Arthrogryposis multiplex congenita

Artrogrypoéza (synonyma: arthrogryposis multiplex congenita (AMC),
syndrom mnohocetnych kloubnich kontraktur, amyoplasia congenita,
arthrogryposis universalis congenita'!) je obséahly syndrom
charakterizovany neprogredujicimi mnohocetnymi kontrakturami
kloubti (vrozenou kloubni ztuhlosti), které jsou zplsobeny fibrézou svald
a zkradcenim a ztlusténim kloubniho pouzdra a vaz(.!?!

Etiopatogeneze

Postizenim mékkych tkani kloubu vede ke koncentrickému omezeni
pohybu kloubd koncetin. Zakladem je pravdépodobné porucha pojiva,

vrve

skute¢nd pri¢ina neni znama.

(pozn.: UvaZuje se o fetalni akinezi v ddsledku rdznych abnormalit plodu
nebo matky, neurotrofickych poruchach, zpldsobenych poruchami
diferenciace gangliovych bunék, nebo o primarni svalové apldzii.) 3!

V pribéhu onemocnéni se objevuji fibrézni kloubni zmény kloubnich
pouzder s vyvojem kontraktur. Existuji i progresivni formy, které jsou
letalni.l2!

Klasifikace

Podle pravdépodobné pfic¢iny!?

= neuropaticka forma (95 %) - provazena degeneraci bunék
prednich roh& misnich (chybi neurotroficky vliv - nevyvinuti svald,
amyopldzie), negeneticky vazana

= myopatickd forma (5 %) - primarni rozpad svalovych vlaken,
geneticky vézana

Podle anatomického postizeni (Brown et al.)!?!

= typ | a Il - postizeni hornich koncetin (segmentd C5-C8), loket v
extenzi (typ I, nenaji se) / ve flexi (typ Il)

= typ Il aZ VIII - postizeni dolnich koncetin (lumbosakralnich
segment()

Komplexni déleni podle Hallové [?!

v

= skupina 1 - postiZzeni prevdzné koncetin (hlavni tézisté |écby, vyskyt
1:10 000)

= skupina 2 - postizeni koncetin a visceralnich organ(, kraniofacialni
malformace

= skupina 3 - postizeni koncetin a CNS (letdIni v raném détstvi)

Dalsi uzivané déleni!?
= distalni arthrogrypéza - postihuje periferni ¢asti koncetin, dédi¢na
= klasicka arthrogrypdza - postihuje velké klouby

Klinicky obraz

Projevuje se ztuhnutim kloubi konéetin riizného stupné, hlavné kycle, kolena, zapésti a klouby ruky!!!. Ztuhlost

Artrogrypoza
Klinicky ztuhnuti kloubl
obraz koncetin
Pricina pri¢ina neni zndma

Incidence vyskyt podle typu

ve svété postizeni 1:3000 az
1:10 000 zive
narozenych.

Klasifikace a odkazy

MeSH ID bmc16016707 (https
//www.medvik.cz/b
mc/link.do?id=bmcl
6016707)

OMIM 208100 (https://omi
m.org/entry/208100)

Medscape 941917 (https://eme
dicine.medscape.co
m/article/941917-ove
rview)

neni zplsobena primarnimi zmé&nami kloubnimi, ale zmé&nami svalt (viz vy3e)ll. Vzhled déti Ize pfirovnat k
dievénym panenkam!!, Kontury koncetin jsou jakoby protazené, cylindrické, se zvyraznénim koznich ras!3!.
Dochdzi k oslabeni svalového i kloubniho reliéfu (amyoplazie), redukce podkozniho tuku!?.Klouby postiZzeny

symetricky31.Vétsinou postizeny horni i doIni kon¢etiny (tetramelni forma)!?.. Citi a inteligence byva normalinit2l.

Byvaji spojené s pedes equinovari, luxaci kycli, natazenymi hornimi koncetinami, ,, waiter-tip“ position

zapéstil?!.

Rozeznavame typ flekcni (klouby ztuhlé ve flexi) a extencni klouby ztuhlé v extensi, na horni koncetiné
nej¢astéjsilll. Omezeni hybnosti pfi kloubnich kontrakturach (vyraznéji distalné), zachovéna jemna motorikal?!.

Zmény stacionarni se za¢nou projevovat od porodu, nejevi tendenci ke spontannimu zlepseni ¢i zhorenit3,
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Rentgenovy obraz

Zpocatku je nalez negativni. Pozdé&ji pozorujeme zutzeni kloubnich $térbin az kloubni ankyl6zy!3!,
Terapie

= rehabilitace - cviceni, polohovani, uvolnéni kloubd, zlepseni svalové sily, sddrovani, prikladani ortéz a
koreké¢nich dlaht?!

= artrolyza, osteotomie - hl. loketni ankyldzy v extenzil3!

= primarnim ukolem zajistit chlzi do 18 mésicl?!

= poté s[gzl snazime zajistit sobéstacnost pfi jidle, hygiené a oblékani (operace hornich koncetin kolem 4. roku
véku)

Léceni extencnich kontraktur hornich koncetin

Konzervativni (dlahovani) i chirurgicka terapie (dorzalni uvolnéni loketniho kloubu) s cilem ziskat pasivni flexi
lokte vétsi jak 90°. Cilem je obnoveni aktivni flexe lokte se zachovanim dostatecné extenze pro hygienické Ukony.
Provadi se tzv. Slachové transfery, tedy oboustranna transpozice tri pétin M. pectoralis major na misto M. biceps
brachiia M. brachialis (fixace prenesenych ¢ésti do Slachy M. flexor carpi ulnaris) modifikaci Clarkovy operace dle
Chomiaka a Dungla 2002, 20032,

Diferencialni diagndéza
syndrom mnohocetnych pterygii
Freeman@v-Sheldon@v syndrom

Baelstiv syndrom
diastroficky dwarfismus!?!

Odkazy

7 va s

Souvisejici ¢clanky

Vrozené vady koncetin
Vyvojovd dysplazie kycelni
Pes equinovarus congenitus
Diastroficky dwarfismus
Vrozené vyvojové vady

Externi odkazy

= Arthrogryposis multiplex congenita (Ceska wikipedie)

Wikipedia EN (https://en.wikipedia.org/wiki/Arthrogryposis)
AMC Support (https://amcsupport.org/) (USA)
The Arthrogryposis Group (http://www.tagonline.org.uk) (Velka Britanie)
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