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1. INTRODUCERE

Anomaliile congenitale ale unor organe si segmente anatomice
ale corpului sunt diagnosticate la 1-2% dintre nou-nascuti, iar 10%
dintre acesti copii au defecte de dezvoltare a membrelor superioare.
Actualmente in literaturd exista mai multe clasificari care se bazeazi
pe localizarea anatomica

Existd mai multe clasificari ale anomaliilor congenitale de
dezvoltare a membrului superior, principala clasificare — anatomici, se
bazeaza pe morfologia anomaliei membrului si are rolul principal la
alegerea tacticii de tratament al pacientului.

Astfel malformatiile congenitale de dezvoltare ale sistemului
osos sunt defecte anatomice ale organelor sau tesuturilor organismului
in crestere, care nu se incadreazd in limitele de variatie a
dimensiunilor, formelor si structurilor lor.

Ele apar, de regula, intrauterin, avind ca factor cauzal dereglarile
proceselor de dezvoltare a embrionului sub influenta diferitor factori
nocivi:

1. genetici — 20%;

2. endogeni — 10%;

3. exogeni — 10%;

4. neidentificati — 60%.

Mai exista clasificarile: genetica, embriologica, teratologica.

Clasificarea internationald embriologici a MCD ale membrului
superior
I. Dereglarea dezvoltarii:

1) transversala:

- terminald (falanga, carpul, antebratul)

- interpolata (sinbrahidactilie, focomelie);

2) longitudinald.



II. Dereglarea diferentierii:

1) tesuturilor moi (sindactilie cutanatd, camptodactilie);

2) structurii oaselor (sinostoza oaselor antebratului, sindactilia
oaselor, concrescenta oaselor carpului, sinfalangie, clinodactilie);

3) stari de tip tumoral (ale tesuturilor: vascular, limfatic, nervos,
conjunctiv sau 0s0s).
III. Dublare (polidactilie, trifalangia primului deget, dimelia ulnara
sau “imaginea palmei in oglinda”).
IV. Crestere excesiva (macrodactilie).
V. Reducerea cresterii (brahisindactilie, brahidactilie, deformarea
Madelung).
VI. Sindromul ”constrictie cu benzi” (al bridelor amniotice), Boala
amniotica.
VII. Anomalii generalizate ale scheletului (sindromul Apert,
sindromul Poland, sindromul Carpenter, sindromul Pfeiffer,

artrogripoza, boala lui Marfan).

2. FORMELE NOZOLOGICE ALE MALFORMATIILOR
CONGENITALE DE DEZVOLTARE A MEMBRULUI
SUPERIOR

MALFORMATII TERMINALE DE DEZVOLTERE A
MEMBRULUI SUPERIOR

Amelia (gr. melos — membru) — anomalie congenitala, caracterizata
prin absenta totald a membrului (fig. 1):

- abrahie — lipsa celor douda membre superioare;

- monobrahie — lipsa unui membru superior.
Tratament: - aplicarea protezelor adaptate varstei pacientului.

Figura 1. Amelie unilaterala (monobrahie)

Focomelia (gr. phoke — foca, melos — extremitate) — afectiune
malformativd care consta in lipsa totala sau partiala a segmentelor
proximale ale membrului superior. Focomelia tipica se caracterizeaza
prin lipsa totald atat a humerusului, cat si a antebratului, in acest caz

palma porneste de la rudimentul umarului si seamana cu laba focii.

Tipurile focomeliei:
a) proximald — aplazia humerusului;
b) distald — aplazia oaselor antebratului;

c) totala — aplazia tuturor oaselor tubulare ale membrului superior.

Tratamentul chirurgical al focomeliei totale este ca scop sporirea

capacitdtii functionale a segmentului pastrat prin amplificarea



mobilitatii lui. Pacientii, de obicei, se obisnuiesc usor a folosi membrul
malformativ sau utilizeaza mai frecvent functia picioarele in loc de

maini. Proteza se va aplica pentru corectia defectului cosmetic.

Figura 2. Focomelie bilaterala

Hemimelia (gr. hemi — jumatate, melos — extremitate) —
anomalie de dezvoltare caracterizata prin absenta extremitdtii unui
membru (palmad sau antebrat si palma), pe cand portiunile superioare

fiind dezvoltate normal.

Se diferentiaza:

a) hemimelia totala — lipsa antebratului si palmei;

b) hemimelia partiald — este pastrata partea proximala a antebratului
(fig. 3).

In caz de hemimelie partiald este posibili interventia
chirurgicala, care consti in “despicarea” antebratului. In caz de
hemimelie totala este indicata proteza.
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Figura 3. Hemimelie partiala a membrului superior (amputarea
congenitala a portiunii distale la nivelul treimii superioare a

antebratului)

ANOMALII CONGENITALE DE DEZVOLTERE A
SEGMENTELOR MEMBRULUI SUPERIOR

Sinostoza congenitaldi a oaselor antebratului (sinonim:
sinostoza radioulnard) — defect rar de dezvoltare a articulatiei cotului,
caracterizata prin concrescenta extremitatilor radiusului si cubitusului.
In 60% din cazuri patologia este bilaterala, se intilneste mai des la
sexul feminin. In caz de afectare unilaterald, un procent mare de
defecte revine mainii stangi.

