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W rozdziale tym oméwione zostang: wrodzone wysokie usta-
wienie fopatki, wrodzony krecz szyi i wrodzone stawy rzekome
obojczyka, koéci promieniowej i koéci tokciowej. Wady wro-
dzone reki i niektére inne wady przedramienia przedstawiono
w rozdziale 79. Omoéwienie wrodzonych wad kregostupa moz-
na znalez¢ w rozdziatach 40, 41 i 44.

WRODZONE WYSOKIE USTAWIENIE
LOPATKI (DEFORMACIJA SPRENGLA)

W deformacji Sprengla lopatka lezy wyzej w stosunku do
klatki piersiowej niz powinna i zwykle jest hipoplastyczna
i znieksztalcona. Moga wystepowac inne wady wrodzone,
takie jak zebra szyjne, znieksztalcenia Zeber i wady kregow
szyjnych (zespol Klippela-Feila). Rzadko spotyka sie czescio-
wy lub calkowity brak migsni fopatki. Stopien uposledzenia
czynno$ciowego zwykle wigze si¢ z cigzko$cia deformacji.
W przypadku tagodnej topatka jest tylko lekko uniesiona
i nieznacznie mniejsza od prawidlowej, a jej ruchomosé
zostaje ograniczona jedynie w niewielkim stopniu. Jesli de-
formacja jest znaczgca, topatka bywa bardzo mala i moze
znajdowac sie tak wysoko, ze niemal dotyka potylicy. Glowa
czesto jest odchylona w strone zajeta choroba. U ok. jed-
nej trzeciej pacjentow wystepuje dodatkowa kostka — ko$¢
topatkowo-kregowa. Jest to rownolegltoboczna plyta zbudo-
wana z chrzastki i kosci, lezagca w mocnej pochewce powie-
ziowej, ktora rozcigga sie od gornego kata topatki do wyrost-
ka kolczystego, blaszki lub wyrostka poprzecznego jednego
lub wiecej kregéw dolnej czesci szyjnej kregostupa. Istnieja
doniesienia o podobnej strukturze kostnej rozciagajacej sie
od przysrodkowego brzegu topatki do potylicy. Czasami
znajdowano dobrze rozwiniety staw miedzy koscig fopatko-
wo-kregows a fopatka. Niekiedy kos¢ ta tgczy sie z topatka
tylko tkanka wldknista. Lita belka kostna miedzy wyrostkami
kolczystymi i lopatka zdarza si¢ rzadko.

W analizie morfometrycznej wykorzystujgcej tréjwymia-
rowg TK Cho i wsp. stwierdzili, ze wigkszos¢ zajetych topatek
u 15 pacjentow z deformacja Sprengla miala charakterystycz-
ny ksztalt, ze zmniejszonym stosunkiem wysokosci do szero-
kosci. Wykazano odwrotng zalezno$¢ miedzy rotacjg topatki
a przemieszczeniem gornym. Nie znaleziono znaczacej roz-
nicy w pochyleniu panewki. Autorzy badania zasugerowali,
ze punkt zakotwiczenia polgczenia lopatkowo-kregowego
— jesli jest ono obecne — moze wplywaé na ksztalt, rotacje
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i gbrne przemieszczenie lopatki, a tréjwymiarowa TK bywa
pomocna w okredleniu deformacji i zaplanowaniu plastyki
topatki.

Jesli deformacja i uposledzenie sg fagodne, nie ma wskazan
do leczenia. W cigzszych przypadkach moze by¢ zalecana inter-
wengja chirurgiczna w zaleznosci od wieku pacjenta i stopnia
towarzyszacych znieksztalcen. Poniewaz omawiana deformacja
obejmuje nie tylko proste uniesienie topatki, wyniki leczenia
chirurgicznego deformacji Sprengla moga sie rézni¢. Nalezy
dokladnie rozwazy¢ dtugoterminowg funkcje topatki i jej wy-
glad kosmetyczny wzgledem ryzyka zabiegu i historii naturalnej
znieksztalcenia. Dwudziestoszescioletnia obserwacja 22 pacjen-
tow z deformacja Sprengla, leczonych metoda zachowawcza lub
chirurgiczng wykazata, ze u chorych poddanych operacji uzy-
skano o blisko 40° zwiekszone odwodzenie niz u oséb leczonych
zachowawczo, jak rowniez subiektywng poprawe kosmetyczng.

