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Moznost interdisciplinarneho ovplyvnenia hojenia
zlomenin dlhych kosti u osteogenesis imperfecta

Role of an Interdisciplinary Approach in the Healing of Long Bone Fractures in
Patients with Osteogenesis Imperfecta
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ABSTRACT

PURPOSE OF THE STUDY
The aim of the study was to analyze a group of patients who had undergone multilevel osteotomy of long bones and
medication therapy for osteogenesis imperfecta (Ol).

MATERIAL AND METHODS

The group included 14 Ol patients (nine girls and five boys) operated on in the years 1996 to 2006, who ranged in age
from 3 to 17 years (average, 8.2 years). Due to residual deformation following a fracture of or because of treatment for acu-
te trauma to long bones of the lower extremities, the patients underwent multilevel osteotomy with the use of osteosynt-
hesis (Prevot’s rod, six patients; Kirschner’s wire, three patients; Kiintcher's nail, three patients; Rush’s nail, one patient;
condylar plate, one patient). A special working and rehabilitation program played an important role in the therapeutic pro-
tocol. Four patients treated after 2003 received Pamidronate.

RESULTS

Sufficient correction of axil deformity of the legs and equal leg length resulting in gait improvement were achieved in 11
patients. In one patient, osteosynthesis with a condylar plate failed and it was necessary to apply intramedullary elastic
fixation. In one patient, tibia vara developed following Kiintcher’s nail osteosynthesis. In one patient, disunion of bone from
osteosynthetic material, with a subsequent supracondylar fracture under the Kiintcher’s nail, was recorded.

Pamidronate administered in pre- and post-operative periods to the four patients treated after 2003 reduced the need
for their immobilization from 6 to 3 weeks, which permitted early rehabilitation and, in one patient, first standing and wal-
king at the age of 12 years.

DISCUSSION

The treatment of long bone fractures in Ol patients is based on the assumptions that bone healing is not affected and
that long immobilization leads to deterioration of osteopenia and to a risk of further fractures. For these reasons, surgical
procedures using intramedullary fixation have recently been preferred. Pamidronate administration alleviates pain, impro-
ves muscle tonus, reduces the period of immobilization and enhances bone density.

CONCLUSIONS

The multidisciplinary, rational approach, which involves early surgical intramedullary fixation of fractures with subsequ-
ent rehabilitation and Pamidronate administration, is considered to provide a more effective therapy with better results and
therefore better quality of life in patients with osteogenesis imperfecta.

Key words: osteogenesis imperfecta, surgical treatment, osteotomy, Pamidronate.

uvoD znama uz v antickej dobe a bola diagnostikovana u egyptskej
mumie Zijucej okolo roku 1000 pred n.I. (3).

Klinicky obraz Ol je heterogénny, dominuju opakované
zlomeniny dlhych kosti s naslednymi deformitami koncatin,
¢o vedie k strate mobility a k chronickej bolesti. Je pritom-

na osteopénia az osteopordza. V zasade plati, Ze ¢im sa zlo-

Historicky prehlad

Osteogenesis imperfecta (OI) je skupina dedi¢nych ocho-
reni spojivového tkaniva, ktora je charakteristicka zvySenou

fragilitou kosti s udavanou incidenciou 1: 15 000 az 20 000.
Toto ochorenie bolo prvykrat opisané Ekmanom v roku 1788
a Lobstein popisal neletidlnu formu v roku 1833 (cit.sec. 1).
Vrolik v roku 1849 opisal letdlnu formu a zaviedol nazov
osteogenesis imperfecta (cit. sec. 1). Gray uviedol, Ze OI bola

meniny objavia skor, tym je ochorenie zavaZnejSie. Hojenie
zlomenin prebieha normalne, pseudoartrdzy st vzdcne. Reci-
divujuce fraktary vedui k skrateniu a deformécii koncatin, ku
ktorym prispieva aj kibova stuhlost po imobilizacii a posko-
denie rastovej platnicky po mikrofrakturach. Frekvencia zlo-
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Obr. 1. Rentgenovd dokumentdcia 3-rocnej pacientky s osteogenesis imperfekta: a — zlomenina pravého femuru rieSend viac-
iroviiovou osteotomiou a osteosyntézou Prevotovymi priitmi, b — stav po 3 mesiacoch od operdcie s patrnymi zndmkami hoje-
nia, ¢ — ndlez rok po operdcii s ndlezom zretelného prehojenia

