Deformacije i bolesti stijenke prsnog kosa

Barun, Blaz

Master's thesis / Diplomski rad
2016

Degree Grantor / Ustanova koja je dodijelila akademski / strucni stupanj: University of
Zagreb, School of Medicine / SveuciliSte u Zagrebu, Medicinski fakultet

Permanent link / Trajna poveznica: https://urn.nsk.hr/urn:nbn:hr:105:713013

Rights / Prava: In copyright /Zasti¢eno autorskim pravom.

Download date / Datum preuzimanja: 2024-04-20

Repository / Repozitorij:

Dr Med - University of Zagreb School of Medicine
Digital Repository

DIGITALNI AKADEMSKI ARHIVI I REPOZITORLIL

zir.nsk.hr


https://urn.nsk.hr/urn:nbn:hr:105:713013
http://rightsstatements.org/vocab/InC/1.0/
http://rightsstatements.org/vocab/InC/1.0/
https://repozitorij.mef.unizg.hr
https://repozitorij.mef.unizg.hr
https://zir.nsk.hr/islandora/object/mef:1155
https://repozitorij.unizg.hr/islandora/object/mef:1155
https://dabar.srce.hr/islandora/object/mef:1155

SVEUCILISTE U ZAGREBU
MEDICINSKI| FAKULTET

Blaz Barun

Deformacije i bolesti stijenke prsnog kosa

DIPLOMSKI RAD

Zagreb, 2016.



Ovaj diplomski rad izraden je naKlinici za ortopediju Medicinskog fakulteta
SveuciliSta u Zagrebu i KliniCkom bolnickom centru Zagreb, pod vodstvom mentora

prof. dr. sc. Tomislava Dapica i predan je na ocjenu u akademskoj godini 2015./2016.



SAAIZA 1. I
SAZETAK ...ttt bbb e e bt enbe e et e e be e anbe e naeeanbeenrre s I
SUIMMIAIY .ttt e et e e bt e bt e et e e b et e e Rkt e eR bt e e aRb e e e R bt e e bt e e e bt e e e bb e e enbbeennbeeennes Il
Lo UVOO s 1
1.1 Anatomija Prosnog KOSA........oiviiiiiiiiiiiii et 2
1.2 Embrionalni razvoj stijenke prsnog KOSa .........ccceoviiiininieniieienenesesese e 4
2. Kongenitalne deformacije stijenke prsnog koSa..........cccoeiiviiiiiiiiiiciiciiicneeee e 5
N A S ]| 1 Ut T USSR 5
3. PECLUS EXCAVALUM ... e 8
3L EHIOIOGIJA o 9
3.2, KIBSITIKACITA. ... eeveeie et sre e enes 9
3.3, SIMPLOMI 1 ZNAKOVI ...ttt 10
B4 EVAIUBCTIA ... s 10
3.5, LAJECRIJE .ottt 12
3.5.1. KirurSKO IJECENTE ..o.vvvvieiiiiiiiiciic e 12
3.5.2. Rezultati kirurSkog lijecenja..........ccoooveiiiiiiiiiiiiiiie 17
3.5.3. Vakuumski podiza€ prsnog KoSa .........ccovveeiieiiiiiiieiiic e 18
3.0, SAZELAK ..o e 19
4. PECLUS CAIMNALUM.....uiiiiiiitiiiteit et 20
o I = o T o (=T g o] [T [ - S SRS 20
4.2, EHOIOGIJA .ottt 20
4.3, KHNICKA SHK@.....eeiiiiiiiiie e 21
O 7 1V Vo | - USSR PSPPSR 22
4.5 LIJECOMJC 1.ttt 23
4.5.1. Konzervativno 1JECENJE ........viivviiiiiiieiee e 23
4.5.2.. KirurSKO JECENTE ....vvevieiiiiiiiiieie ettt 24
5. Polandov SINArOM .......ccooiiii 25
6. Defekti sternuma i ostale Malformacije .........coceevveiii i 27
6.1. Defekti SLEIMUMA .....c.ooiiiici s 27
6.2. Jeune sindrom (asfikti¢na torakalna distrofija) ..........ccccevereneniiieninininee 28

