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WSTEP

Streszczenie

Wstep. Choroba Olliera (chrzestniakowatos$¢ érodkostna, fac. enchondromatosis)
jest schorzeniem bedacym przyczyna, nieréwnej dtugosci konczyn i ich znieksztatcen.

Cel pracy. Celem pracy jest przedstawienie wynikéw leczenia ww. problemow kli-
nicznych z uzyciem stabilizator6w zewnetrznych.

Materiat i metody. Materiat obejmuje dane dotyczace przebiegu leczenia 7 cho-
rych w wieku od 2 do 16 lat, u ktérych wykonano wydtuzenie i korekcje osi podczas
16 operacji. Materiat uwzglednia takze inne zabiegi towarzyszace wydtuzaniu, zawarto
w nim réwniez dane dotyczace przebiegu leczenia i pojawiajacych sie zdarzen niepo-
zgdanych.

Wyniki. Uzyskalismy korekcje skrocenia i zaburzen osiowych konczyn u 4 na 7 cho-
rych (zn. tych, ktdrzy osiagneli dojrzatoé¢ szkieletowa). Srednia wskaznika wydtuzania wy-
niosta 40 dni/cm. Udato nam sie unikngé najpowazniejszych powiktan w trakcie leczenia.

Whioski. Otrzymane wyniki pozwalaja na wniosek potwierdzajacy skuteczno$¢ sto-
sowania stabilizatoréw zewnetrznych, zwtaszcza pier§cieniowych, w leczeniu deforma-
cji korczyn w przebiegu choroby Olliera.

Summary

Introduction. Ollier disease (multiple enchondromatosis) causes leg length discre-
pancy and axial deviations.

Aim of the study. The aim of the study was to present the results of the treatment of
these clinical issues using external fixators.

Material and methods. Clinical records of 7 patients aged between 5 and 16 years,
who underwent correction during 16 surgeries of lower limb lengthening and correc-
tion, were reviewed. Our material includes also data about other concommitant surgical
procedures and complications arising during the treatment.

Results. We achieved full correction of the deformity and restoration of length in 4
of 7 patients (i.e. in those who reached skeletal maturity). The mean healing index was
40 days/mm. We could avoid major complications during the treatment.

Conclusions. The results obtained it his group allow for considering external fixa-
tors, especially ring frames, as a effective tool for the managemnt of limb deformities
in Olliers disease.

rozlegtych, niekiedy mnogich mas chrzestnych w ob-

Choroba Olliera (chrzestniakowatos¢ $rodkostna, rebie trzondéw i przynasad koéci dtugich, rzadziej pta-
tac. enchondromatosis), ktorej pierwsze opisy pojawity  skich, zazwyczaj z zajeciem jednej konczyny. Uznaje
sig na przetomie XIX i XX wieku (1), to rzadkie schorze-  sig jg za jedng z chondrodysplazji przebiegajaca z de-
nie uwarunkowane genetycznie, lecz niewystgpujace fektem kostnienia $rodchrzestnego i proliferacjg ekto-
rodzinnie, ktérego podstawowg cechg jest obecnos¢ powych obszardéw tkanki chrzestnej. Nie udato sie jak
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dotad jednoznacznie przesledzi¢ i wyjasni¢ patogene-
zy schorzenia u ludzi. Zmiany chrzestne w chorobie
Olliera cechuje wysokie ryzyko transformacji nowotwo-
rowej w chrzestniakomigsaki (fac. chondrosarcoma),
co obserwuije sie u 10-30% przypadkdéw po uzyskaniu
dojrzatosci szkieletowej (2, 3). W zespole Maffuccie-
go (chrzestniaki $rodkostne oraz dodatkowo mnogie
naczyniaki tkanek miekkich) ryzyko takie jest jeszcze
wieksze (4).

