Med Razgl. 2022; 61(2): 249-56 + Prikaz primera 249

Luka Pusnik’, Peter Slak?

Subtotalno razcepljena prsnica - prikaz
primera

Subtotal Sternal Cleft - A Case Report
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Razcepljena prsnica sodi med redke razvojne nepravilnosti in je obicajno brezsimptomatska.
Prsnica je najpogosteje razcepljena delno, in sicer v zgornjem predelu, druge oblike, vklju-
¢no s popolnim razcepom, pa so nekoliko redkejSe. Klini¢na diagnoza je pogosto posta-
vljena Ze ob rojstvu otroka, saj je zaradi odsotnosti prsnice vidna tanka vezivna membrana,
pod katero je pulzirajoce srce. Dokonc¢no diagnozo postavimo s pomocjo slikovne dia-
gnostike - obi¢ajno se uporabita ultrazvocna preiskava ter racunalniska tomografija. Skoraj
polovica bolnikov ima so¢asno pridruZene druge razvojne nepravilnosti, med drugim nepra-
vilnosti srca in Zilja, nadpopkovni raphe, lobanjskoobrazne hemangiome, lahko pa se poja-
vi tudi v sklopu sindroma PHACE (angl. posterior fossa anomalies, hemangiomas, arterial
anomalies, cardiac anomalies, eye anomalies) ali Cantrellove pentalogije, zato je pri diagnostiki
ter zdravljenju potreben multidisciplinaren pristop. Cimprejsnja operativna poprava raz-
cepa prepreci morebitne poskodbe medpljucja, popravi nepravilno mehaniko dihanja in
omogoci ustrezno rast prsnega koSa. V prispevku predstavljamo redko opisan primer sub-
totalno razcepljene prsnice pri novorojeni deklici, hkrati pa poudarimo pomen ustrezne
diagnosti¢ne obravnave ter zgodnje kirurSke poprave razcepljene prsnice.

ABSTRACT
KEY WORDS: sternal cleft, congenital malformations, radiology, pediatric radiology, ultrasonography,

nuclear magnetic resonance

Sternal cleft is a rare developmental anomaly, ordinarily asymptomatic. The sternal cleft
is frequently only partial, where the upper part of the sternum is affected, while other
forms including complete sternal cleft are uncommon. The clinical diagnosis is often made
at the birth of a child. Due to the absence of a bony sternum, the pulsations of the heart
covered only by a soft tissue membrane may be visible. The final diagnosis of a sternal
cleft is made with diagnostic radiology - usually with sonography and computed tomo-
graphy. Nearly half of the patients have additional developmental abnormalities, inclu-
ding heart defects, supraumbilical raphe, or craniofacial hemangiomas, moreover, it can
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also be a part of the PHACE syndrome (posterior fossa anomalies, hemangiomas, arte-
rial anomalies, cardiac anomalies, eye anomalies) or Pentalogy of Cantrell. For that rea-
son, a multidisciplinary approach is required in diagnostics and treatment. Early surgery
prevents possible damage of the mediastinum, corrects improper breathing mechanics,
and allows normal chest growth. Herein, we present a rarely described case of a subto-
tal sternal cleft of a newborn and emphasize the importance of appropriate diagnostic
imaging along with early surgical correction.

uvoD

Prirojene nepravilnosti prsnega kosa obse-
gajo Sirok spekter razli¢nih patoloSkih
stanj. Mednje sodi tudi prirojena razcepljena
prsnica, pri kateri so medpljucne struktu-
re izpostavljene zunanjosti brez dodatne
za$Cite, ki jo nudi prsnica (1). Razcepljeni
prsnici so pogosto pridruZene druge raz-
vojne nepravilnosti, med drugim nepra-
vilnosti srca in Zilja ter hemangiomi na
glavi, lahko pa se pojavi v sklopu Stevilnih
sindromov, zato je pri obravnavi potreben
multidisciplinaren pristop (2). Zaradi bolj-
Se zasc¢ite medpljucnih struktur, prepreci-
tve paradoksalnih premikov prsnega ko3a
in zagotovitve pravilnega razvoja prsnega
koSa je nujen ¢imprejsnji operativni poseg
(3). V prispevku predstavljamo primer dekli-
ce, pri kateri je bila Ze ob rojstvu vidna
nepravilnost prsnice. S pomocjo slikovne
diagnostike smo potrdili diagnozo subto-
talno razcepljene prsnice, ki je zahtevala
kirursko popravo.

