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	1. Επιμέλεια - Παρουσίαση:  Κυριαζίδης Δ. Ιωάννης, MD, Bs(Hons), MSc, MRCS, FRSPH, PhD(c)
Επιβλέπων: Παπακωνσταντίνου Αντώνης MD, PhD
Συγγενείς Ανωμαλίες
του Χεριού
A R I S T O T L E
U N I V E R S I T Y
OF THESSALONIKI
Πηγή: https://congenitalhand.wustl.edu/2015/01/ulnar-sided-cleft-hand/
Κλινική Πλαστικής Χειρουργικής Α.Π.Θ. Γ.Ν. Παπαγεωργίου
Πρόγραμμα Ενδοκλινικών Μαθημάτων Ακαδημαϊκού Έτους Έτους 2022-23
7 Απριλίου 2023 | Κυριαζίδης Δ. Ιωάννης
A.U.TH.
SCHOOL OF MEDICINE
• Κατανόηση του ορισμού και των αιτιών των συγγενών διαφορών της
άκρας χείρας.
• Εξοικείωση με τους διαφορετικούς τύπους συγγενών διαφορών και τον
επιπολασμό τους.
• Διερεύνηση των διαγνωστικών εργαλείων και των επιλογών θεραπείας
που διατίθενται για τις συγγενείς διαφορές των χεριών.
Μαθησιακοί Στόχοι
Κλινική Πλαστικής Χειρουργικής Α.Π.Θ. Γ.Ν. Παπαγεωργίου
Πρόγραμμα Ενδοκλινικών Μαθημάτων Ακαδημαϊκού Έτους Έτους 2022-23
7 Απριλίου 2023 | Κυριαζίδης Δ. Ιωάννης
• Γενετικοί παράγοντες
• Εμβρυολογικοί παράγοντες
• Εξωτερικοί παράγοντες κατά την κύηση
• Διατροφικοί παράγοντες
• Φαρμακευτικοί παράγοντες
• Νοσηρότητα μητέρας κατά την κύηση
• Ακτινοβολία X-rays
Αιτιολογία
H αιτία των περισσότερων διαταραχών
σχηματισμού των άκρων είναι ακόμα ασαφής
και οι σχετικοί παράγοντες περιλαμβάνουν τα
ακόλουθα τρία είδη:
Πηγή: W. Wang, J. Yao. Congenital Deformities of the Hand and Upper Limb, Plastic and Reconstructive Surgery, DOI 10.1007/978-981-10-5101-2_4.
Κλινική Πλαστικής Χειρουργικής Α.Π.Θ. Γ.Ν. Παπαγεωργίου
Πρόγραμμα Ενδοκλινικών Μαθημάτων Ακαδημαϊκού Έτους Έτους 2022-23
7 Απριλίου 2023 | Κυριαζίδης Δ. Ιωάννης
4
Ξεκινά περίπου την 4η με 5η εβδομάδα
κύησης, με την ανάπτυξη των
εκβλαστήσεων των άκρων.
Από την 6η έως την 8η εβδομάδα
εμφανίζονται οι δακτυλικοί άξονες και
μέχρι το τέλος της 8ης εβδομάδας
διακρίνονται μεμονωμένα δάχτυλα.
Μέχρι το τέλος της 12ης εβδομάδας, η
συνολική δομή του χεριού έχει εδραιωθεί.
Ανάπτυξη του
άνω άκρου
Πηγή: Nascimento, S. R. R., & Ruiz, C. R. (2018). A study on the prevalence of the anconeus epitrochlearis muscle by magnetic resonance imaging. Revista brasileira de ortopedia, 53(3), 373–377. https://doi.org/10.1016/j.rboe.2018.03.015
Συγγενείς Kρανιοπροσωπικές Διαφορές & Ταξινόμηση
Εμβρυολογία Κεφαλής Συγγενείς Δυσπλασίες του Εγκεφαλικού Κρανίου Συγγενείς δυσπλασίες του Προσωπικού Κρανίου
Σημαντικό!
Κλινική Πλαστικής Χειρουργικής Α.Π.Θ. Γ.Ν. Παπαγεωργίου
Πρόγραμμα Ενδοκλινικών Μαθημάτων Ακαδημαϊκού Έτους Έτους 2022-23
7 Απριλίου 2023 | Κυριαζίδης Δ. Ιωάννης
 


	2. • Προγραμματισμό προγεννητικών  ελέγχων.
• Τον εντοπισμό κρίσιμων περιόδων τερατογόνου κινδύνου.
• Την προώθηση της έρευνας στην αναπτυξιακή βιολογία.
• Την πιθανή καθοδήγηση των προγεννητικών παρεμβάσεων.
• Έγκαιρη ανίχνευση συγγενών ανωμαλιών (κρανιοπροσωπικές, καρδιά, γαστρεντερικό).
• Διαχείριση κινδύνου και την ανάπτυξη προληπτικών μέτρων και στοχευμένων
θεραπειών.
Σημαντικό!
Κλινική Πλαστικής Χειρουργικής Α.Π.Θ. Γ.Ν. Παπαγεωργίου
Πρόγραμμα Ενδοκλινικών Μαθημάτων Ακαδημαϊκού Έτους Έτους 2022-23
7 Απριλίου 2023 | Κυριαζίδης Δ. Ιωάννης
Kέντρα Σηματοδότησης
• Ο πολλαπλασιασμός (σε 3 άξονες) και η διαφοροποίηση
της εκβλάστησης, ελέγχεται από 3 σηματοδοτικά κέντρα:
• Κορυφαία Εξωδερματική Ακρολοφία (Apical Ectodermal
Ridge, AER, FGF):
• Κεντρική → περιφερική αύξηση.
• Ζώνη Πολωτικής Δραστηριότητας (Zone of Polarising
Activity, ZPA - Sonic Hedgehog, Shh):
• Κερκιδική → ωλένια διαφοροποίηση.
• Ραχιαίο Εξωδερματικό Κέντρο (Non-AER ectoderm,
Wingless-type center, Wnt):
• Ραχιαία → παλαμιαία διαφοροποίηση.
Κλινική Πλαστικής Χειρουργικής Α.Π.Θ. Γ.Ν. Παπαγεωργίου
Πρόγραμμα Ενδοκλινικών Μαθημάτων Ακαδημαϊκού Έτους Έτους 2022-23
7 Απριλίου 2023 | Κυριαζίδης Δ. Ιωάννης
Κλινική Πλαστικής Χειρουργικής Α.Π.Θ. Γ.Ν. Παπαγεωργίου
Πρόγραμμα Ενδοκλινικών Μαθημάτων Ακαδημαϊκού Έτους Έτους 2022-23
7 Απριλίου 2023 | Κυριαζίδης Δ. Ιωάννης
I: Αποτυχία σχηματισμού
II: Αποτυχία διαφοροποίησης
III: Διπλασιασμός
IV: Υπερβολική Ανάπτυξη
V: Ελλιπής Ανάπτυξη
VI: Σύνδρομα δακτυλιοειδών περισφίξεων
VII: Γενικευμένες Σκελετικές Ανωμαλίες
Ταξινόμηση κατά Swanson
Swanson, A. B., Swanson, G. D., & Tada, K. (1983). A classification
for congenital limb malformation. The Journal of Hand Surgery,
8(5), 693-702.
Αίτιο
Εμφάνιση
Κλινική Πλαστικής Χειρουργικής Α.Π.Θ. Γ.Ν. Παπαγεωργίου
Πρόγραμμα Ενδοκλινικών Μαθημάτων Ακαδημαϊκού Έτους Έτους 2022-23
7 Απριλίου 2023 | Κυριαζίδης Δ. Ιωάννης
 


	3. 1. Ασυνεπής κατηγοριοποίηση.
1.  Οι ομάδες I και II ταξινομήθηκαν με βάση το αίτιο, ενώ οι III
έως VI με βάση την εμφάνιση.
2. Δυσκολία ταξινόμησης ορισμένων καταστάσεων.
1. Αυτό οδήγησε σε τροποποιήσεις, για παράδειγμα η JSSH
προσθέτοντας δύο ομάδες. «Ασυνήθης επαγωγή αξόνων» και
«Μη ταξινομήσιμες περιπτώσεις».
Ταξινόμηση κατά Swanson
Swanson, A. B., Swanson, G. D., & Tada, K. (1983). A classification
for congenital limb malformation. The Journal of Hand Surgery,
8(5), 693-702.
Πηγή: Swanson AB. A classification for congenital malformations of the hand. Acad Med Bull New Jersey. 1964;10:166–9.