6.3. Spondilotorakalna displazija (Sindrom torakalne insuficijencije) .........cccccceeuenen. 28



7. Upalne bolesti stijenke pronog KOSa ........eeiiviiiiiieiiiieiiiie e 29

7.1. Osteomijelitis stijenke prsnog KOSa........cceveieriiiriiieiieecese e 29

7.2, KOSTONONAIIEIS ...t 29

8. Tumori i tumorima sli¢ne bolesti stijenke prsnog koSa..........ccccvvviviiiiiiiiiii e 31
ZANVAIL ... et 32
1 (=T £ (U] TSP U PP U TPV URPRPRPPOPOR 33
ZAVOTOPIS .vvvvevereesessese s eeeseseeseesee s s s st st s estensesses e s s e s s e s st ee st s s st ensessensensesees et st st st en s saneas 37



SAZETAK

Deformacije i bolesti stijenke prsnog kosa

Blaz Barun

Svrha ovog rada je prikazati etiologiju, klinicku sliku, dijagnostiku te mogucnosti
lije€enja deformacija i bolesti stijenke prsnog kosa.

U deformacije stijenke prsnog ko$a ubrajamo pectus excavatum, pectus carinatum,
Polandov sindrom, defekte sternuma, asfiktiCnu torakalnu distrofiju i
spondilotorakalnu displaziju.

Pectus excavatum je naj¢eSc¢a deformacija stijenke prsnog ko$a s incidencijom od
oko 1 na 400 rodene djece. Karakteriziran je pomakom sternuma prema unutra. U
vecine bolesnika dominiraju psiholos$ki i socijalni problemi, ali mogu biti prisutni
respiratorni i kardiovaskularni simptomi. Danas se vecinom lije¢e minimalno
invazivnom operativnom metodom po Nuss-u. Pectus carinatum je 10 puta rjeda
deformacija od pectus excavatuma te ju karakterizira izbocenje prsne stijenke. Osim
poteskoca vezanih uz izgled, nema drugih simptoma. Ostale deformacije se rjede
javljaju.

Upala moze zahvatiti bilo koji dio stijenke prsnog kosa. Kostohondritis je upala
hrskaviénog spoja izmedu rebara i sternuma. Javlja se bol u prsima te je bitno
iskljuciti opasnije uzroke boli u prsima.

Tumori stijenke prsnog kosa su rijetki i heterogeni. Metastatski tumori su ¢esSci od
primarnih. Dijagnostika uklju€uje CT ili MR te biopsiju, a uz kirursko lije¢enje koriste
se kemoterapija i zraCenje.

Kljuéne rije€i: pectus excavatum, pectus carinatum, kostohondritis, tumori prsnog

koSa



SUMMARY

Deformities and diseases of the thoracic wall

Blaz Barun

The aim of this study is to describe the etiology, clinical presentation, diagnostic
methods and treatment options of deformities and diseases of the thoracic wall.
Deformities of the thoracic wall include pectus excavatum, pectus carinatum,
Poland's syndrome, sternal defects, asphyxiating thoracic dystrophy and
spondylothoracic dysplasia.

Pectus excavatum is the most common anomaly of the chest wall occurring in 1:400
newborns. It is characterized by sternal depression. Psychological and social
problems prevail in majority of patients, but respiratory and cardiovascular symptoms
can occur as well. Today, these anomalies are mostly treated by the minimally
invasive Nuss method. Pectus carinatum is 10 times less represented than pectus
excavatum and is characterized by chest wall protrusion. Beside problems related to
the appearance, there are no other symptoms. Other deformities are not common.
Inflammation can affect any part of the thoracic wall. Costochondritis is an
inflammation of costochondral junctions between ribs and the breastbone. The chest
pain occurs and it is important to eliminate more dangerous causes of chest pain.
Tumors of the chest wall are rare and heterogeneous. Metastatic tumors are more
common than primary. Diagnostics involve CT or MR and biopsy, and in treatment

surgical procedures, chemotherapy and radiotherapy are used.

