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Aloplastika kolenniho kloubu totalni endoprotézou
u tézké valgozni deformity pri achondroplazii

Total Knee Arthroplasty in Severe Valgus Deformity in a Patient with Achondroplasia

K. KOUDELA JR.!, K. KOUDELA SR.', J. KOUDELOVA?

' Klinika ortopedie a traumatologie pohybového Ustroji LF UK, FN Plzeri

2 Klinika zobrazovacich metod LF UK, FN Plzen

SUMMARY

The authors present the results of total knee replacement in a 66-year-old woman with achondroplasia. The condition
was diagnosed on the basis of clinical and radiographic findings; molecular genetic examination confirmed that the patient
was heterozygous for the G1138A mutation responsible for substitution of an arginine for a glycine residue at position 380
(G380R). The patient presented with an unusual finding of severe fixed 20-degree valgus deformity, so far not published,
which did not conform with the clinical features of achondroplasia. The authors presumed that the deformity had develo-
ped due to asymmetric growth of the distal femoral diaphysis resulting in a hypoplastic lateral femoral condyle and, con-
sequently, valgus deformity. They put emphasis on thorough pre-operative radiography in order to define the size of com-
ponents according to the templates, and on measurement of the valgus angle and femoral mechanical axis. They also drew
attention to the problem of an extra-articular tibial alignment guide and recommended the use of its alternative or compu-
ter navigation. The surgery restored the mechanical axis, range of motion and stability of the knee, relieved pain and impro-
ved walking, which afforded a better quality of life for the patient.

Key words: achondroplasia, genua valga, total knee arthroplasty, TKA.
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Achondroplazie byla poprvé popsana Parrotem v roce
1878 (14). Jedna se o autozomalné dominantné dédic-
nou skeletdlni dysplazii (3, 6). Zhruba v 90 % ptipada
vznikd novou mutaci v gamet€ fenotypové normalniho
rodice. Vyskyt se uvadi 1,3 az 1,5 na 100 000 Ziveé naro-
zenych déti (6, 12, 15). U achondroplazie je utlumena
enchondrélni osifikace, ktera je pfi¢inou zpomaleni rls-

tu kosti do délky a vede k obrazu disproporcionalniho
nanismu. Jedinci jsou postiZeni malym vzristem, var6z-
nim postavenim kolennich kloubt, thorakolumbalni
kyf6zou, zvétsenou bederni lord6zou a spindlni stend-
zou paterniho kanélu (3, 4, 7, 15, 16) Cilem préce je pre-
zentovat dospélou Zenu s achondroplazii, u které byla
provedena aloplastika kolenniho kloubu totalni endo-
protézou (TEP) pro sekundérni gonartrézu pfi neobvy-
kle tézké valgézni deformité.
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66letd dobfe spolupracujici Zena s achondroplazii
(vySka 126 cm, vaha 36 kg) se dostavila s dvéma fran-
couzskymi berlemi na ortopedickou ambulanci klini-
ky. Uvadéla dva roky trvajici zatéZové i klidové boles-
ti a viklavost levého kolenniho kloubu. V poslednich
6 mésicich doslo k progresi potizi. Rodinna anamné-
za: genealogické vySetieni provedeno genetikem
s negativnim vyskytem achondroplazie v rodiné.
Osobni anamnéza: plod z 2. té¢hotenstvi, porod v nor-
malnim terminu, po porodu diagnostikovana achond-
roplazie, méla jedno téhotenstvi v 35 letech, z obavy
o narozeni postiZzeného ditéte pozadala po poradé
s 1ékafi o interupci ve 4. mésici. Na plodu muzského
pohlavi vSak nebyly zjiStény Zadné zjevné malforma-
ce. V dospélosti byla 1é¢ena pro arteridlni hypertenzi
a kortikoidy pro systémovy lupus erythematodes. Prv-
ni operaci prodélala na neurochirurgii v r. 1978 pro
spindlni stenézu, kdy byla provedena dekompresni
laminektomie v rozsahu L1 az L5. V roce 2003 se ob-
jevily neurogenni klaudikace s postizenim kotfene L5
pii restendze pateiniho kandlu a fixovana retrolistéza
L2. Navic byly pfitomny znamky myelopatie v dolnim
useku Th patefe a osteopordza. Druhé operace — alo-
plastika kolenniho kloubu TEP (27. 1. 2009) na orto-
pedické klinice pro sekundarni gonartrézu. Treti ope-
race v ¢ervenci 2009 na gynekologii — laparoskopicky
byla odstranéna cysta vajecniku. Pro spindlni sten6zu
s vypadovymi motorickymi i senzorickymi pfiznaky
byla provedena dal$i operace na neurochirurgii v roce
2010 — dekompresni laminektomie Th 10 az 12
a dekomprese restendzy patefniho kanalu v rozsahu
L1 az 5. Po zhojeni propusténa do doméciho oSetfeni