Κλινική Πλαστικής Χειρουργικής Α.Π.Θ. Γ.Ν. Παπαγεωργίου
Πρόγραμμα Ενδοκλινικών Μαθημάτων Ακαδημαϊκού Έτους Έτους 2022-23
7 Απριλίου 2023 | Κυριαζίδης Δ. Ιωάννης
“In 2014, the IFSSH Committee on Congenital Conditions recommends
adoption of a revised classification system for Congenital Anomalies of the
Hand and Upper Limb, originally proposed by Drs Oberg, Manske and
Tonkin, popularly known as the ‘OMT’ classification.
• Ένα ολοκληρωμένο σύστημα ταξινόμησης συγγενών διαφορών των
άνω άκρων που χρησιμοποιεί ορολογία βάσει των δυσμορφιών.
• Πλεονεκτήματα της OMT
• Ευθυγραμμίζεται καλύτερα με την κατανόηση της
εμβρυολογικής διαδικασίας.
• Ευκολότερη ταξινόμηση των “ανωμαλιών”.
Ταξινόμηση κατά ΟΜΤ
Oberg, K. C., Feenstra, J. M., Manske, P. R., & Tonkin, M. A. (2010). Developmental
biology and classification of congenital anomalies of the hand and upper extremity. The
Journal of hand surgery, 35(12), 2066-2076.
Πηγή: Oberg, K. C., Feenstra, J. M., Manske, P. R., & Tonkin, M. A. (2010). Developmental biology and classification of congenital anomalies of the hand and upper extremity. The Journal of hand surgery, 35(12), 2066-2076.
Κλινική Πλαστικής Χειρουργικής Α.Π.Θ. Γ.Ν. Παπαγεωργίου
Πρόγραμμα Ενδοκλινικών Μαθημάτων Ακαδημαϊκού Έτους Έτους 2022-23
7 Απριλίου 2023 | Κυριαζίδης Δ. Ιωάννης
Ένα ολοκληρωμένο σύστημα ταξινόμησης συγγενών ανωμαλιών άνω άκρων
που χρησιμοποιεί ορολογία βάσει των δυσμορφιών που προκύπτουν.
Κατηγορίες
• Aνωμαλίες (Malformations)
• Παραμορφώσεις (Deformations)
• Δυσπλασίες (Dysplasias)
• Σύνδρομα
• Λοιπά
Ταξονίμηση κατά ΟΜΤ
Oberg, K. C., Feenstra, J. M., Manske, P. R., & Tonkin, M. A. (2010). Developmental
biology and classification of congenital anomalies of the hand and upper extremity. The
Journal of hand surgery, 35(12), 2066-2076.
Κλινική Πλαστικής Χειρουργικής Α.Π.Θ. Γ.Ν. Παπαγεωργίου
Πρόγραμμα Ενδοκλινικών Μαθημάτων Ακαδημαϊκού Έτους Έτους 2022-23
7 Απριλίου 2023 | Κυριαζίδης Δ. Ιωάννης
 


	4. Company Name
Presentation Name  13
Let’s keep it simple
Tαξινόμηση Swanson
Kyriazidis 2023˚
Κλινική Πλαστικής Χειρουργικής Α.Π.Θ. Γ.Ν. Παπαγεωργίου
Πρόγραμμα Ενδοκλινικών Μαθημάτων Ακαδημαϊκού Έτους Έτους 2022-23
7 Απριλίου 2023 | Κυριαζίδης Δ. Ιωάννης
Ποιά είναι η σωστή
χειρουργική στιγμή;
1ST
SEMESTER
2ND 3RD 4TH 5TH 6TH 7TH 8TH 9TH 11TH 12TH 13TH 14TH
Ασθενής <2 ετών
Έγκαιρη χειρουργική διόρθωση για
την πρόληψη του λεμφοιδήματος και
της γάγγραινας.
Οι παραμορφώσεις των χεριών που
μπορούν να διορθωθούν μέσα σε
2-4h, οι δυσπλαστικοί αντίχειρες,
μπορούν επίσης να αντιμετωπιστούν
με χειρουργική επέμβαση.
Πιο σύνθετες χειρουργικές
επεμβάσεις, π.χ αποκατάσταση του
αντίχειρα, προτείνεται αναμονή ως
ότου το παιδί να γίνει 7 μηνών και να
είναι ικανό να κάνει εκτελεί
λειτουργίες με την άκρα χείρα.
1o έτος 2ο έτος
Ασθενής 2 ετών
Αποκαταστάσεις διαφόρων
παραμορφώσεων όπως
δυσπλασία αντίχειρα,
ανακατασκευή του αντίχειρα,
τενόντια μοσχεύματα,
συνδακτυλία, πολυδακτυλία και
σχιστία άκρας χειρός.
Ωστόσο, αν η χειρουργική
επέμβαση ενδέχεται να
επηρεάσει την παροχή αίματος
ή να οδηγήσει σε καταστροφή
της επίφυσης θα πρέπει να
καθυστερήσει.
Ασθενής >2 ετών
Σύντηξη άρθρωσης, μεγαλομελία,
καμπτοδακτυλία, κλινοδακτυλία.
Για συγγενή μικρομελία αναμονή
ως 2 ετών γιατί πολλοί ασθενείς
μπορεί να βελτιωθούν μεταξύ 2-3
ετών.
Κερκιδική και ωλένια
στρεβλοχειρία - μεταξύ 2 ετών και
σχολικής ηλικίας, επειδή οι σφήνες
και οι νάρθηκες που
χρησιμοποιούνται για τη διόρθωση
της απόκλισης πρέπει να
αντικατασταθούν καθώς ο
ασθενής μεγαλώνει.
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Πηγή: American Society for Surgery of the Hand Map of Hand Surgery Developed by the Hand Surgery Map Task Force copyright 2001 taken from internet.
Αποτυχία Σχηματισμού
(Failure of Formation)
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	5. Ταξινόμηση συγγενών διαφορών
του  άνω άκρου κατά Swanson
▪︎ Εγκάρσια Αναστολή Ανάπτυξης
▪︎ Πλήρης Απουσία Άκρου
▪︎ Συγγενείς “ακρωτηριασμοί”
▪︎ Αμελία, Μερομελία, Αχειρία, Αδακτυλία, Αφαλαγγία
▪︎ Επιμήκης Αναστολή Ανάπτυξης
▪︎ Κερκιδική Στρεβλοχειρία (Radial clubhand)
▪︎ Ωλένιος στρεβλοχειρία (Ulnar clubhand)
▪︎ Κεντρικές σχιστίες χειρός
▪︎ «Φωκομελία»
Διαταραχές
I: Αποτυχία σχηματισμού
II: Αποτυχία διαφοροποίησης
III: Διπλασιασμός
IV: Υπερβολική Ανάπτυξη
V: Ελλιπής Ανάπτυξη
VI: Σύνδρομο δακτυλιοειδών
περισφίξεων
VII: Γενικευμένες Σκελετικές
Ανωμαλίες
Πηγές:
1. Summerbell D. A quantitative analysis of the effect of excision of the AER from the chick limb-bud. J Embryol Exp Morphol. 1974;32:651–60.
2. Yu K, Ornitz DM. FGF signaling regulates mesenchymal differ- entiation and skeletal patterning along the limb bud proximodistal axis. Development. 2008;135:483–91.
3. Lu P, Yu Y, Perdue Y, Werb Z. The apical ectodermal ridge is a timer for generating distal limb progenitors. Development. 2008;135:1395–405.
4. Zhu J, Nakamura E, Nguyen MT, Bao X, Akiyama H, Mackem S. Uncoupling sonic hedgehog control of pattern and expansion of the developing limb bud. Dev Cell. 2008;14:624–32.
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Εγκάρσια Αναστολή
Σχηματισμού
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Αμελία
Πλήρης
Φωκομελία
Ατελής
Φωκομελία
Ημιμελία
Βραχίονα
Ατελής
Ημιμελία
Βραχίονα
Πλήρης
Αχειρία/
Ατελής
Ημιμελία
Πλήρης
Κερκιδική
Ημιμελία
Ατελής
Κερκιδική
Ημιμελία
Πλήρης
Ωλένια
Ημιμελία
Πηγή: Kay, H. W., Day, H. J., Henkel, H. L., Kruger, L. M., Lamb, D. W., Marquardt, E., Mitchell, R., Swanson, A. B., & Willert, H. G. (1975). The proposed
international terminology for the classification of congenital limb deficiencies. Developmental medicine and child neurology. Supplement, (34), 1–12.