Key words: pectus excavatum, pectus carinatum, costochondritis, chest wall tumors



1. Uvod

NajceSce deformacije stijenke prsnog kosa su pectus excavatum (ljevkasta ili
udubljena prsa) te pectus carinatum (kokosja ili pti¢ja prsa). Rjede anomalije su
Polandov sindrom, defekti prsne kosti, asfikticha torakalna distrofija te
spondilotorakalna displazija. Pectus excavatum (PE) je najceS¢a deformacija
stijenke prsnog koSa. VecCinom je samo kozmetski problem, medutim zbog depresije
prsne kosti mogu se javiti psiholo$ki i socijalni problemi te simptomi vezani uz
respiratorni i kardiovaskularni sustav. Tada se pristupa daljnjoj obradi i kirurSkom
lijeCenju, najceS¢e minimalno invazivnom metodom po Nussu. Pectus carinatum (PC)
rieda je deformacija kozmetske naravi. LijeCi se ortozama, a moZze i kirurski. Upale
prsnog ko$a mogu zahvatiti sve dijelove stijenke prsnog kosa. Osteomijelitis rebra i
prsne kosti moze nastati hematogenim putem, per continuitatem te jatrogeno.
Kostohondritis je upala hrskaviénog spoja izmedu rebara i prsne kosti, a poseban
oblik naziva se Tietzeov sindrom. Primarni tumori prsnog ko$a su rijetki i najéesc¢e

zahvacaju rebra dok su znacajno ¢eS¢e metastaze iz udaljenih Zarista.



1.1. Anatomija prsnog kosa
Prsni ko$ &ine prsna kost, rebra i torakalni dio kraljeznice. Stiti organe di$nog sustava
te srce i velike krvne Zile. Prsna kost je spljostena, izduzena kost gradena od drska
(manubrium sterni), tijela (corpus sterni) i vrSka prsne kosti (processus xyphoideus).
Prsni koS ima oblik zarubljenoga stoSca, a na njemu razlikujemo gornji i donji otvor te
prednju, straznju i boCne strane.
Prednju stranu prsnoga kosa (facies anterior) €ine prsna kost i rebra s hrskavicama
te je ravna ili blago konveksna (Slika 1).
Straznju stranu (facies posterior) oblikuju prsni kraljesci i poCetni dijelovi rebara do
rebrenog kuta (Slika 2).
Bocne strane (facies laterales) oblikuju trupovi rebra koji su medusobno odvojeni
medurebrenim prostorima.
Gornji otvor prsnoga koSa (apertura thoracis superior) uzi je i bubreZastog oblika.
Omeduju ga prvi prsni kraljezak, prvo rebro i gornji rub prsne kosti.
Donji otvor (apertura thoracis inferior) tvori bazu stoSca, a omeduju ga posljednji

prsni kraljezak, 11. 1 12. rebro te vrh prsne kosti.
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Slika 1: Prsni koS sprijeda
preuzeto iz: Gray H (1918) Anatomyofthe
Human Body. Philadelphia, Lea &Febiger)

Slika 2: Prsni koS straga

(preuzeto iz: Gray H (1918) Anatomyofthe
Human Body. Philadelphia, Lea &Febiger)



1.2. Embrionalni razvoj stijenke prsnog kosa
Stijenku prsnog kos$a €ine torakalna kraljezZnica, rebra i prsna kost. Dok se kraljeZnica
i rebra razvijaju iz iste osnove, paraksijalnog mezoderma, prsna se kost razvija iz
parijetalnog (somatskog) mezoderma. Rebra se razvijaju iz rebrenih nastavaka
prsnih kraljezaka. Formiranje rebara zapocinje oko 5. tjedna u fazi resegmentacije
sklerotoma, kada dolazi do rasta i udruzivanja kaudalnog dijela s kranijalnim dijelom
susjednog niZeg sklerotoma, a sam rast rebara zapocinje tjedan dana poslije. Prsna
se kost razvija neovisno od rebara. S obje strane medijalne linije razvije se jedna
duguljasta osnova. Te dvije osnove spajaju se u jedinstvenu hrskavi¢nu osnovu,
pocevsi od kranijalno prema kaudalno, od koje enhondralnim oko$tavanjem nastaju
drzak, trup i ksifoidni nastavak prsne kosti. Uz to, prisutnost osnova prsne Kkosti
nuzna je za ventralni razvoj rebara.
Razvoj sternokostalnog zgloba usko je povezan s razvojem prsne kosti i rebara.
Rebra dolaze u kontakt s prsnom kosti nakon zavrSetka spajanja dviju osnova prsne
kosti. Odvajanje rebara i prsne kosti zapocinje invazijom stanica iz perihondrija
izmedu rebara i prsne kosti. Prvo, one zapocinju proizvoditi slojeve stanica izmedu
rebara i prsne kosti da bi se nakon toga stanice u srednjim slojevima orijentirale
radijalno i formirale osnovu za sternokostalni zglob (Brochhausen et al., 2012; Jui

and Chen 1952)



