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SAZETAK

Longitudinalni redukcijski defekt radijusa odnosno radijalna displazija je naziv koji se koristi
za opisivanje skupine kompleksnih prirodenih anomalija na podru¢ju radijalne strane
podlaktice. Ova anomalija sastoji se od spektra stanja koja variraju od hipoplazije palca do
odsutne palcane kosti i palca te obuhvaéa hipoplaziju povezanih misic¢a, ligamenata, tetiva,
zivaca i krvnih zila.(1) Ova se stanja mogu javljati kao izolirani defekti no uglavnom se javljaju
u asocijaciji jedni s drugima u nekom stupnju. (2) Lijeenje ove anomalije obuhvaca
konzervativni pristup te operativnu rekonstrukciju koja obuhvaca razne metode pristupa koji su
idalje u razvoju. U ovom radu uz pregled dosadasnjih saznanja o radijalnoj displaziji prikazana
je pacijentica s ovom prirodenom anomalijom te je opisana fizioterapeutska intervencija koja

je primijenjena u svrhu njene rehabilitacije.

Kljucne rijeci: longitudinalni redukcijski defekt radijusa, prirodena anomalija, hipoplazija



SUMMARY

Longitudinal radial deficiency, i.e. radial dysplasia is a term used to describe a group of
complex congenital anomalies on the radial side of the forearm. The anomaly consists of a
spectrum of conditions which can vary from thumb hypoplasia to absent radius and thumb, and
it includes muscles, ligaments, tendons, nerves and blood vessels hypoplasia. These conditions
can appear as isolated defects, however they usually occur in association with each other to
some degree. Treatment of the anomaly involves conservative approach and operational
reconstruction which includes various methods of approach which are still under development.
Along with the review of previous findings, the patient with the congenital anomaly has been
presented in this thesis and physiotherapeutic intervention has been described which has been

used for the purposes of the patient’s rehabilitation.

Key Words: longitudinal radial deficiency , congenital anomaly, hypoplasia



ZAHVALA

Posebnu zahvalu upucujem svom mentoru, naslovnom predavacu Slavenu Medjimurecu,
mag.physioth., koji mi je pomogao pri odabiru teme i prikupljanju informacija. Zahvaljujem na
vremenu koje je odvojio za mene, ustupio mi potrebne podatke te mi omogucio da napiSem

ovaj rad.

Veliko hvala roditeljima pacijentice, posebice gospodi Heleni. Bez njezine suradnje i

velikodusnosti kao i informacija koje mi je pruzila rad ne bi bio ostvariv.

Takoder veliko hvala mojoj majci na podrSci kroz obrazovanje.



1. UVOD

Za organiziranje spektra anomalija gornjih udova predlozeno je nekoliko klasifikacijskih
shema. Najraniji klasifikacijski sustav iz spektra prirodenih anomalija gornjih udova datira iz
1829. godine autora Isidora Saint-Hilairea, koji je opisane anomalije klasificirao u blage ili
teSke. Mnoge su Klasifikacijske sheme predstavljene od tada pri ¢emu je Swansonova
klasifikacija jedna od poznatijih, kao i "OMT" Klasifikacija (prema Oberg, Manske, Tonkin)
koja je ujedno i posljednja sluzbena klasifikacija prihvac¢ena 2014.godine. (3,4) Swanson u
svojoj klasifikaciji prirodene anomalije gornjih udova dijeli na: poremecaje formacije dijelova/
zastoj razvoja (gdje spadaju transverzalne i longitudinalne deficijencije), poremecaje
diferencijacije, udvostrucenja, pretjeran rast dijelova, zaostajanje u rastu, sindrom
konstrikcijske vrpce (prstena) te generalizirane skeletne anomalije. (5) "OMT" klasifikacija
temelji se na anatomskim i genetskim informacijama i Kkoristi tri glavne odrednice:
malformacije, deformacije i1 displazije, pri ¢emu pojam displazije oznacava abnormalnost u

razvoju i rastu stanica i/ili tkiva i organa. (3)

Radijalni defekti predstavljaju 25-33% svih prirodenih anomalija gornjih ekstremiteta.(6)
Radijalna i ulnarna displazija su dva naj¢esca tipa kongenitalnih longitudinalnih defekata ruke,

a defekt radijusa je tri do Cetiri puta ¢es¢i od ulnarnog.(7)

Longitudinalni redukcijski defekt radijusa (eng. Radial Clubhand) ili displazija radijusa je vrlo
rijetka kongenitalna anomalija karakterizirana promjenjivim stupnjem nedostataka duz
radijalne strane gornjih udova. Obuhvaca spektar od blage hipoplazije do potpune odsutnosti
radijusa, palca, karpalnih kosti te miSica 1 ostalih struktura. Takvo se odstupanje moze javljati
kao izolirani defekt radijusa, no moze se javiti u sklopu raznih simptoma koji se javljaju na

sistemskoj i muskuloskeletnoj razini.(8)



2. LONGITUDINALNI REDUKCIJSKI DEFEKT RADIJUSA

3.1. DEFINICIJA

Longitudinalni redukcijski defekt radijusa (LRDR) predstavlja neuspje$nu longitudinalnu
formaciju radijusa odnosno palcane kosti koji se oc€ituje djelomic¢nom ili potpunom odsutnoséu
radijusa. Ovo stanje moze biti povezano i s hipoplazijom ili aplazijom palca, karpalnih kosti
kao i muskulature na preaksijalnoj ili radijalnoj strani ekstremiteta.(9) Za opisivanje
longitudinalnog redukcijskog defekta radijusa, u stranoj literaturi Cesto se koristi naziv ‘radial
clubhand' zbog toga $to Saka u radijalnoj devijaciji prema podlaktici podsje¢a na golfsku
palicu. (10)

3. ANATOMIJA | FUNKCIJA

Podlaktica, antebrachium, obuhvaca podrucje od 2-3 cm ispod lakatnog zgloba sve do korijena
Sake. Kostanu joj osnovu ¢ine palcana kost (radijus) i lakatna kost (ulna) koje su po obliku
duge, cjevaste kosti. Kada su ruke polozene uz tijelo, a dlanovi okrenuti prema naprijed —
orijentacijski polozaj, one stoje paralelno jedna uz drugu, radijus lateralno, a ulna medijalno.
Zadebljali okrajci ovih kostiju nose konkavne zglobne plostine za spoj s humerusom
proksimalno i karpalnim kostima distalno. Osim toga, radijus i ulna se uzglobljavaju i

medusobno §to omogucuje obrtanje jedne kosti oko druge 1 to u pravilu radijusa oko ulne. (11)

Radijus ili pal¢ana kost sacinjena je od trupa te proksimalnog i distalnog okrajka. Trup radijusa
je trostrano prizmati¢nog oblika — ima tri ruba, tri plohe i simetrian je prema trupu ulne.
Proksimalni okrajak radijusa naziva se glava, a distalno od nje nalazi se tuberositas radii —
hrapava ovalna struktura koja je hvatiste bicepsa brachii. Distalno od hrapavosti radijusa nalazi
se podru¢je na koje se hvataju razni misici, uklju¢ujuéi pronator teres, pronator quadratus,
supinator te ekstrinziéni misi¢i Sake.(12) Distalni okrajak radijusa ima oblik Cetverostrane

prizme i artikulira s karpalnim kostima. (11)
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Slika 1:Desni radijus i ulna u supinaciji / pronaciji: pogled sprijeda

Izvor: https://valeriewmsk.weebly.com/elbow-anatomy.html

Karpalne kosti (ossa carpi) su kosti koje se priklju¢uju na skelet podlaktice i leze u korijenu
Sake. Karpus sacinjava osam kratkih kosti: 0s scaphoideum, os lunatum, os triquetrum, os
pisiforme, os trapezium, os trapezoideum, os capitatum te os lunatum. Karpalne kosti ; 0s
lunatum i os scaphoideum artikuliraju s radijusom u zglobu koji se naziva art.radiocarpea ili

radiokarpalni zglob. (11)

Trapezna karpalna kost spaja se s 1.metakarpalnom kosti i tako ¢ini karpometakarpalni zglob

palca. (11)