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• Ο FGF που παράγεται από την AER προάγει την ανάπτυξη των
άκρων που σχετίζονται με τη ZPA. Η πλήρης διαγραφή του AER [1]
ή η αναστολή του FGFR [2,3] θα διακόψει ταυτόχρονα την
ανάπτυξη των άκρων στον “εγγύς-άπω” άξονα και η κλινική
εκδήλωση είναι η διακοπή της εγκάρσιας ανάπτυξης.
• Απώλεια FGF → απουσία ή επιβράδυνση της ανάπτυξης των
άκρων → διαμήκεις ή εγκάρσιες παραμορφώσεις [4].
• Aπουσία SHH → απουσία του διαμήκους ωλένιου άξονα ΣΥΝ
μείωση της έκφρασης του FGF, → διακυμάνσεις στις κλινικές
εκδηλώσεις με την πάροδο του χρόνου, του βαθμού και της
διάρκειας [4].
I. Αποτυχία σχηματισμού
(Failure of formation)
Πηγή: Al-Qattan, M.M., Yang, Y., & Kozin, S.H. (2009). Embryology of the upper limb. The Journal of hand surgery, 34 7, 1340-50 .
Πηγές:
1. Summerbell D. A quantitative analysis of the effect of excision of the AER from the chick limb-bud. J Embryol Exp Morphol. 1974;32:651–60.
2. Yu K, Ornitz DM. FGF signaling regulates mesenchymal differ- entiation and skeletal patterning along the limb bud proximodistal axis. Development. 2008;135:483–91.
3. Lu P, Yu Y, Perdue Y, Werb Z. The apical ectodermal ridge is a timer for generating distal limb progenitors. Development. 2008;135:1395–405.
4. Zhu J, Nakamura E, Nguyen MT, Bao X, Akiyama H, Mackem S. Uncoupling sonic hedgehog control of pattern and expansion of the developing limb bud. Dev Cell. 2008;14:624–32.
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• Οι συγγενείς ακρωτηριασμοί κάτωθεν του αγκώνα είναι συχνότεροι
[1]
• Χειρουργική επέμβαση κατά Krukenberg: η κερκίδα
διαχωρίζεται από την ωλένη η οποία αποκτά λειτουργία “πιάστρας”.
• Προϋποθέσεις: Κυρίως αμφοτερόπλευρη εντόπιση, 10cm stump
από το ωλέκρανο, χωρίς ρίκνωση στον αγκώνα και ψυχολογική
αποδοχή από τον ασθενή.
• Πλεονεκτήματα: Νευρούμενο “άκρο”, αισθητηριακά καλό σκέλος.
• Αρνητικό: Κοσμητικό αποτέλεσμα. που οδηγεί ορισμένους
χειρουργούς να την αποφεύγουν παρά τις αναφορές για καλά
λειτουργικά αποτελέσματα.
Χειρουργική Αντιμετώπιση
Πηγή: Singh G, Jain SK. Krukenberg operation: revisited. ĲPMR; 2005;16 (1):20-3.
Κλινική Πλαστικής Χειρουργικής Α.Π.Θ. Γ.Ν. Παπαγεωργίου
Πρόγραμμα Ενδοκλινικών Μαθημάτων Ακαδημαϊκού Έτους Έτους 2022-23
7 Απριλίου 2023 | Κυριαζίδης Δ. Ιωάννης
Αποτυχία Διαφοροποίησης
Αποτυχία Σχηματισμού Διπλασιασμός Γενικευμένες Σκελετικές Ανωμαλίες
Υπερβολική Ανάπτυξη Ελλιπής Ανάπτυξη Σύνδρομο Δακτυλιοειδών Περισφίξεων
 


	6. Διαχωρισμός μυών αντιβραχίου
σε  2 ομάδες.
Μπορούμε να εκτάμουμε τον τετράγωνο πρηνιστή, τον εν τω
βάζει καμπτήρα των δακτύλων, τον μακρό καμπτήρα του
αντίχειρα, τον μακρό απαγωγέα του αντίχειρα και τον βραχύ
εκτείνονται του αντίχειρα όπως απαιτείται.
Πηγή: Singh G, Jain SK. Krukenberg operation: revisited. ĲPMR; 2005;16 (1):20-3.
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Ulnar Ray Radial Ray
The adductors are The abductors are The adductors are The abductors are
Flexor carpi ulnaris Extensor carpi ulnaris Pronator teres Brachioradialis
Ulnar half of the flexor
digitorum sublimis
Ulnar half of the extensor
digitorum and
Supinator
Extensor carpi radialis
longus
Brachialis Triceps Flexor carpi radialis Extensor carpi radialis brevis
Anconeus
Radial half of the flexor
digitorum sublimis and
Radial half of the extensor
digitorum communis and
Palmaris longus Biceps
Πηγή: Singh G, Jain SK. Krukenberg operation: revisited. ĲPMR; 2005;16 (1):20-3.
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• Τα προσθετικά μέλη αποτελούν
εναλλακτική λύση για οικονομικά
εύρωστες χώρες.
• Σύμφωνα με τον Swanson, τα παιδιά
με αμφοτερόπλευρο συγγενή
ακρωτηριασμό βρίσκουν το
ανακατασκευασμένο μέλος πολύ πιο
χρήσιμο από μια μηχανική πρόθεση (1).
• Σε περιπτώσεις αδακτυλίας -
μικροχειρουργική μεταμόσχευση του
1ου δακτύλου και/ή του 2ου δακτύλου
ποδός, με στόχο την ικανότητα για
pinch (2).
Χειρουργική
Αντιμετώπιση (2)
Πηγή:
1. Swanson, A. B., & Swanson, G. D. (1980). The Krukenberg procedure in the juvenile amputee. Clinical orthopaedics and related research, (148), 55–61.
2. Schenker M, Wiberg M, Kay SP, Johansson RS. Precision grip function after free toe transfer in children with hypoplastic digits. J Plast Reconstr Aesthet
Surg. 2007;60(1):13-23.
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	7. • Προαξονικές (κερκιδικές)  διαμαρτίες:
Υποπλασία/ Απλασία κερκιδικών δομών.
• Ραιβοχειρία
• Κεντρικές διαμαρτίες: Υποπλασία/απλασία
των 3 κεντρικών δακτυλικών ακτίνων (δείκτη,
μέσου, παράμεσου).
• Σχισμοειδές χέρι
• Μεταξονικές (ωλένιες) διαμαρτίες:
• Υποπλασία/ Απλασία ωλένιων δομών.
• Ωλένια στρεβλοχειρία
• Φωκομελία
Αναστολή
Σχηματισμού |
Επιμήκη Ελλείμματα
Πηγή: https://drpanossian.com/pediatric-plastic-surgery/hand/radial-club-hand/
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• Χαμηλό επιπολασμό 1:30.000 - 1:100.000 ζώσες γεννήσεις.
• Συχνότερη συγγενείς διαφορά επιμήκους σχηματισμού άνω
άκρου.
• ΔΕ> ΑΡ
• Α>Γ
• Κυρίως μονόπλευρα
• Συνδρομικές μορφές:
• Σύνδρομο VACTER-1
• Σύνδρομο Holt-Oram
• Σύνδρομο TAR
• Αναιμία Fanconi
• Τρισωμία 18
Ραιβοχειρία -
Κερκιδική Στρεβλοχειρία
Radial Club hand
Αναστολή Σχηματισμού | Επιμήκη Ελλείμματα
Συγγενής απουσία κερκίδας - αντίχειρα
Πηγή:
1. D’Arcangelo M, Gupta A, Schecker LR. Radial club hand. In: Gupta A, Ray SP, Schecker LR, editors. The growing hand. Diagnosis and management of
the upper extremity in children. London: Mosby; 2000. p. 147-68.
2. James MA, Bednar M. Deformities of the wrist and forearm. In: Green DP, Pederson MD, Hotchkiss RN, Wolf SW, editors. Greeńs operative hand surgery.
5th ed. Philadelphia: Elsevier Churchill Livingstone; 2005. p. 1469-79.
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Νέο σύστημα ταξινόμησης, που συνδυάζει
αυτά των Whitaker & van der Meulen.
Πηγή:
Whitaker, L.A., Pashayan, H., Reichman, J. A proposed new classification of craniofacial anomalies. Cleft Palate J, 1981;18(3):161–7.
Van der Meulen, J.C., Mazzola, R., Vermey-Keers, C., Strieker, M., Raphael, B. A morphogenetic classification of craniofacial malformations. Plast Reconstr Surg 1983;71:560–72.
