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RASCJEP PRSNE KOSTI - PRIKAZ TROJE BOLESNIKA
STERNAL CLEFT — REPORT OF THREE CASES

BOZIDAR ZUPANCIC, MARKO BASKOVIC, ANDRO GLIHA, LIUDEVIT SOVIC*

Deskriptori: Prsna kost — anomalije, kirurgija; Visestruke anomalije — kirurgija; Torakalni kirurski zahvati — metode;
Rekonstrukeijski kirurski zahvati — metode

Sazetak. U posljednjih 25 godina operirali smo troje bolesnika s rascjepom prsne kosti, u dobi od 6 tjedana do dvije godi-
ne. Cilj je serije prikazati ovu izrazito rijetku kongenitalnu anomaliju te razlike u operativnom pristupu rascjepu prsne kosti
ovisno o dobi bolesnika zbog fleksibilnosti prsnog kosa. Bolesnici su se prezentirali znakovima rascjepa prsne kosti, dispo-
zicioniranim sternoklavikularnim zglobovima te paradoksalnim gibanjem koze iznad samog defekta. Preoperativno su
uc¢injeni rendgenogram i kompjutorizirana tomografija prsnog kosa koji su pokazali dispozicionirane sternoklavikularne
zglobove uz nepotpun rascjep u gornjem dijelu prsne kosti, te ehokardiografija kojom je nadeno ortotropi¢no srce bez
malformacija velikih krvnih Zzila. Kirursko lije¢enje sastojalo se od primarnog zatvaranja u dojenackoj dobi, odnosno
Sabistonove tehnike primijenjene u dvogodisnje djevojcice. Sve troje bolesnika uspjesno je operirano bez komplikacija.

Descriptors: Sternum — abnormalities, surgery; Abnormalities, multiple — surgery; Thoracic surgical procedures — methods;
Reconstructive surgical procedures — methods

Summary. During the last 25 years we surgically treated three patients with sternal cleft anomaly, aged from 6 weeks to 2
years. The aim of this case series is to present this extremely rare congenital anomaly and differences in the operative treat-
ment of sternal cleft (SC) depending on patients age due to flexibility of the chest wall. Patients presented to us with signs
of sternal cleft; displaced sternoclavicular articulations and paradoxical motion of the skin over the defect. Preoperatively
we performed X-ray and computed tomography of the chest which revealed displaced sternoclavicular articulations with
superior incomplete sternal cleft and echocardiography which showed orthotopic heart without malformations of the great
vessels. Surgical treatment included primary closure in two infants and Sabiston’s technique in a two-year-old girl. All three

patients were successfully operated without complications.

Rascjep prsne kosti prirodena je anomalija kod koje se
prsna kost nije razvila u cijelosti ili se razvila samo djelo-
micno te slijedom toga rascjep moze biti kompletan ili in-
kompletan. Inkompletan rascjep moze biti u gornjem ili
donjem dijelu prsne kosti.!

Rascjep prsne kosti nastaje tijekom Sestog tjedna gesta-
cije, to¢nije prilikom lateralnog nabiranja i formiranja pleu-
roperitonealnog kanala te posljedi¢nog izostanka spajanja
parne mezenhimske osnove prsne kosti.> Hoxb-gen mogao
bi biti odgovoran za nastanak ove anomalije.’

Moderna klasifikacija sredi$nje torakalne defekte dijeli u
tri glavne grupe: rascjep prsne kosti (prema staroj klasifika-
ciji; djelomicna ektopija srca), torakalnu ektopiju srca te
torakoabdominalnu ektopiju srca.

Ako nije udruzen s ektopijom srca, tzv. ,,jednostavni”
rascjep prsne kosti ne mora djelovati dramati¢no pri rode-
nju. Takvo stanje nije opasno za zivot jer je srce normalne
anatomije i normalna polozaja, pokriveno perikardom i
kozom. Tako je srce u normalnom polozaju, pulsacije sr¢a-
nog misica jasno su vidljive. Ako bolesnik place ili se na-
preze te ako je rascjep dovoljno velik, srce moze i protrudi-
rati kroz defekt.