2. Kongenitalne deformacije stijenke prsnog kosa

Kongenitalne deformacije stijenke prsnog kosa pojavljuju se izmedu rodenja i rane
adolescencije. CeSée uzrokuju kozmetske smetnje u pacijenata, nego stvarne
funkcionalne smetnje zbog pogorsanja kardijalne ili pulmonalne funkcije. U
adolescenata postoji moguénost da deformitet, poglavito onaj koji se ne moze sakriti
odje¢om, estetski jako narusi izgled osobe te dovede do promjena u ponasanju i
socijalne izolacije osobe. Naj¢eS¢a deformacija je pectus excavatum, u kojoj je

prisutna depresija prsne kosti odnosno udubljen prsni koS.

2.1. Klasifikacija
Postoji nekoliko klasifikacija kongenitalnih deformacija stijenke prsnog kosa. Jedna
od njih je modificirana Acastellova klasifikacija (Torre et al. 2006) koja se temelji na
embrioloSkom podrijetlu anomalija te je podijeljena u 4 grupe (tablica 1). Za razliku od
modificirane Acastellove klasifikacije, Willitalova klasifikacija (Willital et al. 2011)
pokusSava uskladiti tip deformacije s moguéim nacinima kirursSkog lijeCenja iste. Ta
klasifikacija razvrstava deformacije na 11 tipova (tablica 2). Distinkcija tipova
deformacija omogucuje kirurgu bolje planiranje zahvata te otvara moguénost

medusobnog usporedivanja ucinkovitosti izvedenih operacija.



Tablica 1: Modificirana Acastellova klasifikacija kongenitalnih deformacija prsnog kosa

Tip l: PE
P
hrskaviéni : .
refavien Pravi PC tip2

Ageneza, hipoplazija, bifidni,

Jednostavni (1 ili 2 rebra) spojeni, dizmorfidni

Tip II: rijetki(uvijek kompleksi)
. .
rebreni Kompleksnl .(_Br?bra) T, SR TS
Sindromski (uvijek . :
. Cerebrokostomandibularni,
kompleksni) .
drugi
Tip 1II;
PS

hrskavicno-rebreni

Rascjep sternuma (sa ili bez
ectopia cordis)
Tip IV: sternalni Currarino-Silvermanov

sindrom



Tablica 2: Willitalova klasifikacija kongenitalnih deformacija prsnog kosa

Tipl

Tip 2

Tip 3

Tip 4

Tip 5

Tip 6

Tip7

Tip 8

Tip 9

Tip 10

Tip 11

Simetri¢ni PE unutar normalno konfiguriranog prsnog kosa

Asimetri¢ni PE unutar normalno konfiguriranog prsnog kosa

Simetri¢ni PE s ravnim prsnim koSem

Asimetri¢ni PE s ravnim prsnim kosem

Simetri¢ni PC unutar normalno konfiguriranog prsnog kosa

Asimetri¢ni PC unutar normalno konfiguriranog prsnog kosa

Simetri¢ni PC s ravnim prsnim kosem

Asimetri¢ni PC s ravnim prsnim kosem

Kombinirani PE i PC

Aplazija stijenke prsnog kosa

Rascjep sternuma



3. Pectus excavatum

Pectus excavatum (ljevkasta ili udubljena prsa) najcesca je deformacija stijenke
prsnog kosa. Karakterizira ju depresija sternuma sa susjednim rebrenim hrskavicama
(Slika 3). Na PE otpada viSe od 88% svih deformacija stijenke prsnog kosa, a
incidencija bolesti se krece oko 1 na 400 rodene djece. Omijer prevalencija je 5:1 u
korist dje€aka. PE se najCeSc¢e opaza u prvoj godini Zivota, ali se moze pojaviti do
doba adolescencije. PE se moze, u rjedim slu€ajevima povuci, no ¢eSce je prisutna

progresija bolesti.

