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Zajac, Mateusz Dominik, urodzony w dniu 20.04.2009,
zamieszkaty w Polsce

Szanowna rodzino Zajac,

Przedstawiamy Panstwu raport dot. syna Mateusza, kiérego przedstawiliscie nam Panstwo w
dniu 10.08.2009 w godzinach przyje¢ lekarza zajmujgcego sie nieprawidtowym rozwojem.

Diagnoza: tokie¢ nieprawidiowo rozwiniety z obu stron z prawie catkowita aplazjg fokcia po
prawej stronie i ramienno-promieniowym kosciozrostem z lewej strony jak rowniez wrodzony

brak kilku palcéw obu rak.

Jako wstep do historii nalezy nadmieni€, ze w rodzinie nie sg znane zadne przypadki wrodzone
nieprawidtowego rozwoju konczyn. Mateusz jest pierwszym dzieckiem zdrowych rodzicow.
Cigza podczas badania ultradzwigkami budzita niepokéj z widocznymi zmianami w obrebie
konczyn od 28 tygodnia cigzy. Poroéd odbyt sig przez ciecie przy wadze 3.330g. Abstrahujac od
opisanego nieprawidtowego rozwoju w obrebie gérnych kofczyn Mateusz wykazywat dyskretne
znieksztatcenie twarzy z twarzg relatywnie szerokg i lekko zaznaczong matg zuchwa, Ze strony
polskich kolegow wyrazone zostalo podejrzenie 0 zespot Robertsa. Moim zdaniem biorac pod
uwage kliniczny stan rzecz nie jest to jednak typowe dla Zespolu Robertsa.

Mateusz jest dobrze pielegnowany, uzywa obydwu rak i chwyta obu rekami jezeli prowadzi obie
rece razem. Niekiedy probuje on chwytaé réwniez prawa reka.

W czasie obecnego badania klinicznego widzieli$my delikatne, teraz niespeina 4-ro miesieczne
niemowle pici megskiej. W obrebie twarzy nie dato sie znalez¢ zadnych istotnych znieksztatcen

Dolne konczyny byty rozwinigte normalnie. Obszar barkéw byt rowniez normainie rozwiniety.
Prawa reka wykazywata dobrze rozwinigte ramie. Przedramie byto znacznie skrocone i zagiete
w strong matego palca. Przy tym ruchliwos¢ fokcia z prostowaniem i zginaniem podana byta jako

ok. 0/0/20°. Przez wygiecie przedramienia mogta zosta¢ odchylona (przeprostowana) reka.

Skrecenie przedramienia byto skowgowanq_fsﬁtégoaa Béc;f::_‘promieniowa wykazuje zgiecie
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okoto 30° w kierunku tetnicy promieniowej, staw promieniowo-nadgarstkowy stoi spontanicznie w
30° zgigcia tokcia. Ruchliwo$¢ stawu promieniowo-nadgarstkowego byta obnizona w odniesieniu
do prostowania i zginania. Skrecaﬁie przedramienia nie bylo wyksztatcone, przedramie stato w
pozycji 0° w odniesieniu do odwracania i nawracania. Z powodu skrzywienia kosci promieniowe;j
oraz zgiecia stawu promieniowo-nadgarstkowego reka byla daleko idgc skierowana do tyhu.
Reka wykazywata lekko niedorozwinigty kciuk ze zmniejszong ruchliwoscia stawu siodetkowego
kciuka o okolo 20° zgiecia koéci promieniowej. Przy tym kciuk stat w pfaszczyznie grzbietu reki i
wykazywat tylko niewielkg ruchliwo$¢ w stawie podstawowym i koricowym, okoio 0/0/30°.
Pierwszy fatd miedzy palcami byt bardzo waski. Obok kciuka znajdowaly sie dwa palce dtugie, z
ktorych ten znajdujacy sie blizej kciuka wykazywat brak funkcji prostowania ewent. przykurcz w
zgieciu 40° w stawie $rodkowym, bierna byta ruchliwos$¢ stawu podstawowego z 20/0/40°, stawu
srodkowego z 0/40/90° a ruchliwo$¢ stawu koricowego mozliwa w 0/0/30°. Palec diugi potozony
od strony palca matego byt wzglednie sztywny i mégt byé biermie poruszany w stawie
podstawowym w zakresie 10/0/40°, w stawie Srodkowym 0/0/60° | w stawie koricowym 0/0/30°.

L.ewe ramie byfo trochg smuklejsze niz prawe, nie bylo wyksztatcenia sig tokcia. Ramie zroéniete
byto z krotkim przedramieniem tylko krotka koscig promieniowa. Na wysokosci stawu tokciowego
znajdowato sie wyprowadzenie kosci ramiennej w rodzaju ostrogi z zagtebieniem skérmym na
wierzcholku nad nim. Staw promieniowo-nadgarstkowy byt bardzo nietrwaty i mégt byé
poruszany biernie w obrebie okoto 60/0/60°. Na reku znajdowaly sie dwa palce diugie, z ktorych
palec pofozony bardziej na zewnatrz byt wyraznie bardziej smukly od palca wewnetrznego.
Obydwa palce diugie byly zrosniete ze sobg do wysokosci stawu $rodkowego i nie wykazywaty
zadnej samodzieinej ruchliwosci réwniez biemie zakres ruchliwosci byt ograniczony.

Przeswietlenie rentgenowskie: w sporzgdzonych tutaj zdjeciach rentgenowskich prawej reki w

ptaszczyznie widoczna byla strukturalnie normalnie zatozona kos¢ ramienna i skrécona,
przemieszczona w strone tokcia i zagieta o okolo 30° kosé promieniowa. Udziatu kosci fokcia

nie dato sie wykazac.

Lewa reka wykazywata niedorozwinigta kos¢ ramienng, ktéra byla zespolona z bardzo mocno
skrécong koscig przedramienia (koscig promieniowa). Na wysokoéci wilasciwego stawu
lokciowego znajdowata sie dodatkowo uksztattowana ostroga kostna, ktéra najprawdopodobniej

mogtaby odpowiadac zespolonej reszcie kosci tokciowej.
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Na prawej rece znajdowata sie, przyjészcze .n'-‘l,:éw_‘l,a“o_g:znym ksztaltowaniu sie osrodka

kostnienia w obrebie nadgarstka, lekko ﬁysﬁ'uklona_ plerwsza ko&€ érédrecza z lezgcymi nad
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nig, dobrze ustrukturowanymi paliczkami podstawowym i koncowym kciuka. Dodatkowo
zatozone byly dwie kosci $rdodrecza palca diugiego, z lezacymi nad nimi paliczkami
podstawowym, srodkowym i koﬁcoWym, przy czym gtdwka palca diugiego polozonego od strony

kciuka byta troche zdeformowana w stawie srodkowym

Zdjecie rentgenowskie lewej reki pokazato wyksztaicenie sie kosci srodrecza dwobch palcow
diugich. Nad tym znajdowaty sie dwa paliczki podstawowe, ktdre na wysokosci gtowki paliczka
podstawowego zespolone byty ze soba kostnie, nad tym znowu po stronie kosci promieniowej
wyraznie mocny paliczek srodkowy i koncowy a po stronie kosci fokciowej relatywnie smukly

paliczek srodkowy i koncowy.

W szczegotowej rozmowie z Panstwem wyjasniliémy, ze przy tej formie niedorozwoju chodzi o
przewazajace, podiuzne po stronie fokcia znieksztatcenie (niedorozwdj), przy czym wymiar

Zmiany anatomicznej znacznie wyrazniej zaznaczony jest na lewej niz na prawej rece.

Z powodu bardzo mocnego niedorozwoju mozliwosci leczenia lewej reki sg znacznie
cgraniczone. Poprzez niewyksztalcenie sie stawu tokciowego z brakujgca koscig tokciowg a
takze odpowiednio brakujacymi mieéniami stuzgcymi do poruszania tokcia rekonstrukcja fokcia
nie bedzie mozliwa. Réwniez przedramie bedzie w czasie wzrostu mocno pozostawaé w tyle.
Jezeli chodzi o reke to istnieje tylko, jezeli w ogéble, mozliwos¢ oddzielenia obu palcéw w dwoéch
operacyjnych zabiegach: podczas pierwszego zabiegu powinny zostac oddzielone zespolone ze
sobg paliczki podstawowe obydwu przylegajacych palcéw dhugich i wbudowany tak zwany
stabilizator zewnetrzny, aby stopniowo wyciagnaé rozdzielnie palce. Po zakoriczonym sukcesem
pomnozeniu miazgi bytoby mozliwe, oddzielenie od siebie palcow i wytworzenie szerokiej fatdy
miedzy palcami. Przy tym w dalszym przebiegu musi sie okazac w jak duzym stopniu mozliwa
jest aktywna ruchliwosé mocno niedorozwinietych rak. W zasadzie mozliwe do osiggniecia jest

chwytanie szczypcowe poprzez zacisniecie przedmiotéw pomiedzy obydwoma promieniami.

W prawej rece sytuacja jest troche korzystniejsza, nawet jezeli w zdjeciu rentgenowskim nie
mozna zobaczyC jeszcze zadnego udziatu kosci iokcia, jednak mozna zatozyé, ze przy
istniejgcym stopniu prostowania i zginania w obrebie fokcia i wyczuwalnego wyrostka
tokciowego, kidry jest jeszcze na etapie chrzestnym, zarysowana jest przynajmniej czesc kosci
tokciowe] w poblizu fokcia. Z powodu brakujgcego wyksztalcenia sie dalszej czesci tokcia koS¢
promieniowa jest przemieszczona, skrocona i zagieta. Skrzywienie prowadzi do tego, ze reka w
stawie lokciowym moze zostac przeprostewana an dodatkowa brakujaca podpora w obrebie

stawu promieniowo-nadgarstkowego pmwadz; do iegofaze rowniez reka jest zakrzywiona w

| Q{éh\imi £
VC\Y\VV;\




strong kosci fokciowej, Zze przy prostowaniu fokcia reka zostaje skierowana do iylu. Tutaj
mozliwe jest w pierwszym zabiegu operacyjnym skorygowanie czesé istniejgcej nieprawidiowej
pozycji w obrebie przedramienia pfzez korekie kosci, w ktdrej wyrbwnane zostanie skrzywienie
kosci w strone kosci tokciowej a koS¢ zostanie czasowo unieruchomiona przez wewnatrz
rdzeniowa szyne stalowa. W drugim zabiegu operacyjnym powinna zosta¢ pogiebiona i
poszerzona na reku 1 fatlda miedzy palcami, przekrecony kciuk i sprowadzony do pozyciji lekko
skierowanej w strone =zginacza, aby mozliwy byt chwyt w sensie tak zwanego chwytu
pesetowego/nozycowego. Czy mozliwa bgdzie korekia nieprawidtowej pozycji palca diugiego,
potozonego po stronie kciuka, w obrebie stawu srodkowego jest w zasadzie bardzo niepewne.
Ewentualnie mozna by w pdzniejszym czasie zastanowic sie nad tym aby przediuzyé
przedramie lub takze obydwa , udzialy” kosci przedramienia, o ile wyksztalci sie kos¢ tokciowa,
zespoli¢ ze sobg, aby uzyskaé trwate przedramie. Czy okaze sie to sensowne musi jednak

pokazac dalszy rozwoj.

W przypadku lewej reki za wskazane uwazalibySmy zabiegi po korekcie reki prawej. Czy
funkcjonalnie sensowne bedzie w pozniejszym czasie dodatkowo rowniez przediuzenie i zgiecie

przedramienia musi pokazac dalszy rozwdj.

Jezeli zyczg sobie Parstwo leczenia u nas, jesteSmy na to gotowi i prosilibySmy o dalszy kontakt

w celu zaplanowania dalszego postepowania.
Z serdecznymi pozdrowieniami

Dr med R. Habenicht
Specjalista ds. Chirurgii/Chirurgii dzieciecej/ chirurgii reki
Ordynator Oddziatu chirurgii reki

Ja, mgr Anna Zienkiewicz thimacz przysiegly jezvka niemieckiego poswiadezam zgodnos¢ powyzszego Humaczenia z
okazanym mi oryginalem dokumentu w jezyku niemieckim.

Nrrep. 227/2009

Koronowo, dnia 6 wrzesien 2009
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Kosztorys szacunkowy

Dla dziecka Mateusza Dominika Z aj a c , urodzonego w dniu 20.04.2009, planujemy w porozumieniu
z rodzicami liczne zabiegi operacyjne.

Diagnoza: lokie¢ nieprawidiowo rozwiniety z obu stron z prawie catkowitg aplazja tokcia po prawej
stronie i ramienno-promieniowym kosciozrostem z lewej strony jak rowniez wrodzony

brak kilku palcéw obu rak.

1.Operacja: Prawie przedramie: prosta lub podwdjna osteotomia korygujgca kosé
promieniowa w celu wyrdownania odchylenia lokcia po
rdzeniowym zatozeniu szyny
(3-4 dni w szpitalu, okolo 1 tygodnia pobyt w Hamburgu w poblizu

kliniki € 2.480 )
2.0peracia: Prawa reka: Pogtebienie i poszerzenie pierwszego fatdu miedzy palcami
3 miesigce po 1 operacji za pomocyg plata rotacyjnego, osteotomii obrotowej

pierwszej kosci $rodrecza za pomocq drutu Kirschnera
i szwu drucianego ewent. przeszczep skory
(4-5 dni w szpitalu, okoto 10 — 12 dni w Hamburgu w poblizu

kiiniki € 3.250)
3.Operacjia: Lewareka: Osteotomia podtuzna zros$nietych czesci obu paliczkow
3 miesiace po 2. operacji podstawowych i wbudowanie przystosowanego

mini stabilizatora zewnetrznego do dystrakcji poprzecznej
(3-4 dni w szpitalu, okoto 7 dni w Hamburgu w poblizu

kliniki € 2.480)
4. Operacia: Lewa reka: Usuniecie stabilizatora zewnetrznego i oddzielenie palcow z
8 tygodni po 3. operacii pogiebieniem fatdéw miedzy palcami, w danym wypadku petnego

przeszczepu skéry
(4-5 dni w szpitalu, 10-12 dni w Hamburgu w poblizu szpitala €
3.250)

Koszty opieki lekarskigj i leczenia szpitalnego wynosza przewidywainie:
€ 11.440

Kv;fota kazdej operacji musi zosta¢ zaptacona gotowkg przy przywiezieniu dziecka lub do czasu
przywiezienia dziecka na konto szpitala dzieciecego Wilhelmstift.

Dane banku:

Kinderkrankenhaus Wilhelmstift, Hamburg,
Hamburger Sparkasse, BLZ 200 505 50
Konto-Nr. 101 724 61 56

IBAN: DE 03 2005 0550 1017246156

Bic: HASPDEHHXXX

Ja, mgr Anna Zienkiewicz thumacz przysiegly jezyka niemieckiego gosw:adczam zZgodnos$é powyiszego Humaczenio z
okazanym mi orvginatem dokumentu w jezyku niemieckim. e
Nr rep. 228/2009

Koronowo, dnia 6 wrzesien 2009
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