Manifestari clinice: lipsa miscarilor de supinatie si pronatie in



antebrat. Are loc mai des pronatia antebratului — in jumatate din cazuri
aceasta depaseste unghiul de 50°.

Tipurile sinostozei radioulnare:

I — sinostoza adevaratd congenitald radioulnara (fig. 4);

II - sinostoza in care se atestd dezvoltarea insuficientd a capului
radiusului sau dislocarea acestuia (fig. 5);

III — sinostoza in care are loc concrescenta oaselor la nivelul
treimii superioare a diafizei, pastrandu-se capul radiusului.

Figura 4. Sinostoza radioulnard proximala a antebratului (tipul 1)

Tratamentul este unul operativ — osteotomia derotatorie a oaselor
antebratului la nivelul sinostozei (varsta optima a copilului este de 8-
10 ani pentru interventia chirurgicala). In caz de patologie bilaterala, in
tratamentul antebratului mainii dominante 1 se da o pozitie de pronatie,
pentru ca copilul sd poata scrie, iar al doilea antebrat este fixat in
pozitie neutra sau putin in supinatie.
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Figura 5. Sinostoza radioulnara proximala a antebratului (tipul 11)

Maiana strambad congenitald (clubhand) este o malformatie
cauzata de dereglarea dezvoltarii muschilor antebratului sau de

subdezvoltarea radiusului, mai rar — a cubitusului:

o mana straimba radiala (manus valga) — subdezvoltarea
radiusului;

. mana strAmba cubitala (manus vara) — subdezvoltarea
cubitusului.

Etiologia acestei maladii actualmente nu este cunoscutd. Autorii
atesta aparitia sporadica a defectului.

Lipsa totala a radiusului se intalneste in 50% din cazuri de mana
straimba. La unii pacienti, in locul radiusului este prezenta o formatiune
fibroasa, care impiedica dezvoltarea normald si induce deformarea

secundar a cubitusului. Subdezvoltarea acestuia se intalneste de 10 or1
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mai rar decdt cea a radiusului. Mai frecvent maladia datad este Tip IV. subdezvoltare totala -lipsa completa a radiusului (fig. 7).

diagnosticata la baieti. Este varianta cea mai complicata a patologiei.

Subdezvoltarea congenitali a radiusului

Variantele patologiei (fig. 6):

Figura 7. Mand stramba radiala (tipul 1V), combinatda cu

aplazia primului metacarpian, absenta deget I.

& : & ..M ‘ ok E' l 3
Figura 6. Subdezvoltarea congenitala a radiusului. Variantele

patologiei.

Tip L. radius scurt — se manifesta prin scurtimea nesemnificativa
a radiusului, cand epifiza proximald are structurd normala, iar epifiza
distala este subdezvoltata;

Tip II. hipoplazie — este dereglata cresterea atat a epifizei
proximale, cat si a celei distale ale radiusului. Acesta este ingrosat,
scurtat si bombat.

Tip IIl. subdezvoltare partiald — lipsa partiala a segmentului
distal, celui mediu sau proximal al radiusului. Adeseori lipseste

segmentul distal. Radiusul este ingrosat, scurtat si bombat (fig. 8).

Figura 7. Mana strambd radiala (tipul 1V)bilaterald,

combinata cu aplazia primului metacarpian.
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Subdezvoltarea congenitald a cubitusului
Variantele patologiet:

L. hipoplazie— sunt prezente epifizele distala si proximala ale
cubitusului, acesta fiind putin scurtat:

1. aplazie partiald — lipsa segmentului distal sau celui mediu al
cubitusului;

I11. aplazie totald — agenezia totala a cubitusului,

IV. sinostoza — concrescenta radiusului si cubitusului.

Tratamentul mainii strambe:

e Redresarea cu utilizarea ulterioara atat a bandajelor din materiale
moi, cat si atelelor ghipsate, chiar din momentul nasterii
copilului;

e Corectia chirurgicald se va efectua la varsta de sase luni a
copilului (fig. 9,10).

e i |

Figura 8. Manda stramba radiala (tipul Ill)bilaterala, combinatda cu

aplazia primului metacarpian
14
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Figura 9. Mand stramba radiala (tipul I11) bilaterala,
tratamentul cu ajutorul aparatului Ilizarov (aspect radiologic).

Dislocarea congenitald a capului radiusului este o patologie
ortopedica rard a copildriei, care poate sa raimana nediagnosticata pana
la varsta scolara.

Acest defect trebuie diferentiat de subluxatia pronatoare
posttraumaticd a acestui os (Maladia Broca), precum si de dislocarea
capului radiusului in caz de leziunea Monteggia. In majoritatea
cazurilor, dislocarea congenitala a capului radiusului este posterioara,
sau posterolaterala. Patologia poate fi atat unilaterald, cat si bilaterala.
Criteriile radiologice ale caracterului congenital al patologiei sunt:
reducerea dimensiunilor, deformatia bombata a capului radiusului,

hipoplazia condilului.
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Figura 10. Mana stramba radiala (tipul I11) bilaterala,

tratamentul cu ajutorul aparatului Ilizarov (aspect exterior).

