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STRESZ CZE nIE
Opi sano przy pa dek 15-let nie go cho re go z ner wia kow łók nia ko wa to ścią ty pu 1, u któ re go roz wi nę ło się na -

wy ko we zwich nię cie sta wu bio dro we go pra we go. 
W ba da niach ob ra zo wych nie uwi docz nio no pa to lo gicz nej w ob rę bie pa new ki sta wu bio dro we go. W trak -

cie ob ser wa cji do szło do utrwa le nia zwich nię cia sta wu.

Słowa kluczowe: nerwiakowłókniakowatość, choroba von Recklinghausena, staw biodrowy, nawykowe
zwichnięcie

SUMMARY
A 15-year-old boy with neurofibromatosis type 1 developed habitual dislocation of the right hip. No

intraarticular pathology could be found in imaging studies. The dislocation became fixed during the follow-up.
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WSTĘP
Ner wia kow łók nia ko wa tość (neu ro fi bro ma to sis,

cho ro ba von Rec klin ghau se na) (NF) jest to dzie dzicz -
na wa da roz wo jo wa, ma ni fe stu ją ca się zmia na mi
skór ny mi, oczny mi, kost ny mi oraz gu za mi ośrod ko -
we go i ob wo do we go ukła du ner wo we go. Za li cza na
jest do gru py fa ko ma toz, czy li za bu rzeń roz wo jo wych
ko mó rek po cho dzą cych z ró żnych list ków za rod ko -
wych. Wy ró żnia się po stać ob wo do wą ner wia kow -
łók nia ko wa to ści (NF -1), to żsa mą z wła ści wą cho ro -
bą von Rec klin ghau se na, oraz po stać cen tral ną (NF -
-2). Obie jed nost ki dzie dzi czo ne są au to so mal nie do -
mi nu ją co, choć mu ta cje od po wie dzial ne za ich po -
wsta nie zlo ka li zo wa ne są w ró żnych chro mo so mach
(chro mo som 17 w przy pad ku NF -1 i chro mo som 22
w przy pad ku NF -2). Przyj mu je się, że po ło wa przy -
pad ków NF -1 to świe że mu ta cje [1]. 

NF -1 jest naj pow szech niej szą z fa ko ma toz, czę -
stość wy stę po wa nia sza cu je się na 1:2500 do 1:4000
ży wych uro dzin. W jej prze bie gu ob ser wu je się ner -
wia kow łók nia ki o ró żnej lo ka li za cji, pla my skór ne
ty pu „ka wy z mle kiem” (café-au -la it) oraz zmia ny
barw ni ko we w siat ków ce [1]. 

Pro ble my or to pe dycz ne po ja wia ją się u ok. 1/3
cho rych z NF -1 i obej mu ją bocz ne skrzy wie nia krę go -
słu pa (w tym tzw. sko lio zy dys tro ficz ne), wro dzo ny
staw rze ko my go le ni, prze ro sty ca łych koń czyn lub ich
czę ści, nie kie dy z ob ra zem sło nio wa ci zny, a ner wia -
kow łók nia ki po ło żo ne śród kost nie (pod po sta cią
zmian włók ni sto -tor bie lo wa tych) mo gą być przy czy ną
znie kształ ceń ko ści i zła mań pa to lo gicz nych. Pa to lo gie
we wnątrz sta wo we opi sy wa ne są względnie rzad ko.
Ucisk ner wów ob wo do wych przez roz wi ja ją ce się gu -
zy mo że być przy czy ną nie do wła dów. Me ta pla zja zło -
śli wa gu zów zda rza się w ok. 5% przy pad ków [1].

OPIS PRZY PAD KU
Na pod sta wie wy wia du ze bra ne go od ro dzi ców

i do ku men ta cji me dycz nej usta lo no, że cho ry jest trze -
cim dziec kiem, z szó stej cią ży. Prze bieg cią ży okre śla-
no ja ko pra wi dło wy, po ło że nie pło du – po dłu żne głów -
ko we. Po ród si ła mi na tu ry prze bie gał pra wi dło wo
w 36. ty go dniu cią ży. Ma sa cia ła uro dze nio wa wy no -
si ła 2900 g, a oce na wg ska li Ap gar – 9 pkt. w pierw -
szej mi nu cie i 10 pkt. w pią tej mi nu cie.