Problemem ortopedycznym w chorobie Olliera,
gdzie patologia dotyczy rosnacego szkieletu, jest na-
rastajgca wraz z wiekiem réznica dtugosci konczyn
oraz ich deformacje wynikajace z asymetrycznego
wzrostu i podatnosci ostabionych mechanicznie kosci
dtugich na odksztatcenia. W wiekszosci przypadkow
ww. choroby zajeta jest jedna z konczyn dolnych, co
w istotnych sposéb zaburza chdéd, pocigga za sobg
konieczno$¢ stosowania zaopatrzenia ortopedyczne-
go i znaczaco obniza sprawno$¢ i wydolnosé fizyczng
chorych. W przypadku zajecia konczyny gérnej — pro-
blemem stajg sie ograniczenia funkcji konczyny w za-
kresie samoobstugi, a znieksztatcenie kohczyny i réz-
nica dtugosci ma réwniez znaczenie kosmetyczne.

Jak wspomniano wczesniej, leczenie ortopedycz-
ne w chorobie Olliera ma na celu egalizacje dtugosci
konczyn i korekcje ich deformacji. Odbywa sie to za
pomocg osteotomii korekcyjnych, poprzez tzw. stero-
wanie wzrostem (ang. guided growth), czyli wykorzy-
stanie czasowego lub statego, asymetrycznego Iub
symetrycznego hamowania dziatania chrzastek na-
sadowych (epifizjodezy) oraz w kohcu na drodze wy-
dtuzania kohczyn wraz z korekcja zaburzen osiowych,
najczesciej z uzyciem stabilizatoréw zewnetrznych.

CEL PRACY

Celem pracy jest przedstawienie wynikow le-
czenia nierdownej dtugosci konczyn dolnych i za-
burzen ich osi powstatych u chorych w przebiegu
choroby Olliera, leczonych z uzyciem stabilizatoréw
zewnetrznych, z uwzglednieniem specyfiki wielo-
etapowego postepowania terapeutycznego i wyste-
pujacych w tej grupie chorych probleméw pojawia-
jacych sie w trakcie leczenia.

MATERIAL | METODY

Materiat obejmuje dane dotyczace 7 chorych leczo-
nych w naszym osrodku w latach 2004-2016 i operowa-
nych z powodu choroby Olliera w obrebie kohczyn dol-
nych (segment udowy i segment goleniowy). Na grupe
te sktada sie 4 chiopcow i 3 dziewczynki w wieku od
2 do 16 lat (w chwili rozpoczecia leczenia), u kazde-
go z chorych schorzenie wigzato sie z zajeciem jed-
nej z konczyn dolnych (czterokrotnie lewej konczyny
dolnej, trzykrotnie — prawej). Okres obserwacji wynosit
facznie od roku do 9 lat (od zakonczenia leczenia).

Korekcja znieksztatcen konczyn dolnych, tzn. zabu-
rzenh ksztaltu i osi, oraz wydtuzanie:

— odbywato sie na drodze wydtuzania segmentu

udowego i/lub goleniowego z uzyciem stabili-

zatora zewnetrznego — 16 zabiegdw operacyj-
nych (8 x udo i 8 x golen),

— poprzedzone byto u 3 chorych osteotomig korek-
cyjna (1 x udo i 2 x golen),

— poprzedzone lub uzupetnione byto czterokrotnie
asymetryczng epifizjodezg (w naszym materiale:
dystalnej chrzastki nasadowej kosci udowe)).

Dane dotyczace liczby i rodzajéw zabiegdw u po-

szczegolnych chorych przedstawia rycina 1.