Kod rascjepa u gornjem dijelu prsne kosti moze postojati
torakalna ektopija srca. Defekt ima oblik slova U, prisutni
su pluéna hernija, paradoksalno disanje i dispneja. Takvo
stanje nalaze hitan kirurski zahvat jer srce nije prekriveno
tkivom (perikardom i kozom) koje ga Stiti od vanjskih utje-
caja. Nastupa tzv. ,,suSenje” sréanog misic¢a. Najgora je pri-
jetnja kombinacija smanjene oksigenacije (zbog pluéne hi-
poplazije) i smanjene isporuke kisika (zbog kongenitalnih
sr¢anih greSaka) koje vrlo brzo mogu izazvati hipoksiju
tkiva i acidozu. Takoder, zbog izlozenosti srca vanjskim
utjecajima ubrzano se razvijaju hipotermija i gubitak tkivne
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tekuc¢ine. Zbog ektopije srca i velike krvne Zzile zauzimaju
nepravilan polozaj u prsistu, $to je osobito vazno prilikom
pokusSaja vracanja srca u njegov prirodni polozaj pri cemu
moze nastupiti sr¢ani zastoj. Pri pokusaju da se srce pokrije
tkivom u polozaju izvan prsiSta moze nastupiti tamponada
srca.*

Kod torakoabdominalne ektopije defekt se redovito pro-
teze od sredine prsne kosti pa sve do pupka. U ovom slucaju
osim rascjepa u donjem dijelu prsne kosti uz ektopiju srca,
koje je prekriveno perikardom ili tankim pigmentiranim
slojem koze te uz koju su vezane kongenitalne sr¢ane gres-
ke (najcesce Fallotova tetralogija), mogu biti prisutne i dru-
ge anomalije poput omfalokele te prednje dijafragmalne
hernije (Morgagni) pa govorimo o ,,pentalogiji defekata”
(tzv. Cantrellov sindrom).>¢

Ako rascjep prsne kosti nije poprac¢en ektopijom srca,
takvo stanje ne nalaze neposrednu hitnu kirurSku interven-
ciju. Ipak, kirurSka rekonstrukcija trebala bi se napraviti do
treeg mjeseca zivota jer je u tom razdoblju djetetova zivota
prsni ko§ najpogodniji za ovu vrstu operacije zbog izuzetne
fleksibilnosti kostanih struktura. Ciljevi kirurSke interven-
cije jesu zaStita struktura medijastinuma i kozmetski uci-
nak. Kirurskom intervencijom takoder se eliminira para-
doksalno gibanje torakalnih struktura koje se javlja pri ovoj
vrsti defekta. U proslosti su se za rekonstrukciju rascjepa
prsne kosti preporucivali sintetski materijali (Marlex mreZzi-

* Klinika za dje¢ju kirurgiju Klinike za djecje bolesti Zagreb (prof. dr.
sc. Bozidar Zupan¢i¢, dr. med.; Marko Baskovi¢, dr. med.; Andro Gliha, dr.
med.; Ljudevit Sovi¢, dr. med.
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e-mail: baskovic.marko@gmail.com
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ca, Teflon)’ koji su s vremenom zbog rizika od infekcije na-
pusteni te se preslo na rekonstrukciju autogenim tkivom.

U starijih bolesnika (ukljucujuci i adolescente) operacija
se obavlja kroz popre¢ni inframamarni rez. Prednji periost
kao osnova prsne kosti moze se podijeliti bo¢no i medijalno
presaviti kako bi se prekrio rascjep. Potom se podrucje ras-
cjepa pojaca rebrenim transplantatima s pomocu kojih se
rekonstruira prsna kost bez pritiska na intratorakalne struk-
ture.