Do trze cie go ro ku ży cia roz wój dziec ka oce nia no
ja ko pra wi dło wy. W trze cim ro ku ży cia po ja wi ło się
uty ka nie na pra wą koń czy nę dol ną ze stop nio wo na -
ra sta ją cym skró ce niem tej koń czy ny. Z te go po wo du
roz po czę to dia gno sty kę i w pią tym ro ku ży cia roz po -
zna no NF -1. 

W je de na stym ro ku ży cia wy kry to guz ka na łu krę -
go we go na po zio mie L3 -L4. Cho ry zo stał pod da ny ope -

BACKGROUnD
Neurofibromatosis (von Recklinghausen disease)

(NF) is a hereditary disorder with cutaneous and
ophthalmic symptoms, as well as skeletal lesions and
tumors of the central and peripheral nervous system.
It is considered a neurocutaneous syndrome (phako -
matosis), i.e. a developmental disorder of cells ori gi -
nating from different germ layers. NF is divided into
type 1 (NF-1, peripheral NF, von Recklinghausen
disease) and type 2 (NF-2, central NF). The mutant
gene is transmitted with an autosomal dominant pat -
tern of inheritance for both types of NF, but it is
located in two different chromosomes (17 and 22 for
NF-1 and NF-2, respectively). More than to 50% of
NF-1 cases arise due to spontaneous mutation [1]. 

NF-1 is the most common disorder in the group
of phakomatoses. The incidence of NF-1 is about 1
in 2500 to 1 in 4000 live births. The most common
manifestations are neurofibromas (single or multiple
tumors in various tissues and organs), café-au-lait
spots on skin and freckling in the iris [1]. 

About one-third of affected patients develop ortho -
paedic problems: scoliosis (incl. dystrophic scolio -
sis), congenital pseudoarthrosis of the tibia, hyper -
tro phy of whole extremities or parts of extremities
(similar to elephantiasis). Neurofibromas located with -
in bones (fibro-cystic lesions) may cause secondary
deformities or pathological fractures. Intraarticular
pa thologies occur relatively rarely. The developing
lesions may compress peripheral nerves, causing pa -
re sis. Malignant metaplasia of the lesions occurs in
about 5% of cases [1]. 

CASE REPORT
A history obtained from the parents and a review

of medical records showed that the patient was the
third child in the family from the sixth gestation. The
pregnancy was unenventful and the foetal presenta -
tion was longitudinal and cephalic. He was born spon -
taneously in the 36th week of pregnancy, with a birth
weight of 2900 g and Apgar socres of 9 points in the
first minute of life and 10 points in the fifth minute.

Until the third year of life, the child developed
normally. At the age of 3, he developed a limp with
shortening of the right lower extremity. Medical
attention was sought and the diagnosis of NF-1 was
established at the age of five. 

At the age of eleven the patient was operated
because of a tumour in the spinal canal at the L3-L4
level. A few months later a rapidly progressive right
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ra cji neu ro chi rur gicz nej usu nię cia gu za. W cią gu kil ku
mie się cy po ww. za bie gu roz po zna no sko lio zę lę dźwio -
wą pra wo stron ną o szyb kiej pro gre sji. Cho re go wstęp -
nie kwa li fi ko wa no do le cze nia ope ra cyj ne go skrzy wie -
nia, na któ re ro dzi ce wów czas nie wy ra zi li zgo dy.

Do Kli ni ki cho ry zo stał przy ję ty w wie ku 13 lat.
Stwier dzo no licz ne pla my ty pu café-au -la it, mno gie
guz ki pod skór ne, skró ce nie pra wej koń czy ny dol nej
oko ło 2 cm, de for ma cję tu ło wia su ge ru ją cą sko lio zę
lę dźwio wą pra wo stron ną i guz śred ni cy oko ło 7 cm
na bocz nej po wierzch ni 1/3 bli ższej pra we go uda.
W ba da niu neu ro lo gicz nym: czu cie po wierzch nio we
i głę bo kie w ob rę bie koń czyn gór nych i dol nych za -
cho wa ne w peł ni; nie ob ser wo wa no osła bie nia si ły
mię śnio wej tych czę ści cia ła, od ru chy ścię gni ste sy -
me trycz ne, ży we, nie stwier dza no ob ja wów pa to lo -
gicz nych. Ope ra cyj nie usu nię to w ca ło ści guz z oko -
li cy bocz nej pra we go uda. Roz po zna nie hi sto pa to lo -
gicz ne gu za – neu ro fi bro ma. 