Radijus omogucava podlaktici i Saci pronaciju i supinaciju, fleksiju i ekstenziju u laktu te
dorzalnu i palmarnu fleksiju, radijalnu i ulnarnu devijaciju (abdukciju) te cirkumdukciju u
ru¢nom (radiokarpalnom) zglobu.(12) U lakatnom zglobu (odnosno humeroradijalnom dijelu
zgloba) radijus zajedno s ulnom izvodi fleksiju i ekstenziju prema humerusu.(11) Ukupni opseg
ovog pokreta iznosi oko 150°. U radioulnarnom dijelu lakatnog zgloba izvodi obrtanje odnosno

supinaciju ili pronaciju. Opseg tih kretnji iznosi oko 150° - pronacija 70°, a supinacija 90° U


https://valeriewmsk.weebly.com/elbow-anatomy.html

radiokarpalnom zglobu izvode se kretnje palmarne i dorzalne fleksije te radijalne i ulnarne
devijacije (abdukcije). Palmarna fleksija doseze 80° , dorzalna fleksija 70° dok su radijalna i
ulnarna manjeg opsega: radijalna devijacija se izvodi do 20°, a ulnarna do 40°.(13) U prvom
karpometakarpalnom zglobu palca izvode se kretnje abdukcije i adukcije palca, opozicije i
repozicije te cirkumdukcije i kretnje u medusmjerovima.(11) Zbog iznimne mobilnosti i

specijaliziranosti palca moguce je izvodenje navedenih kretnji kao i normalna funkcija Sake.
(14)
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Slika 2: Kosti Sake
lzvor: http://www.anatomystuff.co.uk/news/tutorial-on-the-anatomy-of-the-wrist-bones-and-

ligaments/

4. EPIDEMIOLOGIJA | PREVALENCIJA

Tako je longitudinalni redukcijski defekt radijusa najéesca longitudinalna deformacija, opcenito

je vrlo rijetka.(7) Ucestalost u metodoloski ispravnim studijama cijele populacije iznosi 1: 6.000


http://www.anatomystuff.co.uk/news/tutorial-on-the-anatomy-of-the-wrist-bones-and-ligaments/
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/ 8.000 zivorodene djece. Ovo je CeSca incidencija nego u klasi¢nim procjenama koje navode
pojavu 1:30.000 / 100.000 djece gdje postoji mogucnost da nisu dokumentirani pacijenti koji
su se lijecili negdje drugdje, lokalno ili se nisu lijecili uopce. (15) U istrazivanju gdje je pracena
prevalencija kongenitalnih anomalija gornjih ekstremiteta u razdoblju od 10 godina u podrucju

jedne regije, autori navode incidenciju pojavnosti LRDR-a 1.3 : 10.000 Zivorodene djece. (16)

Smatra se da se ceS¢e javlja kod muSkog spola, kao i sve prirodene anomalije gornjih
ekstremiteta, u omjeru od 3:2. (17) Radijalna displazija se javlja bilateralno u otprilike 50%

pacijenata, a kada je defekt unilateralan ¢es¢e zahvacda desnu stranu. (2)

5. ETIOLOGIJA

Formacija gornjih udova zapocinje oko Cetvrtog gestacijskog tjedna.(18,19) Uzro¢ni ¢imbenici
za razvoj LRDR, bilo genetski ili okoli$ni, javljaju se u kriticnom periodu embriogene
diferencijacije izmedu cetvrtog i petog tjedna embrionalnog razvoja.(9,10) Ako su u pitanju
okoli$ni ¢imbenici, oni inhibiraju brzinu uredne diferencijacije dijela koji se najbrze mijenja, a

stani¢ne su komponente vrlo osjetljive u tom odredenom trenutku.(9)

Tocan uzrok vecine prirodenih anomalija gornjih ekstremiteta nije poznat te isto tako tocan
uzrok ove anomalije ostaje upitan.(20) Neki od uzroka za koje se smatra da djeluju na razvoj
ove anomalije uklju¢uju spontane mutacije, teratogene lijekove te razne sindrome.(15) Smatra

se da je pojava ovog defekta ¢eS¢e sporadi¢na mutacija nego naslijedeno stanje.(7)

Izlaganje antiepileptickim lijekovima tijekom trudnoce, posebice valpori¢noj kiselini,
povezano je s pojavom ove anomalije. Ostali lijekovi koji se smatraju rizi¢nim jesu talidomid,

fenobarbital te aminopterin.(21) Lamb i suradnici su temelju pregleda embriologije, genetike i



anatomije radijalne displazije zakljucili i sugerirali da je mogu¢i uzrok deformiteta oStecenje

apikalnog ektoderma na prednjoj strani pupoljka uda u razvoju.(22)

lako molekularna baza izoliranog longitudinalnog redukcijskog defekta radijusa nije otkrivena,
pojedinci vrlo ¢esto imaju probleme na sistemskoj i misi¢no-kostanoj razini.(10) Goldfrab i
suradnici su zabiljezili da je 67% pacijenata s LRDR imalo povezanu miSi¢no-kostanu ili
sistemsku abnormalnost, §to bi znacilo da je samo 33% pacijenata imalo izoliranu deformaciju
ekstremiteta.(23) S druge strane, u Campbellovoj operativnoj ortopediji autori navode da se
povezane sréane, hematopoeticke, gastrointestinalne i bubrezne anomalije javljaju kod
priblizno 25% pacijenata s LRDR-a. Najcesce povezani sindromi jesu Holt-Oram sindrom,
Fanconijeva anemija, TAR (trombocitopenija odsutnog radijusa) te VACTERL asocijacija
(vertebralni defekti, analna atrezija, malformacija srca, tracheoesophagealna fistula, atrezija
jednjaka, abnormalnosti bubrega i udova). (2) Radijalna displazija u asocijaciji s Fanconijevom
anemijom i trombocitopenijom je naslijedena kao autosomno recesivno svojstvo; U asocijaciji

s Holat- Oram sindromom naslijedena je u autosomno dominantom uzorku.(2)

LRDR takoder je povezan s trisomijom 13 i trisomijom 18; takva djeca imaju viSestruke
prirodene defekte kao 1 intelektualne teskoce koje Cine operativni zahvat neprimjerenom

solucijom bez obzira na tezinu deformiteta.(2)

6.KLASIFIKACIJA LONGITUDINALNOG REDUKCIJSKOG
DEFEKTA RADIJUSA

Klasifikacija radijalne displazije se prakticira kroz razli¢ite modele. Neki autori za
klasifikacijske kriterije uzimaju u obzir samo deformacije ili odsutnost radijusa, dok drugi uz
to ukljucuju i abnormalnosti palca i karpalnih kosti. Prvu klasifikaciju radijalne displazije

napravili su Bayne i Klug (1987.) te su rasporedili nedostatke radijusa u Cetiri tipa na osnovu



radioloSkih znacajki radijusa. U ovoj Klasifikaciji je izravno povezan stupanj defekta radijusa

sa stupnjem klinickog deformiteta displazije radijusa. (24)

Tip 1. Blaga hipoplazija — nerazvijenost ili nepotpun razvoj, radijus koji je kra¢i distalno —
distalna epifiza radijusa je prisutna, ali je njezin rast smanjen $to dovodi do normalnog izgleda
radijusa kraé¢e duljine. Proksimalna epifiza je normalnog rasta. Radijalna devijacija Sake je

blaga i gotovo je uvijek prisutna hipoplazija palca.

Tip 1. Hipoplastic¢an radijus — radijus ima i proksimalnu i distalnu epifizu, ali je rast neispravan

u obje. Javlja se minijaturna verzija radijusa.

Tip I11. Znacajna hipoplazija, djelomi¢na odsutnost radijusa — najéesca je odsutnost distalne
dvije tre¢ine radijusa. Saka je u radijalnoj devijaciji, a ulna je kraéa nego obi¢no te savijena u

smjeru radijusa.

-----

poduprta s radijalne strane tako da je u izrazitoj radijalnoj devijaciji.

U pregledu koji su napravili Bayne i Klug , tip IV displazije bio je prisutan kod 67 od 101
ekstremiteta.

James AM. i suradnici su 1999. godine prosirili po€etnu klasifikaciju i nadodali jo§ dva tipa
kako bi obuhvatili sve defekte na radijalnoj strani ruke, potpunije ih objasnili te ukljucili palac
i defekte karpalnih kosti u kriterij. (1)

Tip N. Izolirana anomalija palca — hipoplastic¢an ili odsutan palac. Radijus i karpus su normalni.

Tip 0. Nedostatak karpalnih kostiju (os scaphoideum ili druge radijalne kosti) uz hipoplasti¢an
ili odsutan palac dok je radijus normalne duljine. Radijalna devijacija ne mora biti prisutna kod
tipa 0 ve¢ se javlja ako su prisutne kontrakture mekog i miSi¢no-tetivnog tkiva na radijalnoj
strani.