Tabloul clinic al maladiei se caracterizeaza prin reducerea
extensiei antebratului pana la un unghi nu mai mare de 30°, precum si
prin limitarea posibild a miscarilor de supinatie si pronatie in antebrat,
prezenta proeminentei in partea postero-laterald a cotului, valgusul
membrului superior la nivelul articulatiei cotului. Disconfortul cronic,
durerea dupa un efort fizic apar odata cu varsta, in urma modificarilor

degenerative ce au loc in articulatia radiohumerala.
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Un moment important in diferentierea diagnosticului cu afectiuni

ca dislocarea posttraumatica a capului radial este acumularea completi

a anamnezel, precum si radiografia ambelor articulatii (fig. 11).

|

Figura 11. Dislocare congenitala a capului radiusului.

In caz ca dislocarea congenitali a capului radiusului este insotita
de dereglari functionale, este indicat tratamentul operativ:
B restabilirea chirurgicala a anatomiei normale a cotului la
varsta frageda a copilului;

. rezectia capului radiusului la o varsta mai mare de 18 ani.

Deformatia Madelung este o maladie ereditara, mostenita pe
cale autosomala dominantd si care constd in dereglarea dezvoltirii
zonel distale a radiusului. Aceasta malformatie se manifestd abia la

varsta de 8-12 ani, cand defectul radiusului devine evident.

Elementele anomaliei:

. radiusul: scurtime, marirea inclinatiei suprafetei articulatiei

spre cot cu mai mult de 20°, inchidere&f?xgaﬁujé § zonei
de crestere a radiusului; B ks g

17 : “:>{‘.,



o cubitusul: subluxatie posterioard, crestere in dimensiuni a
capului osului;
. carpul: primul rand de oase ale articulatiei mainii are

forma de cioc, pe varful céruia se situeaza osul semilunar.

Ligamentul fibrocartilaginos (radioscafoidosemilunar), numit si
ligamentul Wicker, “’patrunde” intre portiunile distale ale cubitusului
si radiusului.

Figura 12. Deformatia Madelung (palma in forma de
"baioneta”).
Prezenta proeminentei capului cubitusului este un semn clinic
important al acestei patologii (fig. 12). in caz de deformatie Madelung
este prezentd reducerea amplitudinii miscarilor articulatiei carpiene,

mai ales la extensia spre posterior si directionarea palmei spre radius,
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rareori se atestd un deficit supinator in antebrat. La pacientii cu
maladiile date poate s@ apara sindromul algic in regiunea carpului, dar
destul de rar. Tratamentul deformatiei Madelung este cel chirurgical
fiind indicat in prezenta sindromului algic, precum si a deformarii
semnificativa a segmentului distal al oaselor antebratului.
Pseudartroza congenitali a oaselor antebratului este o
maladie cu o incidenta foarte rara, asociata mai frecvent cu
neurofibromatoza (in circa 50% cazuri). Se poate atesta ca
pseudartroza a unui os, sau a ambelor oase ale antebratului.

Tratamentul este cel chirurgical:
o osteosinteza extrafocard transosoasd prin compresie si
tractiune;
. osteoplastia vascularizata a defectului format dupa rezectia

zonei pseudartrozei.
ANOMALIILE CONGENITALE DE DEZVOLTERE A PALMEI

Deformatii amniotice — sunt prezente la unul din 2000-2500 de
nou-nascuti. Fiind sporadice si nu au caracter congenital (fig. 13).
Variantele anomaliilor:

[. Totale— duc la amputarea spontana a segmentelor palmei.

Tratament:

e proteza,

o clongatia degetelor;

e transpozitia degetelor.
II. Partiale — constrictii (bride) amniotice circulare superficiale sau
adanci.

Tratament:

o disecarea constrictiilor si plastie tegumentara locala;
e amputarea rudimentelor degetelor.

19
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Figura 13.Constrictii amniotice ale degetelor II-1II-1V ale
madinii, cu grad diferit de manifestare.

Clasificarea Patterson:

l.
2.

Constrictii amniotice superficiale.

Constrictii amniotice insotite de deformarea segmentelor distale
ale degetelor (sau limfostaza).

Constrictii amniotice combinate cu concrescenta segmentelor
distale ale degetelor (acrosindactilie).

Amputatii.

La unii pacienti, la diagnosticul dereglarilor circulatiei sangvine

din segmentele degetelor situate destul de bridele amniotice este

indicat tratament chirurgical, reiesind din indicatiile de urgenta si

constd in revizia fasciculelor nervoase si vasculare, cu plastia Z a

pielii.
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Aplazia palmei este lipsa intregului organ. Variante:
1. Acheiria — lipsa degetelor si a metacarpului; carpul rudimentar, de
regula, este pastrat.
Tratament:
e proteza;
e formarea bontului de tip Krukenberg (H. Krukenberg,
1917).
2. Adactilia — lipsa unui sau mai multor degete.
Tratament:
e proteza;
e transpozitie locald a degetelor;
e transpozitie microchirurgicala a degetelor de la picior.
3. Afalangia — lipsa unei sau mai multor falange (fig. 14).
Tratament:
e proteza;
e clongatia falangelor prezente;
e transpozitia falangelor mainii si piciorului.
4. Aplazia oaselor carpului (a unuia sau a mai multe).
Tratament:

e de reguld, nu necesita tratament chirurgical.