Slika 3: Pectus excavatum (ljubaznoséu prim.
dr. sc. Mirka Zganjera / Klinika za djegju

kirurgiju Klinike za djecje bolesti Zagreb)



3.1 Etiologija
Etiologija i mehanizam nastanka bolesti jo$ su uvijek nejasni. Opisuje se nekoliko
mogucih mehanizama nastanka PE. Trenutno dominantna teorija pretpostavlja da
neproporcionalni rast kostane hrskavice potiskuje sternum posteriorno, ali nedavne
CT studije su bacile sumnju na tu teoriju (Nakaoka et al. 2010). Drugi predloZeni
mehanizam je abnormalno posteriorno vezanje sternuma za dijafragmu. Treci razlog
trazi u oslabljenoj rebrenoj hrskavici kao kod PE udruzenog sa skoliozom,
Marfanovim sindromom ili Ehlers-Danlosovim sindromom.
lako nema potvrdene kromosomske aberacije, povezanost izmedu genetskih
Cimbenika i PE potvrduje Cinjenica da otprilike 40% pacijenata u obitelji ima osobu sa

PE (Obermeyer and Goretsky 2012).

3.2. Klasifikacija
Deformacija prsnog koSa u osoba s PE moze se podijeliti prema obliku, simetri¢nosti
te stupnju depresije. Tako razlikujemo konkavitet u obliku Salice (lokaliziran) te u
obliku tanjura (difuzan). Prema simetri¢nosti, deformacija moze biti asimetri¢na ili
simetriCna te se razlikuje u stupnju depresije prsne kosti. AsimetriCha deformacija
definirana je rotacijom prsne kosti. Stupanj depresije sternuma jedna je od najvaznijih
karakteristika PE, a odredena je redukcijom sternovertebralne udaljenosti. Torakalni

CT ili MRI omoguéuje objektivno gradiranje tezine PE raCunanjem Hallerovog indexa.



3.3.  Simptomi i znakovi
Vecina djece s PE nema nikakvih simptoma. Ukoliko su prisutni, vezani su uz
respiratorni ili kardiovaskularni sustav. Pojava simptoma u nekolicine pacijenata s PE
objasnjava se razliCitim patofizioloSkim mehanizmima. Pad pluéne funkcije izravno je
povezan s nastankom restriktivne plu¢ne bolesti, a proporcionalan je Hallerovom
indeksu. Moguce je da osobe s PE koriste manje efikasan mehanizam disanja u
smislu poveéanja abdominalnog, a smanjenja torakalnog udjela u disanju (Redlinger
et al. 2011). Torakalni CT i MRI €esto pokazuju deformirani desni ventrikul zbog
posteriornog pomaka sternuma, a moguce je i repozicioniranje srca u lijevu torakalnu
Supljinu. Nadalje, pacijenti s PE ¢eSc¢e imaju smanjeni udarni volumen. Simptomi se
naj¢esce javljaju u naporu. Takva se djeca Zale da se brZze umaraju, ne podnose
tielovjezbu, gube dah te osjecaju pritisak u prsima, a od kardijalnih simptoma na
palpitacije i tahikardiju. PE je takoder povezan sa emocionalnim i socijalnim
poteSkoCama koje se znacajno poboljSavaju nakon kirurSkog zahvata (Kelly et al.

2008).

3.4. Evaluacija
U evaluaciji osoba s PE koriste se detaljna anamneza i klinicki pregled te po potrebi
testovi pluéne funkcije, CT ili MR te EKG i ehokardiogram. U anamnezi je vazno
saznati kada je deformacija pocela, trajanje te kakav je progresivni tijek. U klini€kom
pregledu detaljno opisujemo morfologiju PE. OznacCava se stupanj depresije s
najnizom to¢kom te simetricnost deformacije. Ukoliko je prisutna rotacija sternuma,
ona se takoder biljezi. U daljnjoj obradi rade se funkcijski testovi plu¢a kako bi se
pokazalo ima li osoba razvijenu restriktivnhu pluénu bolest. Slikovnim metodama,

ponajprije CT-om toraksa, raCunamo Hallerov indeks. Hallerov indeks se dobiva

10



dijelienjem duljina unutarnje transverzalne i anteroposteriorne dimenzije u najnizoj
toCci deformiteta i kada je njegova vrijednost jednaka ili ve¢a od 3.25 kazemo da je
depresija signifikantna (Slika 4). Evaluacija kardijalne funkcije ukljuCuje EKG i
ehokardiogram zbog moguce kompresije srca deformiranim sternumom. Pacijenti

mogu imati prolaps mitralne valvule ili smetnje provodenja. (Colombani 2009).