Obr. 1. Zena 66 rokii, achondroplazie, rtg snimky levého kolenniho kloubu pied ope-
raci: A,B — predozadni a bocni projekce, C — axidlni snimky céSek ve 30 stupriové
[flexi, D — snimek celé dolni koncetiny vstoje.
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s rezidualni paraparézou dolnich koncetin a s moZnosti
samostatné chize o dvou francouzskych berlich.
Ortopedické vySetfeni pred aloplastikou kolenniho
kloubu TEP: Pacientka chodi o dvou francouzskych ber-
lich. Ujde bez obtizi 500 metri, je schopna sebeobslu-
hy a pecovat o domécnost. Obé dolni koncetiny jsou
stejn€ dlouhé, fixované ve 20stupfiovém valgéznim
postaveni obou kolennich kloubd. Levy kolenni kloub
vikla do abdukce v extenzi i semiflexi, valgézni posta-
veni nelze pasivné korigovat, zasuvkovy piiznak nega-
tivni, hybnost 0-90 stupiii vlevo, vpravo flexe do 100
stupiiti, drasoty pod ¢éskou, palpacni bolestivost pfi
okraji zevni kloubni $térbiny levého kolenniho kloubu,
meniskedlni pfiznaky negativni. Zdufeni v suprapate-
larnim prostoru oboustranné, vice vlevo, kolena bez
naplné. Palpacné citlivd medidlni fazeta ¢ésky. Hypo-
trofie stehennich svald oboustranné. Puls na periferii
hmatny, fenomén palce oslabeny, citlivost koZni zacho-
véna, stoj Spicka - pata provede obtiZzn€ pro rezidudlni
parézu kotene L 5. Levostranna skoli6za Th péatere 25
stupnii s vrcholem na Th 10, hyperlordéza bederni péte-
fe. Pfi predklonu se dotkne prsty podlahy.
Radiologické vySetfeni: na pfedoperacnich rentgeno-
vych snimcich obou dolnich koncetin (obr. 1 a 2) ve sto-
je a v zatézi je patrny typicky tvar dlouhych kosti pfi
achondroplazii, tj. robustni a zkracené rourovité kosti,
kratky kréek femuru, rozsifené metafyzy dlouhych kos-
ti, prertst fibuly oproti tibii, déle je vyrazné zizZeni late-
ralni kloubni §térbiny vlevo se sekundarnimi artroticky-
mi zménami a ndpadnd hypoplazie laterdlniho kondylu
femuru oboustranné, valgus thel vlevo 6,4 stupi,
mechanickd osa 20 stupnit valgus vlevo, patela baja
oboustranng. Na axidlnich snimcich ¢ésky ve 30stupiio-
vé flexi jsou patrny tvarové zmény ve smyslu oblazko-

Obr. 2. Predoperacni méveni na rtg snim-
cich vstoje: A — mechanickd osa, 20 stup-
nit valgus, B — valgus iihel 6,4 stupné.
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vé ¢ésky, hyperprese medidlné vlevo a sekundérni art-
rotické zmény.