Sindactilia(gr. syn — impreund, daktylos — deget) este o
malformatie a palmei cea mai des intdlnitd, caracterizatd prin
concrescenta degetelor (fig. 15). De regula, maladia se transmite
ereditar, in 40% cazuri din anamneza la una dintre rude se poate
identifica aceasta patologie.

In aproximativ jumitate din cazuri se intdlneste anomalia
ambelor maini. In 50% cazuri se va diagnostica sindactilia degetelor I1I
-1V, in 30% cazuri — cea a degetelor IV-V.
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Figura 14. Afalangia ale degetelor II-11I-1V ale mdinii.

Clasificarea sindactiliei:
Tabelul 1

1.  Totala — degetele invecinate sunt concrescute pe toata
lungimea;

2. Partiala — degetele alaturate sunt concrescute la o anumita
portiune a lor (acrosindactilia este o forma in care degetele sunt
concrescute in portiunile distale, la nivelul falangelor medii, pe
cand in cele proximale ele raman despartite).

Simpla (cutanata);
Complexa.

Izolata —concrescenta a doua degete adiacente;
Multipla —unirea catorva degete.

A Al S

Sindactilia simpla constd in concrescenta cutanatd a degetelor.
Anomalia se intalneste 1: 2000 de nou-nascuti.

Tratament:
1.  decuplarea degetelor (pe etape, pentru evitarea necrozei), cu
plastia cutanata obligatorie:
a) cu tesut local,
b) cu autogrefa disponibila;
¢) plastie combinata.

Figura 15. Sindactilia degetelor 1II-1V ale mainii dreapta.

Sindactilia complexd se caracterizeaza prin concrescenta
tesuturilor osoase si cutanate (uneori si a tendoanelor). Se intalneste un
caz la 10000 de nou-nascuti. De doud ori mai des se atestd la sexul

masculin.

Tratament:

1.  decuplarea pe etape a falangelor degetelor, cu plastia cutanata
ulterioara;

2. artrotomii, osteotomii corective ale falangelor si plastia cutanata.

Polidactilia constd in prezenta unui numar mai mare de degete
decat in norma (de la sase pana la zece). Aceastd anomalie, conform
incidentei, ocupa locul doi dupa sindactilie. Se intdlneste un caz la
2000 de nou-nascuti, fiind afectate mai frecvent fetitele.

Aparitia acestei patologii la rasa negroida este de 10 ori mai
inalta decdt la europeni. Dublarea degetului V, de regula, se
mosteneste pe cale autosomala dominanta, pe cand dublarea primului

deget se atesta sporadic.
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Clasificarea comuni polidactiliei:

1. preaxiala — dublarea primului deget (fig. 16);

2. centrala (axiald) — dublarea degetelor II, III sau IV;

3. postaxiald — dublarea degetului V (cea mai raspandita forma).

Clasificarea in functie de cele doui directii de dublare (dupi

Blauth):

1. indirectie transversala (degetele I, II, IIL, IV, V);

2. in directie longitudinald (in functie de regiunea anatomicd din
care pleacd degetul addugator — falanga distala, falanga medie,

falanga de baza, metacarpul, carpul).

Figura 16. Polidactilia preaxiald a palmei

Ectrofalangia este despicarea bifurcata a falangelor (cel mai des
a degetului mare). Tratamentul consta in dezarticularea celui mai putin
functional deget/degete, cu interventii reconstructive asupra aparatului
articular-tegumentar al degetului ramas.

Ectrodactilia(gr. ektroma — avorton, daktylos — deget) este
despicarea congenitala a palmei cu lipsa unuia sau a mai multor
degete. Incidenta este de 1: 90000 de nou-nascuti.

Clasificarea:
1. Forma tipica se caracterizeaza prin dereglarea partiala sau totala a

dezvoltarii structurilor centrale ale palmei (fig. 17). Patologia a fost

24

descrisd pentru prima datd in 1781 ca o anomalie caracteristica
locuitorilor unor insule din Olanda. Malformatia poate fi insotita de
sindactilia si hipoplazia portiunii radiale sau celei cubitale a palmei.
”Clestele homarului” (Claw-hand) — palma bifurcata — e o forma tipica.
Deseori se combini cu bifurcarea talpii. In asemenea situatii este vorba

de mostenirea autosomald dominanta a anomaliei.

Tratament:
e sutura-incheiere a metacarpurilor;
e pollizisation (punerea in aplicare a unui deget lung la pierderea

degetului mare).

Figura 17. Forma tipica a ectrodactiliei

2. Forma atipicd — simbrahidactilia. Este reprezentatd prin afectarea
unilaterald a mdinii, asociatd frecvent cu dereglarea dezvoltarii
(amputarea) a mai multor degete situate in centru. Despicarea
concomitentd a talpii nu se atestd. Aceasta maladie se intalneste

sporadic.
Bidactilia este 0 anomalie congenitala a doua degete.