Posljednji tip u klasifikaciji su nadodali Goldfarb i sur.(2005.) opisujuéi radijalnu displaziju sa
zahvacéeno$c¢u nadlaktice odnosno humerusa. U ovoj se klasifikaciji uzimaju u obzir samo

anomalije radijusa i humerusa. (25)

Tip V. Potpuno odsutni radijus i abnormalne manifestacije u proksimalnom humerusu i
glenoidu. Odsutan proksimalni dio humerusa. Ulna se svojim proksimalnim djelom uzglobljuje

s humerusom.
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Slika 3: Klasifikacija radijalne displazije

Izvor: https://www.limblength.org/conditions/club-hand/#

7. KLINICKA I PATOLOSKO-ANATOMSKA SLIKA

Pacijenti s longitudinalnim redukcijskim defektom radijusa pretezito se prezentiraju s tri
osnovna obiljezja: kratom podlakticom, Sakom u radijalnoj devijaciji te odsutnim ili
hipoplasti¢énim palcem.(26) Skeletni deformiteti i anatomske abnormalnosti kod longitudinalnog
redukcijskog defekta radijusa manifestiraju se na cijeloj ruci. Lopatica, klju¢na kost i
nadlakticna kost su vrlo Cesto manje veliCine, a ulna je karakteristi¢no kratka, zadebljala 1
zaobljena s povremenom sinostozom s ostatkom radijusa. Podlaktica je izmedu 50% i 75%
duljine kontralateralne podlaktice s obujmom koji obi¢no ostaje isti kroz period rasta. Potpuna
odsutnost radijusa je najcesca, no kod parcijalnih nedostataka uglavnom je prisutan prokismalni
dio radijusa. Saka je u radijalnoj devijaciji zato §to misi¢i podlaktice nisu efikasni te zato §to ne

postoji potpora na radijalnoj strani karpusa.(27) Os scaphoideum i 0s trapezium odsutne u vise


https://www.limblength.org/conditions/club-hand/

od pola ovih pacijenata; os lunatum, trapezoideum i pisiforme su nedostatne u 10%; palac -
metakarpalne kosti i1 falange su odsutne u vise od 80% slucajeva iako je zakrzljali palac ¢esto
prisutan. Os capitatum, hamatum, triquetrum i Cetiri metakarpalne kosti te falange s ulnarne
strane su jedine kosti gornjih ekstremiteta koje nemaju nedostataka kod gotovo svih

pacijenata.(2)

Misi¢i su gotovo uvijek nedostatni, iako defekti variraju. MiSi¢i koji polaze s medijalnog
epikondila (m. pronator teres, flexor carpi ulnaris, flexor carpi radialis) dobro su razvijeni no
imaju abnormalno hvatiste te se zbog toga ponasaju kao radijalni devijatori Sake. MiSi¢i koji
polaze s lateralnog epikondila Cesto su nedostatni.(27) Misi¢i koji su Cesto fizioloski su m.
triceps brachii, extensor carpi ulnaris, extensor digiti minimi, mm. lumbricales i interossei, te
misi¢i hipotenara. Duga glava bicepsa je gotovo uvijek odsutna, a kratka glava je hipoplasti¢na.
M. brachialis je takoder Cesto nedostatan ili odsutan. M. brachioradialis je odsutan kod
otprilike 50% pacijenata. Gotovo su svi ostali miSi¢i podlaktice takoder nedostatni, s
abnormalnim hvati§tima. Zivci takoder imaju neobi¢an uzorak. Deformacija, kratka podlaktica
1 Saka u devijaciji su gotovo uvijek prisutne pri rodenju. Palac je karakteristi¢no odsutan ili
nedovoljno razvijen, a kontralateralni palac je takoder nedostatan u unilateralnim i bilateralnim
slu¢ajevima. Saka je obitno znatno malena. Metakarpofalangealni zglobovi obi¢no imaju
ogranicen pokret fleksije 1 hiperelasti¢ni su. Fleksorske kontrakture ¢este su u proksimalnim
interfalangealnim zglobovima te je ukocenost lakatnog zgloba u ekstenziji takoder ¢esta pojava.
Lamb je otkrio da ukoliko je zahvacenost unilateralna ona ne utjece znacajno na aktivnosti

svakodnevnog Zivota, no bilaterana zahvaéenost smanjuje ASZ za jednu treéinu. (2)



Slika 4: Prikaz djeteta s radijalnom displazijom lijeve ruke

Izvor: Murphy GRF, Logan MPO, Smith G, Sivakumar B, Smith P. Correction of "Wrist"
Deformity in Radial Dysplasia: A Systematic Review and Meta-Analysis. J Bone Joint Surg Am.
2017;99(24):2120-2126. d0i:10.2106/JBJS.17.00164

8. LIJECENJE

Metode i nacini lijeCenja LRDR-a jo§ uvijek su razvoju i nije odlu¢eno koji je pristup lijecenju
najbolji i najefikasniji.(28,15) Lije¢enje prirodene anomalije kod djece, pogotovo operativno,
predstavlja veliki izazov zato §to je tesko predvidjeti kako ¢e dijete psiholoski i funkcionalno
odgovoriti na deformiranu ili djelomi¢no aplasti¢nu ruku. Vazno je razumjeti da dijete nije
»minijaturna verzija odrasle osobe« i da se znatno razlikuje od odraslih u svim aspektima pa
tako i u lijeenju i rehabilitaciji.(29) S terapijskim intervencijama vazno je zapoceti $to je
moguée ranije nakon rodenja te nije preporuéljivo odgadati operativnu rekonstrukciju
deformacija.(10,29) Naime, s devet mjeseci dijete koje se normalno razvija ima obostrani
palmarni stisak Sake, a u razdoblju od prve do druge godine Zivota pocinje se Koristiti troprstim
hvatom.(30) Do tre¢e godine Zivota dijete usvaja obrasce koordinacije ruka-oko koje je nakon

tog razdoblja vrlo teSko promijeniti. Nakon Cetvrte godine Zivota i najuspjeSnija kirurSka
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rekonstrukcija deformiranog ekstremiteta mozda nece uspjeti promijeniti fiksne obrasce

funkcija ruku.(29)

Postupci lije¢enja koji se trenutno koriste SU neoperativno odnosno konzervativno lijeCenje te
operativno lije¢enje koje obuhvaca postupke centralizacije i radijalizacije (uz pomo¢ ili bez
vanjskog fiksatora tzv. llizarova metoda) , ulnarizacije, izoliranog otpustanja mekog tkiva sa ili
bez ulnarne osteotomije supstitucije radijusa uvezenim tkivom (kao $to je mikrovaskularni
razini ukljucuje distrakciju mekog tkiva, nakon ¢ega slijedi neki oblik kirurSke intervencije,
uglavnom centralizacije ili radijalizacije s prijenosom susjednih tetiva kako bi doslo do
repozicije i ponovnog uspostavljanja ravnoteze Sake.(15) Glavni ciljevi lijeenja su stvaranje
stabilne, centralizirane i funkcionalne Sake, odrZavanje mobilnosti i stabilnosti ru¢nog zgloba,

ocuvanje uzduznog rasta podlaktice te postizanje prihvatljive kozmeticke korekcije.(28, 34)

8.1. OPERATIVNO LIJECENJE

Smatra se da je operativno lije¢enje prikladna intervencija, posebice kod tipa 111 i IV.(28) lako
danas nema utvrdenih rjeSenja za blage radijalne defekte kao Sto su tip I 1 Il uglavnom je moguce

operativno pristupiti i tipu I1. (10)

Centralizacija je prva operativna metoda koja se pocela koristiti za LRDR. Prvi ju je opisao
Syre 1894.godine, no ta je procedura bila nezadovoljavajucéa te su mnoge modifikacije stvorene
na njegovu prvotnu verziju kako bi se poboljsali dugoro¢ni rezultati.(35) Danas se izvodi na
nacin da se pristupa kroz dvije kozne incizije te se izvodi resekcija karpalnih kosti kako bi se
stvorio usjek za postavljanje glave ulne. Zatim se Saka centralizira na glavu ulne te se
Kirschnerova Zica provlaci kroz drugu ili tre¢u metakrpalnu kost te retrogradno kroz ulnu.(26,10)
Iako je centralizacija bila omiljena metoda lijecenja teSkih oblika displazije radijusa , neka su
istrazivanja u dugorocnom pracenju pacijenata pokazala povratak radijalne devijacije u ru¢nom
zglobu. Lamb i suradnici su zabiljezili vracanje Sake u radijalnu devijaciju kod 7 od 15
pacijenata, u pracenju od 21 do 31 godine nakon operacije.(36) Shariatzdeh H, Najd Mazhar F,
Jafari D i Taheri H. su u postoperativhom prosjeénom periodu pracenja od 90 mjeseci opazili

da je kut podlaktica — $aka iznosio 52 (40-60) stupnja za razliku od 25 (15-35) stupnjeva koliko
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je iznosio odmah nakon operacije. Postotak korekcije iznosio je 66%, a gubitak korekcije nakon

duzeg vremena iznosio je 54%. (37)

U pokusaju ostvarivanja boljih dugoro¢nih rezultata operacije, Buck- Gramcko predstavio je
novu metodu operacije- radijalizaciju s transferom tetiva. Kod ove operacije se Saka, zajedno
sa radijalnim karpalnim kostima, postavlja na glavu ulne u blagoj ulnarnoj devijaciji odnosno
ulna se postavlja u ravninu Il.metakarpalne kosti. Takoder, misSi¢i extensor carpi radialis i
flexor carpi radialis se premjestaju kako bi se oslabile sile radijalne devijacije te se postigao
misici balans koji prevenira povratak Sake u devijaciju. Operaciji se pristupa kroz veéu koznu
S inciziju na dorzalnoj strani Sake i podlaktice. Kirschnerova zica se retrogradno provlaci kroz

ulnu, distalno kroz radijalne kosti karpusa te kroz drugu metakarpalnu kost. (38)