W wie ku 15 lat cho ry zgło sił się po now nie do am -
bu la to rium Kli ni ki z po wo du uczu cia nie sta bil no ści
pra wej koń czy ny dol nej oraz sły szal ne go i wy czu wal -
ne go prze ska ki wa nia oko li cy pra we go sta wu bio dro -
we go po ja wia ją ce go się w czyn nie wy mu sza nej po zy -
cji te go sta wu w usta wie niu w ro ta cji ze wnętrz nej
z nie wiel kim zgię ciem i przy wie dze niem. Okre so wo
wy stę po wa ły rów nież do le gli wo ści bó lo we zlo ka li zo -
wa ne w pra wej pa chwi nie. W ba da niu przed mio to -
wym stwier dzo no skró ce nie pra wej koń czy ny dol nej
oko ło 2 cm, ogra ni cze nie ru chów bier nych w pra wym
sta wie bio dro wym oraz de for ma cję tu ło wia z wy dat -
nym wa łem lę dźwio wym pra wo stron nym. Pod czas
czyn ne go ru chu ro ta cji ze wnętrz nej w pra wym sta wie
bio dro wym z jed no cze snym nie wiel kim zgię ciem sły -
szal ny był prze skok oraz wi docz ne po sze rze nie ob ry -
su pra wej pa chwi ny. Na stęp nie pod czas czyn nej ro ta -
cji we wnętrz nej w tym sta wie rów nież sły szal ny był
prze skok, a ob rys pra wej pa chwi ny po wra cał do sta nu
wyj ścio we go. W ba da niu neu ro lo gicz nym nie stwier -
dza no od chy leń od sta nu pra wi dło we go.

Na pod sta wie po wy ższych ob ja wów wy su nię to
po dej rze nie na wy ko we go zwich nię cia pra we go sta -
wu bio dro we go. 

Wy ko na no ra dio gra my sta wów bio dro wym w pro -
jek cji przed nio -tyl nej w ro ta cji „0” i osio wej wg Rip -
p ste ina (Ryc. 1) i po pro wo ka cji je go czyn ne go zwich -
nię cia (Ryc. 2).

W to mo gra fii kom pu te ro wej wy ko na nej w po zy -
cji po śred niej sta wów bio dro wych stwier dzono: po -
sze rzo ną pa new kę pra we go sta wu bio dro we go ze ścień -
cza łym dnem (Ryc. 3). Po pro wo ka cji zwich nię cia
w to mo gra fii kom pu te ro wej uwi docz nio no przed nie
zwich nię cie w pra wym sta wie bio dro wym, zmia ny
wy twór cze przy gór nej kra wę dzi pa new ki prze ma -

lumbar scoliosis was diagnosed. Surgery was con -
sidered,  but the parents did not agree.

He was first seen in our Department at the age of
thirteen. Physical examination on admission reve aled
multiple café-au-lait spots and palpable subcutane -
ous nodules, shortening of the right lower extremity
of about 2 cm, trunk deformity suggesting right lum -
bar scoliosis and tumor on the lateral side of the pro -
ximal third of the right thigh approx. 7 cm in diame -
ter. A neurological examination revealed no deficits
of deep and superficial sensation or muscular weak -
ness in the upper and lower extremities, and symme -
trical tendon reflexes without pathological signs. 
A total resection of the right thigh tumour was car ried
out. The tumour was histologically a neurofibroma. 

At the age of fifteen, the boy reported again at the
outpatient clinic. He complained of right lower limb
instability and a loud and palpable “click” in the right
hip during active forced external rotation with slight
adduction and flexion in the hip joint. He had also
intermittent pain localized to the right groin. Phy sical
examination revealed shortening of the right lower
extremity of about 2 cm, limited range of motion in
the right hip and deformity of the trunk with lumbar
prominence. During active external rotation of the
right hip with simultaneous slight flexion, a “click”
could be heard and the contour of the right groin was
visibly widened. Active internal rotation in the right
hip caused a “click” again and the contour of the
groin became regular. A neurological examination
revealed no pathology.