Tratament—amputarea si dezarticularea degetelor; transpozitia

degetelor prin etapa a doua.

(3]
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Clinodactilia(lat. c/ino — a inclina, gr. daktylos — deget) se
caracterizeaza prin devierea degetelor cu mai mult de 10° de la axul
normal in plan frontal (fig. 18). Patologia, de regula, este simetrici,
bilaterald. La bdieti se intalneste de doua ori mai des decat la fete.
Forma bilaterald a clinodactiliei se mosteneste dupa tipul autosomal
dominant.

»
1,
|
|
|

Figura 18. Clinodactilie cu diformitate trapezoida a falangei medii.

Patologia poate fi provocatd fie de deformarea trapezoidd a
falangelor medii (descrisa pentru prima data de Blundell Jones in
1964), fie de prezenta unei falange sfenoide suplimentare. Functia
palmei cu aceasta anomalie este dereglati doar in cazurile de
deformare pronuntatd a degetelor afectate, acest lucru fiind legat, de
regula, de faptul cd degetul cu defect impiedicd miscarile degetului
vecin.

Tratamentul chirurgical este orientat spre inlaturarea diformitatii
degetului (o varianta de interventie in caz de deformare trapezoida a
falangei medii este rezectia sfenoida + osteosinteza).

Diformitatea Kirner— curbare angulara a falangei distale a
degetului mic. A fost descrisa pentru prima datd de Kirner in anul

1927. Anomalia este simetricd, progresivd pe parcursul cresterii

persoanei.
Tratament -osteotomia corectiva a falangelor distale.

Camptodactilia(gr. kamptos — incovoiat, daktylos — deget) este
prezenta unei contracturi congenitale de flexiune a degetului in

articulatia interfalangiana proximala (fig. 19).

o

Figura 19. Camptodactilia degetelor III-1V-V.

Aceasta patologie se caracterizeazda prin aparitia unei
hiperextensii a falangei distale cu caracter compensator. Anomalia a
fost descrisa de catre Landauri in 1885. Maladia se manifesta la vérsta
de 3-4 ani, poate progresa pana la 18 ani. Se transmite prin ereditate pe
cale autosomald dominantd. In majoritatea cazurilor este afectat
degetul mic, mai rar — degetul IV. Diformitatea de multe ori este
simetrica.

In procesul de examinare a pacientului, se observa ca limitarea
extensiei active/pasive a falangei mijlocii, implicate in procesul
patologic al degetului, se pastreazd chiar si la flexiunea lui in
articulatia metacarpofalangiani. La examenul radiologic al degetului
afectat se vizualizeaza recurbarea extremitidtii distale a falangei
proximale, iar capul ei este diformat si inclinat spre palma.
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Tratamentul conservativ afectiunei malformative date, se indica
chiar de la varsta frageda si consta in aplicarea pe etape a atelelor de
redresare. Desi existd metode chirurgicale de corectie a patologiei date
(rezectia tendonului flexorului superficial, artrotomia articulatiei
interfalangiene proximale, osteotomia corectiva de scurtare a falangei
mijlocii), restabilirea completa a functiei degetului (precum si extensia

totald a falangei mijlocii) nu poate fi atinsa prin metode operatorii.

Brahidactilia(gr. brachus — scurt, daktylos — deget) se
caracterizeaza prin scurtimea oaselor.

B e L o
Figura 20. Brahimetacarpia oaselor metacarpiene IV la ambele maini.

!

Variante:

1. Brahifalangia — subdezvoltarea falangelor:
a) brahiproxifalangia (proximale);
b) brahimezofalangia (mijlocii);
c) brahitelefalangia (distale).

Tratament:
. elongatia falangelor;
. proteza.

2. Brahimetacarpia — subdezvoltarea oaselor metacarpiene (fig. 20).
Tratament - elongatia oaselor metacarpiene.

Macrodactilia(gr. makros — mare, daktylos — deget) se
caracterizeaza prin gigantism partial, neereditar, al unuia sau mai
multor degete (fig. 21). In 90% din cazuri aceasti patologie
malformativa este unilaterald. In mod obisnuit, sunt afectate degetele 11
si III. Daca procesul patologic cuprinde doud degete, ele au acelasi
trunchi nervos de inervatie. Ceea ce include macrodactilia in una din

manifestirile neurofibromatozei.

Figura 21. Macrodactilia degetelor 1I-V de la ambele maini.

Clasificarea macrodactiliei:
1.  Forma statica (se diagnosticheaza la nasterea copilului).
2. Forma progresiva (se manifesta peste o perioada dupa nastere, de
regula pe parcursul primilor doi ani de viata).
La examenul radiologic al mainii, odata cu varsta se pot depista
proliferiri osoase (osteofite) in regiunea articulatiilor degetului afectat,

ca urmare a osteoartritei.
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Tratament:
* rezectia pe etape a tesuturilor excesive;
e osteotomii de reducere a oaselor;

e artrodeze;

e dezarticularea degetului , cu reconstructia situationala ulterioara.