Geck 1 suradnici su usporedili rezultate centralizacije (14 ekstremiteta) i radijalizacije (15
ekstremiteta) u prosje¢nom periodu pracenja od 50 mjeseci. Kod Sest od 14 ekstremiteta koji su
bili podvrgnuti centralizaciji bila je potrebna ponovna operacija. Kod 2 od 15 ekstremiteta koji

su bili podvrgnuti radijalizaciji bila je potrebna ponovna operacija. (39)

U meta - analizi koju su izradili Murphy G, Logan M, Smith G, Sivakumar B i Smith P rezultati
su pokazali kako je radijalizacija o¢uvala bolji opseg pokreta u "ru¢nom zglobu" (46°) i duljinu

ulne (13.6 cm) za razliku od centralizacije (25° 1 11.5 cm).(15)

Ulnarizacija (procedura koju je osmislio Paley 1999.) je prva metoda lijecenja koja nije ukazala
na povratak radijalne devijacije i zaustavljanja rasta ulne. Glavna razlika u odnosu na ostale
operacije jest to S$to se ovdje pristupa s palmarne strane i cijeli se karpus premjesta na ulnarnu

stranu ulne.(40)

Kod pacijenata s odsutnim palcem moze se izvesti i tzv. policizacija ili opal¢avanje — operacija

pri kojoj se na mjesto palca premjesta cijeli prst, najéesce drugi (indeks).(41)

Operativnim postupcima Eesto prethodi produljenje mekog tkiva i distrakcija ulne vanjskim
fiksatorom odnosno distraktorom tzv. soft- tissue distraction. Produljenje ulne vanjskim
fiksatorom u prosjeku traje 2 -3 mjeseca ¢ime se istodobno ekspandiraju i meka tkiva. Tipi¢na
duljina produljenja na dan iznosi oko 0.75 mm na radijalnoj strani okvira fiksatora. Okvir mogu
podesavati roditelji ili zdravstveni djelatnici.(42) Fiksator se pri¢vr$éuje uz pomo¢ 2-3 pina
proksimalno (proksimalni dio ulne) i 2-3 pina distalno (kroz baze metakarpalnih kosti) i smjesta
se na ulnarnu dorzalnu stranu podlaktice i Sake.(34) Ova metoda znacajno pomaze kod djece s

tezim oblikom radijalne displazije.(43)
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Mnogi autori naglasavaju ekstenzornu kontrakturu lakta kao vaznu odrednicu u evaluaciji
pacijenta za operativnu rekonstrukciju. Zbog Sake polozene u radijalnoj devijaciji, dijete obi¢no
moze doseéi usta bez fleksije u laktu te nakon operativnog zahvata i centralizacije Sake,

aktivnosti ruka-usta mogu predstavljati znac¢ajni problem.

RADIALIZATION
centralization =

Slika 5: Centralizacija VS. radijalizacija

Izvor: Buck-Gramcko D. Radialization as a new treatment for radial club hand. J Hand Surg
Am. 1985;10(6 Pt 2):964-968. doi:10.1016/s0363-5023(85)80013-7

Slika 6: Vanjski fiksator
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Izvor: Thirkannad, S. M., & Burgess, R. C. (2008). A Technique for Using the Ilizarov Fixator
for Primary Centralization in Radial Clubhand. Techniques in Hand & Upper Extremity
Surgery, 12(2), 71-78.

8.2. KONZERVATIVNO LIJECENJE I PREOPERATIVNA PRIPREMA

Neoperativno lijecenje indicirano je kod djece s minimalnim deformitetom i stabilnim
zglobovima. Odnosno, konzervativnim lijeCenjem mogu se tretirati djeca s tipom i Il LRDR-
a te ona djeca kod kojih odredeni defekti sprjeCavaju uspje$ni operativni zahvat.(44)
Konzervativno lije¢enje, a ujedno i preoperativna priprema se sastoje od nosenja udlaga, ortoza,
serijskih gipseva odnosno imobilizacije te fizioterapije koja se temelji na pasivnom istezanju
tkiva na radijalnoj strani podlaktice.(45) Samo istezanje zapocinje nekoliko dana nakon rodenja.
Rucni zglob djeteta se pasivno isteze u centralni polozaj dok se lakat takoder pasivno ispravlja.
Roditelji ili staratelji upucéeni su kako to Ciniti te je pozeljno da provode navedene aktivnosti
Sto ¢esce. U vremenu izmedu istezanja djetetu se na ruku uglavnom postavlja udlaga koja seze
iznad lakta. Na taj nacin je lakat u fleksiji od 90°, a rucni zglob je centraliziran. Ako je meko
tkivo izrazito kruto, prakticira se noSenje gipsa (eng.serial casting) kojim se lakat i Saka
postavljaju u istu poziciju kao i udlagama. Serijsko gipsanje oznacava stavljanje nekoliko gipsa
na ekstremitet u odredenom vremenu s ciljem povecanja opsega pokreta i istezanjem skrac¢enih
miSica 1 mekih tkiva. Kada se postigne Zeljeni polozaj, noSenje udlaga nocu i istezanje danju se

provode do adolescencije odnosno do sazrijevanja kostiju.(46, 47)

Ortoze su ortopedska (mehani¢ka) pomagala koja pomocu vanjskih sila nadomjestaju,
kontroliraju, poboljSavaju, popravljaju ili obnavljaju funkciju pokreta pojedinih dijelova tijela.
Omogucuju odgovarajuéi stav tijela i pomazu kod ostecene funkcije lokomotornog aparata s
Sirokim spektrom djelovanja: ograniCenje i reguliranje smjera i opsega pokreta, ukocenje
zgloba, imobilizacija, podupiranje, rasterecenje, provokativno Zeljeno gibanje i usmjerenje
rasta prevencija i korekcija deformacija, sprjeCavanje patoloSkih pokreta, te poboljSanje ili

supstitucija funkcijskog deficita.(48)
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Konzervativno lijeCenje starije djece se odreduje po njihovoj funkcionalnoj sposobnosti. Kod
blagih devijacija Sake dugorocno noSenje udlaga moze pripomoci u centralizaciji medutim

deformacijske sile ¢e i dalje biti prisutne u zglobu te ¢e biti potrebna kirurska intervencija.

Fizioterapijski tretmani, kao i okupaciona terapija nisu invazivne metode te se mogu provoditi
istovremeno s terapijom ostalih stanja na sistemskoj razini koji se javljaju u asocijaciji s ovom

anomalijom. (49)

9. FIZIOTERAPIJSKA INTERVENCIJA

Fizioterapijska procjena novorodencadi, ali i djece s prirodenom anomalijom je kompleksan
profesionalni izazov poglavito zbog moguce promjenjivosti opce klinic¢ke slike. Funkcionalne
sposobnosti pacijenta — djeteta (ukoliko je to moguce) za fizioterapeutsku procjenu
najprikladnije je testirati kroz igru, koriste¢i igracke primjerene dobi djeteta. Pomna procjena
fizioterapeutu omogucéuje uoc¢avanje kompenzacijskih obrazaca aktivnosti sa ekstremitetom s
prirodenom anomalijom, ali i prac¢enje ekstremiteta uobicajenih anatomskih proporcija.(50)
Kod novorodene djece s prirodenim anomalijama potreba za fizioterapeutskom intervencijom
je Sto ranija, ali je u meduodnosu s klinickim statusom djeteta 1 mozebitnim medicinskim
intervencijama za odrZavanje djetetovog Zivota.(50)

Kod tipa I i 1l fizioterapeutska intervencija moze djelovati u pravcu poboljsanja funkcionalnog
statusa pacijenta — djeteta uz ortoti¢ku potporu, nakon ¢ega multidisciplinarni tim u dogovoru
s roditeljima djeteta odlucuje o eventualnom operativnom pristupu.(50)

Kod ostalih tipova koji podlijezu operativnoj korekcije, od izuzetne je vaznosti §to ranija
fizioterapeutska intervencija u cilju $to adekvatnije preoperativne pripreme, nakon koje ¢e
uslijediti operativni zahvat, te u konacnici najoptimalnija postoperativna terapija i
habilitacija/rehabilitacija. Fizioterapijska intervencija podrazumijeva kontrolirano i dozirano
istezanje, ocuvanje opsega pokreta barem dva susjedna zgloba, kontroliranu imobilizaciju u
funkcionalno najprimjerenijem poloZaju.