These findings raised the suspicion of a habitual
dislocation of the right hip.

Radiographs of the hips were taken in A-P and
axial views before and after eliciting the dislocation
(Fig. 1, Fig. 2)

Computed tomography (CT) performed in a neu tral
position of the hips revealed widening of the ace -
tabulum of the right hip with a thinned roof (Fig. 3). 
A CT in the dislocated position showed anterior luxa -
tion of the right hip joint, arthrotic changes in the
acetabular roof suggesting recurrent dislocation, and
an increased amount of fluid (Fig. 4). No structures
that would correspond to a neurofibroma were de -
mon strated. 

Operative reconstruction of the right hip was plan -
ned. The patient was advised to use crutches with
partial loading on the right lower limb before the
surgery. After 6 months, the right hip joint dis located
spontaneously and active reduction was not possible.
The pain in the right groin, limping and shortening of
the right lower extremity increased. Imaging showed
an established anterior subluxation of the right hip
joint (Fig. 5). Surgery of the hip joint was delayed
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wia ją ce za na wro to wym zwich nię ciem oraz zwięk -
szo ną ilość pły nu w sta wie (Ryc. 4). W pa new ce sta -
wu ani w je go oko li cy nie stwier dzo no struk tur mo -
gą cych od po wia dać ner wia kow łók nia ko wi.

because the patient was scheduled for surgical
correction of scoliosis at another centre.
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Ryc. 1. Radiogramy stawów biodrowych: A – projekcja przednio-tylna w pozycji pośredniej, B – projekcja osiowa wg Rippsteina

Fig. 1. X-rays of the hips: A – A-P view, B – axial view according to Rippstein

Ryc. 3. TK stawów biodrowych w pozycji pośredniej: A – przekrój osiowy, B – trójwymiarowa rekonstrukcja

Fig. 3. CT of the hips in neutral position: A – axial view, B – 3-D reconstruction

Ryc. 2. Radiogram stawów biodrowych po prowokacji czynnego zwichnięcia prawego stawu

Fig. 2. X-ray of the hips after provoking the dislocation



Cho ry zo stał wstęp nie za kwa li fi ko wa ny do le cze -
nia ope ra cyj ne go pra we go sta wu bio dro we go w try -
bie pla no wym. Za le co no cho dze nie z ase ku ra cją kul
łok cio wych z nie peł nym ob cią ża niem pra wej koń -
czy ny dol nej. Po oko ło 6 mie sią cach trwa nia wy żej
opi sa nych ob ja wów spon ta nicz nie do szło utrwa le nia
usta wie nia gło wy ko ści udo wej pra wej w pod wich -
nię ciu, bez mo żli wo ści jej re po zy cji do pa new ki. Na -
si li ły się do le gli wo ści bó lo we w pra wej pa chwi nie
ogra ni cza ją ce lo ko mo cję oraz po głę bi ło się skró ce -
nie dłu go ści względ nej koń czy ny. W wy ko na nym ra -
dio gra mie stwier dzo no utrwa lo ne pod wich nię cie
przed nie w pra wym sta wie bio dro wym (Ryc. 5). Nie
po dej mo wa no prób le cze nia ope ra cyj ne go pra we go
sta wu bio dro we go z po wo du za pla no wa nej chi rur -
gicz nej ko rek cji sko lio zy po za na szym ośrod kiem.
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Ryc. 5. Radiogram stawów biodrowych w pozycji pośredniej po utrwaleniu się podwichnięcia

Fig. 5. X-ray of the hips with subluxation of the right joint

Ryc. 4. TK stawów biodrowych po prowokacji zwichnięcia: A – przekrój osiowy, B – trójwymiarowa rekonstrukcja

Fig. 4. CT of the hips after provoking the dislocation: A – axial view, B- 3-D reconstruction