U novorodencadi se postupak provodi kroz sredisnju ver-
tikalnu inciziju. Perikard i dijafragma odvojeni su od pot-
koznog tkiva, a rubovi rascjepa su mobilizirani i izlozeni.
Za potpuni rascjep osnove prsne kosti jednostavno se pribli-
ze s pomocu zica od nehrdajuceg celika ili neresorptivnim
Savovima (primarno zatvaranje).® Za djelomiéne rascjepe
(rascjepe U-oblika) spojeno podrucje prsne kosti (¢esto po-
druéje hrskavi¢nog ksifoida) mora se izrezati prije nego $to
se pristupi spajanju osnova prsne kosti (iz U-oblika dobije
se V-oblik). Hemodinamski status dojenceta mora se pazlji-
vo pratiti kako bismo bili sigurni da nije nastupila kompre-
sija srca prije samog Sivanja kojim se konacno priblize
osnove prsne kosti.

Ostale metode rekonstrukcije prsne kosti odnose se na
»produljenje” hrskavi¢nih dijelova rebara kako bi se premo-
stio rascjep. Sabistonova tehnika koristi se kosim rezovima
rebrenih hrskavica da bi se kliznom hondrotomijom omogu-
¢ilo priljubljivanje osnova prsne kosti koje bi se potom di-
rektnim Savovima spojile u jedinstvenu cjelinu. Modifika-
cija ove metode jest metoda ,,produljivanja” rebara prili-
kom koje dijeljenjem prve i trece hrskavice u blizini sredis-
nje linije, dijeljenjem druge i Cetvrte hrskavice bo¢no te po-
tom Sivanjem prve s drugom i tre¢e s ¢etvrtom formiramo
dva duga rebra od Cetiri kratka rebra na obje strane prsne
kosti.!?

S druge strane, ako je rascjep prsne kosti udruzen s ekto-
pijom srca, kirurska intervencija treba zapoceti odmah na-
kon rodenja. Ektopi¢no srce treba odmah pokriti toplim i
vlaznim oblogom, a cijeli gornji dio prsnog koSa prekriti
¢istom plasti¢nom folijom kako bi se sprijecili gubitak to-
pline i dehidracija. Takoder, da bi se osigurala ventilacijska
potpora, mnoga novorodencad treba hitnu endotrahealnu
intubaciju i inotropnu potporu ako imaju nisku ejekcijsku
frakceiju.

U bolesnika s torakoabdominalnom ektopijom srca svrha
je kirurSkog zahvata pruziti pokrivenost sredisnjeg dijela
torza, odvojiti perikardijalnu Supljinu od trbusne te rijesiti
dijafragmalni defekt. Ovojnice trbusne stijenke ¢esto nedo-
staju te su nam u takvim sluc¢ajevima kreativni kirurski za-
hvati iznimno vazni.

Kirursko lijecenje ektopije srca jedan je od najveéih iza-
zova djecje kardiokirurgije s kojim se ta grana medicine
moze suociti jer je srce orijentirano u potpuno obrnutom
polozaju. Nepravilan polozaj srca okludira velike krvne zile
te uzrokuje trenutacni zastoj srca. Strategija kirurSkog lije-
cenja jest pokusaj dovodenja srca djelomi¢no u medijasti-
num te prekrivanje srca kozom bez radikalnog mijenjanja
polozaja.

Prikaz bolesnika
Slucaj 1.

Prva bolesnica koju prikazujemo dvogodisnja je djevoj-
Cica s inkompletnim rascjepom prsne kosti u gornjem dijelu
s udruzenim kongenitalnim anomalijama: bilateralnim he-
mangiomima lica, vrata i donje usne te membranskim de-
fektom perikarda. Djevojcica je rodena iz druge nekontroli-