Protokol istezanja sastoji se od postepene longitudinalne distrakcije, ulnarne devijacije Sake te
ekstenzije sa stabilizacijom ulnokarpalnog zgloba. Ru¢ni zglob se isteze Sto je moguce blize

neutralnoj poziciji njeznim, ali ¢vrstim pasivnim istezanjem.(51)
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Sto je moguée ranije djetetova se ruka postavlja u ortotsku zastitu u smislu gipsa, udlage ili
ortoze, kako bi se istegla skracena tkiva te kako bi se Saka Sto pravilnije centrirala u odnosu na
podlakticu. Istovremeno, terapija se treba usmjeriti na povecanje i ocuvanje opsega pokreta svih
zglobova, posebice u lakathom zglobu odnosno pokretu fleksije u laktu.(51)

Prije operacije, temeljita habilitacija/rehabilitacija i evaluacija miSi¢no-koStanog sustava od
velike je vaznosti za opisivanje, predikciju i optimalizaciju funkcije Sake i gornjih ekstremiteta.
Preoperativna fizioterapeutska procjena ukljucuje status svih proksimalnih i distalnih zglobova

te njihovo aktivno koriStenje prilikom obavljanja funkcionalnih zadataka.(52)

RAME

Humerus moze biti skracen, subluksiran ili hipoplasti¢an, kao i muskulatura koja je najcesce
takoder hipoplasti¢na.(2) Potrebna je funkcionalna procjena ili procjena manualnim misiénim
testom (MMT) ramenog pojasa, m.pectoralisa te deltoidnog kompleksa. Holt- Oram sindrom
ukazao je na poveéanu povezanost s pojavnoS¢u anomalija ramenog pojasa. Rano iniciran
pasivan i aktivan opseg pokreta u ramenom zglobu moze povecati opseg pokreta kada integritet
zgloba premaSi miSi¢ni status. Aktivan opseg pokreta u ramenu moze se povecati i
potpomognutim jacanjem miSi¢a ranim terapeutskim vjezbama i pravilnim pozicioniranjem.
Vjezbe ukljucuju pasivnu asistenciju kako bi se humerus iz unutarnje rotacije postavio u
neutralnu poziciju prilikom aktivacije m. deltoideusa i retrakciju te depresiju lopatice u
proniranom polozaju (npr. na pilates lopti). Ovakve se vjezbe izvode uz pomo¢ lije¢nika/

fizioterapeuta te ukljucuju igru kako bi se facilitirao razvoj normalnih motornih obrazaca.(52)

LAKAT

Kod LRDR-a u laktu se mogu javljati ogranicena fleksija i ekstenzija u raznim stupnjevima pri
¢emu ogranic¢ena pasivna i aktivna fleksija predstavlja ¢es¢i problem. Rotacija podlaktice moze
biti kompromitirana, ali uglavnom nije faktor koji ometa funkciju. Ako je fleksija u laktu manja
od 60° tada je kirurSka centralizacija Sake kontraindicirana jer upravo radijalna devijacija Sake
u takvom slu¢aju omogucuje pacijentu da dotakne lice za obavljanje aktivnosti svakodnevnog

zivota 1 hranjenja. Prema tome, pacijent nakon operacije ne bi bio u moguc¢nosti obavljati
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aktivnosti ruka- usta. Primjena udlaga i ortoza, koje postavljaju Saku u neutralni polozaj, moze
rezultirati ogranicenjem kretnji fleksije u zglobu lakta, sto ¢e rezultirati sSmanjenom aktivnosti
ruka-usta kod dojencadi. 1z tog razloga kod pacijenta — djeteta s deficitima u zglobu lakta pri
primjeni ortoze i udlage fizioterapeutska evaluacija mora biti temeljita. Ukoliko aplikacija
ortoza ili udlaga kompromitira funkciju ruénog zgloba potrebno je maksimalno individualizirati
program vjezbi koje se izvode i u ku¢nim uvjetima prilagodbom za poticanje izvodenja
normalnih obrazaca pokreta i Sto raznolikijih senzornih iskustava ¢ime se postize povecanje
opsega kretnji u zglobu lakta. U slucaju kad je kretnja fleksije zadovoljavajuc¢a za funkcionalnu
uporabu, tada Ce se koristiti stati¢na progresivna ekstenzijska udlaga ili ortoza. Takav tip udlage
I ortoze moze smanjiti ili prevenirati dodatnu fleksijsku kontrakturu u zglobu lakta. (52)
Vjezbe se izvode 3 - 5 puta dnevno u trajanju od 5 do 10 minuta. Fizioterapeut mora biti pazljiv
u izboru 1 programu vjezbi koje ¢e roditelji izvoditi u kuénim uvjetima s djetetom — previse
vjezbi moze zbuniti roditelja, dok premalo vjezbi moze rezultirati gubitkom funkcije djetetovog
ekstremiteta.

U slucaju prisutnosti ograni¢enja kretnje ekstenzije, kod pacijenata s unilateralnim LRDR-a ona
primarno nece bitno ogranicavati funkcionalnost, zbog toga §to ¢e dijete- pacijent pojacano
koristiti drugi ekstremitet, te na taj na¢in kompenzirati navedeno ogranicenje.(52)

No, treba ista¢i da polozajno flektirani lakat naglasava skracenu podlakticu, pojacavajuci
vizualnu komponentu prirodene malformacije u vidu estetike, pa se mnogi pacijenti ili njihove
obitelji odluc¢uju na kirursku intervenciju (ukoliko ona ne utjece na funkciju). Kod pacijenata s
bilateralnom zahvaceno$éu, kretnja ekstenzije u laktu moze otezati odrzavanje opée higijene
(osobito perianalne regije), osobito ukoliko su ekstremiteti znacajno antropometrijski
smanjenih dimenzija. U lakatnom zglobu moze biti prisutna ekstenzijska kontraktura s
normalnom funkcijom m.tricepsa brachii i anomalnim  fleksorima (fleksorima s
neuobicajenim polazi$tima i/ili hvatiStima). Suprotno tome, moze do¢i do smanjenog krajnjeg
opsega pokreta ekstenzije zbog medusobne povezanosti anomalne muskulature,
neurovaskularnih struktura i koze. Ekstrinzi¢na muskulatura koja polazi s lateralnog epikondila
humerusa uglavnom je patoloski promijenjena ili je u potpunosti nerazvijena, dok ekstrinzi¢na
muskulatura s medijalnog epikondila ¢esto ima netaknuta polazista s abnormalnim hvatistima i
smanjenu mogucénost biomehanicke funkcije zbog nestabilnosti ru¢nog zgloba. Kod pacijenata
koji mogu posti¢i kretnju ekstenzije bez gubitka kretnje aktivne fleksije ili u slu¢aju pacijenata
s bilateralnom zahvacenoSc¢u koji zahtijevaju relativno produljenje ekstremiteta indicirana je

rana, njezna, intremitentna ekstenzijska imobilizacija.(52)
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Zahvacenost lakatnog zgloba kod pacijenata s LRDR-a moze kompromitirati tijek
habilitacije/rehabilitacije. Imobilizacija i funkcionalna sposobnost trebaju se temeljito
procijeniti, te je vazno odrediti prioritete habilitacije/rehabilitacije. Vjezbe za aktivan i pasivan
opseg kretnje u kombinaciji s noSenjem udlaga ili ortoza preko dana i no¢i imaju najbolji u¢inak
na zglob lakta kada je prirodena malformacija izraZzena na zglobu lakta, zape$¢u i Saci. Kod
dojencadi s ovakvim tipom zahvacenosti primjenjuje se rana razvojna terapija, poticanje razvoja
normalnih motornih obrazaca, te povecanje opsega kretnji. To se postize na nacin da se dijete
postavlja u pronirani polozaj s osloncem na zglobove lakta, pri ¢emu se izvode razvojne
tranzicije ili u pronirani polozaj s ekstendiranim zglobovima lakta uz pomoc¢ tzv. klina ili raznih
oblika mekih podloga.(52)

Lakat pozicionira Saku u prostoru, te je od velike vaznosti ukljuciti zglob lakata u procjenu i
habilitaciju/rehabilitaciju kod pacijenata s takvim tipom prirodene malformacije. PaZljiva
procjena statusa oba ekstremiteta koja se bazira na duzini ekstremiteta, funkcionalnoj uporabi i
misi¢no-kostanom statusu ukazati ¢e na ciljeve terapije i kirursku korekciju — ako je potrebna i

adekvatna u odredenom slucaju. (52)

RUCNI ZGLOB

Zbog mnogih pridruzenih defekata i abnormalnih struktura podlaktice, Saka se uglavnom nalazi
u izrazitoj radijalnoj devijaciji, te anatomski radiokarpalni zglob kao takav ne postoji, ve¢ se
govori o ulnokarpalnom zglobu. Ako se ne provodi kontinuirana i redovita imobilizacija moze
do¢i do daljnjeg razvoja kontraktura mekih tkiva, skra¢ivanja neurovaskularnih struktura, te
uvijanja ulne. Imobilizacija i pasivan opseg pokreta su presudni kod poboljSanja statusa mekih
tkiva prije operativne rekonstrukcije. Oprezno i dozirano istezanje ru¢nog zgloba je sastavni
dio i vjezbanja u kuénim uvjetima, te se kod novorodencadi izvodi nekoliko puta dnevno (3-5
puta), dok se kod djece iznad dobi od 6 mjeseci provodi barem jednom dnevno u trajanju od 20
minuta. Ako je moguca facilitacija bilo kakve ekstenzije, odnosno dorzalne fleksije u ru¢nom
zglobu, dok je zglob pasivno poloZen u neutralan polozaj, ta se ekstenzija treba aktivno poticati
u programu terapije. Kod djece i odraslih kod kojih se terapija pocela primjenjivati u kasnijoj
zivotnoj dobi, veci opseg pokreta postize se izuzetno tesko zbog definiranog skrac¢enja svih

struktura. (52)
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PALAC | PRSTI

