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Operacni lé¢eni vrozeného rozstépu nohy —
kazuistika a prehled literatury

Surgical Treatment of Congenital Cleft Foot — Case Study and Literature Review

P. SPONER, T. KUCERA

Ortopedicka klinika Lékarské fakulty Univerzity Karlovy a Fakultni nemocnice Hradec Krélové

SUMMARY

Congenital cleft foot is a deformity characterised by genetic heterogeneity and a high degree of phenotypic variability.
This together with its very low incidence is the reason for rather controversial opinions on the treatment. The authors present
a case study of a boy with unilateral cleft foot classified as type Ill by Blauth-Borisch and type Il by Abraham et al., who
underwent a surgery at the age of 12 months. The defect was closed by rectangular soft tissue flaps, the intermetatarsal
ligament connecting the first metatarsal head and the third metatarsal head was reconstructed with local fibrous tissue flap.
The present hypermobility with extension position of the first ray were stabilised by the Kirschner wire inserted along the
axis of the first ray from the dorsum of the talus through the middle of its head to the medial chondrogenic tarsal bones and
further through the first metatarsal bone and the corrected metatarsophalangeal joint of the hallux. At the age of 6 years
and 7 months, due to dynamic abductovalgus foot deformity, lengthening calcaneal osteotomy was also performed.
Favourable clinical and radiographic outcomes of the used surgical technique were observed by the authors. The cleft foot
as such shall be treated after a thorough evaluation of the patient and his/her necessary monitoring during the childhood.

Key words: ectrodactyly, cleft foot, split hand/foot malformation.
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Rozstép (ektrodaktylie) nohy je vrozend vada charakte-
rizovana chybénim centralnich paprska nohy. Prvni dolo-
zZitelny popis postizeni pochézi z Jizni Ameriky z roku
1770, kdy Hartsinck pfirovnal deformitu k humiimu kle-
petu (7). Jedna se o velmi vzacné postiZeni s pfedpokla-
danou incidenci 1:90 000 narozenych pfi postiZeni obou
rukou a nohou, pfi izolovaném postiZeni nohou je odha-
dovana incidence 1:150 000 (13). Klinicky byly popsany
cetné variace této vrozené vady s riznym stupném rozstépu
smérem proximalnim a znacn€ proménlivou velikosti cen-
tralniho defektu (1, 2). Variabilita klinickych projevil vady
spolu s jeji velmi nizkou incidenci jsou diivodem pon&kud
kontroverznich nizord na
1écbu (3, 4, 8).

Cilem predloZené kazu-
istiky chlapce s vrozenym
rozstépem nohy je hodno-
ceni vysledku opera¢niho
léceni spolu s prezentaci
aktualniho diagnostického
pristupu a terapeutickych
moznosti této vzacné vro-
zené vady.
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Chlapci narozenému ve
40. tydnu téhotenstvi spon-
tanné zdhlavim (porodni
hmotnost 3940 g, vySka 52
cm) byl pii ortopedickém
vySetfeni na porodnici

diagnostikovén jednostranny rozstép nohy vpravo, vlevo
pak syndaktylie 1.-2. a 3.—4. prstu nohy. Chlapec nemél
pridruzené dalsi vrozené vady ve smyslu deformity
rukou nebo rozStépu rtu/patra, sonograficky nalez na
srdci, velkych cévach a mozku byl fyziologicky. V ramci
genetického vysSetfeni bylo anamnesticky vylouceno
plsobeni zavaznych exogennich vliva (infekce, farma-
koterapie, koufeni, alkohol, ionizujici zafeni) béhem
téhotenstvi. V rodinné anamnéze byla zjisténa parcialni
syndaktylie 2.-3. prstu obou nohou u chlapcova starsiho
bratra, nikdo dals$i z pfibuznych nemél zndmou vrozenou
vadu pohybového ustroji, molekularné genetickd diag-
nostika rozstépu nohy nebyla v dobé chlapcova narozeni
dostupné. Po bezproblémové poporodni adaptaci prospi-

Obr. 1. Alterace tihlu mezi talem a dlouhou osou prvniho me-
tatarzu pri rozstépu pravé nohy s kompletni absenci druhého
metatarzu na predoperacnim Sikmém (a) a bocnim (b) snimku.
Fig. 1. Alteration of the talo-first metatarsal angle in right
cleft foot with the absence of the second metatarsal in preope-
rative oblique (a) and lateral (b) view.
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Obr. 2. Korekce iihlu mezi talem a dlouhou osou
prvniho metatarzu na pooperacnim dorzoplantdrnim
(a) a bocnim (b) snimku.