Aloplastika kolenniho kloubu byla provedena stan-
dardnim zplisobem pomoci nejmenSich komponent
implantatu AGC Biomet. Pro t€Zkou fixovanou valgozi-
tu jsme pouzili modifikovany Keblishiiv anterolateralni
pristup (8). Z dliivodu pritomnosti zbytnélé a pigmento-
vané synovialni membrany jsme provedli parcidlni syno-
vectomii. Pfi nasledném cileni na tibii vznikl problém,
nebot ty¢ ciliciho zafizeni byla pfili§ dlouhd. Proto jsme
cilili jen pomoci proximélni ¢asti cilice a nastavili sklon
a vysi resekce dle zdravé plochy medidlniho kondylu
tibie. K posouzeni mechanické osy na tibii jsme pouzili
samostatnou kovovou ty¢. Po resekci kloubnich ploch
jsme opét postupovali standardnim zpisobem.

Ortopedicka kontrola po dvou letech: pacientka je
s operaci spokojena, pti chlizi pouZziva dvé francouzské
berle, koleno je stabilni, pohyb 0 az 100 stupiitl. Na rent-
genovych (rtg) snimcich ve stoje je 3stupniové valgdzni
postaveni (obr. 3, 4). Pocituje jesté slabost dolnich kon-
Cetin a klaudikace v souvislosti se stenézou paterniho
kanélu (obr. 5, 6, 7). Po neurochirurgické operaci se ale
citi 1épe nez pred operaci.

DISKUSE

Achondroplazii lze diagnostikovat jiz ve 20. tydnu
téhotenstvi métrenim délek vSech dlouhych kosti a jejich
srovnanim s normélnimi hodnotami pomoci sonogra-
fického vySetfeni nebo pouzitim tfidimenzionalni sono-
grafie k rozliSeni obli¢ejovych abnormalit (10). Lze vy-
uzit také test na deoxyribonukleovou kyselinu a nebo je
mozné provést diagnézu ihned po porodu pro soubor
patognomickych piiznaka (3, 15). Molekularné gene-
tické vySetfeni provedené u nasi nemocné v Ustavu
forenzni genetiky prokédzalo mutaci G 1138A v hetero-
zygotnim stavu. Tato mutace, stejné jako mutace
G 1138C, zplsobuje zaménu aminokyseliny glycinu za
arginin v pozici 380 (G380R). Obé mutace se podile;ji
v 99 % piipadi na vzniku achondroplazie. Také klinic-
ky obraz a rentgenové nélezy se shodovaly s pfiznaky
charakterizujici achondroplazii (1, 3, 4, 6, 7, 14, 15, 16).
Vyjimku tvofilo 20stupfiové valgdzni postaveni obou
kolennich kloubii ve stoje. V literatuie je vétSinou uva-
déna var6zni deformita kolennich kloubii, kterd je
vysvétlovana prer@stem fibuly k tibii (1, 4, 7, 11, 14).
PrestoZe i u naS$i pacientky je na rentgenovém snimku
patrny prerust fibuly k tibii, nevytvofilo se vardzni posta-
veni v kolennim kloubu. Jako pfic¢ina vzniku valgozity
se nabizi pritomnost hypoplazie laterdlniho kondylu
femuru, ktera vznikla pravdépodobné asymetrii ristu
epifyzarniho jadra distalni epifyzy femuru. Existuji pra-
ce, které popisuji vyvoj varozity béhem rlstu ditéte
s vrcholem akcelerace deformity v pubertdlnim véku
ajejim ukoncenim po uzavieni rastovych Stérbin (4, 11).
V jiném sdéleni jsou uvadény piipady s valgézni mecha-
nickou osou pfi spusténi olovnice ze spina iliaca ante-
rior superior, ale bez patrné deformace v oblasti kolen-
niho kloubu (7). Maly vzriist mize byt kompenzovan
prolongaci dolnich koncetin, deformity kolenniho klou-
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Obr. 3. A — mechanickd osa pred operaci valgus 20 stupiiii,
B — po operaci valgus 3 stupné.

bu osteotomiemi nebo temporarni epifyzeodézou (3, 5,
16). Neurogenni klaudikace u spindlni stendzy provaze-
né vypadky funkci nervovych kofend a myelopatii by-
vaji divodem k zadni dekompresi (3, 17). Sekundarni
artrotické zmény kolenniho kloubu nebyvaji Casté, ale

.