Obr. 2. Rentgenovd dokumentdcia 15-rocnej pacientky s osteogenesis imperfecta — stav po viaciiroviiovej osteotomii femuru
fixovanej intrameduldrne Kuntcherovym klincom, rok po osteosyntéze dochddza k ,,odrasteniu femuru* od klinca a k vzniku

dalSej fraktiiry pod osteosyntetickym materidlom

menin sa vyznamne zniZuje v adolescencii, ale mdze sa zno-
vu objavit u Zien po menopauze. Deformity dlhych kosti maju
charakter patolgického zakrivenia, hrudnik byva sidkovity,
s kyfoskoli6zami. Pacienti m6Zu mat relativne velkd hlavu
a trojuholnikovitd tvar.

U Ccasti pacientov je defektny vyvoj chrupu — dentinoge-
nesis imperfecta. Skléry mdzu byt modrej az sivej farby. Pri-
tomna byva hypermobilita kibov s ¢astymi distorziami. Vyvi-
ja sa prevodova porucha sluchu. M6zZe byt pritomna zvysSena
fragilita kapilér s tvorbou hematémov a epistaxou. Castejsie
sa vyskytuja hernie. Pacienti maji vzdy normélnu inteligen-
ciu. Zavaznou komplikaciou ohrozujticou Zivot je bazilarna
invaginicia s moznostou kompresie mozgového kmena pri
instabilite vizov v oblasti stavcov C1 — C2.

Klasifikacia OI je problematicka vzhladom k roz-
dielnym prejavom ochorenia. V sicasnosti sa najviac
pouziva delenie podla Sillence a spol. (8), ktoré Cias-
to¢ne zohladnuje aj geneticky podklad ochorenia.

OI typ I: modré skléry, dobrd hybnost koncatin,
+ dentinogenesis imperfecta, + poruchy sluchu.

OI typ II: letalny, novorodenci s fraktirami rebier,
respiracné komplikacie.

OI typ III: v¢asné fraktiry, deformity hrudnika, niz-
ky wvzrast, kyfoskoli6zy, imobilizicia, dentinogenesis
imperfecta, menej modré skléry, + poruchy sluchu.

Ol typ IV: biele skléry, ,,intemediarny typ*.

OI typ V a VI: kalcifikaty v interoesilnej membra-
ne, kompresie stavcov, biele skléry.

Patofyziologicky sa u OI jedna o poruchu tvorby
kolagénu I. typu, ktory sa nachddza v kosti, zuboch,
vézoch, kozi a v sklérach. St zndme muticie v géne pre
COLALI pri OI typ 1. az IV. s prevazne autozémovo

dominantnou, ale aj autozémovo recesivnou dedi¢nos-
fou, existuju vSak aj typy (OI V-VI) bez dokédzanych
mutdcii.

Diagnostika je postavena na uvedenom klinickom
obraze pri pozitivnej rodinnej anamnéze fraktdr ¢lenov
rodiny v detstve. Na rtg je ndlez osteopénie aZ osteo-
pordzy s napadne tenkou kortikalis. Rastom sa radiolo-
gické nalezy zhorSuju. Laboratéorne mdze byt mierne
zvySena ALP, a hyperkalcidria, ale v sic¢asnosti neexi-
stuje diagnosticky laboratérny marker ochorenia. Dife-
rencidlne diagnosticky prichddza do tvahy idiopaticka
juvenilnd osteoporéza, sekunddrna osteoporoza a tyra-
né dieta (4).

Operacna liecba Ol je v zasade orientovana na rieSe-
nie akutnej traumy najcastejSie intrameduldrnou fixaci-
ou, na rieSenie deformit skeletu po zlomeninach, alebo
na rieSenie zlomeniny v mieste deformity. Vyznamnou
sucastou operacnej intervencie je v¢asna rehabilitacia.

Medikament6zna liecba kalcitoninom sa preukazala
ako neudcinnd. Histologické Studie ukazali, Ze nérast
kostného obratu je u kosti postihnutej OI pravidlom. To
predurCuje pouzitie bisfosfondtov za ucelom redukcie
osteoklastov podmieriujicich kostni rezorpciu. Uz
temer 10 rokov sa pouZiva v liecbe OI u deti pamidro-
nat v bolusoch intravenézne v 3—4 mesacnych interva-
loch (2). Liecba pamidronidtom vyznamne zmieriiuje
bolest, zvySuje denzitu kosti, ¢im zlepSuje pohyblivost
pacienta. Efekt lie¢by na kost zahfiia ndrast velkosti tiel
stavcov a zosilnenie kortikdlnej kosti. V sticasnosti
pamidronat predstavuje liek prvej volby u deti s OI (10).