Fig. 2. Correction of the talo-first metatarsal angle
in postoperative dorsoplantar (a) and lateral (b)
view.

Obr. 3. Klinicky ndlez 10 rokii po operaci rozstépu nohy.
Fig. 3. Clinical finding 10 years after the cleft foot surgery.

Obr. 4. Rentgenovy ndlez 10 rokii po operaci rozstépu nohy
na dorzoplantdrnim (a) a bocnim (b) snimku v zdtéZi.

Fig. 4. Radiological finding 10 years after the cleft foot
surgery in dorsoplantar (a) and lateral (b) weight-bearing
view.
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val béhem novorozenenckého a koje-
neckého véku.

Pfi  predoperacnim  klinickém
vySetfeni rozstép pravé nohy oddélo-
val prvni prst od ctrvtého a péatého
prstu. Rozstép zasahoval az do oblas-
ti tarzu, druhy a tfeti prst nohy chy-
bél. Hallux byl deviovan do 50° val-
gozity s pasivné korigovatelnym
postavenim v metatarzofalangealnim
kloubu. Pfitomna byla vyrazna
hypermobilita prvniho paprsku. Pata
postiZzené koncetiny byla v 5° valgo-
zity, hybnost hlezna byla do 10°
extenze a 40° flexe.

Rentgenové vySetfeni prokdzalo
pritomnost 4 metatarzl a 3 prsta, alte-
raci uhlu mezi talem a dlouhou osou
prvniho metatarzu pfi rozStépu pravé
nohy s kompletni absenci druhého
metatarzu, zaloZeni zadni partie pravé
nohy bylo fyziologické. Tento nilez
odpovidal typu III dle Blautha-Bori-
sche a typu II dle Abrahama et al.
(1, 2) (obr. 1).

Operacni vykon byl proveden ve
dvanicti mésicich véku v celkové
anestezii v supinacni poloze v bez-
krevnosti. Nejprve byly preparovany
rektangularni koZni laloky stidavé
s bazi plantarn€ a dorzalné. Poté byla
vzhledem k pfitomné hypermobilité
a extenénimu postaveni prvniho
paprsku z posteromedidlni incize po
preparaci Slach m. tibialis posteri-
or, m. flexor digitorum longus, m.fle-
xor hallucis longus a medidlniho
nervové-cévniho svazku identifiko-
vana zadni partie talu s naslednym
zavedenim  Kirschnerova  drétu
podélné v ose prvniho paprsku
z dorza talu stfedem jeho hlavice do
medidlniho chondrogenniho tarzél-
niho zakladu a dale prvnim metatar-
zem pi'es korigovany metatarzofalan-
gedlni kloub halluxu. Nasledovala
rekonstrukce vazivového spojeni
mezi hlavici prvniho a hlavici tfetiho
metatarzu s vyuZitim laloku mistni
vazivové tkané, ktery byl fixovan
transosedlnimi stehy. Po uvolnéni
bezkrevnosti s ovéfenim fyziologic-
kého prokrveni operované nozky
véetné koZnich lalokd a prstd nésle-
dovalo zaloZeni Redonova drénu
a sutura posteromedialni rany s uza-
vérem pritomného rozSt€épu nohy.
Byla pfiloZena sadrova fixace s jejim
dotoenim po primarnim zhojeni
operacnich ran a odstranéni stehd
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(obr. 2). Za 6 tydnt byla fixace sejmuta, Kirschneriiv
drat byl odstranén a bylo zahéjeno procvicovani pohybu
hlezna. Chlapec zvladl samostatnou chtizi od 16 mésict
véku, pro zkriceni prvniho metatarzu mél od 29 mésict
v€ku individudlni ortopedické vlozky do obuvi. V 6
letech a 7 mésicich véku byla z divodu dynamické
abduktovalg6zni deformity pravé nohy provedena pro-
longacni osteotomie kalkanea s dolécenim v sddrové
fixaci na 6 tydnt a naslednym zhotovenim individualni
ortopedické vlozky do obuvi.