Operacje majaca na celu obnizenie fopatki i zblizenie jej do
prawidlowego potozenia najlepiej wykonaé wkrétce po ukon-
czeniu 3. rz., poniewaz w miare wzrostu dziecka zabieg staje
sie trudniejszy. U starszych dzieci proba obnizenia lopatki do
prawidtowego poziomu moze spowodowac uszkodzenie splotu
barkowego.

Opisano wiele zabiegéw wykonanych w celu naprawy de-
formacji Sprengla. Green przedstawil chirurgiczne uwolnienie
mie$ni fopatki wraz z wycieciem jej czes$ci nadgrzebieniowej
oraz kosci topatkowo-kregowej. Lopatke przenosi si¢ w dét
w poblize jej prawidtowej pozycji i taczy ponownie z migénia-
mi. Inne modyfikacje polegaja na wszyciu topatki w kieszen
utworzona w miesniu najszerszym grzbietu po obrdceniu to-
patki i przesunieciu jej doogonowo w okolicy jej normalnej
pozycji oraz unikaniu nacinania migsnia z¢batego przedniego,
co pozwoli zaczag¢ uruchamianie zaraz po zabiegu.

Woodward opisal przeniesienie przyczepu migsnia czwo-
robocznego do wyrostkdéw kolczystych w dot. Greitemann,
Rondhuis i Karbowski zalecali zabieg Woodwarda w przypad-
ku chorych z uposledzong funkeja. Za wlasciwg dla pacjentéw
z problemami jedynie kosmetycznymi uznali resekcje czesci
goérnego kata topatki. Sugerowali, ze lepsze wyniki osigga sie
za pomoca procedury Woodwarda, poniewaz: (1) migénie sa
przecinane dalej od lopatki, co zmniejsza ryzyko powstania
bliznowca, ktéry moze unieruchomic¢ fopatke w niekorzystnym
polozeniu; (2) mozliwa jest wigksza mobilizacja; i (3) blizna
pooperacyjna nie jest tak gruba, jak w operacji Greena. Borges
i wsp. do procedury Woodwarda dodali wycigcie wystajacego
brzegu gorno-przysrodkowego topatki. Autorzy na ogot stosuja
procedure Woodwarda (zob. nizej) (ryc. 31.1).
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m A. Deformacja Sprengla (po stronie lewej) u piecioletniego chtopca. B. Radiogram tylno-przedni ukazuje wrodzone wysokie

ustawienie fopatki lewej. C. Radiogram tylno-przedni po zabiegu Woodwarda.

W celu poprawy funkcji barku i wygladu kosmetycznego
Mears udoskonalil procedure obejmujacg czesciows resekcje
topatki, usuniecie kazdego polaczenia fopatkowo-kregowe-
go 1 odciecie przyczepu lopatkowego glowy diugiej mies$nia
trojglowego. U o$miu pacjentéw, u ktérych uzyto tej techniki,
zgiecie poprawito sie $rednio ze 100° do 175°, a odwodzenie -
290° do 150°. U dwoch pacjentow powstaly przerosniete blizny
w miejscu krzywoliniowego cigcia. Ten problem rozwigzano,
wykonujac ciecie poprzeczne u kolejnych chorych. Mears za-
uwazyl, ze przykurcz glowy dtugiej mie$nia tréjglowego wyda-
je sie znaczacg przeszkodg w pelnym odwodzeniu u pacjentow
z deformacjg Sprengla, a uwolnienie tego przykurczu pozwala
zwigkszy¢ odwodzenie. W celu poprawy funkeji stosuje sie
wczesne pooperacyjne ¢wiczenia ruchowe barku, czynne i ze
wspomaganiem.

