Choroba Trevora - czy jesteSmy w stanie uratowac¢ zdeformowany staw?

Trevor disease - are we able to protect affected joint?
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Wstep. Hemimeliczna dysplazja nasadowa (z. Trevora) nalezy do rzadkich dysplazji kostnych
prowadzacych do deforma- cji zajetego stawu.

Cel. Ocena skuteczno$ci leczenia przez zabiegi resekcyjno-rekonstrukcyjne w zespole Trevora w
obserwacji minimum 6-letnie;j.

Material metoda. OceniliSmy grupe 7 chorych (2 dziewczynki i 5 chtopcéw) z 12 ogniskami
dysplastycznymi, leczonych pomie- dzy 2013 a 2023 r. Wiek w chwili rozpoczecia leczenia mie$cit sie od
2-12,5 lat (Srednia 5,5 roku).Czterech chorych prezentowato postaé klasyczng wg Azouza (z zajeciem
stawu skokowego i kolanowego), dwdch postaé zlokalizowana (zajety wylacznie 1 staw), u jednego
rozpoznano postac¢ uogélniong (z zajeciem stawu biodrowego i stopy). U wszystkich chorych wykonano
badanie klinicznie i konieczne badania obrazowe. Okres obserwacji chorych wynosit minimum 6 lat. W
10-ciu ogniskach pierwotnie wykonano resekcje ogniska dysplazji, a w przypadku wspétistniejacej
deformacji, wykonano zabieg korygujacy. W 2 przypad- kach resekcja zmiany byta odroczona, pierwszej
kolejnosci wykonano zabiegi korygujace. W badanej grupie dokonano oceny konieczno$ci ponownej
interwencji operacyjnej oraz czy leczenie przyniosto funkcjonalne ustawienie konczyny.

Wyniki. U wszystkich pacjentéw, tacznie w 9 z 12 ognisk dokonano pierwotnej resekcji guza. W
pozostatych 3 dokona- no jedynie korekcji towarzyszacej deformacji. W 5 przypadkach (55%) konieczna
byta ponowna resekcja guza. Ponadto 5-krotnie (55%) konieczne byto wtérne do resekcji leczenie
deformacji spowodowanej guzem. Tylko w przypadku jed- nego ogniska (12%) nie byta konieczna
ponowna operacja. W przypadku istnienia choroby w stawie kolanowym zawsze pojawiata sie
konieczno$¢ korygowania zaburzen w ptaszczyznie czotowej. U wszystkich 6 chorych, ktérzy operowani
byli z powodu deformacji stawu skokowego rozwineta sie wtérna ankyloza stawu, lecz po korekcji
operacyjnej uzyskano pozy- cje ortostatyczng W jednym stawie kolanowym rozlegte ubytki chrzastki
stawowej zostaly pokryte z pomocg membrany kolagenowej. W wyniku zastosowanej rehabilitacji w
okresie pooperacyjnym zakres ruchu ulegat normalizacji i zwieksze- niu. We wszystkich przypadkach
ostatecznie uzyskano korekcje deformacji i funkcjonalne ustawienie koniczyny. Chorzy lub ich rodzice
zdecydowaliby sie ponownie na zaproponowane leczenie.

Whioski. Postepujace deformacje stawowe w przebiegu choroby Trevora stanowig ogromne wyzwanie
dla zespotu leczace- go. Nawet doktadne zaplanowanie resekcji guza nie gwarantuje petnej resekc;ji i
dalszego prawidtowego wzrostu konczyny. Zabiegi resekcyjno-rekonstrukcyjne przywracajg funkcjonalne
ustawienie i poprawiajg zakres ruchu w stawie biodrowym i kolanowym. Ankyloza stawu skokowego
wydaje sie by¢ nieuchronna w przypadku tej choroby.