Pfi vySetfeni za 10 rokidi po operaci rozstépu pravé
nohy chlapec chodil bez bolesti s dobrou vydrzi chize,
pro kterou preferoval béZnou obuv. Chlapec a jeho rodi-
¢e byli spokojeni s funkénim i1 kosmetickym vysledkem
(obr. 3). Rentgenologicky bylo na snimcich v zatéZi pfi-
znivé zaloZeni skeletu zadni casti nohy, navikuldrni
a krychlové kosti. Patrna byla pfitomnost pouze 2 kosti
klinovitych s hypoplazii I. metatarzu (tento zkrdcen
oproti levé stran€ o 14 mm) a hallux valgus interphalan-
geus pii jinak pfiznivém postaveni prvniho paprsku na
dorzoplantarni a bo¢ni projekci (obr. 4).

DISKUSE

Rozs$tép ruky a/nebo nohy (split hand/foot malforma-
tion SHFM) je koncetinovd malformace postihujici cen-
tralni paprsky autopodia (ruky/nohy). Zatimco v ptvod-
né¢ publikovanych pracech autofi povazovali za
ektrodaktylii absen¢ni deformity distalni partie koncetin
a termin roz§t€p ruky/nohy byl vyhrazen pro typické
malformace, jsou v recentnich pracech oba terminy
pouZzivany jako synonyma (6). Vrozeny rozStép
ruky/nohy je vrozena vada s vysokym stupném fenoty-
pové variability, kterd byla pozorovéana jak mezi jednot-
livymi pacienty, tak mezi jednotlivymi koncetinami
téhoz jedince. MiZe se projevit syndaktylii, CasteCnym
roz§tépem ruky/nohy, aplazii a/nebo hypoplazii ¢lanka
prstl, metakarpl a metatarzti. V t€Zkych pripadech maji
ruce a nohy tvar klepeta (8).

Pfi jiZ zndmé genetické heterogenité ektrodaktylie jak
u izolovaného postiZeni, tak pfi jejim vyskytu spolec¢né
s dalsimi anomaliemi, zlistavaji kauzalni geny u fady pfi-
padil nezndmé. Do soucasné doby bylo identifikovano
Sest lokaci nesyndromového SHFM fenotypu: SHFM1
na 721, SHFM2 na Xq26, SHFM3 na 10q24, SHFM4
na 39q27, SHFMS na 2q31 a SHFM6 na 12q13 (5). Nej-
castéjsi je autozomalné dominantni dédicnost s reduko-
vanou penetraci. Nejznaméjsi syndromovou ektrodakty-
lii je EEC syndrom, charakterizovany ektrodaktylii,
ektodermdlni dysplazii a rozS§t€épem rtu/patra, ktery je
podminény mutaci TP63 genu (6). Na zdkladé animal-
nich studii je rozstép ruky/nohy zpiisoben funkénim
defektem apikdlniho ektodermélniho hiebene, ktery
podmitiuje formaci koncetinového pupenu u embrya
(12).

SHFM je moZné diagnostikovat prenatalné pomoci 3D
sonografického vySetfeni plodu od jedenactého tydne
gestacniho véku. Zcela zdsadni z hlediska prognozy je
rozliSeni izolovaného postiZeni plodu a plodu se sdru-
Zenymi anomadliemi (11). Na zdkladé studia rentgenové
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morfologie vlastnich a publikovanych pfipadii Blauth
a Borisch klasifikovali deformity podle poc¢tu piitom-
nych metatarzii (2). Typy [ all jsourozstépy nohy s men-
$im deficitem, nebot oba typy maji pét metatarzl. Zatim-
co u typu I jsou vSechny metatarzy normdlni, u typu II
jsou metatarzy castecné hypoplastické. S rostoucim
stupném deformity klesd pocet metatarzii: typ III ma
metatarzy Ctyfi, u typu IV jsou tfi, typ V ma dva meta-
tarzy a typ VI jeden. Za dvé dopliikové formy jsou ozna-
Covany: 1) polydaktylni typ = rozStép nohy s centralni
polydaktylii, 2) diastaticky typ = monodaktylni noha
s diastazou ¢i aplazii tibidlni.