Concrescenta consta in sudarea oaselor incheieturii mainii. Mai
frecvent este depistatd la examenul radiologic de rutini. Elementele
cartilaginoase se contopesc pani la nastere, sudura oaselor are loc pe
parcursul catorva ani. Anomalia poate fi atdt unilaterali, cat si
bilaterala.

Variante:
I. Sudarea oaselor in plan transversal (de 3-4 ori mai des):
a) semilunar — piramidal;
b) capitat — cu carlig etc.
II. Sudarea oaselor in plan longitudinal:
a) intre oasele carpului;
b) intre randul distal de oase ale carpului s1 oasele metacarpului;
¢) intre randul proximal al carpului si radius.

Criteriile concrescentei congenitale:
1. contururi netede, clare ale oaselor sudate;

2. structurd normald, spongioasi a oaselor.

Tratament:
* in majoritatea cazurilor nu se cere;

e variante diferite de artrodezd (la prezenta clinicii respective:
dureri, reducerea functiei mainii).

Arahnodactilia (gr. arachne — paianjen, paienjenis; daktylos —
deget; sinonim — dolicostenomelie, picioare de paianjen) este o
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anomalie de dezvoltare, caracterizatd prin alungirea si subtierea

degetelor de la maini (fig. 22).

Figura 22. Arahnodactilia (se vizualizeaza alungirea oaselor

tubulare ale mainii) + camptodactilia degetului V.

Cauza defectului este dereglarea dezvoltarii tesutului cartilaginos
nu in directia incetinirii, ci a intensificarii functiei sale, in urma careia
corpurile oaselor tubulare se lungesc neproportional fatd de cresterea

sistemului tendono-muscular. Tratamentul este unul functional.

Hiperfalangia — prezenta falangelor suplimentare ale degetelor,
fiind mai raspanditd hiperfalangia primului deget. Selectarea tehnicii
de tratament chirurgical depinde de gradul dereglarilor anatomice 1
functionale. ‘

Hipofalangia — reducerea numarului de falange la unul sau mai
multe degete. Tratamentul chirurgical este in functie de gradele

dereglarilor anatomice si functionale.

Hipoplazia este o malformatie congenitala de dezvoltare a

subdezvoltarea anumitelor structuri

mainii, caracterizatd prin

anatomice, mai des ale primului deget.
31



ClasificareaBlauth:

Gradul I — hipoplazia minim exprimatd a tuturor elementelor
primului deget;

Gradul II - contractura primului deget, instabilitatea
ligamentului ulnar colateral al articulatiei metacarpofalangiene,
hipoplazia musgchilor tenarului (radiologic — dezvoltare normali a
structurilor osoase);

Gradul III - hipoplazie pronuntati, cu aplazia muschilor
primului deget, flexorul lung rudimentar al primului deget, hipoplazia
oaselor;

Gradul IV - "degetul mare plutitor”, subdezvoltat, nefunctional;

Gradul V — lipsa primului deget.

Tactica de tratament se alege in functie de gradul pronuntirii
hipoplaziei:
¢ - Gradul I - tratamentul nu este indicat;
® - Gradul II - largirea si adancirea primului spatiu interdigital,
repozitionarea primului deget, plastia ligamentului primei
articulatii metacarpofalangiene, revizia tendoanelor flexorului
lung, extensorilor primului deget si corectia situationald a
anomaliilor.
® - Gradele III-IV: punerea in aplicare a degetului II la pierderea
degetului mare (pollizisation).

Peridactilia — absenta degetelor I si V.
Tratament - proteza; punerea in aplicare a degetului II (pollizisation).

Ligamentita constrictivi (“degetul intdi pocnitor”, Maladia
Nott) este o anomalie caracteristica in special pentru primul deget,
conditionatd de stenoza tendonului flexorului lung al acestui deget in

canalul fibroaponevrotic la nivelul ligamentului inelar. Semiologia:
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dereglarea functiei de flexiune/extensie a primului deget pana la lipsa
totald a acestei functii, inflamatie dureroasa la baza degetului, periodic
prezente pocnituri la migcarea acestui degetului. In 30% cazuri boala
diminuiaza in primul an de viata al copilului. Dupa varsta de un an,
este indicat tratamentul chirurgical — disectia sau disectia partiald a
ligamentului inelar proximal, la pacientii cu simptomul dat prezent.

Anomalia Linburg-Comstock se caracterizeaza prin prezenta
unei conexiuni tendinoase anormale intre flexorul lung al degetului
mare si flexorul profund al aratitorului la nivelul treimii distale a
antebratului. Semnele clinice: indoire involuntard a degetului 1l la
flexiunea activa a primului deget. In caz de dereglare a functiei mAinii,

se intervine chirurgical — disectia tendonului comun.

Cele mai frecvente anomalii congenitale ale mainii si varsta optima
a copiilor pentru efectuarea interventiilor operatorii

Tabelul 2
MCD Tipul patologiei | Varsta
Interventia operatorie

Sindactilie Simpla I an
Osoasa 8 luni

Acrosindactilie 4 luni

Polidactilie Degetul V 4 luni

Degetul [ 1 an
Adactilie / Pollizisation 1-2 ani
Afalangie Transpozarea degetelor 1-2 ani
Alungatia degetelor 12 ani
Clinodactilie Osteotomie 3-4 ani

L




ANOMALII SCHELETICE GENERALIZATE

Artrogripoza — contracturi spastice multiple ale articulatiilor,
cauzate de subdezvoltarea mugchilor (artromiodisplazie). Patologia
constituie circa 1-3% din totalul maladiilor ortopedice la copii.