Najciezszym powiklaniem leczenia chirurgicznego de-
formacji Sprengla jest porazenie splotu barkowego. Wysoko
ustawiona fopatka jest hipoplastyczna w poréwnaniu z topatka
prawidlowa. Podczas operacji bardziej istotne jest umieszcze-
nie grzebienia fopatki na tym samym poziomie co topatka po
stronie przeciwnej niz doktadne zréwnanie dolnych katow to-
patek. Aby unikng¢ porazenia splotu barkowego, wielu auto-
réw zaleca wielomiejscowa osteotomie obojczyka po tej samej
stronie jako pierwszy krok leczenia operacyjnego deformacji
Sprengla. Nie jest to rutynowa czes¢ postepowania chirurgicz-
nego, ale jest zalecana w cigzkim znieksztalceniu lub u dzieci,
ktére wykazuja objawy porazenia splotu barkowego po ko-
rekeji chirurgicznej. Inni sugerujg uzycie srodoperacyjnych,
somatosensorycznych potencjatéw wywotanych do monito-
rowania funkcji splotu barkowego podczas zabiegu.

OPERACJA WOODWARDA

m U6z pacjenta na brzuchu na stole operacyjnym, przygotuj
i obtdz oba barki tak, aby mozna byto poruszac¢ zajeta ob-

recza barkowa i ramieniem, jak réwniez oglada¢ zdrowa
topatke w jej prawidtowej pozycji.

Wykonaj ciecie w linii posrodkowej od wyrostka kolczystego
| kregu szyjnego w kierunku dystalnym do wyrostka kolczy-
stego IX kregu piersiowego (ryc. 31.2A). Odpreparuj skore
i tkanki podskoérne w strone boczna, w kierunku przysrod-
kowego brzegu topatki.

Znajdz boczny brzeg miesnia czworobocznego w czesci
dalszej ciecia i poprzez tepe preparowanie oddziel go od
lezacego nizej miesnia najszerszego grzbietu.

Preparujac ,na ostro”, uwolnij pochewke powieziowa przy-
czepu miesnia czworobocznego od wyrostkéw kolczystych.
Znajdz przyczepy miesni rownolegtobocznych wiekszego
oraz mniejszego i preparujac ,na ostro”, odetnij je od wy-
rostkow kolczystych.

Uwolnij miesnie réwnolegtoboczne i gérna czes¢ migsnia
czworobocznego od lezacych z przodu miesni klatki pier-
siowe;.

Odciagnij uwolnione ptaty miesniowe bocznie, aby uwidocz-
ni¢ kos¢ topatkowo-kregowa lub pasma wiokniste potaczone
z gornym katem topatki.

Preparujac zewnatrzokostnowo, wytnij doszczetnie kos¢
topatkowo-kregowa lub — jesli jest ona nieobecna — usun
pasma wiokniste lub przykurczony miesien dzwigacz topat-
ki. Unikaj uszkodzenia rdzeniowego nerwu dodatkowego,
nerwéw zaopatrujacych miesnie réwnolegtoboczne i tetnicy
poprzecznej szyi.

Jesli czes¢ nadgrzebieniowa topatki jest zdeformowana, wy-
tnij ja razem z pokrywajaca okostna. Manewr ten uwolni
miesien dzwigacz topatki (jesli nie zostat jeszcze wyciety),
pozwalajac na swobodniejszy ruch obreczy barkowej (ryc.
31.2B).

Przetnij poprzecznie pozostaty, waski przyczep miesnia
czworobocznego na poziomie IV kregu szyjnego.
Przemies¢ topatke podtuznie z przyczepionym ptatem miesni
w kierunku obwodowym, tak aby jej grzebien lezat na tym
samym poziomie co grzebien topatki po stronie przeciwnej
(ryc. 31.2Q).