U Epifizjodeza
(udo)

O Wydtuzenie
(udo)

H Wydtuzenie
(golen)

l Osteotomia
(udo)

B Osteotomia
(golen)

hiihady

DK NM ES BK KM JB MM

Ryc. 1. Rozktad liczby réznych rodzajéw zabiegéw u poszczegdl-
nych chorych (inicjaty chorych u dotu wykresu)

Praca ma charakter retrospektywny, a dane dotycza-
ce oceny chorych pochodzg z okresu przed rozpocze-
ciem leczenia oraz na koniec okresu obserwacji. Oce-
na kliniczna obejmowata: pomiary dtugosci konczyn,
zaburzenia osiowe w ptaszczyznie czotowej, strzatko-
wej i zaburzenia torsyjne i ocene zakresu ruchow w sa-
siednich stawach. Ocena radiologiczna oparta byta na
radiogramach telemetrycznych w projekcji przednio-
-tylnej i bocznej oraz ocenie zaburzen osi i nieréwno-
8ci poszczegdlnych segmentow konczyn. Uwzgled-
niono réwniez wystepowanie niepozadanych zdarzen,
do ktérych dochodzito podczas leczenia z uzyciem
stabilizatoréw zewnetrznych. Podzielono je wedtug Pa-
leya (5) na trzy grupy:

1. problemy - pojawiaja sie w fazie wydtuzania i/lub
konsolidacji, mozna je pokona¢ metodami nie-
operacyjnymi i nie wymagaja interwencji chirur-
gicznej; nie majg wptywu na koncowy wynik le-
czenia,

2. przeszkody — podobnie jak problemy pojawiajg
sie w trakcie leczenia, wymagajg interwencji chi-
rurgicznej, lecz nie majg wptywu na koncowy wy-
nik leczenia,

3. powiktania rzeczywiste — wystepuja w catym okre-
sie leczenia ($rod- i pooperacyjne), moga mieé
charakter miejscowy lub uogdlniony, pozostajg
nierozwigzane do konca leczenia i w istotnym
stopniu pogarszajg jego wynik.

WYNIKI

Ponizej podane wartos$ci réznicy dtugosci i za-
burzeh osiowych oparte sg na badaniu radiologicz-
nym. Wyjsciowe skrécenie operowanych segmentow
konczyn dolnych wahato sie od 10 do 80 mm. Poza
skroceniem, istotne zaburzenia osiowe obecne byly
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Ryc. 2a-d. Osteotomia korekcyjna kosci udowej. Seria radiograméw: przed zabiegiem (a), bezposrednio po zabiegu (b), po usunieciu ma-

teriatu zespalajacego (c) oraz po 2 latach od operacji (d)

w 15 segmentach sposrod 16 operowanych (94%).
Obejmowaty one odchylenia w ptaszczyznie czoto-
wej (koslawos¢ albo szpotawos¢ rzedu od 8 do 38°
oraz w jednym przypadku deformacje w ptaszczyznie
strzatkowej — tytozagiecie goleni rzedu 9°). Nie zareje-
strowano istotnych zaburzen torsyjnych.

U jednego z chorych przed pierwszym etapem
wydtuzania wykonano dwukrotnie osteotomie korek-
cyjng goleni (w wieku 2 i 5 lat), u kolejnego chorego
— osteotomie korekcyjna uda w wieku 3 lat. Zabiegi
te stuzyly doraznej korekcji osi konczyny, a w ciggu
okoto 2-3 lat dochodzito do nawrotu znieksztatcenia
i dalsze leczenie prowadzono na drodze wydtuza-
nia (ryc. 2a-d).

U 4 chorych leczenie obejmowato réwniez asyme-
tryczng epifizjodeze dystalnej chrzastki nasadowej
kosci udowej (w 3 przypadkach z powodu koslawosci
i w1 przypadku z powodu szpotawosci). Leczenie to
poprzedzato lub uzupetniato wydtuzanie i korekcje osi
z uzyciem stabilizatoréw zewnetrznych. Wyniki tego
etapu leczenia przedstawia rycina 3.