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• Γονίδιο FGFR κωδικοποιεί έναν υποδοχέα κινάσης τυροσίνης (ΤΚ). Εξωκυττάριες
θέσεις πρόσδεσης συνδέτη, οι οποίες αποτελούνται από περιοχές που μοιάζουν
με ανοσοσφαιρίνη (IgI, IgII και IgIII), διαμεμβρανική περιοχή και ενδοκυτταρικές
περιοχές κινάσης τυροσίνης, ΤΚ1 και ΤΚ2.
• Η οδός σηματοδότησης λειτουργεί κυρίως μέσω τουλάχιστον 3 διακριτών
μονοπατιών.
• Η έναρξη των οδών RAS/MAPK ξεκινά με το σχηματισμό του συμπλέγματος
FRS2 και ρυθμίζει τον πολλαπλασιασμό και τη διαφοροποίηση των
κυττάρων.
• Η οδός PI3K/AKT ελέγχει την επιβίωση και τον προσδιορισμό της μοίρας
των κυττάρων μετά την έναρξη του σχηματισμού συμπλόκου FRS2.
• Η ενεργοποίηση της οδού PKC ξεκίνησε με τη σύνδεση του PLCγ στον
ενεργοποιημένο FGFR και ρυθμίζει τη μορφογένεση και τη μετανάστευση των
κυττάρων.
Υποδοχέας Αυξητικού Παράγοντα
των Ινοβλαστών τύπου 2 (FGFR2)
Πηγή: Azoury, S. C., Reddy, S., Shukla, V., & Deng, C. X. (2017). Fibroblast Growth Factor Receptor 2 (FGFR2) Mutation Related Syndromic Craniosynostosis. International journal of biological sciences, 13(12),
1479–1488. https://doi.org/10.7150/ĳbs.22373
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	8. Παραδείγματα χαρακτηριστικών σημείων
στην  εξέταση διαφορετικών κρανιοπροσωπικών συνδρόμων
Πηγή:
1. Kay, Simon, David McCombe, and Daniel Wilks (eds), Oxford Textbook of Plastic and Reconstructive Surgery, Oxford Textbooks in Surgery (Oxford, 2021; online edn, Oxford Academic, https://doi.org/10.1093/med/9780199682874.001.0001.
2. Britto JA, Chan JC, Evans RD, Hayward RD, Jones BM. Differential expression of fibroblast growth factor receptors in human digital development suggests common pathogenesis in complex acro- syndactyly and craniosynostosis. Plast Reconstr Surg. 2001;107:
1331–8.
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“Όλοι οι ασθενείς με κερκιδικά επιμήκη
ελλείμματα θα πρέπει να υποβληθούν σε
καρδιακή εξέταση (ακρόαση,
υπερηχογράφημα), υπερηχογράφημα νεφρών,
απόλυτη μέτρηση τιμής αιμοσφαιρίων, εξέταση
διεποξυβουτανικού (DEB) και παραπομπή σε
γενετιστές για περαιτέρω εξέταση.”
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Ταξινόμηση κατά Heikel
Πηγή: https://www.limblength.org
Κλινική Πλαστικής Χειρουργικής Α.Π.Θ. Γ.Ν. Παπαγεωργίου
Πρόγραμμα Ενδοκλινικών Μαθημάτων Ακαδημαϊκού Έτους Έτους 2022-23
7 Απριλίου 2023 | Κυριαζίδης Δ. Ιωάννης
Αποτυχία Διαφοροποίησης
Αποτυχία Σχηματισμού Διπλασιασμός Γενικευμένες Σκελετικές Ανωμαλίες
Υπερβολική Ανάπτυξη Ελλιπής Ανάπτυξη Σύνδρομο Δακτυλιοειδών Περισφίξεων
■ Τύπος N: Απουσία αντίχειρα ή υποπλασία.
■ Τύπος 0: Απουσία αντίχειρα ή υποπλασία. συν απουσία του
καρπού, υποπλασία, ή συνένωση; εγγύς συνόστωση κερκίδας ή
εξάρθρωση κεφαλής κερκίδας.
■ Τύπος I: Τύπος 0 συν βράχυνση κερκίδας >2 mm μικρότερη
από την ωλένη. ελλιπής άπω κερκίδα.
■ Τύπος II: Τύπος 0 συν υποπλασία άπω και εγγύς κερκίδας.
■ Τύπος ΙΙΙ: Τύπος 0 συν απουσία περιφερικής επίφυσης
κερκίδας και υποπλασία εγγύς κερκίδας.
■ Τύπος IV: Τύπος 0 συν πλήρης απουσία κερκίδας.
Τροποποιημένη ταξινόμηση
κατά Bayne των κερκιδικών
επιμήκων ελλειμμάτων
Πηγή: Manske PR, Oberg KC. Classification and developmental biology of congenital anomalies of the hand and upper extremity. J Bone Joint Surg
Am 2009;91(Suppl 4):3–18
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	9. Eπηρεάζονται όλες οι  προαξονικές δομές του άνω άκρο και όχι μόνο
ο σκελετός (1).
Ανωμαλίες επιπλέον σε κεφαλή βραχιονίου, κορωνοειδή απόφυση,
άπω βραχίονα.
Πιθανή απώλεια κίνησης κατ’ ώμου άρθρωσης.
Βραχύτητα πήχη -> ωλένη 60% του φυσιολογικού μεγέθους (1).
Κερκίδα πλήρως ή μερικώς απλαστική.
Τραπέζιο, σκαφοειδές και 1ο μετακάρπιο απόντα ή απλαστικά.
Δ/χες μυοδερματικού, τερματισμός κερκιδικού στον αγκώνα, ΒΠ ΚΦ
Ραιβοχειρία - Κερκιδική Στρεβλοχειρία
Radial Club hand
Πηγή: D’Arcangelo M, Gupta A, Schecker LR. Radial club hand. In: Gupta A, Ray SP, Schecker LR, editors. The growing hand. Diagnosis and
management of the upper extremity in children. London: Mosby; 2000. p. 147-68.
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• Συντηρητική θεραπεία με τοποθέτηση σειράς ορθώσεων και διατάσεις
συνιστάται από τη στιγμή της γέννησης, ανεξάρτητα από το είδος της
παραμόρφωσης.
• Ασθενείς τύπου Ι και ΙΙ, αυτός μπορεί να είναι ο μόνος τύπος
θεραπείας, ενώ ομοφωνία για το γεγονός πως τύποι ΙΙΙ και ΙV χρήζουν
χειρουργικής αντιμετώπισης.
• Κεντρικοποιηση και κερκιδοποίηση του καρπού. 12-18 μηνών. Ως 6
ετών (Ilizarov).
• Κεντρικοποίηση καρπού: ο καρπός κεντράρεται στην ωλένη.
Απαραίτητη η προκεντρικοποίηση με εξωτερική οστεοσύνθεση.
• Κερκιδοποίηση καρπού: Buck-Gramcko (1) για την αύξηση της
μόχλευσης μεταξύ του καρπού και της ωλένης και την παρεμπόδιση
υποτροπών, το κερκιδικό τμήμα του καρπού τοποθετείται στην ωλένη.
• Πρόσφατα έχει περιγραφεί η ωλενοποίηση του καρπού αλλά
επιτελείται από πολύ λίγα κέντρα με λίγη βιβλιογραφική υποστήριξη.
• Επιπλοκές: Επιμόλυνση τραύματος, νέκρωση δερματικών κρημνών,
επιμόλυνση μεταλλικών προθέσεων, δερματίτιδες, θραύση Κ-wires.(2).
Κερκιδική
Στρεβλοχειρία -
Radial Club hand
Θεραπεία
Πηγή:
1. Buck-Gramcko D. Congenital disorders: radial and ulnar club hand. In: Berger RA, Weiss APC, editors. Hand Surgery. Philadelphia: Lippincott Williams &
Williams; 2004. p. 1453-64.
2. D’Arcangelo M, Gupta A, Schecker LR. Radial club hand. In: Gupta A, Ray SP, Schecker LR, editors. The growing hand. Diagnosis and management of
the upper extremity in children. London: Mosby; 2000. p. 147-68.
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• H ταχεία ανάπτυξη του παιδιού κάνει τη χειρουργική θεραπεία δύσκολη
σε ένα και μόνο στάδιο. Σε αυτές τις περιπτώσεις Προ-κεντρικοποίηση
του καρπού με ex-fix είναι απαραίτητη (>18m)
• Aν η ανάταξη είναι δύσκολη τότε ολική ή μερική εγγύς καρπεκτομή και
μετάθεση των κερκιδικών εκτεινόντων του καρπού στον ωλένιο.