Slika 4: CT prsnog koSa / Haller-ov indeks / pomak srca u
lijevu stranu kod pacijenta s teSkim PE (preuzeto iz:

http://www.medscape.com/viewarticle/571222_2)

11



3.5. Lijecenje
Asimptomatskim pacijentima s blagim PE (Hallerov indeks <3.25) preporucaju se
vjezbe disanja. U trenutku nepodnosSenja napora, osoba duboko diSe s 5-10 sekundi

drzanja daha te nakon toga nastavlja aktivnost.

3.5.1. Kirursko lije€enje
KirurSka korekcija se preporu¢a ako osoba ima prisutna dva ili vise od sljedecih
pokazatelja:
« Abnormalnosti kompresije - Torakalni CT ili MRI pokazuju kompresiju
srca ili plu¢a + Hallerov indeks 23.25
» Plu¢ne abnormalnosti - Restriktivha bolest plu¢a (dokazana funkcijskim
testovima pluca)
+ Sr€ane abnormalnosti - Kompresija srca, prolaps mitralne valvule,
smetnje provodenja
« Simptomi - Netoleriranje napora, smanjena izdrzljivost, gubitak daha u
naporu

* Rekurentnost - Povratak nakon kirurSke korekcije

12



Slika 5: Preoperativni prikaz bolesnika s
ljevkastim prsima (ljubaznoS¢u prim. dr. sc.
Mirka Zganjera / Klinika za djegju kirurgiju

Klinike za djecje bolesti Zagreb)

» Kilasi¢ni otvoreni pristup
Opisan je prije 60-ak godina te se danas Kkoristi u razli¢itim modificiranim formama.
Napravi se poprecna inframamilarna ili vertikalna incizija. Potom se reseciraju
hrskavicni dijelovi rebara te se resecira prsna kost. Prsna kost se fiksira ploCicom.
Sam zahvat traje dugo, a gubitak krvi je veéi nego kod minimalno invazivnog
zahvata. Postoperativno naglasena je bol koja nestaje tek nakon 6 mjeseci, a moze
biti otezan rast rebara. Na prsima ostaje vidljiv oZiljak (Zganjer, Zupanéi¢, and

Popovic¢, 2006)

13



» Minimalno invazivha operacija po Nussu
Bolesnik lezi na ledima s abduciranim rukama u ramenima. Na prsnom kosu
oznacCava se mjesto najveceg udubljenja sternuma, najizbocenije dijelove rebara i
interkostalne prostore te mjesta incizije koze. Na plo€ici ozna¢imo sredinu te mjesta
gdje savijamo plo€icu s obzirom na oblik deformiteta (Slika 5). Incizije se naprave
izmedu prednje i srednje aksilarne linije te se kroz njih naprave tuneli pod kontrolom
torakoskopa (Slika 6, Slika 7) te se implantira ploCica tako da prilijeze sa straznje

strane udubljene prsne kosti (Slika 8).

Slika 6: Incizija koze (ljubazno$cu prim. dr. sc.

Mirka Zganjera / Klinika za djegju kirurgiju Klinike

za djecje bolesti Zagreb)
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Slika 7: Torakoskopsko praéenje ploCice na
njenom putu izmedu sternuma i intratorakalnih organa
(ljubazno$¢u prim. dr. sc. Mirka Zganjera / Klinika za

djecju kirurgiju Klinike za djecje bolesti Zagreb)

Slika 8: Pocetak povlacenja plocice pomocu

trake (ljubazno$¢u prim. dr. sc. Mirka Zganjera / Klinika

za djecju kirurgiju Klinike za djecje bolesti Zagreb)

15



Kada su oba kraja plocCice izvan prsnog koSa, okreée se za 180° (Slika 9). PloCica se
osigurava stabilizatorom. Njime se sprjeCava pomak ploc€ice i njezina rotacija.
Stabilizator se stavlja pod kozu te se fiksira za muskulaturu resorptivnim Savovima.
Nekad su za dobar uspjeh potrebne i dvije ploCice. Torakalnim RTG-om se
provjerava prisutnost pneumotoraksa ili pomaka plocice. Odmabh vidimo kozmetske
rezultate operativnog zahvata. PloCica se vadi dvije do tri godine nakon inicijalnog
zahvata.