Wydtuzanie z korekcjg osi wykonano 8-krotnie
w segmencie udowym i 8-krotnie w segmencie golenio-
wym. Trzy z tych zabiegéw wykonano z uzyciem jedno-
ptaszczyznowego stabilizatora klamrowego, pozostate
z uzyciem stabilizatorow pierscieniowych (6-krotnie
.Klasyczny” aparat llizarowa, 7-krotnie rama prze-
strzenna Taylora — TSF®). Wydtuzanie obejmowato ko-
rekcje skrocenia rzedu 16 do 80 mm ($rednia 51 mm),
korekcja osiowa dotyczyta deformacji katowych od
8 do 38° (srednia 20°). U wszystkich chorych dys-
trakcje rozpoczynano po 5-7 dniach od zabiegu ope-
racyjnego. Zaktadana predko$¢ dystrakcji wynosita
1 mm na dobe (4 x 0,25 mm/d). Po okresie dystrakcji
i konsolidacji regeneratu decyzje o usunieciu aparatu
podejmowano na podstawie radiologicznego obrazu
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Ryc. 3. Wielko$¢ (°) katowej koslawosci (valgus) albo szpotawo-
8ci (varus) przed epifizjodeza z uzyciem pltytki ésemkowej oraz
w chwili jej usuniecia

wydtuzanej kosci. Wskaznik wydtuzania ksztattowat sie
w zakresie 18-95 dni/cm ($rednia 40 dni/cm). Przykfad
korekcji osiowej i wydtuzania z uzyciem stabilizatora
TSF® przestawia rycina 4a-d.

CzestosC wystgpowania poszczegdinych zdarzen
niepozgdanych przedstawiono w tabeli 1. Srednio mie-
lismy do czynienia z dwoma zdarzeniami niepozadany-
mi w trakcie kazdego z wydtuzen.

Tab. 1. Zestawienie liczbowe zdarzen niepozadanych

Problemy:

— Infekcje powierzchowne 14

— Przej$ciowe ograniczenie zakresu ruchéw 16

— Opdznione powstawanie regeneratu — zmiana planu 6
dystrakciji

Przeszkody:

- Przejéciowy niedowtad n. strzatkowego - wymiana 1
wszczepu

- Destabilizacja aparatu - wymiana wszczepow 1

Powiktania prawdziwe 0

tacznie 38
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Ryc. 4a-d. Wydtuzanie uda wraz z korekcjg szpotawoéci z uzyciem
ramy przestrzennej Taylora (TSF®). Seria radiograméw: przed zabie-
giem (a), bezposrednio po zabiegu (b), w trakcie wydtuzania (c) oraz
po usunieciu stabilizatora (d)

Czterech sposréd 7 chorych osiggneto dojrzatosé
szkieletowa. U 3 z nich leczenie uznano za zakonczo-
ne z wynikiem dobrym (pozostata réznica dtugosci
konczyn nie wieksza niz 1,5 cm i uzyskano poprawne

zosiowanie segmentoéw konczyny dolnej). U jednego
z nich pozostaje jeszcze do wydtuzenia segment udo-
wy, ten etap leczenia na prosbe chorego odtozono na
przysztos$¢. Przed pozostatym 3 chorymi kolejne etapy
leczenia.

DYSKUSJA

Ze wzgledu na rozlegto$¢, mnogos¢ i lokalizacje
chrzestniakow $rédkostnych u chorych z chorobg OlI-
liera leczeniem z wyboru nigdy nie stato sie usuwanie
zmian (6, 7) ani uzupetnianie ich przeszczepami kost-
nymi, cho¢ opisywane sg przypadki implantacji prze-
szczepdw kostnych, jako uzupetnienia bardzo rozle-
gtych wydtuzen (8, 9).

Deformacje katowe obserwowane sg u ok. 80% za-
jetych kosci udowych i ok. 40% kosci piszczelowych.
Osteotomie korekcyjne uznawane sg za metode doraz-
nej korekcji znieksztatcen osiowych, nie sa obarczone
wyzszym ryzykiem zaburzen lub op6znien zrostu, jed-
nak, podobnie jak w naszym materiale, u chorych nie-
dojrzatych szkieletowo nalezy spodziewac sie nawrotu
deformaciji (7).