rane trudnoce tada 29-godi$nje majke. Majka je za vrijeme
trudnoce bila aktivna pusacica. Prenatalna dijagnostika nije
ucinjena. Djevojcica je rodena prirodnim putem u 39. tjed-
nu trudnoce (Apgarin indeks 8/10). Porodajna tezina izno-
sila je 3120 grama, a duljina 49 cm. Tri godine stariji brat
roden je potpuno zdrav. Pri porodaju se klinickim pregle-
dom odmabh ustanovilo da je djevojCica rodena s defektom
prsne kosti, $to je potvrdio i rendgenski nalaz. Ispod same
koze dobro su se nazirale pulsacije sr¢anog miSi¢a koje su
jasnije prominirale prilikom inspirija i placa djeteta. Dje-
vojcica se do druge godine Zivota kada je postavljena indi-
kacija za operativno lijecenje uredno tjelesno i psihomotor-
no razvijala. Cijelo je vrijeme bila kardiopulmonalno kom-
penzirana. U trenutku indikacije za operativno lijeCenje de-
fekt je imao V-oblik u gornjem dijelu $irine 8 cm, a u donjem
dijelu iznad ksifoidnog nastavka postojao je membranozni
defekt koze promjera gotovo 2 cm. Primarna rekonstrukcija
i priblizavanje osnova prsne kosti u ovom slu¢aju nisu bili
moguci. Slijedom navedenoga pristupili smo Sabistonovoj
tehnici. Prije same hondrotomije pristupili smo preparaciji
prednje strane medijastinuma uz prikaz perikarda s mem-
branoznim defektom. Nakon klinaste resekcije u donjem
dijelu prsne kosti te popravka defekta perikarda osvjezili
smo rubove osnova prsne kosti te ih nakon ,,produljivanja”
hrskavi¢nih dijelova I. — IV. rebra (klizna bilateralna hon-
drotomija) spojili s pomocu transsternalnih Zica od nehrda-
juéeg cCelika. Djevojcica je nakon zahvata bila hemodinam-
ski stabilna bez postoperativnih komplikacija. Otpustena je
25. postoperativni dan. Zice su bez komplikacija izvadene
nakon godinu dana kada su ucinjeni kontrolni rendgeno-
gram i EKG koji su bili potpuno uredni. Hemangiomi su do
Seste godine potpuno nestali.

Slucaj 2.

Druga bolesnica bila je zensko dojence u dobi od 6 tje-
dana s inkompletnim U-rascjepom u gornjem dijelu prsne
kosti, atrijskim septalnim defektom tipa II koji nije bio kli-
nicki znacajan te intraventrikularnim krvarenjem 2. stupnja.
Rodena je iz prve planirane i kontrolirane trudnoce tada
34-godiSnje majke. Od prenatalne dijagnostike pocetkom
drugog tromjesecja ucinjen je transvaginalni ultrazvuk koji
je upozorio na hipoplaziju u podruc¢ju kostanog dijela prsi-
Sta. Takoder je u dva navrata uinjen prenatalni ultrazvuk
koji je previdio postojanje atrijskoga septalnog defekta,
dijagnosticiranog tek nakon rodenja. Djevojcica je rodena
prirodnim putem u 38. tjednu trudno¢e (Apgarin indeks
9/10) porodajne tezine 3050 grama te duljine 49 cm. Nakon
rodenja ucinjena je ehokardiografija koja je upozorila na
atrijski septalni defekt tipa ostium secundum (4 mm). Rend-
genogram i CT prsnog kosa potvrdili su dijagnozu inkom-
pletnog rascjepa sternuma, dok je UZ mozga omogucio di-
jagnozu intraventrikularnog krvarenja 2. stupnja. Klini¢kim
pregledom jasno su se, posebice prilikom placa, nazirale
pulsacije src¢anog misica (slika 1.). Do kirurS§kog zahvata
bolesnica je cijelo vrijeme bila eupnoicna, eukardna, dobre
kapilarne reperfuzije, koze odrzanog turgora uz sluznice
primjerene boje, prokrvljenosti i vlaznosti te uredne sponta-
ne motorike i refleksne podrazljivosti. U Sestom tjednu pri-
stupilo se kirurSkom zahvatu. Pristupili smo primarnoj re-
konstrukciji defekta. Izveli smo klinastu osteotomiju pri-
likom cega smo iz U-oblika deformiteta dobili V-oblik.
Nakon osvjezenja osnova prsne kosti pristupili smo primar-
nom zatvaranju defekta putem transsternalnih neresorptiv-
nih Savova (slika 2.). Rani postoperativni tijek bio je ure-
dan, bez komplikacija i hemodinamske nestabilnosti. Otpu-
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Slika 1. Bolesnik s rascjepom prsne kosti
Figure 1. Patient with sternal cleft