U tijeku i nakon kirurSke korekcije PE, moze doc¢i do nastanka komplikacija kao Sto
su pneumo ili hematotoraks, pneumonija, perikarditis, infekcija rane te pomak ili
infekcija plogice (Zganjer and Zganjer 2011).

Hospitalizacija traje oko 12 dana, a kod otvorene metode oko 19. Nakon otpusta iz

bolnice preporucaju se vjezbe disanja.

Slika 9: Krajevi plocica izvan prsnog kosa prije
okretanja (ljubazno$éu prim. dr. sc. Mirka Zganjera /
Klinika za djecju kirurgiju Klinike za djecje bolesti
Zagreb)
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3.5.2. Rezultati kirurSkog lije€enja
Rezultati nakon jedne i druge operacijske procedure su dobri, s tim da su prednosti
Nussove metode to $to nema reza u podrucju prednje strane prsnog kosa niti ostaju
keloidni ili hipertrofi€ni oZiljci (Slika 10). Ne reseciraju se rebrene hrskavice, ne radi
se osteotomija sternuma, trajanje zahvata je krace, duzZina hospitalizacije je zna¢ajno
kraca, a povratak u normalan zZivot i aktivnosti je znacajno brzi. lako se ranije
pretpostavljalo, ispostavilo se da ne postoji povezanost izmedu operativhog zahvata

u ranijoj dobi i boljeg rezultata istog (Johnson, Fedor, and Singhal 2014).

Slika 10: Izgled prsnog ko$a na kraju

operativnog zahvata (ljubaznosc¢u prim. dr. sc. Mirka
Zganjera / Klinika za djegju kirurgiju Klinike za djegje

bolesti Zagreb)
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3.5.3. Vakuumski podiza¢ prsnog kosa
Premda nije kirurS8ka metoda za lijeCenje PE, ova metoda se pokazala kao dobra u
korekciji tipicnog PE. Trajanje terapije izravno ovisi o teZini deformacije te uCestalosti
terapije. Pacijent pomocu ruéne pumpe i vakuumskog zvona stvara negativan tlak u
predjelu prsnog kosa ¢ime ispravlja deformitet (Slika 11). Ovakva se terapija moze
iskoristiti za smanjenje deformiteta kod pedijatrijskih pacijenata koji ¢ekaju kirurski

zahvat ili kod onih kod kojih postoji strah od kirurS§kog zahvata (Lopez et al. 2016).

Slika 11: LijeCenje ljevkastih prsiju pomocu
vakuumskog podizaca prsnog ko$a (ljubazno$c¢u
prim. dr. sc. Mirka Zganjera / Klinika za djegju

kirurgiju Klinike za djecje bolesti Zagreb)
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3.6. Sazetak
Pectus excavatum ili ljevkasta prsa naj¢esca je deformacija stijenke prsnog kosa. U
pacijenata s tom deformacijom naj¢esce nije prisutna nikakva simptomatologija, no u
nekih se mogu javiti simptomi u naporu. Kod tezih oblika mozZe biti smanjena kvaliteta
Zivota zbog estetski naruSenog izgleda osobe. Pacijente treba evaluirati te ukoliko je
potrebno dalje lijeciti. U lijeCenju se mogu Koristiti dvije kirurSke metode, a prednost
ima minimalno invazivna operacija po Nussu. Nakon kirur§kog zahvata, vecéina

pacijenata bolje tolerira napor.
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4. Pectus carinatum

Pectus carinutam (kokoSja ili pti¢ja prsa) je druga naj¢esSc¢a deformacija stijenke
prsnog kosa. Karakterizirana je razliCitim stupnjem izbocCenja prsne kosti. Prsna se
kost zajedno s rebrenim hrskavicama izboCuje prema naprijed. PC dijelimo u 2 tipa
ovisno o zahvacenoj komponenti prsne kosti. Prvi tip ozna€ava protruziju tijela prsne
kosti poput »kobilice broda«, dok drugi tip oznaCava protruziju dr8ka prsne kosti te se
naziva Currarino-Silvermanov sindrom. Moze se prezentirati izolirano ili zajedno s

depresijom tijela prsne kosti.

4.1. Epidemiologija
PC je relativno Cesta deformacija stijenke prsnog ko$a s prevalencijom oko 0.6%
(Westphal et al. 2009; Coskun and Turgut 2010) te 4 puta ve¢om ucCestalosti u
djeCaka, nego u djevojCica (Martinez-ferro, