FIBROZNI DYSPLAZIE — PATOFYZIOLOGIE A ORTOPEDICKA LECBA
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Fibrézni dysplazie je benigni kostni onemocnéni vyskytujici se v monoostotické nebo polyostotické formé postihujici predilek¢né
dlouhé kosti koncetin a lebku. Etiologie je spojena s mutaci genu na 20. chromozomu vedouci k selhani tvorby a remodelace
kostni tkdné. Vétsina lézi je asymptomaticka, zbytek se projevi bolesti, vznikem deformity nebo patologické zlomeniny. Medika-
mentdzni lécba mize prispét ke snizeni bolesti, chirurgicka terapie zahrnujici biopsii je indikovana k eradikaci symptomatickych
[ézi, k napravé zlomenin a deformit.

Kli¢ova slova: fibrozni dysplazie, osteolyza, ortopedicka lécba, osteosyntéza, nitrodienové hiebovani.

Fibrous dysplasia is a benign bone disease occuring in mono- or polyostotic form that affects predominantly long bones of the
limbs and cranium. Its etiology is associated with gene mutation on the 20" chromosome leading to the failure of bone formation
and remodeling. Most lesions are asymptomatic, the rest is manifested by pain, the development of deformity or pathological
fracture. Medication treatment can help reduce pain, surgical therapy involving biopsy is indicated for the eradication of symp-

tomatic lesions, fracture repair and deformity.

Key words: fibrous dysplasia, osteolysis, ortopedic treatment, osteosynthesis, intramedullary nailing.

Kostni dysplazie v uzsim slova smyslu je
charakterizovana poruchou vyvoje a rlstu celé
kostry. Dysostdzy zahrnujf jednak vrozené mal-
formace jednotlivych kosti resp. izolovaného
Useku skeletu, ale i ziskané malformace vzniklé
nasledkem zénétu, Urazu nebo plsobenim ra-
diace. Osteochondrodysplazie jsou heterogennf
skupinou samostatnych nosologickych jedno-
tek charakterizovanych abnormalnim rstem
chrupavité, kostnf a vazivové tkané, vznikajici
na zakladé endogennich faktorl i exogennich
teratogennich vlivd v dobé koncepce. Klasifikace
jsou postupné doplhované podle novych ak-
tudlnich poznatkd molekuldrnégenetické dia-
gnostiky a potvrzuji prekryvani problematiky

jednotlivych postizeni. Typickym prikladem je
fibrézni dysplazie (FD), zahrnuté v Mezinarodni
nomenklatufe do osteochondrodysplazii, sou-
¢asné je zafazena do VIII. skupiny tzv. nddordim
podobnych afekci WHO klasifikace kostnich
nadorl, ndlez{ i mezi dédi¢né poruchy meta-
bolismu kostni tkdné (metabolické osteopatie).

FD je benigni onemocnéni, pravdépodob-
né svou povahou vyvojové, charakterizované
pfitomnosti fibrozni pojivové tkané s typickym
virovitym uspofadanim obsahujici tramce nezra-
|é nelameldrni kosti. Vyskytuje se v solitarni mo-
noostotické nebo generalizované polyostotické
formé. Podstatou postizeni je chromozomalni
mutace vedouci k poruse remodelace kostni
tkdné. Vétsina 1ézi je bezptiznakova, jen mensi

procento se klinicky projevi bolesti, popfipadé
deformitou nebo patologickou zlomeninou.
Konzervativni terapie ma vést ke snizenf
bolesti, chirurgickd intervence vcetné diagnos-
tické biopsie ma za cil odstranit symptomaticka
loZiska, popfipadé korigovat deformitu nebo
stabilizovat patologickou zlomeninu.

Tuto nemoc poprvé popsali v roce 1937
McCune (obr. 1) a Bruch, soucasné Albright a kol.
publikoval v New England Journal of Medicine
5 pfipadd syndromu charakterizovaného di-
seminovanou fibrozni ostitidou, patologickou
pigmentaci a endokrinni dysfunkci. DiCaprio
pripisuje primat Lichtensteinové praci z roku
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1938 (2), ve které na 8 pfipadech popsal ,dosud
nezndmou kostni chorobu’, kterou pojmenoval
polyostotickou FD.

Ve starsi literatufe se |ze setkat téZ s ndzvy —
ostitis fibrosa, osteitis fibrosa localisata seu gene-
ralisata, osteodystrophia fibrosa, lokalni fibréza
kostni, fibrocysticka choroba kostni. Tak, jako
se pojem FD spojuje v anglosaské literatufe se
jmény Lichtensteina a Jaffeho, je v kontinentaini
Evropé spojovana se jménem Uehlingerovym
(1), ktery popsal v roce 1940 generalizované one-
mocnéni jako ,osteofibrosis deformans juvenilis”
a upozornil na rizné typy mono- a polytopniho
postizeni. V roce 1942 Jaffe a Lichtenstein refe-
rovali o tomto onemocnéni jako o FD v obou
forméch a upozornili na kombinaci s endokrin-
nimi poruchami u tézkych postizeni (McCune-
Albrightlv syndrom zahrnujici polyostotickou
formu FD se skeletarni asymetrif, pigmentaci
charakteru rozséhlych ,café au lait" a endokri-
nologickymi abnormitami, zejména pubertas
precox, thyreotoxikézou, Cushingovym syndro-
mem) (obr. 2). Soubéh vyskytu FD s myxomy
mékkych tkanf je v literature oznacovén jako
Mazabraudlv syndrom (3, 4). Reed v roce 1963
definoval FD na zakladé histologickych nalez{
jako zéstavu vyzravani kostni tkdné ve stadiu
pletivové kosti. Mat&jovsky viak pfi elektronmik-
roskopickém vysetfeni nezjistil zadné kvalitativni
zmeény osteoblastd ani odchylky ve vystavbé ¢i
mineralizaci kostni matrix. Pokroky ve vyzkumu
pojiva, histologické, histochemické a elektronmi-
kroskopické nélezy chondrooseélni tkané jedno-
znacné prokazaly, Ze vétsina osteochondrody-
splazif je zplsobena metabolickymi poruchami
(5). U nékterych osteochondrodysplazii bylo pro-
vedeno chromozomalni mapovani, jsou jiz zna-
mé i genové sekvence, genové mutace a jejich
fenotypovy projev na Urovni struktury proteinu.
Za pticinu FD zodpovidd bodova mutace genu
GNAST koédujiciho Gs-alfa podjednotku G protei-
nového receptoru lokalizovaného na dlouhém
raménku 20. chromozomu, kterd vede k na-
hradé argininu na 201. misté histidinem nebo
cysteinem. Pfes tento receptor Ucinkuje vétsina
tzv. stimula¢nich hormond. Mutace genu pro
G protein kontinualné aktivuji burky cilovych
tkani. Porucha vede k velmi nizké az nulové kon-
centraci stimulujiciho psobku (6). Polyostoticka
kostni choroba je vysledkem kostni resorpce
v oblastech, kde mutovany G protein aktivoval
cilové bunky pro parathormon. Ve svétle téchto
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objevl je vysvétlenim patogeneze loZisek pfi FD
pfitomnost nadbytku preosteoblastd produ-
kujicich dezorganizovanou kolagenni hmotu,
zbyvajici maly pocet vyzralych osteoblastl pak
prezentuje tvorbu abnormalni kostni matrix bo-
hatou na antiadheznia chudou na proadhezivni
elementy v kontrastu s normalnflamelarnf kostf.
Dulezitym patogenetickym faktorem se podle
nékterych praci zda také nadprodukce interle-
ukinu (7). Genetické nélezy se staly dlleZitou
soucasti ¢tvrté revize Mezindrodni nomenkla-
tury a klasifikace osteochondrodysplazif z roku
1998, kdy jednotlivé kategorie byly pfeuspofa-
dény na zakladé recentnich etiopatogenetickych
informaci, tykajicich se proteinového defektu.
Incidence osteochondrodysplazif kolisd podle
literdrnich zdroji mezi 0,30-0,45/1 000 Zivé na-
rozenych déti, o incidenci fibrozni dysplazie se
odbornd literatura nezminuje.

Formy postizeni a klinicky obraz
FD nalézdme ve formé monoostotické ne-

bo polyostotické s vyskytem nejcastéji 2 az 3
loZisek v dlouhych kostech, popfipadé s mno-
hocetnymi loZisky v celém skeletu. Pfevazujici
monoostotickd forma (70-85 %) postihuje ¢as-
t&ji muze, polyostotickd (15%) pak tiikrdt cas-
t&ji zeny. U novorozencl je vyskyt vyslovene
raritni. V prvé dekadé Zivota je zachyt tohoto
onemocnéni podle Senaca vzacny (5 %), odha-
lenf FD dominuje v druhém a tfetim deceniu.
Nejcastéjsi lokalizaci je lebka a femur, nasledujf
tibie, Zebra a humerus. Pro monoostotickou for-
mu je charakteristické bud'solitarni ohrani¢ené
loZisko, nebo diftzni postizeni celé kosti. Pokud
polyostoticka forma postihuje jednu koncetiny,
jedna se o formu monomelickou. Mlze viak
byt i postizena pouze jen jedna polovina téla
(vztazeno k roviné vertikalni nebo horizontain).
Asymptomatickd monoostotickd forma FD

je Casto zachycena pouze ndhodné pfi prove-
denfi rentgenového snimku v souvislosti s pora-
nénim pohybového aparatu. Klinicky se projevi
bolestmi az pfi naruseni pevnosti postizené
kosti, v pfipadé lokalizace na dolni koncetiné
i kulhanim. Nejcastéji dochazf k postupnému
rozvoji deformit, které mohou vyUstit do pa-
tologické zlomeniny. Kosti se prizpdsobuji zati-
Zeni vznikem deformity na podkladé zmén na
urovni mikrostruktury. Klinicko-antropologicko-
radiologické charakteristika jednotlivych osteo-
chondrodysplazif je vysledkem geneticky pred-
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Obr. 1. Profesor Donovan J. McCune

Obr. 2. Pacientka s McCune-Albrightovym syn-
dromem: osovd asymetrie, rozsdhld pigmentace
charakteru ,café au lait”

urcené systémové patologické funkeni adaptace

skeletu. Na zdkladé studia souboru détskych
pacientd se skeletdarnimi deformitami byly ob-
jasnény patofyziologické a patobiomechanické
mechanismy vedouci ke vzniku zakfiveni kos-
ti stehenni do tvaru pastyiské hole (obr. 3). Je

typickd nejen pro FD, ale pfedevsim pro t&zsi
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formy osteogenesis imperfecta a osteoekta-
zii. Na femur vstoje pUsobf znacny tlak, vlivem
excentrické polohy kycelniho kloubu k nému
pristupuje ohyb a dale se projevuje smyk a ro-
tace v krcku. Samotny ohyb by vyvolal na strané
anterolaterdIni tah a na strané posteromediaini
tlak. Stejné jako u fyziologicky rostouciho skeletu
platfiu kostnich dysplazif zékladni principy a za-
kony kostni remodelace. Leet udavé ve své praci
maximum vyskytu patologickych zlomenin mezi
6.a7 10. rokem Zivota. Pferuseni kostni kontinuity
je také vice nez dvakrat ¢astéjsi bez ohledu na
vékovou kategorii tam, kde jsou soucasné pfi-
tomny i klinické projevy rendini hypofosfatemie,
vedouci ve svém dusledku ke zvysené kostni
fragility. Casty je i nahodny zachyt v Zebrech
pfi snimkovani plic. Pigmentové skvrny rdzného
tvaru a lokalizace typu ,café au lait” jsou charak-
teristické pro polyostotickou formu FD a casto
predchdzeji vyskytu kostnich loZisek FD (jsou
typické pro Albrighttv syndrom s dalsimi jeho
klinickymi projevy).

O velmi vzacném vyskytu FD v patni kosti
referuje Schajowicz, ostatnf autofi poukazuji na
podobnost radiologického obrazu s low-grade
osteosarkomem. LoZisko FD v lebce se mize
projevit krom bolesti neurologickou a stoma-
tologickou symptomatikou. Postizeni patefe je
raritnf. Kostni tkdr obratll je nahrazovéna aty-
pickou pletivovou kosti s pojivem, pfi expanzi
dochdazi k vyraznému ztenceni a misty i k na-

rusenf kortikaIni kosti. Lytické procesy destruuji

kost v plose, i ony napodobuiji rentgenologicky

osteolyzu maligniho charakteru. Ristovy po-
tencidl je ve srovndni’s malignim onemocnénim
pomaly. V krajnim pfipadé mdze dojit az k misni
kompresi nasledkem patologické zlomeniny téla
obratle, subluxace obratle i prinikem pojivové
tkdné z postizeného obratle do patefniho kana-
lu. Ve 40 % se rozviji sekundarni skolioza, ktera
na rozdil od idiopatické formy mUze postupné
progredovat i po ukonceni rdstu.

Obecné platf, v ¢im ranné&jsim véku se ne-
moc projevi, tim t€zsf je konecny stav deformity.

Patologicka anatomie
a histologie

U solitdrnich lozisek je kost zvnéjsku jen
lehce vietenovité rozsifena (obr. 4), v pfipadé
vyraznéjsiho postizeni do délky je rozsitend kost
deformovéna za pfitomnosti usurace vnitini
strany kortikalis (obr. 5). Ve vétsiné pfipadd pfi za-
chovaném periostu se FD nesifi do svého okoli.
Pri makroskopickém vysetieni resekatu je lozisko
tvoreno Sedobilou polotuhou vazivovou tkanf
s moznym vyskytem pseudocyst obsahujicich
¢irou tekutinou, prokrvacené okrsky s chrupavci-
tym svalkem svédcici o pfftomnosti patologické
zlomeniny. U 10-159% polyostotickych forem
mohou byt detekovany primarné i okrsky dobte
diferencované chrupavky.

Lozisko FD je z histologického hlediska
tvofeno Casto silné bunécnym kolagennim va-

zivem (az uzlovité struktury), ve kterém jsou
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rozloZzeny nepravidelné trémecky nezralé nebo
pletivové kosti (obr. 6), mezi nimiz jsou patrné
Cetné osteocyty. Bedndr pfirovnava silné ce-
luldrni vazivo k fibrosarkomatéznimu obrazu.
Na povrchu nékterych trdmcd byvaji vétsinou
v malém mnozstvi piitomny osteoblasty, nékdy
s pfimési osteoklastd. To nepochybné souvisi
s probihajici prestavbou, kterd nejednou vede

ke vzniku trdmct lamelarni kosti (1).

Zobrazovaci metody

a laboratorni diagnostika
Ze zobrazovacich metod je standardem kla-

sicky rentgenovy snimek (RTG) ve dvou projek-

cich, k upfesnéni rozsahu loziska pak pocitacova
tomografie (CT) s pfipadnou 3D rekonstrukcf

a pozitronova emisni tomografie (PET/CT) (8).

Vysledek scintigrafie nas informuje pouze o ak-

tivité kostni pfestavby v loZisku.

U polyostotické formy FD jsou pro rentge-
novou diagndzu dllezité tato fakta:

1. Patologické zmény na skeletu nejsou gene-
ralizované, pfi oboustranném vyskytu nej-
sou symetrické.

2. Charakteristicky zpUsob lokalizace (typ
monomelicky, unilaterdini, bilateralni).

3. Ve sméru proximodistalnim ubyvé patolo-
gickych zmén jak v kosti samé, tak i v konce-
tiné jakozto celku.

4. Nebyvaji postizeny epifyzy dlouhych kostf,
ani kosti karpu a tarzu.

5. Kombinovany nalez cysticko-kortikalnf
expanze dlouhych kosti a prestavby kosti
plochych.

6. Nepostizena ¢ast skeletu ma normalnf struk-
turu (9).

Typickym mistem vyskytu loziska FD je
drerova dutina proximalni ¢asti dlouhych kostf
a mandibula. V rentgovovém obrazu nejcasté-
ji prokazujeme cystoidni projasnéni ovéalného
tvaru se sytéjsim lemem. Pfi progresi dochézi
ke ztencenf a vyklenutf kortikalis. Nenf pfitomna
periostalni reakce. Okraje loziska vsak mohou
byt i neostrd, pfi progresi onemocnéni byva
nahrazena kostni tramcina amorfné vyhlizejici
kostni substanci (RTG obraz ,koufového mat-
ného skla"), kterd ma jindy okrsky naznacené
projasnéné a v sousedstvi opét nepravidelné
syté (1). U déti se pres fyzu proces nesiti, epifyza
byvé zachovana. Mlze vsak dochazet k Utlaku
rlstové spary a tim k jejimu pfedcasnému uza-
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Monoostotickd forma proximdini diafyzy fibuly — vietenovité rozsiteni kosti v oblasti loZiska FD: a) RTG v AP projekci, b) RTG v bo¢né projekci, ¢) MR/
v AP projekci, d) MRI v transverzdlIni projekci

Difuzni postiZeni diafyzy tibie s deformitou: a) RTG v AP projekci, b) RTG v bocné projekci Histologicky prepardt — striddni kostni
B B B) B g a vazivové tkdné, kostni trdmce tvaru pismene
E G, U, O bez vzdjemné ndvaznosti, Cetné vietenovité

! buriky vzhledu fibrézniho vaziva (HE, 200x)

<X

véru. Koncetiny jsou pak hypotrofické, az atro-
fické (10, 11). Progresi onemocnéni a podélnou
lamelarni pfestavbou kortikalis viak byva casté&ji
pfitomna hypertrofii postizeného komparte-
mentu (podobnost s Pagetovou nemoci). Kratké
a ploché kosti jsou procesem vyklenovany a na
RTG napodobuji tvar mydlovych bublin s jem-
nou hladkosténnou okrajovou sklerézou (12). Na
Zebrech Ize prokazat formu cystoidni, ale i skle-
rotickou s difuznim ztlusténim ¢asti této kosti.
Pro progresi onemocnéni pfi arteriografic-
kém vysetfeni je typickd hypervaskularizace,
pfivodné vyzivujici cévy pfichazejici z okolnich
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Stav po osetreni loZiska FD na fibule exkochleaci's ndslednou aplikaci allogenich kostnich Stépa:

A)

mékkych tkani. Casem dochdzi ve vétsiné piipa-

dl ke zklidnénfi procesu v¢. patologického cév-
niho zasobeni loZiska. Pretrvavajici abnormalni
vaskularizace zménéné kostni tkdné i okolnich
mékkych tkdni mize byt zndmkou mozného
maligniho zvratu (13).

Z laboratornich vysetfeni pouze vyrazna ele-
vace alkalické fosfatazy (ALP) je v 25-67 % pfipad(
v zavislosti na formé FD markerem aktivity a pro-
grese onemocnéni. | pfes neustalou remodelaci
tkani v lozisku FD nedochézi k elevaci iont( fosfo-
ru a kalcia. Oproti tomu signifikantnf abnormality
kostniho obratu byly prokézany u déti s diagno-
zou osteogenesis imperfecta, idiopatické osteo-
porézy, hypofosfatazie, hypofosfatemickeé kfivice,
exostozové choroby a enchondromatézy.

U monoostotické formy byva struktura
loZiska FD pfirovnavana ke ,koufovému mat-
nému sklu’, coz je z rentgenologického hledis-
ka charakteristickym znakem této afekce (14).
Diagnostika polyostotické formy FD pfi typic-

a) RTG v AP projekci, b) RTG v bocné projekci (ndvaznost na obr. 4)

kych klinickych projevech a rentgenovém nalezu
necini vétsinou obtize. Podobnymi afekcemi
postihujicimi predilekéné obdobné Useky dlou-
hych kosti koncetin jsou solitarni kostni cysta
7 ¢asti vyplnénd vazivovou tkani, neosifikujici
kostni fibrom, enchondrom, dobre diferencova-
ny osteosarkom a parostalni osteosarkom. Tyto
afekce vsak maji odlisné biologické chovanii jiny
histologicky charakter. Osteofibrozni dysplazie
postihujici predilekéné tibii projevujici se nebo-
lestivym zdufenim a antekurvaci s rizikem vzniku
patologické zZliomeniny je nékterymi autory po-
vazovéna za agresivni formu FD. Na rozdil od FD
se chova agresivnéji jiz v itlém détstvi, charak-
teristickd je ¢astymi recidivami (15). V souvislosti
s FD se mohou vyvinout dezmoplasticky fibrom
nebo adamantinom, po ozafeni loZiska sarkom
(dominujici osteosarkom, fibrosarkom, vzacné
chondrosarkom). Riziko spontanni malignizace
FD je odhadovano cetnostido 1% s velmi nepfi-
znivou prognézou quad vitam. Pouze v sestave
Huvose (16) pfezivalo 52% nemocnych 5 let
po radikdInf chirurgické lécbé. Pfi pochybnosti
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stanoveni diagndzy vzdy rozhodne vysledek
biopsie.

Lécba déti i dospélych s osteochondrody-
splaziemi zUstéava i pres prekotné objevy v mo-
lekuldrni biologii symptomaticka. Hlavnim pro-
blémem FD jsou bolesti, vznik patologickych
zlomenin a postupny rozvoj deformit. Bolesti
Ize vyrazné zmirnit nebo zcela potlacit vhodné
zvolenou analgetickou 1é¢bou a rehabilitaci.
Ve floridnim stadiu onemocnénf je pfijatelny
konzervativni postup, jsou vyuzivany ortope-
dické pomdicky - bud redresni ke korekci, ne-
bo podpdrné pro zamezeni progrese deformit
(17). Pacienti se symptomatickou |ézf v panvi
a v obratlich jsou léceni také ptrevazné konzer-
vativné s uspokojivym vysledkem. Obdobné
tomu je i u loZisek FD na hornich koncetinach,
bez korelace mezi klinickym obrazem, lokalizaci
a velikostf Iéze.

Naopak na dolnich koncetindch jsou vysled-
ky vyrazné zavislé na veku a dobé nastupu prv-
nich obtiZi. Stéle astéji je doporucovana chirur-
gicka lécba. V analyze metod léceni Stephenson
(18) kategorizoval 1éze a lé¢bu rozdélil na kon-
zervativni (sadrova fixace, trakce) a operacni
(exkochleace, vypli autolognimi Stépy, radikal-
ni excize se zajisténim vnitini fixaci, amputace
a resekenf artroplastika). Indikaci k operac¢nimu
fedenf jsou bolesti v oblastiloZiska FD nereagu-
jici na medikamentoézni 1é¢bu, vyvoj deformity
vedouci k postizeni lokomoce, transformace FD
na maligni nador a nejcastéji jiz vznikld nebo
hrozici patologicka zlomenina. Tyto zZlomeniny
jsou casté, postihuji hlavné femur, tibii a hu-
merus. Byl zcela pfehodnocen pfistup z opa-
trného vyckavani a feseni vzniklych zlomenin
k mnohem vétsi aktivité jiz v pocatecnich fazich
onemocnéni (19). U nami osetfovanych pacientl
vychdzime z ¢asti z Mirelsova skore rizika vzniku
patologickych zlomenin u metastaz nadorovych
onemocnéni. V puberté dalsi nové loZiska ob-
vykle nevznikaji. Naopak s koncem rlstu ztraci
loziska FD potencial proliferace a vyzravaji do
fibrozni kostni tkané (20). U pacientd starsich
18 let Iécenych konzervativné nebo exkochleaci
loZiska s naslednou vyplni kostnimi $tépy bylo
témér 90 % dobrych vysledkd.

Stanton na zakladé zkusenosti publikova-
nych v souhrnné praci DiCapria a Ennekinga
formuloval zakladni obecné platné postulaty
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Stav po osetteni lozZiska FD proximdiniho femuru exkochleaci s ndslednou aplikaci umélé kostni tkdné: a) multifokuldrni lozisko FD v RTG AP projekci,

b) loZisko v axidlni RTG projekci, c) po osetfeni v AP projekci, d) stav v axidlni projekci, e) s odstupem 3 letech po prestavéni umélé kosti

chirurgického feseni fibrodysplastické Iéze:

nepouzivat autologni kostni $tépy, nepouzivat
spongiozni kost, nesnaZit se osetfit vsechna
loZiska u polyostotické formy, neponechat pro-
gredujici deformitu, upfednostnit nitrodferio-
vou osteosyntézu pred pouzitim klasickych dlah
a Sroubd (21). Pri difuznim postizeni celé dlouhé
kosti bez poruseni jeji kontinuity je indikace
chirurgického feseni velmi citliva, nebot pato-
logicky proces v celém rozsahu nelze odstranit.
U mensich solitdrnich loZisek je vsak doposud
i pfes vyse uvedena doporuceni nejcastéjsim
zplUsobem Fedenf exkochleace a vyplh vznik-
|é kavity allogennimi kostnimi Stépy (obr. 7, 8).
Cilem je rekonstrukce funkéni integrity kosti,
obnovenf jeji mechanické pevnosti, a tim pre-
vence vyvoje deformity a vzniku patologické
zlomeniny. Uziti autolognich stépU je limitova-
no jejich mnoZstvim a poZzadovanou kvalitou.
Vhodnéjsi jsou allogenni stépy, nebot odbér
kosti pacienta je kontraindikovan pro moznost
postizenitymz procesem, dale pak neni vhodné
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oslabovat odbérem kteroukoli jinou ¢ast skeletu
nemocného. Az u 81 % pacientl po exkochleaci
a aplikaci allogennich kostnich stépd vsak mlze
dojit v rdzné mife k resorpci transplantované
kosti. DUvodem je technické obtiznost odstra-
néni celého loziska. Velmi populdrni, i ndmi pre-
ferované, je uziti umélé kostnf tkané (hydroxya-
patit, trikalciumfosfat), zprvu nadéjna bioaktivni
sklokeramika se ukazala bohuzel i v souboru
nasich pacientl jako ndhrada kostni tkané zce-
la nevhodnd. Riziko recidiv vyznamné snizuje
nebo zcela eliminuje sirokd excize, radikalnf re-
sekce nebo v krajnim pfipadé amputace. Cilem
chirurgické 1é¢by je v3ak zachovani koncetiny
s plnou funkci. U kosti, které Ize odstranit bez
vétsiho funkeniho poskozenf (napt. fibula), se
doporucuje segmentalni resekce. Pfi resekénich
typech chirurgickych vykon( tkvi problém ve
volbé vhodného osteosyntetického implantatu.
Extrameduldrnirigidni osteosyntéza dlahou ved-
la iv nasem souboru pacientl k selhanf fixace

pfi jejim distalnim okraji vzhledem ke Spatnym

biologickym a biomechanickym vlastnostem
patologické kosti pfi koncentraci tlakovych sil
na rozhrani dlaha-kost (22). Obdobné skute¢nost
plati i u zevnifixace. Nasledkem mUze byt rozvoj
deformity nebo vznik patologické zlomeniny.
Béhem rlstu mohou sama loziska FD
v dlouhych kostech vést k progredujicim a vel-
mi tézkym deformitdm. Nejcastéji postihuji
déti predskolniho a skolniho véku predevsim
v intertrochanterické oblasti stehennf kosti
(deformity typu pastyiské hole). U téchto fo-
rem provadime korekéni osteotomie s cilem
napravit nebo alespon zlepsit osu koncetiny.
IdedInim feSenim je volba nitrodienového
zpUsobu fixace v rdznych modifikacich (23).
| z nasdich zkusenosti vyplyva, Ze pouzivani
htebl a do obdobi adolescence elastickych
predpruzenych titanovych Prevotovych prutd
vyrazné omezilo vyskyt refraktur v oblasti dia-
fyz takto osetfenych dlouhych kosti a umoznilo
vyznamné zlepseni pohybovych schopnosti
pacientld béhem rehabilitace i ndsledné re-
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konvalescence. Perspektivni budouci moderni
metody lé¢by budou zcela jisté Cerpat z vysled-
kl vyzkuma na poli genetiky a regenerativni
mediciny s vyuzitim modifikovanych mezen-
chymovych kmenovych bunék (24).

Vi¢asné zavedeni adekvatni lécebné télesné
vychovy a ortoticko-protetického oSetfent je dal-
3 nadéji pro zlepseni zdravotni a socidInf situace
déti s biomechanicky zavaznymi systémovymi
a koncetinovymi vadami. Cilem je prevence zlo-
menin a deformit, ndhrada koncetin (protézy,
epitézy), udrzeni operacemi dosazenych korekci.
Korekce deformit pétere v ristovém obdobi se
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