• Για παιδιά ηλικίας >18 κεντρικοποίηση σε 2 στάδια.
• 1ο στάδιο: Προκεντρικοποίηση με ex-fix σε έναν άξονα.
• Διάταση 0.5 to 1 mm/ημέρα.
• Μετά από 4 εβδομάδες, αφαίρεση και κεντρικοποίηση.
Κερκιδική
Στρεβλοχειρία -
Radial Club hand
Θεραπεία
Πηγή:
1. Buck-Gramcko D. Congenital disorders: radial and ulnar club hand. In: Berger RA, Weiss APC, editors. Hand Surgery. Philadelphia: Lippincott Williams &
Williams; 2004. p. 1453-64.
2. D’Arcangelo M, Gupta A, Schecker LR. Radial club hand. In: Gupta A, Ray SP, Schecker LR, editors. The growing hand. Diagnosis and management of
the upper extremity in children. London: Mosby; 2000. p. 147-68.
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2ο στάδιο: κεντρικοποίηση του
καρπού.
Προκεντρικοποίηση με ex-fix. Δίλοβη τομή στη ραχιαία
επιφάνεια και μία επιμήκης
τομή στο retinaculum και τον
αρθρικό θύλακο.
Μεταφορά εκτεινόντων
καρπού στο ωλένιο τμήμα του
καρπού.
1 ή 2 ενδομυελικά 1.5 ή 2.0 mm
Kirschner wires. Μη απαραίτητη
η συμμετοχή των μετακαρπίων.
Πηγή: Thatte, M.R. (2008). Results at 5-Year Follow-Up The − Treatment of Radial Dysplasia by a Combination of Distraction , Radialisation and a
Bilobed Flap.
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	10. • Σχισμοειδές/δισχιδές χέρι  (cleft hand/
lobster claw hand).
• Υποπλασία/απλασία κεντρικών
δακτυλικών ακτίνων (2ου, 3ου και 4ου
άξονα).
• Τυπική ή άτυπη εικόνα. Σύντηξη αξόνων
vs τερατογενές επακόλουθο
βραχυσυνδακτυλίας.
• Μπορεί να συνυπάρχει με συνδακτυλία.
• Αντίχειρας & μικρό δάκτυλο ΚΦ ή
υποπλαστικά.
Κεντρικές Σχιστίες
Τυπική Μορφή Άτυπη Μορφή
Σχήμα V Σχήμα U
Αμφοτερόπλευρη Ετερόπλευρη
Οικογενές Ιστορικό Σποραδική
Συνδακτυλία συχνή Συνδακτυλία σπάνια
Συσχέτιση με λαγόχειλος Χωρίς συσχέτιση
Απουσία δακτυλικών
εκβλαστήσεων
Δακτυλικής εκβλαστήσεις συχνές
Άκρος πόδας χωρίς συμμετοχή Χωρίς συμμετοχή άκρου πόδα
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Οι Manske και Halikis ταξινόμησαν τα
περιστατικά cleft hand βάσει της
συρίκνωσης της πρώτης πτυχής.
Ταξινόμηση Χαλίκη &
Manske για cleft hand
I. Normal web First commissure is normal.
II. Narrow web
Moderate narrowing (IIA) or
severe narrowing (IIB) of the
first commissure.
III. Syndactylized web
First commissure fused;
syndactyly between the thumb
and second finger.
IV. Merged web
First commissure included in
the cleft; second finger does
not exist; thumb unstable.
V. Absent web
Absence of the commissure
because of absence of the
thumb and the second finger.
Πηγή: Manske PR, Goldfarb CA. Congenital failure of formation of the upper limb. Hand Clin. 2009;25(2):157-70.
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• Η θεραπεία στοχεύει στη μείωση της
σχιστίας και την αποκατάσταση του πρώτου
μεσοδακτύλιου διαστήματος.
• Χρησιμοποιούνται δερματικοί κρημνοί,
επανόρθωση συνδέσμων, Ζ-πλαστικές,
οστετομία και εκτομή εγκάρσιων φαλάγγων
ή υποπλαστικών δακτύλων και μετάθεση
οστών.
• Aπελευθέρωση συνδακτυλίας όπου υπάρχει.
• Η συντηρητική θεραπεία προορίζεται για
σοβαρές περιπτώσεις με απρόσμενα καλή
λειτουργική προσαρμογή ή σε ασθενείς με
σημαντικά γνωστικά ελλείμματα.
Κεντρικές Σχιστίες
- Θεραπεία
Κλινική Πλαστικής Χειρουργικής Α.Π.Θ. Γ.Ν. Παπαγεωργίου
Πρόγραμμα Ενδοκλινικών Μαθημάτων Ακαδημαϊκού Έτους Έτους 2022-23
7 Απριλίου 2023 | Κυριαζίδης Δ. Ιωάννης
Αποτυχία Διαφοροποίησης
Αποτυχία Σχηματισμού Διπλασιασμός Γενικευμένες Σκελετικές Ανωμαλίες
Υπερβολική Ανάπτυξη Ελλιπής Ανάπτυξη Σύνδρομο Δακτυλιοειδών Περισφίξεων
 


	11. 41
• Σύνολο 4-10  φορές σπανιότερη (1:500.000) από
radial club hand.
• Σπάνια η συσχέτιση με δυσπλασίες εσωτερικών
οργάνων ή σύνδρομα
• Συσχέτιση με άλλες σκελετικές δυσπλασίες:
συγγενές βραχύ μηριαίο οστό, φωκομελία, ημιμελία,
ημιμελία περόνης και συγγενής σκολίωση.
• Το χέρι είναι υποπλαστικό: 90% σύγχρονη απουσία
δακτύλων, 30% συνδακτυλία και 70% φέρουν
ανωμαλίες του αντίχειρα, περιστραμένα μετακάρπια
και υποπλαστικούς τένοντες και μύες (2,3).
Δεδομένου ότι κερκίδα υπάρχει πάντα, υπάρχει
υποστήριξη για τον καρπό.
• Ο πήχης είναι βραχύς και ο αγκώνας έχει μειωμένο
εύρος κίνησης ή βραχιονοκερκιδική συνοστέωση (3).
Ωλένιος
Στρεβλοχειρία
Ulnar club hand
Αναστολή Σχηματισμού | Επιμήκη Ελλείμματα
Σύνολο ανωμαλιών που επηρεάζει το
ωλένιο χείλος του άνω άκρου αλλά
επιπλέονεπηρεάζει επίσης τις δομές στο
κερκιδικό χείλος (3)
Πηγή:
1. Kozin SH. Upper-extremity congenital anomalies. J Bone Joint Surg Am. 2003;85(8):1564-76.
2. James MA, Bednar M. Deformities of the wrist and forearm. In: Green DP, Pederson MD, Hotchkiss RN, Wolf SW, editors. Greeńs operative hand surgery.
5th ed. Philadelphia: Elsevier Churchill Livingstone; 2005. p. 1469-79.
3. Manske PR, Goldfarb CA. Congenital failure of formation of the upper limb. Hand Clin. 2009;25(2):157-70.
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• Πλέον αποδεκτό σύστημα ταξινόμησης διεθνώς (1).
• 1. Φυσιολογική ωλένη: αλλοιώσεις που περιορίζονται στο χέρι.
• 2. Υποπλαστική ωλένη. Εγγύς και περιφερικές επιφύσεις
παρούσες.
• 3. Απουσία άπω ωλένης.
• 4. Ολική απουσία ωλένης.
• 5. Απουσία ωλένης με βραχιονοκερκιδική συνοστέωση.
• 6. Ανωμαλίες γληνοειδούς και του βραχιονίου.
Tροποποιημένο σύστημα
ταξινόμησης κατά Bayne
Πηγή:
1. Manske PR, Goldfarb CA. Congenital failure of formation of the upper limb. Hand Clin. 2009;25(2):157-70.
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• Παρά τον μεγάλο αριθμό ανωμαλιών που μπορεί να προκύψουν, η λειτουργία του
άνω άκρου είναι γενικά καλή.
• Οι χειρουργικές επεμβάσεις ενδείκνυνται περισσότερο για τη διόρθωση
παραμορφώσεων του χεριού, όπως η συνδακτυλία (ειδικά αντίχειρα-δείκτη), και για
την αποκατάσταση του πρώτου μεσοδακτυλίου και κυρίως του αντίχειρα.
• Ο απαγωγός του μικρού δακτύλου μπορεί να τενοντομετατεθεί για να γίνει
αποκατάσταση της αντίθεσης του αντίχειρα σε ελλείμματα των μυών του θέναρος.
• Στο αντιβράχιο γίνεται οστεοτομία της κερκίδας σε περιπτώσεις μεγάλης γωνιακής
παραμόρφωσης ή υπερπρηνισμού.
• Μπορεί επίσης να εξεταστεί η κατασκευή μεμονωμένων οστών, σε περιπτώσεις
απουσίας του εγγύς τμήματος της ωλένης.
Θεραπεία ωλένιου στρεβλοχειρίας
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Ταξινόμηση κατά Frantz and O’Rahilly:
Τύπος Ι: Πλήρης – το χέρι ενώνεται στον κορμό,
με απουσία του άνω βραχίονα και του
αντιβραχίου.
Τύπος ΙΙ: Ατελής εγγύς – απουσία ή υποπλασία
του άνω βραχίονα, με το αντιβράχιο και το χέρι
να εισάγονται στον κορμό.
Τύπος ΙΙΙ: Ατελής άπω – το χέρι εισάγεται στον
βραχίονα (1).
Φωκομελία
Πηγή:
1. Mattar Junior R. Deformidades congênitas do membro superior. Acta Ortop Bras. 1995; 3(2):77-92.
2. Kozin SH. Upper-extremity congenital anomalies. J Bone Joint Surg Am. 2003;85(8):1564-76.
3. Kallen B, Rahmani TMZ, Winberg J. Infants with congenital limb reduction registered in the Swedish register of congenital malfor- mations. Teratology. 1984;29:73–85.
O Kallen και συν. [3] μελέτησε 1.368.000 νεογνά
και βρήκε πως ο επιπολασμός ήταν 4.2/100.000.
Ο επιπολασμός της αυξήθηκε κατά 60% με τη
χρήση θαλιδομίδης κατά το πρώτο τρίμηνο της
εγκυμοσύνης (2).
Η τεχνική Ilizarov μπορεί να χρησιμοποιηθεί για την
αύξηση του μήκους των άκρων εάν ο ασθενής
έχει κάποιο μήκος και σχετικά παχιά σωληνοειδή
οστά. Για σταθερότητα και αύξηση του μήκους,
μπορούν να χρησιμοποιηθούν χειρουργικές
επεμβάσεις αστικών μοσχευμάτων από την
κλείδας ή την περόνη.
Η προτιμώμενη θεραπεία συνίσταται στην
τοποθέτηση μιας πρόθεσης και η χειρουργική
επέμβαση αφορά κυρίως τη διευκόλυνση της
χρήσης προθέσεων (1, 2).
Nicholas James Vujicic - Phocomelia Motivational Speaker
| https://www.youtube.com/watch?v=BRRjN9vKke4
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	12. Αποτυχία Διαφοροποίησης
(Failure of  Diﬀerentiation)
2
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Ταξινόμηση συγγενών διαφορών
του άνω άκρου κατά Swanson
▪︎Μαλακών Μορίων
▪︎ Συνδακτυλία
▪︎ Καμπτοδακτυλία
▪︎ Εκτινασσόμενος αντίχειρας
▪︎ Clasped thumb (αγκιστρωτός αντίχειρας)
▪︎Σκελετού
▪︎ Κλινοδακτυλία
▪︎ Συμφαλαγγισμός
▪︎ Συνοστέωση
▪︎ Αρθρογρύπωση
▪︎ Windblown hand
Διαταραχές
I: Αποτυχία σχηματισμού
II: Αποτυχία διαφοροποίησης
III: Διπλασιασμός
IV: Υπερβολική Ανάπτυξη
V: Ελλιπής Ανάπτυξη
VI: Σύνδρομα δακτυλιοειδών
περισφίξεων
VII: Γενικευμένες Σκελετικές
Ανωμαλίες
Πηγή: Swanson AB. A classification for congenital malformations of the hand. Acad Med Bull New Jersey. 1964;10:166–9.
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• Άλλοτε άλλου βαθμού σύντηξη μεταξύ 2
παρακείμενων δακτύλων.
• Συχνότερη συγγενής διαφορά της άκρας χείρας
(1:2.000 ζώσες γεννήσεις).
• 1 σε 2000 (ποσοστό 0,07%) - ΠΙΟ ΣΥΧΝΗ
• ♂ : ♀ = 2 : 1
• 15 - 40% οικογενής (1).
• Επικρατούν αυτοσωμικός χαρακτήρας
• Συχνά αμφοτερόπλευρη εντόπιση
• 3ο ΜΠ > 4ο ΜΠ > 2ο ΜΠ>1ο (2, 3)
• Σχετίζεται με:
• 48 σύνδρομα (Apert, Poland, κ.α.)
• Πολυδακτυλία
• Σύνδρομο Αμνιακής περίσφιξης
• Συμβραχυδακτυλία
Μαλακών Μορίων
Συνδακτυλία
Πηγή: P. Foroglou ©2023
Πηγή:
1. McCarrollHR.Congenitalanomalies:a25-yearoverview.JHandSurgAm2000;25(6):1007–1037
2. Lumenta DB, Kitzinger HB, Beck H, Frey M. Long-term outcomes of web creep, scar
quality, and function after simple syndactyly surgical treatment. J Hand Surg Am 2010; 35(8):1323–1329
3. Flatt AE, ed. Care of Congenital Hand Anomalies. 2nd ed. St Louis: Quality Medical Pub- lishing; 1994
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• Ταξινόμηση Buck-Gramcko: Αυτό το σύστημα ταξινόμησης
βασίζεται στην ανατομία και την έκταση της σύντηξης και χωρίζει
τη συνδακτυλία σε επτά τύπους.
• Ταξινόμηση Mennen: Αυτό το σύστημα ταξινόμησης βασίζεται στον
δια-δακτυλικό (interdigital) χώρο που εμπλέκεται στη σύντηξη και
χωρίζει τη συνδακτυλία σε τέσσερις τύπους.
• Tαξινόμηση Flatt: Αυτό το σύστημα ταξινόμησης βασίζεται στους
μαλακούς ιστούς που εμπλέκονται στη σύντηξη και χωρίζει τη
συνδακτυλία σε τέσσερις τύπους.
• Ταξινόμηση O'Rahilly και Müller: Αυτό το σύστημα ταξινόμησης
βασίζεται στην εμβρυολογική ανάπτυξη του χεριού και χωρίζει τη
συνδακτυλία σε τέσσερις τύπους.
Ταξινόμηση
Συνδακτυλίας
• Ταξινόμηση Temtamy και McKusick: Το πιο συχνά
χρησιμοποιούμενο σύστημα ταξινόμησης, το οποίο χωρίζει τη
συνδακτυλία σε τέσσερις τύπους: απλή ή πλήρη, ελλιπή, σύνθετη
και πολυσυνδακτυλία.
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	13. Ταξινόμηση
Συνδακτυλίας
• Ταξινόμηση Temtamy  και McKusick: Το πιο συχνά
χρησιμοποιούμενο σύστημα ταξινόμησης, το οποίο χωρίζει τη
συνδακτυλία σε τέσσερις τύπους: απλή ή πλήρη, ελλιπή, σύνθετη
και πολυσυνδακτυλία.
Απλή
(Simple)
Σύνθετη
(Complex)
Επιπεπλεγμένη
(Complicated)
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Timing
• Επειδή η αγγειακή παροχή είναι αβέβαιη,
επεμβαίνουμε μόνο στη μία πλευρά ενός δακτύλου
κατά τη διάρκεια μιας μόνο χειρουργικής επέμβασης.
Όταν εμπλέκονται τα ΜΔ πλαϊνών δακτύλων
ώστε να αποτραπεί γωνιακή ανάπτυξη και κλίση.
Η καλύτερη και συχνότερη επιλογή, ώστε να
έχουν αναπτυχθεί ικανοποιητικά τα δάκτυλά (1).
4-6m 12-14m
Κλινική Πλαστικής Χειρουργικής Α.Π.Θ. Γ.Ν. Παπαγεωργίου
Πρόγραμμα Ενδοκλινικών Μαθημάτων Ακαδημαϊκού Έτους Έτους 2022-23
7 Απριλίου 2023 | Κυριαζίδης Δ. Ιωάννης
Αποτυχία Διαφοροποίησης
Αποτυχία Σχηματισμού Διπλασιασμός Γενικευμένες Σκελετικές Ανωμαλίες
Υπερβολική Ανάπτυξη Ελλιπής Ανάπτυξη Σύνδρομο Δακτυλιοειδών Περισφίξεων
Κλινική Πλαστικής Χειρουργικής Α.Π.Θ. Γ.Ν. Παπαγεωργίου
Πρόγραμμα Ενδοκλινικών Μαθημάτων Ακαδημαϊκού Έτους Έτους 2022-23
7 Απριλίου 2023 | Κυριαζίδης Δ. Ιωάννης
Αποτυχία Διαφοροποίησης
Αποτυχία Σχηματισμού Διπλασιασμός Γενικευμένες Σκελετικές Ανωμαλίες
Υπερβολική Ανάπτυξη Ελλιπής Ανάπτυξη Σύνδρομο Δακτυλιοειδών Περισφίξεων
 


	14. • Δημιουργία μεσοδακτυλίου  διαστήματος και
αποκατάσταση της κοίτης του όνυχος αν έχει
επηρεαστεί.
• Μεγέθυνση φακού (2,5× ή μεγαλύτερη)
• Χρησιμοποιούμε γραμμές Zig-zag για να κατανείμετε
τις γραμμές ρίκνωσης. Γενικά αποφεύγουμε τις ευθείες
γραμμές.
• Καλά αγγειούμενοι κρημνοί
• Προσεκτική αφαίρεση κυτταρολιπώδους ιστού προς
αποφυγή τραυματισμού ΝΑΔ.
• Απελευθερώνουμε μόνο τη μία πλευρά του δακτύλου
τη φορά σε περίπτωση πολυσυνδακτυλίας.
Στόχοι - Bήματα
Πηγή:
1. Tonkin MA. Failure of differentiation Part I: Syndactyly. In: Congenital hand differences. Hand Clin. 2009;25(2):171-93.
2. https://emedicine.medscape.com/article/1244420
• Χρησιμοποιούμε δερματικά μοσχεύματα ολικού
πάχους από μια άτριχη περιοχή με καλή
αντιστοιχία χρώματος.
• Πάντα χρησιμοποιούμε ίσχαιμο κατά την
Παρασκευή των ιστών.
• Επιμελής αιμόσταση πριν τη συρραφή για αποφυγή
νέκρωσης των κρημνών και των μοσχευμάτων.
• Χρησιμοποιήστε μόνο απορροφήσιμα ράμματα,
όπως 5-0 Vicryl Rapide®, τα οποία αναπτύσσουν
λιγότερη φλεγμονώδη αντίδραση και δε
χρειάζονται αφαίρεση.
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Wang, A. A., & Hutchinson, D. T. (2019). Syndactyly release: a
comparison of skin graft versus graftless techniques in the same
patient. Journal of Hand Surgery (European Volume), 44(8), 845-849.
Πηγή: P. Foroglou ©2023
To graft
or not to graft?
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Ευρήματα (grafted vs graftless)
Χρόνος Ισχαιμίας
97 vs 87 (mins)
Απαγωγή Δακτύλου
57˚ vs 54˚
Web Creep
1.2 vs 2.1
Scar Score
1.9 vs 1.9
Κοσμητικό VAS Γονέων
7.1 vs 6.2
Κοσμητικό VAS
Χειρουργών
7.9 vs 6.2
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1:100.000 γεννήσεις.
Μετάλλαξη γονιδίου FGFR2.
Αυτοσωματική επικρατούσα κληρονομικότητα
Διστεφανιαία κρανιοσυνοστέωση.
Kρανιοπροσωπική δυσμορφία + συνδακτυλία
3 Τύποι:
Αντίχειρας και μικρό δάκτυλο ελεύθερα.
Συνδακτυλία μεταξύ μικρού δακτύλου και
κεντρικής μάζας.
Πλήρης συνδακτυλία με κοινό νύχι.
Συνδακτυλία χεριών και των ποδιών είναι
σταθερό εύρημα.
Σύνδρομο Apert
Βιβλιογραφία: Azoury, S. C., Reddy, S., Shukla, V., & Deng, C. X. (2017). Fibroblast Growth Factor Receptor 2 (FGFR2) Mutation Related Syndromic Craniosynostosis. International journal of biological sciences,
13(12), 1479–1488. https://doi.org/10.7150/ĳbs.22373
Πηγή: https://www.craniofacial.org/en/content/crouzon-syndrome
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	16. 1:100.000 γεννήσεις.
Μετάλλαξη γονιδίου  FGFR2.
Αυτοσωματική επικρατούσα κληρονομικότητα
Διστεφανιαία κρανιοσυνοστέωση.
Kρανιοπροσωπική δυσμορφία + συνδακτυλία
3 Τύποι:
Αντίχειρας και μικρό δάκτυλο ελεύθερα.
Συνδακτυλία μεταξύ μικρού δακτύλου και
κεντρικής μάζας.
Πλήρης συνδακτυλία με κοινό νύχι.
Δακτύλων των χεριών και των ποδιών
είναι σταθερό εύρημα.
Σύνδρομο Apert
Βιβλιογραφία: Azoury, S. C., Reddy, S., Shukla, V., & Deng, C. X. (2017). Fibroblast Growth Factor Receptor 2 (FGFR2) Mutation Related Syndromic Craniosynostosis. International journal of biological sciences,
13(12), 1479–1488. https://doi.org/10.7150/ĳbs.22373
Πηγή: https://www.craniofacial.org/en/content/crouzon-syndrome
Πηγή: P. Foroglou˚2023
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• Συγγενής καμπτική αγκύλωση της PIPJ, που κλασικά
περιλαμβάνει το μικρό δάχτυλο.
• 1% του πληθυσμού
• Αμφοτερόπλευρη εμφάνιση στα ⅔
• Εμφάνιση σε δύο κύματα:
• 1-4
• 20% 10-14 (συνήθως Θ) (Τύπος ΙΙ)
• Ποιο συχνές αιτίες:
• ανώμαλη κατάφυση ελμινθοειδούς
• Επιπλέον slips ή ανώμαλη κατάφυση FDS.
• Ανώμαλος εκτατικός μηχανισμός ή αρθρικός θύλακος.
• Αστικές ανωμαλίες της PIP.
Καμπτοδακτυλία
Πηγή:
1. Kozin SH. Deformities of the thumb. In: Green DP, Pederson MD, Hotchkiss RN, Wolf SW (Eds). Green’s operative hand surgery. 5a ed.
Philadelphia: Elsevier Churchill Livingstone; 2005. p. 1445-68.
2. Ulkür E, Acikel C, Karagoz H, Celikoz B. Treatment of severely contracted fingers with combined use of cross-finger and side finger
transposition flaps. Plast Reconstr Surg. 2005;116(6):1709-14.
Πηγή: http://congenitalhand.wustl.edu/2012/03/camptodactyly.html#comment-form
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• Η θεραπεία για τον τύπο I (συγγενής μορφή) είναι συντηρητική με ορθώσεις και
χειρισμούς.
• Όταν η κάμψη είναι <30 μοίρες δεν κωλύεται η λειτουργικότητα.
• Πολλοί συγγραφείς πιστεύουν πως ελαφρά κάμψη PIPJ είναι ευεγερτική για
καλύτερη σύλληψη αντικειμένων, ειδικά στα 4ο και 5ο δάκτυλα.
• Για τύπους ΙΙ και ΙΙΙ: οστεοτομία του εγγύς εκτείνοντα, τενοντοπλαστική ή
αποκατάσταση του εκτείνοντα, εκτομή ανώμαλου ελμινθοειδούς, μεταφορά slip
FDS για να γίνει εκτείνοντας και αρθρόδεση της PIPJ.
• Χειρουργική αντιμετώπιση όταν κάμψη > 60 - 90 μοίρες.
• Tα αποτελέσματα είναι ποικίλα και η δυσκαμψία της PIPJ κοινή.
Θεραπεία
Πηγή:
1. Kozin SH. Deformities of the thumb. In: Green DP, Pederson MD, Hotchkiss RN, Wolf SW (Eds). Green’s operative hand surgery. 5a ed.
Philadelphia: Elsevier Churchill Livingstone; 2005. p. 1445-68.
2. Ulkür E, Acikel C, Karagoz H, Celikoz B. Treatment of severely contracted fingers with combined use of cross-finger and side finger
transposition flaps. Plast Reconstr Surg. 2005;116(6):1709-14.
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• Α>Γ (2:1)
• Άμφω συχνά (25%)
• Συχνά ψηλαφητό οζίδιο
• 30% αυτόματη υποχώρηση <1ο έτος
• Πολλοί συγγραφείς πιστεύουν πως είναι επίκτητη κατάσταση
αν και έχουν βρεθεί ανωμαλίες του Α1 pulley.
ΑΝΤΙΜΕΤΩΠΙΣΗ
• Στεροειδή δεν βοηθούν
• Διάνοιξη A1 pulley μετά από 1ο έτος αν συντηρητική
αντιμετώπιση αποτύχει.
Εκτεινασσόμενος
Αντίχειρας (Στενωτική Τενοντοελυτρίτιδα)
Πηγή:
1. Ulkür E, Acikel C, Karagoz H, Celikoz B. Treatment of severely contracted fingers with combined use of cross-finger and side finger
transposition flaps. Plast Reconstr Surg. 2005;116(6):1709-14.
2. https://www.childrenshospital.org/sites/default/files/media_migration/2d2c29fc-6eaa-4f9d-9914-7ac2d5dc01c7.png
Οζίδιο
Τενόντιο
Έλυτρο
FPL
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	17. • Κερκιδική ή  ωλένιος κάμψη δακτύλου (<10
μονές μπορεί να θεωρηθεί ως φυσιολογική
ανατομική παραλλαγή)
• Συχνότερα εμφανίζεται κερκιδική κάμψη
του μικρού δακτύλου στην άπω ΦΦ
άρθρωση λόγω ανωμαλίας της μέσης
φάλαγγας.
• 1-19.5%, 30% των περιπτώσεων με σ.
Down
• Παρουσία Δ- φάλαγγας -> σκελετική μη
διαφοροποίηση!
Σκελετού -
Κλινοδακτυλία
Πηγή:
1. Ogino, Toshihiko & Ishigaki, Daisuke & Satake, Hiroshi & Iba, Kousuke. (2012). Free Fat Graft for Congenital Hand Differences. Clinics in
orthopedic surgery. 4. 45-57. 10.4055/cios.2012.4.1.45.
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Επιφυσιόλυση
• Eκτομή του επιμήκους τμήματος της αγκυλο επίφυσης με
διατήρηση του εγγύς και άπω τμήματος των πλακών με
έγχυση λίπους στην περιοχή της εκτομής.
• Με το επιμήκες κομμάτι αφαιρεθέν η παραμόρφωση θα
διορθωθεί με το χρόνο καθώς το παιδί αναπτύσσεται.
• Πραγματοποιείται σε ηλικία 3-4, ώστε να έχει
δημιουργηθεί μεγάλη φάλαγγα.
Οστεοτομία
• Κλειστή, ανοιχτή ή ανάστροφη σφηνοειδή.
•Η παραμόρφωση διορθώνεται απευθείας.
•Ενδείκνυται όταν υπάρχει τραπεζοειδούς σχήματος
φάλαγγα.
•Αναμονή ως σκελετική ωρίμανση.
Θεραπεία
Position / Title
Θεραπεία με επιφυσιόλυση ή οστεοτομία.
Πηγή:
1. Piper, S. L., Goldfarb, C. A., & Wall, L. B. (2015). Outcomes of opening wedge osteotomy to correct angular deformity in little finger
clinodactyly. The Journal of hand surgery, 40(5), 908-913.
2. Ogino T, Ishigaki D, Satake H, Iba K. Free fat graft for congenital hand differences. Clinics in Orthopedic Surgery. 2012 Mar;4(1):45-57. DOI:
10.4055/cios.2012.4.1.45. PMID: 22379555; PMCID: PMC3288494.
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Απουσία
Άρθρωσης
Απουσία
Άρθρωσης
Σκελετού -
Συμφαλαγγισμός
Αποτυχία διαφοροποίησης των φαλαγγοφαλαγγικών
αρθρώσεων
Δεν υπάρχει αρθρικός θύλακος
Μπορεί να απουσιάζουν εκτείνοντες και καμπτήρες
τένοντες.
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Σκελετού -
Συνοστεώσεις
Κερκιδωλένια
Συνοστέωση
Πηγή:
Yang, Y., Zheng, Y., Li, W. et al. SMAD6 is frequently mutated in nonsyndromic radioulnar
synostosis. Genet Med 21, 2577–2585 (2019). https://doi.org/10.1038/s41436-019-0552-8
• Ανώμαλη ένωση δύο οστών.
• Το SMAD6 (γονίδιο ανταγονιστής του BMP)
συχνά ανευρίσκεται μεταλλαγμένο στις
περιπτώσεις μη συνδρομικής RUS.
• Μερική (περιορισμένη κίνηση) ή Ολική (καμία
κίνηση)
• Συνοστέωση φαλαγγών στις σύνθετες
συνδακτυλίες
• Οστεοτομίες για λειτουργική θέση
Humerus
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	18. Διπλασιασμοί
(Duplications)
3
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Ταξινόμηση συγγενών διαφορών
του άνω άκρου κατά Swanson
▪︎Ωλένιος πολυδακτυλία
▪︎Κεντρική πολυδακτυλία
▪︎Κερκιδική πολυδακτυλία
▪︎Ωλένιος διμελία (κατοπτρικό χέρι)
Διαταραχές
I: Αποτυχία σχηματισμού
II: Αποτυχία διαφοροποίησης
III: Διπλασιασμός
IV: Υπερβολική Ανάπτυξη
V: Ελλιπής Ανάπτυξη
VI: Σύνδρομα δακτυλιοειδών
περισφίξεων
VII: Γενικευμένες Σκελετικές
Ανωμαλίες
Πηγή: Swanson AB. A classification for congenital malformations of the hand. Acad Med Bull New Jersey. 1964;10:166–9.
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Διπλασιασμός του μικρού δακτύλου.
Συχνή στους Αφρικανούς.
Κληρονόμησε με αυτοσωματικό επικρατούντα
χαρακτήρα (50% οι απόγονοι να φέρουν τη διαφορά).
Στους Καυκάσιους συνυπάρχει με άλλες σοβαρές
ανωμαλίες
2 Tύποι
Τύπος A: Υπεράριθμο δάκτυλο με καλή ανάπτυξη. 29%
συνυπάρχονται σύνδρομα -> χρήζουν διερεύνησης.
Τύπος B: Το δάκτυλο είναι υποπλαστικό και μισχωτό.
Σπάνια η συσχέτιση με σύνδρομα.
Απεικόνιση X-ray χρήσιμη μόνο στον Τύπο Α, λόγω των
συνυπαρχουσών σκελετικών ανωμαλιών.
Ωλένιος
Πολυδακτυλία
Keypoint: Μεταξονικός
διπλασιασμός του μικρού
με ταξινόμηση κατά Stelling
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• Shh: είναι το γονίδιο που σηματοδοτεί τη λειτουργία της
Ζώνης Πολωτικής Δραστηριότητας (ZPA)
• Έκτοπη έκφραση του Shh οδηγεί σε διπλασιασμό
δακτύλων:
• ↑ Shh : διπλασιασμός ωλένιων δακτύλων
• ↓ Shh: διπλασιασμός κερκιδικών δακτύλων
Αιτιολογία διπλασιασμού
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	19. Ταξινόμηση κατά Stelling  I : Επιπλέον δάκτυλο ενωμένο με δερματική γέφυρα.
ΙΙ : Επιπλέον δάκτυλο που αρθρώνεται με μετακάρπιο ή φάλαγγα.
ΙΙΙ : Επιπλέον δάκτυλο αρθρώνεται με έξτρα μετακάρπιο (σπανιότατο).
Πηγή: Stelling F. Orthopedic Surgery in Infancy and Childhood. Baltimore, Maryland: Williams & Wilkins; 1963. The Upper Extremity; pp. 283–304
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Τοπική αναισθησία
Καυτηριασμός βάση μίσχου με διπολική
Θεραπεία Τύπου Β
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• Υπαρκτή οντότητα, αλλά σπάνια.
• Συνήθως εμπλέκει τον παράμεσο και
εμφανίζεται με συνδακτυλία ->
συμπολυδακτυλία.
• Συσχέτιση με γονιδιακή μετάλλαξη του
hoxD13 στο χρωμόσωμα 2.
Αντιμετώπιση
• Απελευθέρωση συνδακτυλίας
• Εκτομή επιπλέον τμήματος δακτύλου.
• Αποκατάσταση μαλακών μορίων
Κεντρική
Πολυδακτυλία
Πηγή: Radhakrishnan, Hemachandar. (2015). Bardet-Biedl syndrome: A rare cause of end stage renal disease. International Journal of Applied and Basic Medical Research. 5. 70-2. 10.4103/2229-516X.149254.
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