Cielom nasho prispevku je analyza vlastného stuboru
pacientov po viacurovilovej osteotomii dlhych kosti
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Obr. 3. Dokumentdcia 11-rocnej pacientky s Ol II1. typu s taZkymi deformitami predkoleni, pre ktoré nemohla chodit (a, b, c);
v predoperacnom obdobi dostala bolusy pamidrondtu na ilavu bolesti a moZnost rehabilitdcie; s odstupom 5 mesiacov po
poslednom pamidrondte sa vykonala viaciiroviiovd osteotomia predkoleni v dvoch sedeniach (d, e); z dovodu tizkeho dreriové-
ho kandla sa pouZila fixdcia K-drotom (f, g); po sviati sadrovej imobilizdcie boli naloZené Sarmientove ortézy a zacala sa reha-
bilitdcia a vertikalizdcia pacientky (h)
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v operacnej a medikament6znej lieCbe osteogenesis
imperfecta.

SUBOR PACIENTOV A METODA

Nal. ortopedickej klinike LFUK FNsP a SZU a na Det-
skej ortopedickej klinike LFUK a DFNsP bolo spolu
v rokoch 1996-2006 operovanych 14 pacientov s osteo-
genesis imperfecta (tab. 1). Subor tvorilo 9 diev¢at a 5
chlapcov vo veku 2 — 17 rokov (priemerny vek 8,2 roka).
U pacientov boli z dévodu reziduédlnej deformity po frak-
ture, alebo priamo pri rieSeni akdtnej traumy vykonané
viactiroviiové (viac ako jedna) osteotomie v oblasti
dlhych kosti dolnych koncatin a fixované Prevotovymi
pratmi (7 pacientov, 14 operacii), Kirschnerovymi drot-
mi (3 pacienti, 5 operacii), Rushovym klincom (1 paci-
ent, 2 operdcie) Kuntcherovym klincom (2 pacienti, 4
operacie + 1 resutura) a dlahou (1 pacient, reoperovany
Kuntcherovym klincom). Nésledna imobilizacia sadro-
vou dlahou nepresiahla 6 tyzdiiov. Specificky pracovny
a rehabilitacny program bol integralnou sucastou lie-
¢ebného protokolu. Od roku 2003 bol u Styroch pacien-
tov aplikovany pamidronat.

VYSLEDKY

U 11 pacientov zo stiboru bola dosiahnutd vyhovuju-
ca axidlna korekcia deformity, ekvalizacia dizky konca-
tin a tym aj zlepSenie chddze (obr. 1).

Z komplikacii sme zaznamenali v jednom pripade
uplné zlyhanie osteosyntézy kondylarnou dlahou, ¢o
bolo potebné riesit inramedularnou elastickou fixaciou,
u jednej pacientky bola pozorovana tibia vara po osteo-
syntéze Kuntcherovym klincom. V jednom pripade
odrastol femur od osteosyntetického materidlu a nasta-
la suprakondylicka fraktira pod Kuntcherovym klincom
(obr. 2).

Pamidronat v pred- a pooperacnom obdobi podany
u 4 pacientov v poslednom obdobi vyznamne skratil
nutnost imobilizacie 6 tyzdnov na 3 tyzdne, o umoz-
nilo zacat skoru rehabiliticiu a u jednej pacientky prvu
vertikalizaciu vo veku 12 rokov (obr. 3).

DISKUSIA

Liecba zlomenin dlhych kosti u OI vychadza z pred-
pokladu, Ze hojenie zlomenin nie je poruSené a dlhsia
imobilizicia zhorSuje osteopéniu so sklonom k dal§im
zlomenindm (7). Z tohto dévodu sa v poslednom case
preferuje operacna liecba s vyuzitim intramedularnej
fixacie (5, 9). Okrem akutnej traumy je hlavnym dovo-
dom indikacie operacnej liecby pri OI kost deformova-
na v dosledku porusenej svalovej rovnovahy, ktord je
nichylna k naslednym zlomeninam (11). Dal3ou indi-
kéaciou je prirodzené obnovenie tvaru koncatin pre zlep-
Senie funkcie. NajCastejSie sa vyuZiva technika viacpo-
Cetnych, segmentalnych ,saldmovitych® osteotomii
diafyzy (10). Principom su subperiostilne osteotomie
segmentov diafyzy s vytatim poZadovanych klinov,
predvitanie dutiny segmentu a postupnd fixdcia intra-
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Tab. 1. Sibor pacientov s osteogenesis imperfecta operova-
nych na I. ortopedickej klinike LFUK FNsP a SZU (1-4) a na
Detskej ortopedickej klinike LFUK a DFNsP (5—14) v rokoch
1996-2006