Slika 2. Osnove prsne kosti priblizene transsternalnim neresorptivnim
Savovima

Figure 2. Sternal bars approximated with transsternal nonabsorbable
sutures

Stena je 14. postoperativni dan. Kontrolni RDG i CT prsnog
kosa nakon godinu dana pokazali su uredan nalaz. Na kon-
trolnoj ehokardiografiji atrijski septalni defekt vise se nije
verificirao. Djevojc€icu je do druge godine kontrolirao neu-
rofizijatar iako se potpuno normalno psihomotorno razvi-
jala.

Slucaj 3.

Treéi bolesnik bio je musko dojenc¢e u dobi od 8 tjedana
takoder s prisutnom U-malformacijom u gornjem dijelu
prsne kosti, ali bez pridruzenih anomalija. Roden je iz prve
kontrolirane trudnoée tada 24-godisnje majke. Transvagi-
nalni ultrazvuk krajem prvog tromjesecja nije upuéivao na
defekt u podrucju prsnog kosa. Djecak je roden carskim
rezom u privatnoj poliklinici. Roden je u 40. tjednu trudno-
¢e (Apgarin indeks 9/10). Porodajna tezina iznosila je 3840
grama, a duljina 50 cm. Nakon rodenja primijetio se defekt
u podruéju prsnog kosa te je odmah inicirana ehokardiogra-
fija koja je upucivala na urednu morfologiju i funkciju src¢a-
nog misi¢a. Rendgenogram i CT prsnog kosa potvrdili su
radnu dijagnozu. Bolesnik je cijelo vrijeme bio eupnoican,
eukardan, dobre kapilarne reperfuzije te uredne saturacije.
Tako se kirurSkom zahvatu planiralo pristupiti izmedu 4. i 6.
tjedna, zahvat je izveden u 8. tjednu jer je dojence u 4. tjed-
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nu oboljelo od bronhiolitisa uzrokovanog respiratornim sin-
cicijskim virusom. Nakon izlje¢enja pristupili smo primar-
noj rekonstrukceiji defekta kao i u prethodnom slucaju. Iz-
veli smo klinastu osteotomiju kako bismo iz U-oblika de-
formiteta dobili V-oblik. Nakon osvjezenja osnova prsne
kosti pristupili smo primarnom zatvaranju defekta transster-
nalnim neresorptivnim Savovima. Postoperativni tijek bio je
uredan, bez komplikacija i hemodinamske nestabilnosti.
Otpusten je 11. postoperativni dan. Kontrolni RDG i CT
prsnog kosa nakon godinu dana pokazali su uredan nalaz.

Sve troje bolesnika i dalje pratimo i ni u jednom slucaju
nisu se razvile komplikacije.

Rasprava

Rascjep prsne kosti dobro je poznata malformacija Ciji
prvi opisi datiraju jo$ iz 1740. godine (,,Torres a la Société
Royale”, London)."! Godine 1888. Lannelongue je prvi
izvijestio o izvrSenoj operaciji rascjepa prsne kosti.'> On je
tada odstranio samo membranozni defekt koze na mjestu
gdje je trebao biti sternum, bez spajanja sternalnih rubova.
Prva uspjesna operacija rascjepa sternuma datira iz 1947.
godine kada Burten izvodi uspjesnu rekonstrukciju tako §to
je defekt prekrio hrskavicom rebrenog luka kod muskog do-
jenceta od 11 tjedana ¢ime su se srce i velike krvne Zile za-
stitile od ozljeda, poboljsala se respiratorna dinamika i
dobio zadovoljavaju¢i estetski izgled.!* Sabiston 1958. go-
dine opisuje obostranu serijsku disciziju rebrenih hrskavica
te klinasto isijecanje sternalnog ruba kako bi se omogucilo
priblizavanje sternalnih osnova i smanjio intratorakalni pri-
tisak.!* Budu¢i da u starije djece bilateralna hondrotomija
koju je predlozio Sabiston nije bila korisna zbog izrazito
rigidnoga prsnog kosa, Ravitch 1961. godine predlaze po-
krivanje defekta metalnom mrezicom, a neSto kasnije i
teflonom (1977. g.)."* S razvojem tehnika devedesetih godi-
na proslog stoljeca defekt se poceo prekrivati autolognim
presadcima (parijetalna kost lubanje, tibija).