EMBRIOLOGIJA PRSNICE

Prsnica je neparna ploSc¢ata kost v prsnem
koSu, ki jo sestavljajo rocaj (lat. manubrium
sterni), telo (lat. corpus sterni) in hrustanéni
podaljSek (lat. processus xiphoideus). Razvoj
prsnice se pri¢ne v Sestem embrionalnem
tednu, ko zacnejo mezenhimske celice iz
dveh ventrolateralnih mezenhimskih trakov
potovati proti medialni smeri, nato pa se
zatnejo raztezati v kraniokavdalni smeri.
Obicajno je popolna zdruZitev v mediani
ravnini konc¢ana do desetega embrionalnega
tedna, nato pa se zacne oblikovanje hru-

stanca. Sledi proces zakostenitve, ki se
zatne v Sestem mesecu embrionalnega
razvoja, ko je z UZ Ze mogoce opaziti prva
zakostenitvena jedra prsnice, in se nadaljuje
vse do konca drugega desetletja poporod-
nega Zivljenja (4, 5).

RAZCEPLJENA PRSNICA

Prirojena razcepljena prsnica sodi med
izredno redke prirojene nepravilnosti in je
posledica nepravilne zdruZitve mezen-
himskih celic v zgodnjem embrionalnem
razvoju. Vzrok nastanka razcepljene prsni-
ce ni pojasnjen (3). Pogosteje prizadene
deklice, Zivalski modeli pa kaZejo poveza-
vo z genom HOXB4 (angl. homeobox protein
B4) (6). Posamezni primeri so povezani
s prekomernim uZivanjem alkohola in
pomanjkanjem riboflavina ali metilkoba-
lamina med nosecnostjo. Pojavnost razce-
pljene prsnice se ocenjuje na pribliZzno
1/100.000 Zivorojenih otrok, kar predstavlja
manj kot 1 % vseh prirojenih nepravilnosti
prsnega koSa (5, 7, 8). Razcep prsnice je
lahko popolni ali pogosteje zgolj delni.
Najpogosteje je delni razcep v zgornjem
predelu prsnice in je v obliki ¢rke V ali U,
redkeje pa ga najdemo v spodnjem ali
osrednjem predelu prsnice (9, 10). Zaradi
odsotnosti kosti v mediani ravnini je lahko
vidno pulzirajoce srce, ki se nahaja skupaj
z ve¢jimi Zilami tik pod tanko vezivno
membrano. Ta se paradoksalno vboc¢i med
vdihom in izbo¢i med izdihom, ka$ljanjem
ali ob izvajanju Valsalvinega manevra, kar
je posledica razcepa prsnice (2, 11). Otroci
z razcepljeno prsnico so pogosto brez-
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simptomatski, klini¢no pa je razcep pomem-
ben predvsem zaradi izpostavljenosti med-
pljucnih struktur zunanjim dejavnikom ter
zaradi nepravilne mehanike dihanja (2, 7).
Prirojena razcepljena prsnica je lahko
izolirana nepravilnost, v ve¢ kot 50 % pa so
pridruZene tudi druge razvojne nepravil-
nosti, med drugim prirojene sréne napake
(npr. napaka medprekatnega pretina), aort-
ne nepravilnosti (npr. aortna zoZitev, aortna
anevrizma), lobanjskoobrazni hemangio-
mi, nadpopkovni raphe (angl. supraumbilical
raphe) ali razcep mandibule (12). V posa-
meznih primerih je lahko pridruZena tetra-
logiji Fallot, nekoliko pogosteje pa sindro-
mu PHACE (angl. posterior fossa anomalies,
hemangiomas, arterial anomalies, cardiac ano-
malies, eye anomalies) in Cantrellovi penta-
logiji. Za sindrom PHACE so znacilne nepra-
vilnosti malih moZganov in struktur v zadnji
mozganski kotanji, hemangiomi, Zilne
nepravilnosti aortnega loka in moZgan-
skih arterij, prirojene sréne napake in spre-
membe v ofesnem ozadju. Za Cantrellovo
pentalogijo pa je znacilna prsnica, razce-
pljena v spodnjem predelu, pridruZene pa
so nepravilnosti trebus$ne prepone, poprs-
nice, nadpopkovne trebusne stene ter pri-
rojene sréne napake (1, 13, 14). Diagnoza raz-
cepljene prsnice je v posameznih primerih,
kadar so pridruZene socasne razvojne nepra-
vilnosti, postavljena Ze pred rojstvom, naj-
pogosteje z UZ ali MRI, v vecini primerov
pa se razcepljena prsnica odkrije Sele s kli-
ni¢nim pregledom takoj ob rojstvu in jo
dokonéno potrdimo s pomocjo slikovne
diagnostike, obi¢ajno s CT (11, 15).