Pacient | Pohlavie| Vek |Lokalizicia| Druh |Komplikacie |Pamidronat
v Case 0S oS
operacie
1. 7 15 |Femur I. dx. | Kuntcher dx | Zlomenina -
pod Kuntch.
2. 7 13 Tibia bil. | Kuntcher bil.| Tibia vara -
15  |Femur L. dx. | Kuntcher dx.
3 M 16 |Femur Lsin. | 90°dlaha | Zlyhanie -
17 resutura
Kuntcher
4, 7 6,7 | Femurbil. | Prevot bil. - -
5. M 9 [Femurl. dx.| Prevotdx. - -
6. Z 9 | Femurbil. | Prevot bil. - -
10 Tibia bil. | Prevot bil.
7. 7 6 Tibia bil. |Kirschner bil. - -
8. 7 8 Femur bil. | Prevot bil. - -
9. 7 5 Tibia bil. |Rush nail bil. - -
10. Z 1 Tibia bil. | Prevot bil. - -
11. 7 5 Femur bil. | Prevot bil. - +
12. 7 3 |Femurl. dx.| Prevotdx. - +
13. 7 11 Tibia bil. | Kirschner bil. - +
14. M 2 | Femur Lsin. [Kirschner sin. - +

meduldrnym klincom. Vyhodou met6dy je velmi dobré
korekcia bez nutnosti dalsej fixacie. Nevyhodou je tech-
nickd a ¢asova narocnost vykonu s negativnym vplyvom
na celkovy stav pacienta. U rasticich deti je problémom
klincovania odrastanie epifyz od zavedeného klinca
a vznik novej deformity pri konci klinca a naslednej zlo-
meniny alebo prominencie klinca (4). V naSom sibore
sme zaznamenali jeden podobny pripad (obr. 2). Panzi-
ca a spol. referovali kazuistiku 3-ro¢ného dietata s OI .
typu, ktoré utrpelo zlomeninu femuru v mieste 30-stup-
fovej anguldcie, ktorud bolo treba rieSit intrameduldrnou
elastickou fixaciou v kombindcii s viactiroviiovou oste-
otémiou femuru z dovodu prevencie rizika dalSej frak-
tiry v tomto mieste (6). V nasom stibore sme sa stretli
s obdobnou kazuistikou s vybornym pooperacnym prie-
behom.

U pacientky s fazkou deformujicou formou OI III.
typu s anamnézou asi 50 fraktir v 11 rokoch Zivota
a imobilizdciou pre tazké deformity koncatin a bolesti
sa intraven6znym podavanim pamidrondtu docielilo
odstranenie bolesti, zlepSila sa moznost predoperacnej
pripravy, tonizdcie svalov dolnych koncatin. Nasledne
sa uskutocnila na oboch tibidch segmetnalna osteotomia
s intramedularnou elastickou fixaciou, ¢o umoznilo die-
tatu postavit sa prvykrat v Zivote a radiologicky su pri-
tomné zndmky uplného zhojenia zlomeniny (obr. 3).

U jednej 5-roc¢nej pacientky sa liecba pamidronatom
zaCala pooperacne, ¢o umoznilo urychlit jej rehabilita-
ciu amobilitu. Po 7 kdrach pamidronétu sa Z-skore kost-
nej denzity zniZilo z -4,3 na -1,75 SD. V sucasnosti
zavodne plava. Z vedlajSich ucinkov liecby sme 2-krat
zaznamenali prechodnd hypertermiu, ktord dobre rea-
govala na antipyretika.



1 89 ACTA CHIRURGIAE ORTHOPAEDICAE
ET TRAUMATOLOGIAE CECHOSL., 75, 2008, p.

ZAVER

Multidisciplinarny racionalny pristup zahrnujtci
vCasnd opera¢nd intrameduldarnu fixaciu zlomenin
s ndslednou rehabilitaciou a liecbu pamidronatom pova-
zujeme za krok k podstatne efektivnejSim vysledkom
a zlepSeniu kvality zdravia u pacientov s osteogenesis
imperfecta.
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