Complexul defectelor: contracturi de flexiune/extensie ale
articulatiilor membrului (contractura articulatiei radiocarpiene, descrisi
de E. I. Osten-Sacken), inaltime mica; disostoza craniocefali, mainile
se afld in flexiune palmard s§i orientate ulnar sau radial, functia
musculaturii mainilor este redusa semnificativ.

Boala Marfan este o afectiune ereditard a tesutului conjunctiv,
descrisd de Marfan in anul 1896. Tipul ereditar — autosomal dominant.
Incidenta cazurilor sporadice este de 15%, iar frecventa in populatia
generald constituie 1,5:100000 (dupa Mc. Kusick, 1966).

Complexul ~defectelor: hiperstaturalitate, dolihocefalie, fati
ingustd §i alungitd, cerul gurii inalt, arahnodactilie, cifoscolioz,
diformitdti ale cutiei toracice, hipermobilitate in articulatiile
membrelor, hipotonie musculari, dislocarea cristalinului ca urmare a
defectului ligamentar, miopie forte, scleroticd bleu (uneori), lirgirea
aortei, anevrism, insuficientd mitrala, hernie de coapsi, predispunere
spre infectii respiratorii.

Sindromul Apert (acrocefalosindactilie, tipul 1) a fost descris de
Wheaton in anul 1894, iar in 1906 — de Apert. Tipul ereditar —
autosomal dominant. Majoritatea cazurilor au caracter sporadi.
Incidenta este de 1:160000 nou-nascuti.

Complexul defectelor: sindactilie de grad diferit (cutanati sau
osoasd), expansiunea falangelor distale ale degetelor mari,
brahidactilie, polidactilie preaxiald, sinostoze articulare (ulnare,

femuro-tibiala), defecte de dezvoltare a coloanei vertebrale, intarziere
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in crestere, retard mintal, sinostoza prematurd a suturilor craniene,
frunte bombatd, strabism, pleoape lasate, nas mic, podul nasului lat,
cerul gurii ingust, asimetrie faciald, dinti defectuosi, la unii pacienti
surditatea din cauza dislocdrii congenitale a scdritei, insuficientd
cardiacd si afectiuni gastrointestinale, radiologic — sinostoza suturilor

craniene, defecte de dezvoltare a vertebrelor.

Sindromul Pfeiffer (acrocefalosindactilie, tipul II) a fost descris
de R. A. Pfeiffer in anul 1964. Tipul ereditar — autosomal dominant.

Complexul defectelor: degetele mari de la maini s1 picioare —
late, sindactilie, In unele cazuri sinostozi radiohumerald (uneori),
acrocefalie, sinostoza prematurd a suturilor craniene, frunte bombata,
ceafd platd, ochi bulbucati, podul nasului infundat, cap in forma de

trifoi, nas ca un cioc, ingustarea canalului auditiv exterior, strabism.

Sindromul Poland a fost descris de Alfred Poland in 1841. Este
o maladie cu spectru malformativ rar. Tipul ereditar, e posibil
poligenic.

Complexul  defectelor:simbrahidactilie  unilaterald;  lipsa
unilaterald a portiunii sternale a muschului toracal; defecte costale;

subdezvoltarea musculaturii abdominale.

Sindromul Carpenter (acrocefalopolisindactilie) a fost descris
de catre Carpenter in 1901. Tipul ereditar — autosomal recesiv.

Complexul defectelor: brahidactilie, clinodactilie, sindactilie,
polidactilie preaxiala, acrocefalie cu sinostoza prematurd a suturilor
craniene, epicantus, cerul gurii ridicat, urechi deplasate in jos,
hipoplazia  maxilarului  inferior, retard mintal, obezitate,
hipogenitalism, periodic insuficientd cardiacd congenitald, hernie

ombilicala.
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TESTE DE AUTOEVALUAREA

Care este principala clasificare a anomaliilor congenitale de
dezvoltare a membrului superior :

A. geneticd

B. teratogena

C. anatomica

D. embriologica

Conform clasificarii internationale embriologice a MCD ale
membrului superior dereglarea dezvoltarii poate fi :

A. transversala

B. mediala

C. longitudinala

D. oblica

Amelia se caracterizeaza prin :
A. lipsa totald a membrului
B. lipsa partiald a membrului
C. lipsa antebratului si a palmei
D. lipsa segmentului humeral

Abrahia se caracterizeazi prin :
A. lipsa unui membru superior
B. lipsa celor doud membre superioare
C. lipsa antebratului si a palmei
D. lipsa degetelor si a metacarpului

Tipurile focomeliei :
A. proximala
B. medie
C. distala
D. totala

Enumerati variantele hemimeliei :
A. totala
B. proximala
C. partiala
D. distal
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10.

11.

12.