Stosowanie asymetrycznej epifizjodezy ma charak-
ter pomocniczy. Nalezy pamieta¢, iz w chorobie Ollie-
ra zrédtem patologii osiowych nie jest nieprawidtowe
dziatanie samej chrzastki wzrostowej, lecz sg nimi
zaburzenia kostnienia $rédchrzestnego. Kontrolujac
wzrost kosci na dtugos$é, w ten sposdb raczej ocze-
kujemy utrzymania status quo istniejgcych zaburzen
osiowych i braku ich pogorszenia niz doraznej i istotnej
z klinicznego punktu widzenia poprawy.

Natomiast metodg z wyboru jest od lat wydtuzanie
z uzyciem stabilizacji zewnetrznej, a stosowanie urzg-
dzeh pozwalajacych na przestrzenna, tréjwymiarowa
korekcje wydaje sie najskuteczniejsze (10-13). Aparaty
pierscieniowe dajace mozliwo$¢ wieloptaszczyznowe;j
stabilizacji odtamoéw kostnych pozwalaja na optymal-
ng ich fiksacje w sytuacjach rozlegtych zmian chrzest-
nych, gdzie mozna by spodziewa¢ sie obluzowania
wszczepow kostnych (11, 14, 15). Mata liczba operaciji
w naszym materiale nie pozwala na wyciagniecie sta-
tystycznie istotnych wnioskdéw na ten temat, nie pod-
lega jednak dyskusji fakt, ze stabilizator przestrzenny
pozwala na jednoczesng poprawe osi i wydtuzanie,
a stabilizator przestrzenny wspomagany dodatkowo
programem komputerowym sterujacym przebiegiem
korekcji (TSF®) zapewnia wieksza precyzje dziatania.

Wykonywanie osteotomii dystrakcyjnej w obszarze
mas chrzestnych nie jest przeszkodg w uzyskaniu do-
brego regeneratu kostnego (16), opisywane sg nawet
przypadki powstawania woéwczas petnowarto$ciowe;j
tkanki kostnej w miejscu nowo tworzacej sie kostni-
ny (11).

Uzyskana przez nas $rednia warto$¢ wskaznika
wydtuzania rzedu 40 dni/cm jest wynikiem obserwo-
wanym w leczeniu deformacji w przebiegu choroby
Olliera (10, 17). Wedtug Popkova i wsp. (18) mozna
znaczgco skréci¢ czas leczenia, stosujgc oprécz sta-
bilizatora przestrzennego wprowadzone $rodszpikowo
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prety elastyczne, a Baumgart i wsp. (19) opisujg po-
dobne wyniki podczas wydtuzania z uzyciem rosna-
cych gwozdzi $rodszpikowych.

Obserwowane w naszym materiale problemy pod
postacig infekcji miaty charakter wytacznie powierz-
chowny i odpowiadaty typowi pierwszemu klasyfi-
kacji wedtug Paleya (5). Podobnie — ,wpisane” w te
metode leczenia sg czasowe ograniczenia zakresu
ruchéw w stawach, a w zestawionym przez nas ma-
teriale — w stawie kolanowym. Przyjeli§my podobnie
jak inni autorzy (20, 21), ze wartos¢ 30° jest zakresem,
ktérego osiagniecie i utrzymanie zalecane jest cho-
rym w trakcie wydtuzania i jest warto$cig graniczna,
przy ktérej prowadzimy dalej dystrakcje bez zmiany
jej tempa.

Przyczyna obluzowania wszczepu u kolejnego
chorego wynikata z jego nieprecyzyjnego umiesz-
czenia w kosci podczas zabiegu w obrebie mas
chrzestnych i byta naszym technicznym btedem.
Podobnie przejSciowe porazenie nerwu strzatkowe-
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