PRIKAZ PRIMERA

Bolnica je novorojena deklica, spoceta
s pomocjo postopkov zunajtelesne oplodi-
tve (angl. intra vitro fertilisation). Zaradi
slabe rasti ploda je bil v 40. tednu nose-
Cnosti sproZen porod, med katerim je pri-
$lo do odtrganja posteljice in obilne krva-
vitve, zato je bil opravljen nujni carski rez.
Ob rojstvu je bila novorojena deklica bleda,

imela je zmanj$an miSi¢ni tonus, normalen
sréni utrip ter oceno po Apgarjevi lestvici
2/2. Izbruhala je veliko sveZe krvi. Zaradi
dihalne stiske je bila intubirana in mehan-
sko predihavana. Kmalu po intubaciji je
prislo do izrazite bradikardije in potrebe
po 20-minutnem oZivljanju, ki se je uspe-
$no zakljucilo z vzpostavitvijo spontanega
krvnega obtoka. Ob porodu je bila opaZena
tudi nepravilno zrasla prsnica, med katero
je bila razpeta vezivna membrana in pod njo
vezivni nadpopkovni raphe (slika 1). Pod
vezivno membrano so bile vidne tudi pul-
zacije srca. Deklica je bila premeScena na
oddelek intenzivne terapije Univerzitetnega
klini¢nega centra Ljubljana, saj je zaradi
hipoksi¢no-ishemicne encefalopatije potre-
bovala terapevtsko podhladitev. Med 72-
urno podhladitvijo so z nenehnim sprem-
ljanjem moZganskih funkcij (angl. cerebral
functional monitoring) opaZali krce, zato je
bila uvedena tudi terapija z barbituratom
fenobarbitalom.

Pri deklici smo opravili RTG prsnega
koSa, ki je pokazal samo povecano med-
kljuéniéno razdaljo, drugih nepravilnosti
prsnega koSa pa v anteroposteriorni pro-
jekciji nismo opazili (slika 2). Opravili smo
tudi UZ, ki na obi¢ajnem mestu v mediani
ravnini ni prikazal normalne prsnice z zako-
stenitvenimi jedri, ampak dve navpicni
hipoehogeni prsnicni strukturi, ki sta se sti-
kali na podro¢ju hrustanénega podaljska
prsnice. Med prsni¢nimi palicami smo opa-
zili vrzel Sirine 25 mm (slika 3A). Pri dekli-
ci smo opravili tudi UZ glave, s katerim je
bilo mogoce opaziti nekoliko poviSano
ehogenost v podrocju bazalnih ganglijev,
obprekatne beline in v temenskem predelu
globoke moZganovine, kar je bila posledica
hipoksi¢no-ishemicne okvare (slika 3B).

Za dokon¢no in natancnejSo opredelitev
nepravilnosti v prsnem koSu smo opravili
MR, ki bolje kot CT prikaZe mehkotkivne
in hrustanc¢ne strukture prsnega kosa. MRI
je tik ob mestu prikazalo manj$o koli¢ino
podkoZnega mascevja, v osrednjem delu pa
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tanko plast vezivnega tkiva, neposredno pod v kavdalni smeri zdruZili in tvorili normalno
katerim je bilo srce. Opazili smo prsnico, ki prsnico (slika 4). Z MRI smo tako potrdili
je bila razcepljena v zgornjem delu v obli-  diagnozo subtotalno razcepljene prsnice.
ki ¢rke V. Navpicni prsni¢ni palici sta se ~ Dodatno smo opazili vezivni nadpopkovni

Slika 1. Subtotalno razcepljena prsnica. Sliki prikazujeta tanko vezivno tkivo med razcepljeno prsnico, ki
se paradoksalno (A) vboci med vdihom in (B) izbo¢i med izdihom. Od popka navzgor proti prsnici sega nekaj
centimetrov dolg nadpopkovni raphe iz vezivnega tkiva, ki je v posameznih primerih pridruZen razcepljeni
prsnici in predstavlja le kozmeti¢no nepravilnost.

Slika 2. RTG prsnega ko3a v anteroposteriorni projekciji leZe. Zaradi pomaknjenih medialnih delov kljuénice
(beli puscici) vstran je vidna povecana medkljuénicna razdalja. V prsnem ko3u ni vidnih drugih pridruzenih
nepravilnosti.
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raphe, drugih prirojenih nepravilnosti pa
nismo zaznali. Pri starosti enega meseca
je bila bolnica premeS€ena v bolniSnico
v Genovo, kjer je uspeSno prestala opera-
cijo poprave razcepljene prsnice. Opravili
so primarno zaSitje navpi¢nih prsni¢nih
palic ter namestili biorazgradljivo plo-
§Cico za preprecitev udrtja prsnega koSa.

Dodatno so odstranili priZeljc in za$ili osr¢-
nik, ki je bil mestoma zrascen s koZo.

RAZPRAVA

Radiolo3ka diagnostika omogoca zgodnje
odkrivanje razcepljene prsnice in sprem-
ljajocih razvojnih nepravilnosti, dodatno pa
je pomembna pri nacrtovanju nadaljnje

Slika 3. UZ prsnega kosa in moZganov. Slika A prikazuje nepravilnost v mediani ravnini prsnega kosa, ki
prestavlja subtotalno razcepljeno prsnico. Z belima pus¢icama sta oznaceni hipoehogeni navpicni prsnicni
strukturi, med katerima je razpeta vezivna membrana. Slika B prikazuje hiperehogenosti na podrocju
bazalnih ganglijev, ki so posledica hipoksi¢no-ishemi¢ne okvare, nastale ob rojstvu.

Slika 4. MRI skeleta v koronalni ravnini. Slika prikazuje T2-poudarjeno sekvenco, na kateri je vidna sub-
totalno razcepljena prsnica v obliki ¢rke V (beli pus€ici) s pove¢ano medkljuéni¢no razdaljo. Kranialno je
med prsni¢nima palicama vrzel, Siroka 23 mm, kavdalno pa se oZi in zdruZi v distalni hrustanéni most, ki
predstavlja normalen del prsnice.



254 Luka Pusnik, Peter Slak

Subtotalno razcepljena prsnica - prikaz primera

interdisciplinarne obravnave bolnika (15).
V naSem primeru je bil sum na razceplje-
no prsnico postavljen takoj ob rojstvu, kon-
¢na diagnoza subtotalno razcepljene prsnice
pa je bila potrjena s pomocjo slikovne dia-
gnostike, ki je omogocila natancen prikaz
poloZaja obeh kljucnic, prsni¢nih palic,
reber in drugih struktur v prsni votlini. RTG
v anteroposteriorni projekciji je pokazal
zgolj premik kljucnic vstran. UZ je poma-
gal pri natancnejsi poporodni oceni hru-
stan¢nih in kostnih delov prsnice, hkrati pa
je pomagal tudi pri oceni srénih nepravil-
nosti. Slednje so prisotne pri ve¢jem Stevilu
bolnikov z razcepljeno prsnico, zato Torre
in sodelavci menijo, da je UZ srca poleg RTG
in CT prsnega koSa obvezna preiskava pred
nadaljnjim nacrtovanjem poprave prsnice
(1, 2). Tudi pri nasi deklici je bil opravljen
UZ srca, ki ni prikazal nobene vecje nepra-
vilnosti, razen hemodinamsko nepomemb-
nega levo-desnega spoja. Opravili smo UZ
glave po protokolu sledenja hipoksi¢no-ishe-
micnih poskodb, ki so kazale na spremem-
be v sklopu obporodne hipoksije, kasnejsi
nevroloski klini¢ni pregled in izvidi elek-
troencefalografije (EEG) pa so kazali ugod-
no stanje brez jasnih trajnih sprememb oz.
posledic. Dokon¢na diagnoza subtotalno
razcepljene prsnice je bila v naSem prime-
ru potrjena s pomocjo MRI, ki omogoca
boljsi tridimenzionalni prikaz mehkotkiv-
nih in hrustanénih struktur, v literaturi pa
se pogosto uporabi tudi CT, ki sicer pred-
stavlja dodaten vir sevanja za novorojencka
(2, 16, 17). RadioloSka diagnostika tako
omogoca natancno opredelitev tipa razce-
pa, ki usmerja nadaljnjo kirur§ko obravna-
vo in pomaga pri iskanju socasnih razvojnih
nepravilnosti (18).

Ceprav je razcepljena prsnica ob roj-
stvu najpogosteje brezsimptomatska, lahko
povzroci Stevilne funkcionalne in razvojne
nepravilnosti v medpljudju, zato je pripo-
rocljiva ¢imprejs$nja kirurska oskrba (19).
Temeljni cilj zdravljenja je obnovitev zas¢it-
ne vloge prsnice, preprecitev paradoksalnih

premikov prsnega kosa, ki bi utegnili vpli-
vati na mehaniko dihanja in povzrociti obre-
menitev desnega prekata ali aritmijo, ter
omogociti normalno rast prsnega kosa (20).
Hkrati operativni poseg preprecuje nasta-
nek razjed in Sirjenje morebitnih okuzb
s tanke plasti koZe ter veziva, ki sta razpe-
ta tik nad poprsnico (11). Zaradi elasti¢no-
sti prsnice in prileZnih reber ter boljSe
raztegljivosti prsne stene je popravo s pri-
bliZanjem leve in desne prsnicne palice naj-
boljSe opraviti v prvih treh mesecih po
rojstvu. Po tem obdobju postane prsna
stena bolj toga, zato obstaja vecja nevarnost,
da bo poseg povzrocil prevelik pritisk na
medpljucje (17). Zaradi nastalega pritiska
na medpljucno Zilje in srce se lahko razvi-
je trajna hipotenzija ali stanje, podobno
sréni tamponadi (5, 17). PribliZevanje kos-
tnih struktur je po obdobju treh mesecev oz.
pri odloZeni rekonstrukciji veliko teZje,
zato posamezni avtorji priporocajo tudi
odstranitev priZeljca, kar zmanj$a pritisk na
medpljudje (1). PriZeljc je bil odstranjen tudi
v naSem primeru. Prednost pred popravo
razcepljene prsnice imajo druge pridruZe-
ne nepravilnosti, ki bi lahko neposredno
ogrozile Zivljenje novorojencka, npr. pri-
druZene razvojne nepravilnosti srca in Zilja
(16). NaSa bolnica ni imela pridruzenih
nepravilnosti, zato je bil operativni poseg
opravljen kmalu po rojstvu. Pri delnem
razcepu prsnice, ki ga je imela tudi nasa bol-
nica, se z operativnim posegom prsnic¢ni
palici odstranita od notranje prsne ovojni-
ce, nato pa se ju pribliZa z nerazgradljivimi
Sivi (5). Cimprej3nje zaprtje vrzeli s pribli-
Zanjem prsnicnih palic tako ostaja metoda
izbora zdravljenja delno razcepljene prsni-
ce (9). Pri bolnikih, ki imajo zelo $iroko
razdaljo med prsni¢nima palicama, ter
v posameznih primerih, kadar so otroci sta-
rejSi ali imajo popolnoma razcepljeno prsni-
co, se pri zapiranju vrzeli uporabijo umetni
materiali, npr. gore-tex, titan, aluminijev
oksid, lahko pa tudi avtologni presadki.
Obicajno so kasnejSe operativne poprave
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z umetnimi materiali zahtevnejSe in pred-
stavljajo vecje tveganje za zaplete, med dru-
gim tudi pooperativne okuZbe. Hkrati so
umetni materiali bolj togi v primerjavi
z avtolognimi presadki, njihova dolgorocna
ucinkovitost pa Se ni znana, zato ostaja tez-
nja po ¢imprejs$nji popravi brez uporabe
umetnih materialov (17, 20-23). Pri vseh bol-
nikih se priporoca tudi dolgoro¢no sprem-
ljanje, saj se lahko razvijejo nepravilnosti
prsnega koSa, med drugim vdrt prsni koS (lat.
pectus excavatum) (7).

ZAKLJUCEK
Predstavljeni klini¢ni primer prikazuje
pomembno vlogo radioloske diagnostike,

vklju¢no s posameznimi omejitvami pri
postavitvi diagnoze razcepljene prsnice.
S pomoc¢jo UZ in MRI je bila postavljena
kon¢na diagnoza subtotalno razcepljene
prsnice, ki je zaradi boljSe podajnosti tkiv
pri mlajsih zahtevala ¢imprej$njo kirursko
popravo. S Stevilnimi dodatnimi preiska-
vami, med drugim s kardioloSko oceno, so
bile izklju€ene pogoste soasne nepravil-
nosti, ki so lahko pridruZene razcepljeni
prsnici. Klini¢ni primer tako ponazarja
pomen multidisciplinarnega pristopa pri
redkih razvojnih nepravilnostih, ki je
potreben pred zdravljenjem, med zdrav-
ljenjem in tudi pri dolgoro¢nem sledenju
bolnikov.
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