Prirodene malformacije i anomalije naj¢es¢e Se pojavljuju u podru¢ju od prve do trece
metakarpalne kosti i pridruzenim falangama, te na povezanim okolnim tkivima i strukturama.
Zahvacenost palca znaCajno utjeCe na pacijentovu funkcionalnu sposobnost. Kada se radi o
hipoplasti¢nom palcu kretnje ekstenzije, abdukcije i rotacije palca uglavnom su ogranicene.
Ako je palac u potpunosti odsutan radi se o najtezem obliku prirodene malformacije/ anomalije,
te je policizacija Cesta metoda pristupa ovakvom tipu deficita. Drugi i treéi
metakarpofalangealni zglobovi su ukoceni u ekstenziji 1 ogranic¢eni u fleksiji. Drugi i treéi
interfalangealni zglobovi su &esto flektirani i ograni¢eni u ekstenziji. Cetvrti i peti prst su
uglavnom normalni. Muskulatura je takoder vrlo ¢esto nedostatna — najc¢esce ukljucujuci misic¢
flexor digitorum superficialis i profundus. Procjena i status misi¢a prstiju od velike su vaznosti
te se moraju temeljito odraditi. Cak i kada su prisutni aktivni fleksori prsta, mi§iéna snaga za
izvodenje aktivne fleksije prstiju nece biti dovoljna zbog radijalne devijacije Sake koja smanjuje
biomehanicku prednost tetiva.(22) Takoder je vazno ustanoviti funkcionalnu sposobnost kako
bi se odredio program imobilizacije, te kako bi se predvidio funkcionalni status nakon
operativne rekonstrukcije.

Kao sto postoji rizik od funkcionalnog gubitka nakon centralizacije kod pacijenata s
ograni¢enom fleksijom u laktu, tako 1 imobilizacija u ovakvom tipu prirodene malformacije
bitno utjee na funkciju prstiju. U nekim slucajevima upotreba funkcionalnijih prstiju na
ulnarnoj strani Sake moze biti povecana i poboljSana zbog radijalne devijacije Sake, zato Sto su
u takvom poloZzaju prsti na ulnarnoj strani Sake usmjereni prema van 1 prema polju manipulacije
i rukovanja. . (22)

Kod odsutnosti palca ili prisutnosti slabosti misica tenara, imobilizacija se moze koristiti kako
bi se poticalo Sirenje otvorenog luka- prostora izmedu palca i drugog prsta (eng. web space) za
funkcionalni stisak i hvat.(22) Moguc¢nost hvata (prstohvata) najvise ovisi o postojecoj
muskulaturi.

U terapiju je vazno ukljuciti istezanje i vjezbe. Kod zglobova u kojima nedostaje opseg pokreta
izvode se njeZni, pasivni pokreti. Razvoj svih hvatova se potice kroz funkcionalne igre kao $to
su igre nizanja predmeta (primjerice perlica na nit ili vecih igracaka na konop), grafo-
motoric¢kih zadataka, te igrom s rizom, grahom, bobom koji su izvrsni i za razvoj senzornih
osjeta kao i poboljsanje fine motorike i sl. Vjezbe snazenja mogu biti u sklopu igra kao $to su

igranje plastelinom ili glinom, povlacenje konopa te bacanja i hvatanja lopte (razli¢itih veli¢ina
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I materijala). Igre za razvoj fine motorike i vjezbanje opozicije izvode se kod djece s

hipoplasti¢nim palcem. (52)

Tablica 1: Misi¢no-kostani problemi i predloZene strategije lijecenja

zglob misi¢no koStana funkcionalna strategije lijeenja i rehabilitacije
ogranienja ogranienja
svaki zglob koji se Imobilizacija,
Svi evaluacija mora repozicionira te pasivan opseg pokreta kako bi se meka
zglobovi obuhvacati detaljnu koristenjem tkiva preoperativno izduZila, procjena
proksimalnu i distalnu udlaga/ortoza ili obavljanja ASZ,
misi¢no-kostanu procjenu rekonstrukcijom nosenje ortoza do kostane zrelosti
moze utjecati na
funkciju
smanjen opseg
dosega i obrambenih | aktivno potpomognuti pokreti, aktivni te
RAME reakcija, otezano pasivni pokreti i viezbe, viezbanje ASZ,
smanjen pokret fleksije i | oblagenje- stavljanje potpomognuto snazenje, vjezbe za trup
abdukcije majice u hlace
ograni¢ena fleksija aktivnosti koje pasivne, aktivho potpomognute te aktivne
uklju¢uju ruka-usta vjezbe, kuéni program vjezbanja,
pokret, imobilizacija ru¢nog zgloba kako bi se
zakopcCavanje potaknula aktivnost lakta, koriStenje
kosulja (gumba) i medicinskih pomagala za ASZ
hlaca
LAKAT vjeZbe pasivnog opsega pokreta, kuéni
program vjezbanja, estetsko zbrinjavanje
ograni¢ena ekstenzija ogranienje dosega, kod unilateralne zahvacenosti,
toaletna/ intimna funkcionalno zbrinjavanje kod bilateralne
njega zahvacenosti
umanjeno koristenje imobilizacija,vjezbe pasivnog, aktivno
RUCNI radijalna devijacija, radijalne strane Sake | potpomognutog i aktivnog pokreta, kuéni
ZGLOB nestabilnost karpusa program treninga, no$enje udlaga tijekom
no¢i do kostane zrelosti
oslabljeni snazni
hvat, troprsti, fini te
hiperekstenzija lateralni hvat, vjeZbe pasivnog, aktivno potpomognutog i
metakarpofalangealnog otezano aktivnog pokreta, vjezbe hvata i snazenja
zgloba, fleksija IP zakopcCavanje hvata, poticanje koriStenja prstiju radijalne
zglobova, prsti na gumba i patentnog | strane Sake- kasna korekcija ruénog zgloba
. ulnarnoj strani uglavnom zatvaraca, moze smanjiti funkciju prstiju na radijalnoj
Prsti funkcionalni, na radijalnoj nerazvijenost strani Sake

uglavnom ne (flexor
digitorum superf, i
profundus nedostaju)

grafomotorike,
naglaseno koristenje
prstiju na ulnarnoj
strani
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Palac usporena fina imobilizacija, vjezbanje obavljanja ASZ,

hipoplasti¢an, odsutan motorika vjezbe hvata i stiska, policizacija
(opalcavanje)
nemogucnost podnosenja nerazvijenost
Razni tezine dok je dlan otvoren svodova Sake, razvojna terapija Sake, modificirane
zglobovi ili izvodenja razvojnih smanjena lopatica i tranzicije i razvojne 'handling' tehnike

tranzicija koje zahtijevaju | gornji ekstremitet,
noSenje tezZine na gornjem smanjena snaga
ekstremitetu

Sake

Izvor: BROOKS, C. (1998). Rehabilitation of Radial Club Hand. Techniques in Hand & Upper
Extremity Surgery, 2(1), 78-85. doi:10.1097/00130911-199803000-00011

9.1.CILJEVI FIZIKALNE TERAPIJE

Proporcionalno s tezinom i stupnjem deformiteta krece se i funkcionalna ograni¢enost osoba s
LRDR-a. Ovisno o stupnju anomalije ona moZe izrazito nepovoljno utjecati na pacijentovu
Sposobnost u obavljanju aktivnosti svakodnevnog zivota kao i u sudjelovanju u Zeljenim
aktivnostima. S druge strane, blazi oblici ove anomalije gotovo neznatno utjeCu na navedene
faktore. Upravo zbog toga je vazno odrediti klasifikaciju anomalije, te provesti pomnu
fizioterapijsku evaluaciju koja ukljucuje procjenu svih zglobova i test funkcionalnih
sposobnosti Takoder, nepovoljan utjecaj na funkcionalnu sposobnost zna¢ajno ovisi o tome je

li zahvacéenost unilateralna ili bilateralna.

Pocetni cilj fizikalne 1 okupacione terapije jest istezanje ukocenih 1 skrac¢enih tkiva radijalne

strane podlaktice, te pasivno pozicioniranje $ake u centralni poloza;j.(53)

Nadalje, cilj je poboljSanje funkcije misi¢a, koordinacije, osjeta te odrzavanje mobilnosti svih
zglobova kako bi se kasnije Sto lakSe mogle obavljati aktivnosti svakodnevnog Zivota, stekao
najveéi mogucéi stupanj nezavisnosti te se minimizirala invalidnost uzrokovana prirodenim

defektom.

