ¢lankem maliku je zachovén. Lécebné
je doporu¢ovana pouze observace, dlahovani
v pfipadé bolesti, pfipadné osteotomie jako kos-
meticky zékrok, ktery se odklddé az po ukoncenf
rastu vzhledem ktomu, Ze s vékem dochazi k fuzi
diafyzy a epifyzy s rlznym stupném rezidualni
deformity (1, 2).

Kazuistika 2

Na vysetfeni do revmatologické ordinace
je doporucena 9letd divka. V rodinné anamné-
ze je Udaj o alergii u vice ¢lend rodiny, nejsou
muskuloskeletalni onemocnéni, pouze matka
ma pokreeny malicek v proximéalnim interfalan-
gedlnim kloubu. Pacientka je ¢astéji nemocna
s respira¢nimi infekcemi pfi prokdzané polyva-
lentni alergii. Kolem 3. roku véku si rodice vsimli,
Ze divka nedokaze plné natahnout oboustranné
malicky v PIP kloubu a stav se postupné zhorsu-
je. Projev je nebolestivy. V klinickém obraze je
pritomna flexe v PIP kloubu maliku oboustran-
né, extenze je omezena, samotny kloub je bez
otoku ¢i bolesti (obrazek 5). Kize nad PIP klouby
je v pofadku. Flexe pésti je plna, pést dovre.
Klinicky nalez na viech ostatnich kloubech je
bez patologie. Laboratorni vysetfeni (sedimen-
tace erytrocytU, krevni obraz, biochemické vy-
Setfeni, revmatoidni faktor, HLA B27) je s normdl-
nim nélezem. V rentgenovém obraze hlavicka
proximalnf falangy ztraci normaini konvexnost
a je deformovana. Baze stfednf falangy tvorf
odsazeni podél palmarniho kr¢ku proximalniho

Prehledové éldnky

falangy. Baze stfednf falangy je subluxovana
ve smeéru palmarnim (obrazky 6, 7). Divka byla
predana do ortopedické péce.

Spravna diagnéza - kamptodaktylie

Kamptodaktylie je nebolestiva flekeni
kontraktura proximalniho interfalangeélniho
kloubu (PIP), ktera je vétsinou progresivni.
Metakarpofalangélni ani distalnf interfalangealni
klouby nejsou postizeny. Kontraktura mdze byt
bud flexibilni (volnd), nebo fixni. Kamptodaktylie
postihuje méné nez 1% lidi, ze dvou tfetin je
postizeni oboustranné a nejcastéji postihuje
maliky, méné asto ostatni prsty (projevl uby-
va radidlnim smérem). Lze rozlisit 3 formy této
odchylky. Typ 1 se projevi jiz v kojeneckém véku
a je omezen pouze na maliky. Typ 2 postihuje
déti mezi 7-11. rokem, jde o stejny projev, kte-
ry ovsem spontanneé nemizi, naopak dochazf
k progresi, kterd maze vést k zavazné flekéni de-
formité. U typu 3 deformita postihuje vice klou-
bd ruky, projevy jsou asymetrické a mohou byt
spojeny s kraniofacidlnimi poruchami, kratkou
postavou, pfipadné chromozomalnimi abnor-
malitami. Kamptodaktylie se mze vyskytovat
sporadicky, ale pfedpoklada se i autosomalné
dominantni dédi¢nost s variabilni expresivitou
a inkompletni penetranci. Etiologie je nezna-
ma a neni jednota v pficindch patogeneze.
Kontraktura je zpocatku minimalnf a rodice ci
dité si deformity vsimnou az pfi zhorseni v do-
bé rlstového spurtu v dospivani. Odchylka
obycejné nebyva spojena s bolesti. V klinic-
kém obraze je flekéni deformita proximalniho
interfalangedlniho kloubu rézného rozsahu,
kize nad kloubem je normalniho charakte-
ru, mize byt hmatnd Slacha pod kdzi na pal-
marni strané proximalni falangy. Flexe zapésti
i metakarpofalangedlnich kloubd mdze vést
ke zvyseni rozsahu pohyb( v PIP. Rentgenové
zobrazeni prokazuje drobné abnormality, které
jsou dény prolongovanou flekéni deformitou.
Hlavicka proximalnf falangy ¢asto ztraci nor-
malni konvexnost a zobrazi se deformované.
Béze stfedni falangy vytvoti odsazeni podél
palmarniho kr¢ku proximalni falangy, mdze byt
subluxovand ve sméru palmérnim a mdze se je-
vit plose. Lécebny pfistup k této deformité je
zavisly na jejim rozsahu. Konzervativni [é¢ba vy-
7aduje adekvatni strecink, dlahovani, pfipadné
intermitentni fixa¢ni sddrovy obvaz. Operativni
lé¢ba pfichazi v ivahu u vyznamné deformi-
ty, kterd mlze zpUsobovat problémy pfi psani
na klavesnici, pfi hfe na hudebni néstroje a pfi
nékterych sportech. Neoperativni i operativnf
|é¢ba patii do rukou zkuseného ortopeda (3, 4).
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Kazuistika 3

Do revmatologické ordinace byl poslan k vy-
Setfeni 16lety chlapec pro zdufenf v oblasti PIP
kloubl obou rukou. V rodinné anamnéze nejsou
revmatickd onemocnéni, matka je sledovana
pro onemocnénf $titné Zlazy. Lupénka v rodiné
neni. V osobnf{ anamnéze jsou ¢astéjsi zanéty
pridusek bez prakazu bronchidlniho astmatu.
Problémem chlapce je postupné se objevujici
zdureni, popisované jako ztvrdld kiize na I. az IV.
prstu v laterdIni oblasti proximalniho interfalan-
gedlniho kloubu na obou rukéach (obrazky 8, 9).
Afekce je nebolestiva, neomezuje kloubni hyb-
nost. Stiznosti chlapce je, Ze ,to $patné vypadd”.
Rodice maji obavy ze zdvaZzného onemocnéni.
Klinické vysetfenf ostatnich kloubd je s nor-
malnim nalezem. Bylo provedeno laboratornf
vysetfeni, které nevykazuje zvyseni zanétlivych
parametrd, biochemie, véetné vysetfenf stitné
Zlazy je v normé. Autoprotildtky a revmatoidni
faktor nebyly prokdzény. Rentgenové vysetfeni
obou rukou neprokazuje patologie ani na klou-
bech, ani na kostech. V diferencidni diagnéze
nebylo prokdzano jiné onemocnéni. Rodice
i chlapec udavajf ¢astou nervozitu a okusovani
prstd v okolf kloubU. Chlapec je sledovén po do-
bu 3 let, kdy je stav stabilni a nevyzaduijici lé¢bu.

Spravna diagnéza -
pachydermodaktylie

Pachydermodaktylie (PDD) pfedstavuje
ziskané asymptomatické zdufenf mékké peri-
artikuldrni tkdné lateralné v misté proximalnich
interfalangealnich (PIP) kloubl. Poprvé byla
I.-IV. prstu, postizeni |. nebo V. prstu je méné
Casté. Tkan prstd na nohach nenf postizena
nikdy. Odchylka se projevuje ¢asté&ji u chlapct
v dobé puberty a vyviji se asymptomaticky
po nékolik let s naslednou stabilizaci stavu.
PDD se méné casto projevuje lehkym zarud-
nutim ¢i mirnou bolesti. Samotné klouby ani
jejich funkce nejsou postizeny. U pachydermo-
daktylie rozlidujeme 5 rlznych typU: 1. klasicka
PDD, kdy je postizena oblast vice PIP kloubd
ruky, 2. lokalizovand forma ¢i mono-pachy-
dermodaktylie, 3. transgredietni forma, kdy je
postizena mékka tkan iv jinych lokalizacich,
4. familidrni forma ¢i 5. pachydermodaktylie
spojend s tuberdzni sklerdzou.

Etiologie zmén pfi PDD je stdle nezndma.
Jednou z teorif je vztah mezi PDD a emo¢nim

stresem, s lokalnim drdzdénim meékkych tkani,
jako je mechanicky tlak pfi tfenf prstd, ktery vede
k ztlusténi mékkych tkani. Pachydermodaktylie
byla pozorovana také u pacientl s Ehlers-
Danlosovym syndromem nebo s hypermobi-
litou. Diagndza PDD je cisté klinicka.

Laboratorni vysetfeni je bez zanétli-
vych zmén, biochemické vysetienf (véetné
endokrinologického vysetfeni) je v normé
a neni prokazovana pfitomnost autoprotila-
tek ani pfitomnost revmatoidniho faktoru.
Rentgenové vysetreni neprokazuje patologii
na kostech, magnetickd rezonance potvrzu-
je fusiformni zdufenf periartikuldrnich tkanf
bez postizeni slach, vazl ¢i svalstva, kostni
scintigraficky scan neprokazuje patologii.
Histopatologické analyzy, které nejsou nutné
k potvrzeni diagnézy PDD, obvykle odhalf
hyperkeratozu a vyznamné ztlusténi dermis
pro pfitomnost kolagennich vidken typu llI
a V. Také byla prokdzana pfitomnost mucinu
mezi kolagennimi vldkny. V diferencidlni dia-
gnostice je potfeba uvazovat o granulomu
kolem ciziho télesa, fibromu, artropatii nebo
juvenilnfidiopatické artritidé. V Uvahu je vhod-
né vzit i juvenilni digitalnf fibromatézu, one-
mocnéni stitné Zlazy, akropachydermodaktylii
u psoridzy, paraneoplastické projevy. PDD by
se neméla zaménit za primdrni hypertrofickou
osteoartropatii, ktera je dédi¢na a projevu-
je se palickovymi prsty s pachydermickymi
zménami a hyperostézami na kostech. Léc¢ba
PDD nenf nutn4, literdrné jsou udavany mozné
excize tkdné z prevazné kosmetickych da-
vodd nebo infiltrace tkané kortikosteroidy.
Pachydermodaktylie je vzacné onemocnéni,
které je pravdépodobné dosti poddiagnos-
tikovdno. V¢asna diagndza pomdze ujistit
pacienta o benignosti této odchylky a mlze
jej uchranit od opakovanych laboratornich
a zobrazovacich vysetreni (5, 6, 7).

Zavér

Autofi prezentuji vzacnégjsi zmény, které
se mohou vyskytovat na détské ruce. Predstavuji
Kirnerovu deformitu, kamptodaktylii a pachy-
dermodaktylii. Znalost téchto odchylek umoznf
rychlou diagnostiku, Uvahu o mozné diferen-
cidlni diagnéze a pfipadnou spravnou lécbu.
Spravna diagndza usetii pacienty zbytecnych
opakovanych laboratornich a zobrazovacich
vysetfeni.

Pediatr. praxi | 2014; 15(4) | www.pediatriepropraxi.cz

Obrdzek 8. Klinicky nalez na ruce — pachydermo-
daktylie

Obrdzek 9. Klinicky nélez na palci — pachydermo-
daktylie
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