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ANOMALIE CEVNIHO ZASOBENI DOLNI KONCETINY
U PACIENTU S VROZENE KRATKYM FEMUREM (PFFD)

AVYZNAM CTAG PRI JEJICH DIAGNOSTICE

ANOMALIES OF BLOOD SUPPLY TO THE LOWER EXTREMITY IN PATIENTS WITH
PROXIMAL FEMORAL FOCAL DEFICIENCY (PFFD): THE VALUE OF CT ANGIOGRAPHY
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SOUHRN

Horak M, Chomiak J, Kaspar M, Ryzna-
rova Z, Masek M, Frydrychova M, Dun-
gl P. Anomadlie cévniho zasobeni dolni
koncetiny u pacientii s vrozené kratkym
femurem (PFFD) a vyznam CTAG p¥i je-
jich diagnostice

Vrozené zkraceny femur (PFED) je vzac-
na vrozena anomalie, kterou fadime mezi
onemocnéni kycelniho kloubu détského
véku. Na souboru pacientll vyS$etfenych
na pocita¢ové tomografii (CT) i se zobra-
zenim cév pomoci CT angiografie (CTAG)
byla popséna ve dvou pfipadech anomalie
cévniho zasobeni postizené dolni konceti-
ny. Hlavni zdsobujici tepnou se stala arteria
iliaca interna a jeji vétev arteria glutea in-
ferior. Zaroven byla nalezena v jednom ze
dvou ptipadd i anomalie v Zilnim Fedisti,
kdy hluboka Zila stehna sleduje anomal-
ni tepenné zdsobeni a sbird krev do vena
iliaca interna. Nové popsany nalez neni
jen zajimavost, ale miZze umoznit i lepsi
planovani opera¢niho ptistupu pti korekei
anomalie.

Klic¢ova slova: anomalie cévniho zasobe-
ni, arteria ischiadica, CTAG, abnormalni
dolni koncetina, PFFD, vrozené zkriceny
femur.

SUMMARY

Horak M, Chomiak J, Kaspar M, Ryzna-
rova Z, Masek M, Frydrychova M, Dungl
P. Anomalies of blood supply to the lower
extremity in patients with proximal fe-
moral focal deficiency (PFFD): the value
of CT angiography

Proximal femoral focal deficiency (PFFD)
is a rare inborn abnormality that belongs
to the disorders of hip joint of infant age.
Abnormal vascular supply was revealed in
two cases examined on CT with vessel vi-
sualization using CT angiography (CTA) at
the affected lower extremity. Internal iliac
artery and its branch inferior gluteal artery
were the major supplying arteries. There
was also abnormal venous drainage in one
of these cases, via a deep vein of the thigh
leading blood to internal iliac vein. These
findings allow for better planning of the
surgical correction treatment.

Key words: anomalous vascular supply,
CTA, abnormal lower extremity, sciatic
artery, PFFD, proximal femoral focal defi-
ciency.
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DEFINICE

Vrozené kratky femur fadime mezi onemocnéni kycelniho
kloubu détského véku. Jde o spojitou fadu poruch vyvoje
dolni koncetiny rizné zdvaznosti s pfevahou postiZeni ste-
henni kosti. Femur muzZe bud uplné chybét, nebo muze byt
téméf normdlné vyvinut pouze s lehkym zkratem. Pfi ¢asté
agenezi zki{Zenych vazii byva pravidelné postizena stabilita
kolenniho kloubu. Zkraceni az chybéni fibuly je také pra-
videlnou soucdsti vSech vyvojovych stupnu této deformity.
Méné casté doprovodné anomalie jsou hypoplazie a latera-
lizace pately, valgoézni koleno, na noze potom chybéni late-
rélnich paprska ¢i kulovy hlezenni kloub (1). V neposledni
tadé bude pravé zde popsan novy objev pfidruzené anomalie
- anomidlie cévni.

Maximum patologickych zmén na skeletu byva na pro-
ximdlnim femuru, proto se téZ pouzivd i u nas anglického
nazvu se zkratkou PFFD (proximal femoral focal defi-
ciency). Lze se setkat i s ndzvem vrozeny pakloub ky¢elni-
ho kloubu.

ETIOLOGIE A INCIDENCE

Vyskyt vady je udavan s ¢etnosti 1-2 na 100 000 novorozen-
ct. Vzhledem k tomu, Ze nékteré pfipady jsou po naroze-
ni nendpadné, lze predpokladat, Ze je incidence jesté vyssi.
V Ceské republice se ro¢né vyskytnou minimalné dva nové
ptipady. Nejc¢astéji se jednd o typ II, IIl a IV v klasifikaci dle
Pappase (2).

Proximalni femoralni defekt vznika ptisobenim noxy ne-
znamého puvodu mezi 4.-9. tydnem téhotenstvi. Do soucas-
né doby se nepodafilo zjistit, zda se jedna o virovou infeki,
ozateni, chemické, polékové ¢i mechanické vlivy. Muze jit
i o kombinaci vy$e uvedenych ¢initela (3).

KLASIFIKACE

Existuje nékolik klasifikaci, jedna z nejstarsich rozliSuje
defekty podle RTG obrazu A-D sec Aitken (4). Ve FN Na
Bulovce se nejvice osvédcila novéjsi klasifikace podle RTG
obrazu dle Pappase (2), kterd déli kongenitélni defekty podle
rozsahu postizeni do vzestupné fady od I do IX.

Typ L: Femur zcela chybi, acetabulum neni vyvinuto, proxi-
malni tibie je ve vysi ky¢elniho kloubu.

Typ II: Chybi proximalni polovina femuru, acetabulum neni
vyvinuto.

Typ III: Ky¢elni kloub je vytvoren, i kdyz ¢asto nedokonale,
hlavice femuru je hypoplasticka, ale pohybliva, pozdéji osi-
fikuje.

Typ IV: Ky¢elni kloub je vytvoten, mezi hlavici a diafyzou
femuru je fibrokartilagindzni spojeni s ostrtivky kalcifikaci.
Typ V: Defekt femuru v diafyze.

Typ VI: Femur je defektni distalné, chybi funkéni kolenni
kloub, nékdy se sdruzuje s aplazii fibuly.

Typ VII: Proximalni diafyza je skleroticky zuZzena, koleno je
valgdzni, lateralni kondyl hypoplasticky, ¢éska ma tendenci
k luxaci.

Typ VIII: Hypoplasticky femur s valgoézitou krcku, hlavice
Vv retroverzi.
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Obr. 1. Tabulka klasifikace zmén vrozené krdatkého femuru (PFFD)
sec Pappas

Fig. 1. Table of classification of differences in proximal femoral focal
deficiency (PFFD) sec Pappas

Typ IX: Femur normalniho tvaru, av§ak hypoplasticky proti
druhé strané, ¢asta je nestabilita v koleni (obr. 1).

KLINICKY NALEZ

Kongenitalni defekt je nidpadny ihned po narozeni, néktera
hypoplazie se odkryje az béhem rtistu. U nejc¢astéji se vysky-
tujicich defektt je stehno kratké, masivni, nozka postizené
strany stoji ¢asto v trovni protilehlého kolena nebo konéi
v urovni proximalniho bérce. Konéetina je v abdukci, zevni
rotaci a flexi v ky¢li, velmi ¢asto pretrvava proximalni posun
femuru. Koleno byva ve flexi. Casto chybi fibuldrni paprsek
nohy, chodidlo je ve valgéznim postaveni. Zkrat se s vékem
zvétSuje, bez 1é¢eni se na konci rastového obdobi pohybuje
mezi 5cm u IX az do 40cm u II a ITI. Konzervativni terapie
spoliva v protetické péci. Chirurgické feseni je dlouhodobé
a komplikované, vétSinou probiha v etapach po celé détstvi
a dospivani, zahrnuje prolongace, korekéni osteotomie, dero-
tace a na zdravé koncetiné i epifyzeodézy (1, 5) (obr. 2A, B).

METODIKA

Ve FN Na Bulovce je od poloviny roku 2006 pouZivan CT
piistroj Siemens Somatom Sensation 40 (Erlangen, Némec-
ko), pfed tim byl pouzivan CT pftistroj Siemens Somatom
Sensation 16 (Erlangen, Némecko). Samotny protokol se
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A Obr.2A

A Obr. 2B

Obr. 2A, B. Priklad zobrazeni skeletu PFFD typ Il pravé dolni koncetiny
A - rtg snimek AP pravé dolni koncetiny; B — CT 3D rekonstrukce pdnve — VRT
anteriorni pohled

Chybi cely femur s vyjimkou distdini epifyzy femuru s patrnymi kondyly, patela
nenf osifikovdna. V ky¢li chybi hlavice femuru, acetabulum je velmi strmé.

ptili§ nezménil, jen byl pfizpisoben moznostem novéjsi-
ho rychlejsiho ptistroje. Nédbér dat je provddén kolimaci
0,6 mm, pitch 0,9. Rekonstrukéni inkrement 0,5 se $iti ob-
razu 0,6 mm v kernelu 10. Nastaveni kV a mAs na lampé je
korigovano podle véku a véhy pacienta s minimalizaci dav-
ky. Nabér dat je provadén nativné a po podani kontrastni lat-
ky Iomeprolum 400 (Iomeron 400, Altana Pharma) v davce
2ml/kg rychlosti 4ml/s ve dvou fazich arteridlni a vendzni.
Na spravné nacasovani se pouziva technika Bolus timing.
Kontrastni latka je podavana tlakovym injektorem Ulrich
Missouri (Ulm, Némecko) (7, 8).

3D rekonstrukce skeletu se provadi z nativniho nabéru
dat ve VRT obrazu. Postkontrastné se provadi multipla-
narni rekonstrukce (MPR) rekonstrukce v 5mm S$irokych
fezech s posunem 5mm v sagitalni a frontélni roviné. Dalsi
rekonstrukce se provadi v tenkych fezech maximum intensi-
ty projection (MIP) $ife 50 mm s posunem 5mm v sagitalni
a frontalni roviné. Cely obrazovy dataset se dale zpracovava
ve volume rendering technique obrazech (VRT) ve vhod-
ném naklonu. V pripadé odstranéni skeletu metodou Bone
Removal, ptipadné Editaci objektu, se opakuje zobrazeni cév
VRT rekonstrukei a dopliuje se MIP rekonstrukce celého
3D objemu dat (7).

Ortopedicka klinika ve spolupraci s Radiodiagnostickou
klinikou FN Na Bulovce vede dlouhodoby registr pacientt
s PFFD z celé Ceské republiky. V sou¢asné dobé obsahuje jiz
vice jak 60 pacientt s riznymi typy postiZzeni. V poslednich
trech letech se rozvinula diagnostika pacientd s PFFD na
CT, atois podanim k.l i.v. a s vySettenim cév obou dolnich
koncetin pomoci metody CTAG. Béhem doby od VI/2005
do II1/2007 let bylo vySetfeno 17 pacientii ve vékovém roz-
mezi 1-19 let na CT, a to vZdy i s provedenim CTAG se za-
chycenim cév v arteridlni i vendzni fazi.

Pacienti jsou pravidelné sledovani a snimkovéni klasickym
RTG na ptedozadni snimek panve a ptipadné dolni konceti-

Fig. 2A, B. An example of skeletal finding in PFFD type Il of the right
lower extremity

A - radiograph, anteroposterior view of the right lower extremity; B — CT 3D re-
construction of pelvis — VRT, anterior view

The whole femur is missing except for the distal epiphysis with visible condyls,
patella is not ossified. The femoral head is missing in the hip joint, the acetabu-
lum is very steep.

ny dle pozadavku klinikd. I kdy?Z se jednd o détské pacienty,
bylo jako dalsi zobrazovaci metoda zvoleno vySetifeni pomo-
ci CT. Duvodem je diagnosticky ptinos, a to predev$im ve
spravném zobrazeni skeletu, jeho vymodelovani do 3D ob-
razu VRT technikou, coz nejlépe informuje ortopedy o pro-
storové topologii celé dolni koncetiny. Zaroven s vy$etfenim
skeletu se ihned podava k.l iv. a provadi se CTAG, kde se
zobrazuji probihajici cévy na postizené dolni koncetiné. Re-
konstrukce se provadi jak v MIP, tak VRT obrazech, zaroven
se u prokazanych cévnich anomalii provadély i rekonstrukce
s odstranénim skeletu, a tedy jesté s lepsi vizualizaci dané
cévni anomalie (7). Dalsi vyhodou CT vySetfeni je i jeho
rychlost, nebot s détmi ve véku 3-4 roky se lze jiz domluvit,
aby vydrzely nékolik minut v klidu, a tak muze byt vétsina
malych déti vySetfena bez pouZiti celkové anestezie. Zaro-
ven je ¢ast vySetfovanych pacientt jiz po prvnich korekénich
operacich s implantovanymi kovy, a proto by bylo ptipadné
vy$etfovani na magnetické rezonanci (MR) pro implantova-
ny kovovy materidl ve vySetfované oblasti téméf nemozné.
Navic vzhledem k délce MR vySetfeni by bylo nutné malé
détské pacienty téméf vzdy vysetfovat v celkové anestezii.

VYSLEDKY

V 15 ptipadech byl pribéh cév na dolnich koncetinach ana-
tomicky normalni. Nicméné ve dvou ptipadech byla naleze-
na rozsahla anatomickd anomalie v cévnim zasobeni posti-
Zené dolni koncetiny, dosud v odborné literatufe nepopsand.
V obou ptipadech se jednalo o pacienty s PFED typ III sec
Pappas, kde dolni koncetina byla zdsobena cestou arteria
iliaca interna. Domnivame se, Ze v prenatalnim vyvoji doslo
k hypertrofii arteria glutea inferior, ¢emuz odpovida prachod
tepny skrze foramen infrapiriforme (8). Tato tepna nejspise
dale pokracduje jako hypertroficka a. comitans nervi ischiadi-

strana 423



Ces Radiol 2007; 61(4):421-426

A Obr.3A A Obr. 3B

)

A Obr.3C A Obr. 3D

A Obr. 4A A Obr.4B
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A Obr.4C A Obr4D

A Obr. 4E A Obr. 4F

Obr. 3A-D. Pripad 1: PFFD typ Il pravé dolni koncetiny

A — rtg snimek AP pravé dolni koncetiny; B — CTA pdnve, anomdiné probihajici tepna a. ischiadica (dveé Sipky), hypoplasticka a. iliaca externa/a. femoralis (jedna
Sipka), MIP s odstranénim skeletu; C — VRT sikmy anteriorni pohled; D — VRT posteriorni pohled na pribéh cév

Fig. 3A-D. Case 1: PFFD type Ill of the right lower extremity

A — radiograph, anteroposterior view of the right lower extremity; B — CTA of the pelvis, abnormally running sciatic artery (two arrows), hypoplastic external iliac
artery and femoral artery (single arrow), MIP with bone removal; C — VRT anterior oblique view; D — VRT posterior view of the course of the arteries

Obr. 4A-F. Pfipad 2: PFFD typ lll levé dolni koncetiny

A - rtg snimek pdnve AP; B — CTA pdnve a stehen, anomdlné probihajici tepna a. ischiadica (dvé Sipky), hypoplastickd a. iliaca externa/a. femoralis (jedna Sipka),
MIP s odstranénim skeletu; C — VRT kranioanteriorni pohled; D — VRT anteriorni pohled; E — VRT posteriorni pohled; F — VRT v levé posteriorni pozici v Zilni fdzi se
zobrazenim arterif i Zil, podél jasné a. ischiadica probihd mdlo zfetelnd cervend céva: hlavni hlubokd Zila postiZené koncetiny (vena ischiadica)

Fig. 4A-F. Case 2: PFFD type Il of the left lower extremity

A-radiograph, anteroposterior view of the pelvis; B— CTA of pelvis and thighs shows abnormally running artery — sciatic artery (two arrows), hypoplastic external iliac and femo-
ral arteries (single arrow), MIP with bone removal: C— VRT, cranioanterior view; D — VRT, anterior view; E—V/RT, posterior view of the course of the arteries; F — VRT, left posterior view
in venous phase shows both arteries and veins, less conspicous vein (in red) runs paralell to the sciatic artery: the main deep vein (sciatic vein) of the affected extremity
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ci (a. ischiadica je hlavni tepnou dolnich konéetin u nizsich
obratlovctl (9)) a postupné se v obou piipadech presunuje
do oblasti Hunterova kanalu, kde jiz pokracuje klasicky jako
a. poplitea s naslednym anatomickym délenim na tepny
bérce. Samotnd arteria iliaca externa je v obou ptipadech
hypoplasticka a slouzi jen k zasobeni ¢asti svalt, prevazné
adduktorti, na celkové zkraceném stehné postizené dolni
koncetiny. Diagnostika vy$e popsané cévni anomalie muze
mit zasadni vliv i na spravnou volbu opera¢ni terapie.

Pripad 1: Chlapec narozeny v roce 2000 s postiZenim
pravé dolni koncetiny s PFFD typ III sec Pappas

Na skeletu pravé dolni koncetiny je patrnd ageneze proximalni
tretiny stehenni kosti pouze se zachovalou hypoplastickou hlavici
ky¢le. Na CT je sice hiite, aviak dostate¢né zfetelné patrny vazivo-
vy pruh spojujici hlavici ky¢elni a distaln{ skelet femuru.

Na CTAG se zobrazuje anomélni priibéh tepen, kde dolni
koncetina je zasobena cestou arteria iliaca interna. Patrnd je
hypertroficka arteria glutea inferior, ktera dale pokracuje jako
hypertroficka a. comitans nervi ischiadici do oblasti Hunte-
rova kandlu. Poté jiz pokracuje anatomicky jako a. poplitea
s obvyklym délenim na tepny bérce. Samotna arteria iliaca
externa je hypoplasticka a slouZi jen k zasobeni ¢asti svalti na
celkové zkraceném stehné postizené dolni koncetiny.

Zily bérce jsou zachovalé, véna poplitea vede Huntero-
vym kandlem a dale prechazi do vena femoralis a pokracu-
je medidlné az k hypoplastické a. femoralis k tfislu. V panvi
probiha jako v. iliaca externa. Praibéh je tedy anatomicky,
nesleduje pribéh hypertrofické a. comitans nervi ischiadici
(obr. 3A-D).

Pripad 2: Pacient narozeny v roce 2002 s postiZenim
levé dolni koncetiny s PFFD typ III sec Pappas

Na skeletu levé dolni koncetiny je patrna aplazie proxi-
malnich dvou tfetin femuru, distalni tfetina je hypoplasticka
se zachovalou distaln{ epifyzou. Skelet kolenniho kloubu je
zachovaly, kloubni plochy jsou kongruentni. Na CT Ize dife-
rencovat vazivovy pruh spojujici hypoplastickou hlavici ky-
Celni a distélni skelet femuru. Hlavice ky¢le je v urovni aceta-
bula, které je vSak malo vyvinuté, velmi ploché a strmé.

Na CTAG se zobrazuje anomalni prubéh tepen obdobné
jako v pripadé 1. Dolni koncetina je opét zasobena cestou
arteria iliaca interna. Je patrna hypertroficka arteria glutea
inferior, ktera dale pokracuje jako hypertroficka a. comitans
nervi ischiadici a postupné se presunuje do oblasti Hunte-
rova kandlu, kde probihd jako a. poplitea s naslednym ana-
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tomickym délenim na tepny bérce. Samotnd arteria iliaca
externa je hypoplasticka, arteria femoralis slouZi jen k zaso-
beni medidlnich a ventralnich svalovych skupin na celkové
zkraceném stehné postizené dolni koncetiny.

Na zilnim systému bérce nejsou patrné anatomické od-
chylky. Oproti ptipadu 1 jsou patrné zmény na stehné, kde
véna poplitea pokracuje Hunterovym kanalem a sleduje dale
n. ischiadicus a hypertrofickou a. comitans nervi ischiadici
jako v. comitans nervi ischiadici (vena ischiadica). Do panve
probiha jako pritok v. glutea inferior a vléva se do v. iliaca in-
terna. Vena femoralis je hypoplastickd a sbira krev hlavné ze
stehna a z povrchovych Zil pravé dolni koncetiny ptes vena
saphena magna (obr. 4A-F).

DISKUZE

Bylo prokazano, ze u pacientt s PFFD je velmi vyhodné po-
uziti CTAG vzhledem k rychlosti vy$etfeni a k moZnosti zis-
kan{ kvalitn{ prostorové topologie skeletu i cév soucasné.

V na$em souboru pacientt byla ve dvou ptipadech - vidy
u typu III sec. Pappas - zjisténa cévni anomdlie. Postizena
dolni kondetina byla v téchto pfipadech zasobena z povo-
di a. iliaca interna pies hypertrofickou a. glutea inferior -
a. comitans nervi ischiadici (a. ischiadica). Zajimavosti je, ze
a. ischiadica je hlavni tepnou dolnich konéetin u nizsich ob-
ratlovetl. Za normélnich okolnosti dominantni a. iliaca ex-
terna je zde hypoplastickd a zasobuje pouze ¢ast svalii stehna.
Co se ty¢e Zilntho systému dolnich koncetin, byl zachycen
anomalni priibéh pouze v jednom z obou piipadu, kdy hlav-
ni zila hlubokého Zilniho systému dolni koncetiny sleduje
prubéh n. ischiadicus, a krev tedy odvadi v. iliaca interna. Ve
druhém ptipadé md Zilni systém anatomicky priibéh.

Ziskané poznatky o anomaliich v cévnim zasobeni dolni
koncetiny u pacientt s PFFD jen potvrzuji celkovou kom-
plexnost a slozitost této vrozené vyvojové vady, ktera vznika
¢asné prenatalné v dobé zaklddani koncetin.

Vyznam informace o stavu cévniho zdsobeni spoliva
v moznosti navrzeni vhodnéj$iho opera¢niho ptistupu pti
korekei vady.

Nalez cévni anomélie u PFFD je velmi cenny, dosud nikde
v literatute nebyl publikovan. VyS$etfovani dalsich pacientt
bude na RDG klinice FN Na Bulovce dale pokracovat s cilem
ziskat dostate¢né velky soubor vySetfenych pacientt, ktery
umozni statisticky zjistit frekvenci vyskytu popsané anoma-
lie v cévnim zasobeni dolni koncetiny.
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