DYS KU SJA
Ha ga i wsp. opi sa li dwo je cho rych z NF -1, u któ -

rych do szło do pa to lo gicz ne go zwich nię cia sta wu bio -
dro we go przed ukoń cze niem dzie sią te go ro ku ży cia
[2]. Zmia ny kost ne oko li cy sta wu bio dro we go opi sy -
wa no ja ko ścień cze nie szyj ki ko ści udo wej, dys pla zję
pa new ki sta wu bio dro we go z ero zją stro pu. U po wy ż -
szych cho rych zwich nię cie sta wu bio dro we go roz wi -
ja ło się stop nio wo i mia ło cha rak ter utrwa lo ny, a nie
na wy ko wy, jak u pre zen to wa ne go przez nas chłop ca. 

37-let nia cho ra z NF -1 i sil ny mi do le gli wo ścia mi
bó lo wy mi sta wu bio dro we go po nie wiel kim ura zie
by ła le czo na przez La chie wi cza i wsp. [3]. Na ra dio -
gra mach au to rzy roz po zna li przed nio -bocz ne zwich -
nię cie sta wu bio dro we go. W znie czu le niu ogól nym
stwier dzo no, iż nie znacz ny wy ciąg osio wy z jed no -
cze sną ro ta cją we wnętrz ną po wo du je re po zy cję zwich -
nię cia sta wu. Re po zy cję po twier dzo no we flu oro sko -
pii. Zau wa żo no rów nież, że po now na ro ta cja ze w -
nętrz na wy wo łu je zwich nię cie sta wu. W to mo gra fii
kom pu te ro wej uwi docz nio no tkan kę o ni skiej gę sto -
ści, któ ra wy peł nia ła pa new kę sta wu bio dro we go
i po wo do wa ła de cen tra cję te go sta wu. Pod czas otwar -
tej re po zy cji sta wu bio dro we go usu nię to cał ko wi cie
włók ni stą tkan kę wy peł nia ją cą pa new kę uzy sku jąc
do brą sta bil ność sta wu. Tkan ka wy peł nia ją ca pa new -
kę od po wia da ła w ob ra zie hi sto lo gicz nym ner wia -
kow łók nia ko wi. Agu iar i wsp. po da li opis 27-let nie -
go cho re go z pa to lo gią sta wu bio dro we go w prze bie -
gu NF -1 [4]. W ba da niu re zo nan su ma gne tycz ne go
uwi docz nio no ner wia kow łók niak po ło żo ny w dnie
pa new ki sta wu bio dro we go, któ ry nie po wo do wał
jed nak je go de cen tra cji. 

U przed sta wio ne go przez nas cho re go, mi mo nie -
obec no ści pa to lo gicz nych tka nek we wnątrz sta wu
bio dro we go, do szło do roz wo ju nie sta bil no ści aż do
na wy ko we go zwich nię cia te go sta wu. 

An da i wsp. przed sta wi li 17-let nie go cho re go,
bez in nych cho rób, u któ re go sły szal ny był prze skok
w oko li cy sta wu bio dro we go pod czas je go czyn ne go
zgi na nia z jed no cze snym przy wo dze niem i ro ta cją
we wnętrz ną [5]. W to mo gra fii kom pu te ro wej sta wów
bio dro wych stwier dzo no obu stron nie zmniej szo ny kąt
sek to ro wy tyl ny. W wy mu szo nej po zy cji sta wu bio -
dro we go w zgię ciu i w ro ta cji we wnętrz nej w to mo -
gra fii kom pu te ro wej uwi docz nio no pod wich nię cie
tyl ne sta wu. Nie stwier dza no in nych pa to lo gii oko ło -
sta wo wych. Po wy ższa pa to lo gia sta wu bio dro we go
mia ła praw do po dob nie cha rak ter wro dzo ny bądź roz -
wo jo wy, a nie wtór ny wo bec in nych cho rób, np. NF.
Po dob ne przy pad ki na wy ko we go zwich nię cia sta wu
bio dro we go zwią za ne go z dys pla zją pa new ki opi sy -
wa ne są przez Mo ona i wsp. oraz Cha na i wsp. [6,7].