Terapijski tretman koji provode fizioterapeuti ukljucuje imobilizaciju, pasivno istezanje,

ocuvanje 1 povecanje opsega pokreta, propriocepcijske 1 stimulacijske vjezbe za Saku, kuéni
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program treninga i edukaciju roditelja o provodenju istog, te edukaciju o zamjenskim

tehnikama i/ili uporabi prilagodljive opreme i pomagala kako bi se povecala samostalnost.(54)

10.PRIKAZ SLUCAJA

Pacijentica N.G. rodena je 20.11.2017. iz normalne i kontrolirane trudnoc¢e. Rodena je carskim
rezom, nakon vakuumske ekstrakcije, zbog polozaja na zadak. Djevojcica je pri porodu bila
vitalna i dobrog opceg stanja. Porodajna masa djevoj€ice iznosila je 3100 g, a duljina 50 cm.
Rezultat Apgar testa iznosio je 10/10.

Fizi¢kim pregledom djeteta uocen je deformitet desne podlaktice, a rendgenom je potvrdena
agenezija podlakti¢ne kosti radijusa s hiperplastiénom ulnom 1 agenezija i hipoplazija falangi
palca, odnosno potvrdena je pojava longitudinalnog redukcijskog defekta radijusa.

Bila je prisutna izrazita radijalna devijacija Sake te afunkcionalni palac na tracku koze.
Pregledom srca ustanovljen je defekt atrijalnog septuma, a pregledom koji je slijedio dan nakon
rodenja javila se sumnja na Holt Oram syndrom - rijedak autosomno dominantan poremecaj
koji obiljeZzavaju koStane abnormalnosti gornjih udova i sréane grjeske/smetnje provodenja.
Osim toga, ustanovilo se da je srce normalne veli¢ine, uredne segmentalne grade i
kontraktilnosti te da je otvoren ductus arteriosus. Preporucene su vjezbe istezanja u smislu

ulnarnog usmjeravanja Sake.
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Slika 7: RTG slika desne ruke pacijentice u dobi od 2 dana (7a) i 6 mjeseci (7b)
starosti

Izvor: uporabu fotografija odobrio Rok Kralj, dr.med., specijalist djecje kirurgije Klinike za
Djecje bolesti Zagreb

U dobi od dva mjeseca djevojcica je opskrbljena longetom te je predviden pregled plasti¢nog
kirurga. U supinaciji je stabilna i uredne spontane motorike. Kretnje u desnom ramenu i laktu
izvodi unutar fizioloSkih vrijednosti. Izvodi kretnje u malim zglobovima desne Sake i zadnja
Cetiri prsta. Nema aktivne kretnje u desnom palcu koji je hipoplasti¢an. Ostali nalazi primjereni
su dobi. Nadalje se indicira ambulantna fizioterapija te se uz ulnarno usmjeravanje i istezanje
Sake u program ukljucuju i individualne propriocepcijske i stimulacijske vjeZbe za desnu ruku.
Napomenuto je da se izbjegava oslonac na desnu Saku, kao i puzanje kako bi se izbjeglo

opterecenje desne ulne.

FIZIOTERAPEUTSKA INTERVENCJA 07.-20.11.2018.

U dobi od 11,5 mjeseci djevojcica uspostavlja socijalni kontakt; vrlo je ,,brbljava“i znatiZeljna.
Samostalno se posjeda, rotira i postavlja u Cetveronozni polozaj pravilno se oslanjajuc¢i na dlan
lijeve ruke, dok je desnom rukom oslonjena na podlakticu. Iz ¢etveronoznog polozaja
samoinicijativno puze, istrazujuci okolinu.

Po iskazu majke u kuénim uvjetima pacijentica se iz ¢etveronoznog polozaja postavlja u klece¢i

polozaj iz kojega samostalno ustaje. Koristi se s obje Sake, te prebacuje predmet iz jedne u
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drugu uz prisutan smanjen opseg pokreta u desnom laktu i RC zglobu, te palcu bez

pokretljivosti. Kratkoro¢no tijekom dana majka aplicira indiciranu ortozu.

Slika 8: Ortoze pacijentice

Slika 9 : Ortoze pacijentice.

Ortoze su noSene uglavnom tijekom no¢i te po danu $to je moguce vise, skidaju se za vrijeme

fizioterapeutskih tretmana.

Tablica 2 : Mjere i testiranja za vrijeme fizioterapeutske intervencije u
vremenskom periodu od 07.11.2018. — 20.11.2018.

FIZIOTERAPEUTSKA FIZIOTERAPEUTSKA
INTERVENCIJA INTERVENCIJA
07.11.2018. 20.11.2018.
TESTIRANJA LIJEVA DESNA RUKA LIJEVA DESNA RUKA
RUKA RUKA
MANUALNI Muskulatura Muskulatura Muskulatura Muskulatura
MISICNI vrata vrata vrata vrata
TEST ocjenab ocjena b ocjena s ocjena 5
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MANUALNI Muskulatura Muskulatura Muskulatura Muskulatura
MISICNI ramenog ramenog ramenog ramenog
TEST pojasa pojasa pojasa pojasa

ocjena 5 ocjena 5 ocjena 5 ocjena 5
DUZINA 14 cm 13,2 cm 14 cm 13,2 cm
NADLAKTICE

4 cm od 4 cm od 4 cm od 4 cm od

Acromiona: Acromiona: Acromiona: Acromiona:

OBUJAM 11 cm 10,7 cm 11 cm 10,7 cm
NADLAKTICE

8 cm od 8 cm od 8 cm od 8 cm od

Acromiona: Acromiona: Acromiona: Acromiona:
10 cm 9,5cm 10 cm 9,5cm

OP U ZGLOBU
LAKTA

140 - 0° 140 - 55° 140 - 0° 140 - 45°
EKSTENZIJA potpuna K= 55° potpuna K= 45°

kretnja kretnja

90° - 0° 90° - 75° 90° - 0° 90° - 75°
SUPINACIJA potpuna K=75° potpuna K=75°

kretnja kretnja

Roditeljima date upute za rad u kué¢nim uvjetima.

Potrebno daljnje fizioterapeutsko pracenje.

FIZIOTERAPEUTSKA INTERVENCJA 04. - 15.02. 2019.

Pacijentica je u dobi od 14 mjeseci, opetovano dolazi na fizioterapeutsku intervenciju.
Primjerenog socijalnog kontakta za dob: vrlo ,,pri¢ljiva® i znatiZzeljna. Motoricki spretnija i
brza u odnosu na prethodnu intervenciju. Samostalno se pravilno postavlja u sjedeci polozaj,
rotira se oko uzduZne osi, postavlja se u ¢etveronozni polozaj pravilno se oslanjajuci na dlan
lijeve ruke, dok je desnom rukom oslonjena na podlakticu. Iz Cetveronoznog polozaja

samoinicijativno puze, istrazuju¢i okolinu. Iz ¢etveronoznog polozaja samostalno se postavlja

u klececi polozaj iz kojega samostalno ustaje. Hod gegav na $iroj osnovi.
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Koristi obje Sake, te prebacuje predmet iz jedne u drugu uz prisutan smanjen opseg pokreta u
desnom laktu i RC zglobu, te palcu bez pokretljivosti.

Klini¢ki mjerni parametri u dijelu duzine i obima testiranog dijela ekstremiteta podudaraju se s
prethodnim mjerenjem Sto govori u prilog razvoja desne ruke s funkcionalnim i
antropometrijskim odstupanjima u odnosu na lijevi ekstremitet.

Educirani roditelji (majka) provodili intenzivan rad u kuénim uvjetima §to se iskazuje
poboljsanjem testova obima kretnji u zglobu lakta desne ruke. Indicirana ortoza visekratno se

koristila tijekom no¢i dana.

Tablica 3: Mjere i testiranja za vrijeme fizioterapeutske intervencije u
vremenskom periodu 04.02.2019. — 15.02.2019.

FIZIOTERAPEUTSKA FIZIOTERAPEUTSKA
INTERVENCIJA INTERVENCIJA
04.02.2019. 15.02. 2019.
TESTIRANJA LIJEVA DESNA RUKA | LIJEVA DESNA RUKA
RUKA RUKA
MANUALNI Muskulatura Muskulatura Muskulatura Muskulatura
MISICNI vrata vrata vrata vrata
TEST ocjena 5 ocjena 5 ocjena 5 ocjena 5
MANUALNI Muskulatura Muskulatura Muskulatura Muskulatura
MISICNI ramenog ramenog ramenog ramenog
TEST pojasa pojasa pojasa pojasa
ocjena 5 ocjena 5 ocjena 5 ocjena 5
DUZINA 15 cm 14,2 cm 15 cm 14,2 cm
NADLAKTICE
4 cm od 4 cm od 4cmod 4cmod
Acromiona: Acromiona: Acromiona: Acromiona:
OBUJAM 12 cm 11,7 cm 12 cm 11,7 cm
NADLAKTICE
8 cm od 8 cm od 8 cm od 8 cm od
Acromiona: Acromiona: Acromiona: Acromiona:
11 cm 10,5cm 11 cm 10,5cm
OP U ZGLOBU
LAKTA
140 - 0° 140 - 45° 140 - 0° 140 - 35°
EKSTENZIJA potpuna K= 45° potpuna K= 35°
kretnja kretnja
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SUPINACIJA 90° - 0° 90° - 65° 90° - 0° 90° - 50°
potpuna K= 65° potpuna K= 50°
kretnja kretnja

Roditeljima date upute za rad u kué¢nim uvjetima.