Przytrzymujac topatke w tej pozydji, przyszyj ponownie roz-
ciegna miesnia czworobocznego i miesni réwnolegtobocz-
nych do wyrostkéw kolczystych na nizszym poziomie.
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m Operacja Woodwarda wrodzonego wysokiego ustawienia topatki. A. Widoczne: uniesienie topatki, rozleglty przyczep mie-
$nia czworobocznego i ciecie skory. B. Skore przecieto w linii posrodkowej. Przyczepy migsnia czworobocznego oraz miesni réwnolegtobocz-
nych wiekszego i mniejszego zostaty odciete od wyrostkéw kolczystych, a migsnie — odciggniete na bok. Nalezy wycig¢ miesiern dZzwigacz to-
patki, kos¢ topatkowo-kregowa i znieksztatcony gérny kat topatki. C. Pozostaty, waski przyczep miesnia czworobocznego w czesci gérnej
przecieto na wysokosci C4. kopatka i przyczepiony do niej ptat miesniowy zostaty przeniesione nizej, a rozciegna miesnia czworobocznego
i miesni rownolegtobocznych — ponownie przymocowane do wyrostkéw kolczystych na nizszym poziomie. W czesci dolnej tworzy sie nadmia-
rowy fatd z rozciegna migsnia czworobocznego. Po nacieciu fatdu powstaty wolne brzegi, ktére natozono na siebie i przyszyto w miejscu.
Wolna, gérna krawedz miesnia czworobocznego takze zostata zszyta. (Na podstawie: Woodward JW: Congenital elevation of the scapula: correction
by release and transplantation of muscle origins: a preliminary report, J Bone Joint Surg 43A:219, 1961). Zob. technika 31.1.

m W czesci dalszej ciecia stworz fatd przy przyczepie miesnia m Qdston obojczyk podokostnowo.
czworobocznego i wytnij nadmiar tkanki lub przetnij fatd, m Przetnij kos¢ w odlegtosci 2 cm od kazdego z koncéw, usun
natéz na siebie powstate wolne brzegi i przyszyj w miejscu. ja i potnij na mate kawatki.
m Umies¢ je ponownie w mankiecie okostnowym i zamknij go
Opatrunek Velpeau jest zaktada- pojedynczymi szwami.

ny na okres ok. 2 tyg. Rozpoczyna sie bierne i czynne ¢wiczenia
zakresu ruchu.

Zszyj tkanki podskérne i skdre w zwykty sposéb.

WIELOMIEJSCOWA OSTEOTOMIA WRODZONY KRECZ SZYI
OBOJCZYKA POCHODZENIA MIESNIOWEGO

v Wrodzony krecz szyi pochodzenia migéniowego (WKSPM)
_ jest spowodowany zwléknieniem w migsniu mostkowo-oboj-
czykowo-sutkowym. Wyczuwa si¢ palpacyjnie zgrubienie
w chwili urodzenia albo staje si¢ ono wyczuwalne zwykle
w ciggu pierwszych 2 tygodni. Wrodzony krecz szyi pochodze-
nia mig$niowego czgsciej pojawia sie po stronie prawej niz po
lewej. Moze zajmowac migsien w sposob rozlany, lecz czesciej

m \Wykonaj proste ciecie nad obojczykiem, rozpoczynajace
sie 1,5 cm bocznie od stawu mostkowo-obojczykowego
i konczace sie 1,5 cm przysrodkowo od stawu barkowo-
-obojczykowego.



m Wrodzony krecz szyi u 14-miesiecznego chtopca.

jest umiejscowiony w poblizu przyczepu obojczykowego mie-
$nia. Guz osigga maksymalny wymiar w ciggu 1-2 mies. i moze
utrzymywac ten sam rozmiar lub si¢ zmniejsza¢. Zwykle male-
jeiznika w ciggu roku. Jesli nie zniknie, migsien zostaje trwale
zwloknialy i przykurczony, co powoduje krecz szyi, ktdry takze
jest trwaly, jesli nie podda sie go leczeniu (ryc. 31.3).

Chociaz wrodzony krecz szyi pochodzenia migsniowego
jest rozpoznawany od wiekéw, jego przyczyna pozostaje nieja-
sna. Badania kliniczne wykazaly, ze dzieci z tym zaburzeniem
czedciej przeszly trudny pordd i wykazuja zwigkszong czgstosé
towarzyszacych choréb migsniowo-szkieletowych, takich jak
przodostopie przywiedzione, rozwojowa dysplazja stawu bio-
drowego i stopa konsko-szpotawa. Istnieje doniesienie, w kto-
rym czesto$¢ wystepowania wrodzonego zwichnigcia stawu
biodrowego lub dysplazji panewki u dzieci z WKSPM sig¢ga
od 7% do 20%. Wskazane jest staranne badanie przesiewowe
stawu biodrowego i jesli to konieczne - badanie USG.

Do hipotez ttumaczacych przyczyne wrodzonego kreczu
szyi pochodzenia mig¢éniowego naleza: wadliwe potozenie plo-
du w macicy, uraz okoloporodowy, infekcja i uraz naczyniowy.
Davids, Wenger i Mubarak odkryli w badaniu RM 10 dzieci
z WKSPM sygnaly w migéniu mostkowo-obojczykowo-sutko-
wym podobne do sygnatéw obserwowanych w przedramieniu
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i podudziu po zespole ciasnoty przedziatéw powieziowych.
Dalsze badania obejmowaly preparowanie zwtok, badania
z zastosowaniem iniekcji, ktore pozwolity na wyodrebnienie
przedzialu powig¢ziowego mig$nia mostkowo-obojczykowo-
-sutkowego, pomiary ci$nienia u trzech pacjentéw z WKSPM,
ktore potwierdzily obecnos¢ tego przedzialu powigziowego in
vivo i przeglad kliniczny 48 dzieci z wrodzonym kreczem szyi
pochodzenia miesniowego wykazujacy zwiazek miedzy pozy-
cja podczas porodu i strong zajeta przez przykurcz. Te odkrycia
doprowadzily autoréw do stwierdzenia, ze WKSPM moze by¢
nastepstwem wewnatrzmacicznego lub okoloporodowego ze-
spolu ciasnoty przedzialéw powigziowych (ryc. 31.4).

Wyczuwalny guzek zazwyczaj jest obecny w zajetym mie-
$niu mostkowo-obojczykowo-sutkowym w momencie urodze-
nia lub pojawia si¢ w ciagu pierwszych kilku tygodni zycia.
Pacjent moze mie¢ rowniez towarzyszace skosnogtowie lub
asymetrie twarzy. Obecnos¢ charakterystycznego, wtoknistego
guzka zwykle potwierdza rozpoznanie, czynigc dalsze badanie
radiologiczne w wiekszosci przypadkéow zbednym. Jesli dia-
gnoza pozostaje niepewna, wykonanie radiograméw krego-
stupa szyjnego jest uzasadnione. Niektorzy autorzy do oceny
i leczenia wrodzonego kreczu szyi pochodzenia miesniowego
zalecajg wykorzystanie ultrasonografii.

Gdy WKSPM zostaje wykryty we wczesnym dziecinstwie,
nie mozna stwierdzi¢, czy guz, ktéry go powoduje, zniknie
spontanicznie. Lin i Chou doniedli, Ze w przewidywaniu, ktére
dzieci beda wymagaly leczenia chirurgicznego, przydatna jest
ultrasonografia. Ci pacjenci, u ktérych zmiana wtdknista byta
ograniczona tylko do dolnej jednej trzeciej miesnia mostkowo
-obojczykowo-sutkowego, wyzdrowieli bez zabiegu, podczas
gdy 35% chorych z zajeciem catego mig$nia wymagato uwol-
nienia chirurgicznego.

W okresie niemowlecym wskazane jest jedynie leczenie za-
chowawcze. Rodzicéw nalezy poinstruowac co do rozciggania
miesnia mostkowo-obojczykowo-sutkowego poprzez reczne
manipulacje glowa dziecka. Brode¢ obraca si¢ w kierunku bar-
ku po stronie zajetego migénia, a glowe odchyla w kierunku
barku przeciwnego. Wyciecie zmiany w okresie wczesnonie-
mowlecym jest nieuzasadnione; zabieg chirurgiczny nalezy
opdzni¢ do czasu, az rozwinie si¢ zwldknienie i wtedy, jesli
to konieczne, mozna uwolni¢ migsien na jednym lub obu
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m Patofizjologia wrodzonego kreczu szyi pochodzenia mig$niowego zaproponowana przez Davidsa, Wengera i Mubaraka,
ktoérzy zasugerowali, ze anomalia ta moze by¢ nastepstwem wewnatrzmacicznego lub okotoporodowego zespotu ciasnoty przedziatéw po-

wieziowych.