Acastello sa suradnicima navodi da rascjep prsne kosti,
kao jedan od entiteta kongenitalnih anomalija prsnog kosa,
ima udio od svega 0,15%.'° Dominantni oblik rascjepa
prsne Kosti je gornji inkompletan.>!'® Torre i sur. navode da
je anomalija ¢e$cée prisutna u djevojcica (u nasoj seriji 2:1)
te da u vise od 70% slucajeva bude udruzena s drugim ano-
malijama poput maksilofacijalnih hemangioma, rascjepa
usne i nepca, ljevkastim prsima, gastroshizom te sré¢anim
anomalijama.”

Sto se dijagnostike ti¢e u svojim slucajevima koristili
smo se rendgenom, CT-om i ehokardiografijom, dok se su-
kladno literaturi u djece s pridruzenim anomalijama danas
rutinski izvodi i MR."7

U skladu s pregledanom literaturom rascjep prsne kosti
bez ektopije srca ne nalaze hitnu kirursku intervenciju, no
svi autori isticu da bi se kirurSka rekonstrukcija trebala na-
praviti u novorodenackoj i dojenackoj dobi'2¢3121¢ jer je u
tom razdoblju djetetova zivota prsni ko$ najpogodniji za
ovu vrstu operacije zbog izuzetne fleksibilnosti kostanih
struktura ¢ime smo se i mi povodili u dva slucaja, Sto je u
konacénici rezultiralo odli¢nim rezultatima. U prvom slucaju
morali smo se koristiti Sabistonovom tehnikom jer primar-
no zatvaranje zbog rigidnosti prsnog kosa nije bilo moguce
izvesti. S odgadanjem operacije prsni ko$ postaje manje
fleksibilan, $to oteZava operativni postupak te uzrokuje niz
komplikacija i neposrednih i onih dugoro¢nih (rascjep peri-
karda i pleure, pneumotoraks, nezadovoljstvo estetskim
izgledom).?'® Ni u jednom od nasa tri slu¢aja nisu zabilje-
zene perioperativne i postoperativne komplikacije. Djevoj-



Lije¢ Vjesn 2016; godiste 138

B. Zupan¢ié i sur. Rascjep prsne kosti

Cica iz prvog slucaja (danas odrasla osoba) izuzetno je zado-
voljna svojim estetskim izgledom, dok u druga dva slucaja
roditelji djece navode zadovoljstvo postoperativnim ozilj-
kom koji je gotovo nevidljiv.

Naposljetku treba istaknuti da samo pet do sada objavlje-
nih radova®'®'%2% u svojoj studiji ima seriju od 3 ili viSe slu-
Cajeva s ovom problematikom te slijedom toga mozemo
govoriti o vlastitom iskustvu koje ¢e svakako pridonijeti
boljem poznavanju i rjeSavanju ove anomalije.
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Teme kongresa: Bol u reumatologiji

HRVATSKO REUI\/IATQLOSKO DRUSTVO
HRVATSKOGA LIJECNICKOG ZBORA

organizira

18. GODISNJI KONGRES HRD
od 19. do 23. listopada 2016.

Kongres ¢e se odrZati u hotelima Solaris, Sibenik.

Pedijatrijska reumatologija za adultne reumatologe
Tijekom kongresa odrzat ¢e se ultrazvucna radionica.
Organizacija kongresa: AB Travel, kontakt 091/9752465; e-mail: info@hrd-kongres.org
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