Sinostoza congenitald a oaselor antebratului se manifesta
clinic prin absenta miscarilor de :

A. pronatie

B. flexie

C. supinatie

D. extensie

Cauzele determinante ale miinii strimbe congenitale :
A. subdezvoltarea radiusului
B. este o maladie ereditara
C. dereglarea dezvoltarii muschilor antebratului
D. subdezvoltarea cubitusului

Semnele radiologice de diferentiere a dislocirii congenitale a
capului radiusului, cu afectiuni ca subluxatia pronatoare
posttraumatica sunt :

A. reducerea dimensiunilor capului radiusului

B. deformatia bombata a capului radiusului

C. capul si condilul cu dimensiuni normale

D. hipoplazia condilului

Deformatia Madelung are afectate oasele :
A. radius
B. ulna
C. humerus
D. carpiene

in cazul deformatiei Madelung oasele carpiene au formi de
cioc pe virful ciiruia se situeazi osul :

A. scafoid

B. semilunar

C. trichetium

D. piziform

Metode de tratament in deformatiile amniotice partiale a
palmei sunt :

A. transpozitia degetelor

B. disecarea constrictiilor si plastie tegumentara locala

C. amputarea rudimentelor degetelor

D. amputatia totald a palmei
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13.

14.

15.

16.

17.

18.

Acheiria este o patologie ce se caracterizeazi prin :
A. lipsa unui sau mai multor degete
B. lipsa degetelor si a metacarpului
C. lipsa unei sau mai multor falange
D. lipsa unui sau mai multor oase a carpului

Adactilia se caracterizeazi prin :
A. lipsa unui sau mai multor oase a carpului
B. lipsa degetelor si a metacarpului
C. lipsa unui sau mai multor degete
D. lipsa unei sau mai multor falange

Aplazia oaselor carpului se caracterizeazi prin :
A. lipsa unui sau mai multor oase a carpului
B. lipsa degetelor si a metacarpului
C. lipsa unei sau mai multor falange
D. lipsa unui sau mai multor degete

Malformatia palmei caracterizati prin concrescenta degete-
lor este numiti :

A. Polidactilie

B. Ectrodactilie

C. Sindactilie

D. Bidactilie

Patologie caracterizati prin despicarea congenitali a palmei
cu lipsa unuia sau a mai multor degete :

A. Bidactilie

B. Sindactilie

C. Ectrodactilie

D. Polidactilie

Malformatie caracterizati prin curbarea angulari a falangei
distale a degetului mic :

A. Clinodactilia

B. Camptodactilia

C. Diformitatea Kirner

D. Brahidactilia
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19.

20.

21.

22.

23,

24.

Malformatie caracterizati prin prezenta unei contracturi
congenitale de flexiune a degetului in articulatia interfalangi-
ana proximala :

A. Camptodactilia

B. Diformitatea Kirner

C. Brahidactilia

D. Sindactilia

Patologie malformativi caracterizati prin gigantism partial,
neereditar, al unuia sau mai multor degete :

A. Macrodactilie

B. Camptodactilie

C. Ectrodactilie

D. Diformitatea Kirner

Anomalie de dezvoltare caracterizati prin alungirea si
subtierea degetelor de la miini :

A. Peridactilia

B. Clinodactilia

C. Brahidactilia

D. Arahnodactilia

Malformatie caracterizatd prin absenta degetelor L'si V :
A. Ligamentita constrictiva a primului flexor
B. Peridactilia
C. Camptodactilia
D. Ectrodactilia

Anomalie care mai este numiti “degetul intii pocnitor®:
A. Anomalia Linburg-Comstock
B. Ligamentita constrictivd a primului flexor
C. Peridactihia
D. Brahidactilia

Anomalie manifestati clinic prin indoirea involuntari a de-
getului 11 la flexiunea activi a primului deget :

A. Peridactilia

B. Ligamentita constrictiva a primului flexor

C. Anomalia Linburg-Comstock

D. Sindactilia
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25.

26.

27.

28.

29.

30.

Anomalie caracterizati prin contracturi spastice multiple ale
articulatiilor, cauzate de subdezvoltarea muschilor :

A. Peridactilia

B. Artrogripoza

C. Diformitatea Kirner _
D. Anomalia Linburg-Comstock

Afectiune ereditari a tesutului conjunctiv :

A. Artrogripoza

B. Anomalia Linburg- Comstock
C. Diformitatea Kirner

D. Boala Marfan

Sindromul Poland se manifesti clinic prin :

A. Sindactilia unilaterala
B. Polidactilia preaxiala
C. Brahidactilie

D. Subdezvoltarea musculaturii

Sindromul Apert se manifest prin :
A. Clinodactilie
B. Brahidactilie
C. Sindactilie de grad diferit
D. Ingustarea canalului auditiv exterior

Sindromul Pfeiffer se manifesta prin :
A. Sinostoza prematuri a suturilor craniene
B. Asimetrie faciala

C. Cap in forma de trifoi
D. Epicantus

Sindromul Carpenter se manifesti prin :
A. Hipoplazia maxilarului inferior
B. Dinti defectuosi
C. Defecte costale
D. Hernie ombilicala
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