DISCUSSIOn
Haga et al. described two patients with NF-1 who

developed pathological dislocation of the hip before
the age of 10 [2]. A narrowed femoral neck and a
dysplastic acetabulum with erosion of the roof were
the radiographic features. The hip dislocation deve -
loped gradually in those patients and was established
throughout the follow-up period, rather than volun -
tary as in our patient.

A 37-year-old woman with NF-1 who had severe
pain in the hip after a trivial injury was treated by
Lachiewicz et al. [3]. The radiographs showed an ante -
rolateral dislocation of the hip. Fluoroscopic assess -
ment under general anesthesia revealed reduction of
the hip during slight traction and internal rotation.
External rotation caused re-dislocation. CT scans de -
mon strated a low density tissue filling the acetabu -
lum and decentring the femoral head. This fibrous
tissue was removed during open reduction surgery,
and turned out to be a neurofibroma on histological
examination. Join stability was good following the
sur gery. Aguiar et al. described a 27-year-old pa tient
with hip pathology in the course of NF [4]. An in -
traarticular neurofibroma located in the acetabulum
was visualised on MRI-scans, but it did not cause
decentring of the joint. In our patient, hip instability
and finally hip dislocation developed in the absence
of an intraarticular mass.

A certain “click” in the hip during active flexion,
adduction and internal rotation was heard in a 17-year-
old patient with no co-morbidities presented by Anda et
al [5]. CT scans revealed a bilaterally reduc ed posterior
acetabular sector angle. Hip dislocation in forced
flexion and internal rotation was also seen. No other
pathologies were found around the hip. This condition
was probably congenital or developmental, but had no
association with NF or other disorders. Similar cases of
habitual dislocation in dysplastic hips have been
presented by Moon et al. and Chan et al [6,7].

Other authors have presented anecdotal reports of
pathological dislocation of the hip in patients with
NF who had no pathological mass within the aceta -
bulum. These patients were a woman with a large
tumor located anteriorly to the joint who developed
hip dislocation after surgical correction of scoliosis
and a woman who developed hip dislocation one
month after a fractures of both wings of the pubic
bone [8,9]. Similar to our case, none of those patients
had any neurofibromatous growth in the acetabulum.

Surgical removal of the pathological tissue des -
cribed by other authors led to stable reduction of the
hip in cases of both intraacetabular masses and mas -
sive tumours located extraarticularly [3,8,9].
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In ni au to rzy opi su ją po je dyn cze przy pad ki pa to -
lo gicz ne go zwich nię cia sta wu bio dro we go u cho rych
z NF -1, bez zmian roz ro sto wych ty pu ner wia kow -
łók nia ka we wnątrz pa new ki sta wu bio dro we go. By -
ła to cho ra z roz le głym gu zem po ło żo nym do przo du
od sta wu, u któ rej zwich nię cie po ja wi ło się po le cze -
niu ope ra cyj nym sko lio zy oraz cho ra po zła ma niu
obu ga łę zi ko ści ło no wej, u któ rej do pa to lo gicz ne go
zwich nię cia sta wu do szło w mie siąc po ura zie [8,9].
Żad na z ww. cho rych, po dob nie jak opi sy wa ny przez
nas przy pa dek, nie mia ła ogni ska roz ro stu tkan ki ner -
wia kow łók nia ko wa tej w pa new ce sta wu. 

Opi sa ne przez in nych au to rów pró by le cze nia na -
wy ko we go zwich nię cia sta wu bio dro we go spo wo do -
wa ne obec no ścią gu za po ło żo ne go we wnątrz pa new -
ki pro wa dzi ły do sta bil nej re po zy cji sta wu. Po dob nie
w przy pad ku pa to lo gicz nych zwich nięć prze bie ga ją -
cych z obec no ścią roz le głej tkan ki ner wia kow łók nia -
ko wa tej po za sta wem [3,8,9]. 

WnIOSEK
U opi sy wa ne go przez nas cho re go zwich nię cie

na wy ko we utrwa li ło się w trak cie ob ser wa cji, co mo -
że su ge ro wać ko niecz ność pil nej in ter wen cji chi rur -
gicz nej w te go ty pu przy pad kach.

COnCLUSIOn
The hip dislocation in our patient became fixed

during the follow-up, which may suggest the need of
early treatment in cases like this. 
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