Abraham et al. publikovali klinickou klasifikaci, ze
které 1ze vychazet v 1écebnych doporucenich (1). U typu
I s centrdlnim deficitem (obvykle postihujicim druhy
nebo tfeti metatarz, pfipadné oba metatarzy) rozstép
zasahuje do urovné stfedu metatarzi a nedochazi k odde-
leni mediélnich a lateralnich paprskd prednozi. U typu
II zasahuje hluboky rozstép az ke kostem tarzu, dochazi
tak k rozdéleni prednoZzi. Typ Il znamend kompletni
absenci prvniho az tfetitho nebo také ctvrtého paprsku.

Lécba rozstépu nohy musi byt vzhledem k fenotypové
variabilité¢ vady vZdy individualizovana. Cilem 1écby je
nebolestiva, zatéZe schopna noha s moznosti obouvani
(4). Mirné asymptomatické vady s plantigradni nohou,
ktera je schopnd noSeni obuvi, autofi pouze observuji
a ponechévaji takové deformity bez 1écby. Nohy s roz-
Stépem typu I dle Abrahama et al. a typu I dle Blautha-
Borische funguji dobfe bez opera¢niho uzavéru a paci-
enti mohou obvykle nosit boty, které jsou mensi, ale
nejsou modifikované (8, 10). U mirnych symptomatic-
kych vad je doporuceno noSeni ortopedické obuvi. V pii-
padé rozstépu nohy typu II dle Blautha-Borische jsou
preferovany individudlni vlozky, které prispivaji k lepsi
distribuci zatéze nohy béhem chlize a brani dalsi defor-
maci. U mirnych deformit v§ak mohou byt vzacné pozo-
rovany pfi¢né orientované akcesorni kosti, které je nez-
bytné operacné odstranit z divodu redukce Sife nohy
(15).

Pro roz$tépy nohy typu II dle Abrahama et al. a typu
III, IV a V dle Blautha-Borische byla Woodem et al.
popséna technika uzavieni defektu pomoci pravouhlych
mékkotkanovych lalokii se sbliZenim divergentnich
metatarzil pomoci jejich osteotomie pfi bazi (15). Nedil-
nou soucasti vykonu je rekonstrukce vazivového spojeni
mezi hlavici prvniho a hlavici sousedniho laterdlniho
metatarzu, ke které doporucil mistni vazivovou tkar,
kloubni pouzdro, popfipadé Slachu m. plantaris nebo
fascia lata. Autoti doporucili provedeni operace mezi 6
mésici a 1 rokem véku. Recentné byla v této indikaci
také publikovana endobutton technika u osmileté divky
(13). Tani et al. prostym uzavérem roz§té€pu s metatar-
zalni osteotomii uspésné fesili vadu pii absenci jednoho
centralniho paprsku. U pacientd s absenci 2 nebo 3 cen-
tralnich paprskd se autoriim lalokova plastika s rekon-
strukci chybéjicich prstit neosvédcila z divodu tvorby
hypertrofickych jizev a vzijemné kolize prstd. Proto
v takovém ptipadé preferovali uzaver rozstépu s implan-
taci silikonového bloku do oblasti piivodniho defektu
k udrZeni Site nohy (14). Operacni 1écba typtt V a VI dle
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Blautha-Borische je velmi obtiZna. Snahou je dosaZeni
plantigradni nohy a proto mohou byt zvazovany prolon-
gace Achillovy Slachy, osteotomie kosti tarzu, resekce
kostnich prominenci a §lachové transfery (15). Ve vyctu
literarné publikovanych technik je vhodné uvést také
amputaci paprsku nohy, kterou autofi doporucili u pri-
padii s neproveditelnou rozsdhlou rekonstrukci (9).
Podle Abrahama et al. nejsou nohy s roz§tépem typu III
indikovany k operacni terapii (1).

Nase kazuistika dokumentuje vysokou fenotypovou
variabilitu SHFM vady s riznym stupném postiZeni kon-
¢etin u jednoho pacienta sahajici od mirné syndaktylie
prstl na jedné noze po t€zky druhostranny centralni roz-
Stép nohy. Pres velmi nizkou incidenci se mliZe ortoped
pfi preventivnim vySetfeni novorozeneckych a kojenec-
kych kycelnich kloubti s uvedenou vadou setkat. Vlastni
1é¢ba rozstépu nohy by méla byt provadéna po diklad-
ném individudlnim zhodnoceni pacienta s jeho nezbyt-
nym sledovanim do ukonceni kostni zralosti.
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