> 3

v \

\
N\

Vindow: 3 N

Obr. 4. Stav po aloplastice TEP levého kolenniho kloubu po
I roce.
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Obr. 5. A — rtg snimek v bocni projekci: hyperlordoza, Sipka ukazuje sacrum hori-
zontale, B — rtg snimek v predozadni projekci: Sipky stav po laminektomiich, C a D /
magnetickd rezonance v T2 vdZeném obraze / bilé Sipky — stenozy pdterniho kandlu
pred neurochirurgickou reoperact, cerné Sipky - sacrum horizontale.

Obr. 7. Stav po aloplastice kolenniho kloubu vievo, bocni
pohled, flexe 100 stuprii.

Obr. 6. Stav po aloplastice kolenniho
kloubu vlevo, extenze plnd, mechanickd
osa 3 stupné, vyska pacientky 126 cm.
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mohou se objevit ve 4. dekadé
a v pripadé bolesti a poruchy funk-
ce je mozno provést nahradu TEP
(2, 5).

U achondroplazie je také mozno
diskutovat k indikaci k aloplastice
kolenniho kloubu TEP. V literatu-
fe jsou tyto vykony spiSe ojediné-
Ié a operovani jsou vétSinou pa-
cienti stfedniho véku po korek¢nich
osteotomiich pro var6zni defor-
mitu, u nichZ doSlo druhotné z pre-
tizeni laterdlniho kompartmentu
ke vzniku atrézy a u pacientli po
prolongacich dolnich  koncetin
s naslednymi artrotickymi zména-
mi. Funk¢ni vysledky po aloplasti-
ce u mladsich pacientl (pod 55 let)
byly dobré i v dlouhodobém sledo-
vani a rovnéz subjektivni hodnoce-
ni bylo pozitivni (2). V jednom pfi-
padé¢ byla provedena dokonce
bilateralni aloplastika totalni endo-
protézou pro artrézu, kterd vznikla
po oboustranné korek¢ni osteoto-
mii pro vardzni deformitu provede-
nou pred 43 roky (5). V naSem pripadé byla pacientka
operovana z diivodu bolesti kolenniho kloubu, viklavos-
ti a pfitomnosti t€Zké fixované valgozity, ktera ji obte-
Zovala pri chizi. Pri indikaci pacienta k aloplastice je nut-
né vzit v uvahu, zda bolesti jsou vyvolany artrotickymi
zménami nebo zpisobeny spindlni sten6zou a jaka sloz-
ka prevazuje. Je vhodné kazdy piipad posoudit individu-
alné ve spolupréci s neurologem a neurochirurgem. V pii-
pad€ nutnosti aloplastiky je nutné pocitat s nékterymi
problémy souvisejicimi s tvarovymi kvantitativnim i kva-
litativnimi zménami skeletu, které je nutno vzit pred alo-
plastikou v tvahu. V kazdém piipadé je nutné provést
radiologické predoperacni vySetfeni kolennich kloub
vstoje, v¢etné axidlnich snimkt ¢ésky ve 30stupiiové fle-
xi, zhodnotit typ deformity, stupeni artrotickych zmén,
zméfit valgus uhel, mechanickou osu koncetiny, posoudit
tvarové a velikostni zmény, zméfit Sablonami velikost
komponent a eventudlné provést méfeni condylar twist
uhlu pomoci vypocetni tomografie (9). V pribéhu opera-
ce se mohou vyskytnout problémy se standardnim tibial-
nim extraartikuldrnim cilicem (dlouhd ty¢ pro kratky
bérec) a proto je vhodné si pripravit pro cileni na tibii
nahradni variantu nebo pouzit navigacni techniku. Po-
operacni priibéh vcetné rehabilitace u nasi pacientky byl
bez problému a nelisil se pfi srovnani s pacienty, u kte-
rych byla provedena aloplastika kolenniho kloubu TEP
z obvyklych indikaci.

Podékovdni: Autori prdce dékuji panu Doc. MUDr.
FE. Losanovi, CSc., Genetika Plzeri, s. . 0. za provedent
genealogického vysetreni pacientky a pani Dr. M. Za-
chové 7 Ustavu forenzni genetiky v Brné za odecteni
molekuldrné genetického vysetreni, které bylo provede-
no v laboratori Genetika Plzer, s. r. o.
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