Potrebno daljnje fizioterapeutsko praéenje.

FIZIOTERAPEUTSKA INTERVENCJA 06. — 17.05 2019.

Pacijentica je u dobi od 18 mjeseci, opetovano dolazi na fizioterapeutsku intervenciju.
Primjerenog socijalnog kontakta za dob: i dalje vrlo ,,pri¢ljiva® i znatizeljna. Motoricki znatno
spretnija i brza u odnosu na prethodnu intervenciju. Samostalna u izvodenju motori¢kih kretnji
karakteristi¢nih za dob.

Dominantno ljevakinja, ali se koristi sa obje Sake, te prebacuje predmet iz jedne u drugu uz
prisutan smanjen opseg pokreta u desnom laktu i RC zglobu, te palcu bez pokretljivosti.
Klini¢ki mjerni parametri u dijelu duzine i obima testiranog dijela ekstremiteta podudaraju se s
prethodnim mjerenjem Sto govori u prilog razvoja desne ruke s funkcionalnim i
antropometrijskim odstupanjima u odnosu na lijevi ekstremitet.

Educirani roditelji ( majka) provodili intenzivan rad u kuénim uvjetima, no pacijentica nevoljko
pristaje na suradnju.

Testovi obima kretnji u zglobu lakta desne ruke zadrzani u okvirima prethodne fizioterapeutske

intervencije.

Tablica 4: Mjere i testiranja za vrijeme fizioterapeutske intervencije u
vremenskom periodu 06.05.2019. — 17.05.2019.

FIZIOTERAPEUTSKA FIZIOTERAPEUTSKA
INTERVENCIJA INTERVENCIJA
06.05.2019.
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17.05.2019.
TESTIRANJA LIJEVA DESNA RUKA | LIJEVA DESNA RUKA
RUKA RUKA
MANUALNI Muskulatura Muskulatura Muskulatura Muskulatura
MISICNI vrata vrata vrata vrata
TEST ocjena 5 ocjena 5 ocjena 5 ocjena 5
MANUALNI Muskulatura Muskulatura Muskulatura Muskulatura
MISICNI ramenog ramenog ramenog ramenog
TEST pojasa pojasa pojasa pojasa
ocjena 5 ocjena 5 ocjena 5 ocjena 5
DUZINA 15 cm 14,2 cm 15 cm 14,2 cm
NADLAKTICE
4 cm od 4 cm od 4cmod 4cmod
Acromiona: Acromiona Acromiona Acromiona
OBUJAM 12 cm 11,7 cm 12 cm 11,7 cm
NADLAKTICE
8 cm od 8 cm od 8 cm od 8 cm od
Acromiona Acromiona Acromiona Acromiona
11 cm 10,5cm 11 cm 10,5cm
OP U ZGLOBU
LAKTA
140 - 0° 140 - 40° 140 - 0° 140 - 35°
EKSTENZIJA potpuna K= 40° potpuna K= 35°
Kretnja kretnja
SUPINACIJA 90° - 0° 90° - 65° 90° - 0° 90° - 50°
potpuna K= 65° potpuna K=50°
kretnja kretnja

Roditeljima date upute za rad u kuénim uvjetima.

Potrebno daljnje fizioterapeutsko pracenje.

OPERATIVNI ZAHVAT

Pacijentici je 18.10.2019. postavljen vanjski fiksator kojim se u periodu od dva mjeseca vrsilo
produljenje mekih tkiva te distrakcija i usmjeravanje ulne. Okvir fiksatora se dnevno u prosjeku
pomicao oko 1 mm, te kada je ulna postigla adekvatan polozaj za operativni zahvat, fiksator je

uklonjen u opcoj anesteziji. Pri uklanjanu fiksatora je utvrdeno da je ranije puknuo pin koji
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onemogucava rotaciju ulne, no kako se radilo o titanskom implantatu nije indicirano vadenje
pina.

Operativni zahvat radijalizacije desne Sake obavljen je 6.01.2020. u Klinici za djecje bolesti
Zagreb te je ovakav zahvat prvi put u€injen u Hrvatskoj. Zahvat je ucinjen kroz longitudinalnu
inciziju od srednjeg djela dorzuma Sake do srednje tre¢ine podlaktice. Nakon raspoznavanja
Zivaca i tetiva te otvaranja zglobne kapsule uslijedilo je plasiranje K zice anterogradno kroz 0s
scaphoideum u drugu metakarpalnu kost. Nakon toga Zica se provlaci i retrogradno kroz ulnu.
Pri operaciji je odstranjen nefunkcionalni palac — bataljak (bez koStanih ulomaka). Postavljena

je nadlakti¢na longeta s podlakticom u srednjem polozaju.

A

Slika 11 : RTG snimka 3 mjeseca postoperativno
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FIZIOTERAPEUTSKA INTERVENCJA 17. — 28..02. 2020.

Pacijentica je u dobi od 27 mjeseci, postoperativno izvodi kretnje prstiju u desnoj $aci,
postoperativni rez uredno cijeli.

Klini¢ki mjerni parametri u dijelu duzine i obima testiranog dijela ekstremiteta podudaraju se s
prethodnim mjerenjem S§to govori u prilog razvoja desne ruke s funkcionalnim i
antropometrijskim odstupanjima u odnosu na lijevi ekstremitet, bez obzira na provedeni
operativni zahvat. Testovi obima kretnji u zglobu lakta desne ruke zadrzani u okvirima

prethodne fizioterapeutske intervencije.

Slika 12: Desna ruka 17.02.2020.

Tablica 5: Mjere i testiranja za vrijeme fizioterapeutske intervencije u
vremenskom periodu 17.02.2020. — 28.02.2020.

FIZIOTERAPEUTSKA FIZIOTERAPEUTSKA
INTERVENCIJA INTERVENCIJA
17.02. 2020. 28..02. 2020.
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TESTIRANJA LIJEVA DESNA RUKA | LIJEVA DESNA RUKA
RUKA RUKA
MANUALNI Muskulatura Muskulatura Muskulatura Muskulatura
MISICNI vrata vrata vrata vrata
TEST ocjena 5 ocjena 5 ocjena 5 ocjena 5
MANUALNI Muskulatura Muskulatura Muskulatura Muskulatura
MISICNI ramenog ramenog ramenog ramenog
TEST pojasa pojasa pojasa pojasa
ocjena 5 ocjena 5 ocjena 5 ocjena 5
DUZINA 15,5cm 14,7 cm 15,5cm 14,7 cm
NADLAKTICE
4 cm od 4 cmod 4cmod 4 cmod
Acromiona: Acromiona: Acromiona: Acromiona:
12,5cm 12,2 cm 12,5cm 12,2 cm
OBUJAM
NADLAKTICE
8 cm od 8 cm od 8 cm od 8 cm od
Acromiona: Acromiona: Acromiona: Acromiona:
11.5cm 11cm 11,5cm 1l1cm
OP U ZGLOBU
LAKTA
EKSTENZIJA 140 - 0° 140 - 40° 140 - 0° 140 - 35°
potpuna K= 40° potpuna K= 35°
kretnja kretnja
SUPINACIJA 90° - 0° 90° - 65° 90° - 0° 90° - 50°
potpuna K= 65° potpuna K=50°
kretnja kretnja

Roditeljima date upute za rad u kué¢nim uvjetima.

Potrebno daljnje fizioterapeutsko pracenje.
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11. ZAKLJUCAK

Longitudinalni redukcijski defekt radijusa rijetka je prirodena anomalija ¢iji uzrok nije u
potpunosti jasan.

Metode lijecenja ovog defekta i dalje su u razvoju, a obuhvacaju operativnu rekonstrukciju i
konzervativno lijeCenje.

Fizioterapijska intervencija koja se sastoji od imobilizacije i pasivnog istezanja je osnova
konzervativnog lijeCenja i preoperativne pripreme te je s njom vazno zapoceti ¢im ranije.
Fizioterapijska intervencija opisana u radu prati tijek rehabilitacije pacijentice u vremenskom
periodu od 26 mjeseci. Parametri koji su bili pra¢eni i mjereni jesu miSi¢na snaga muskulature
vrata i ramena, duzina i obujam nadlaktice te opseg pokreta ekstenzije i supinacije u zglobu
lakta.

Kao preoperativna priprema navedena intervencija utjecala je na povecanje opsega pokreta
odnosno smanjenja kontrakture u zglobu lakta desne ruke.

Nakon operativne rekonstrukcije doslo je do blagog smanjenja opsega pokreta, no daljnjom i

ustrajnom rehabilitacijom predvideno je ponovno poveéanje opsega pokreta u zglobu lakta.
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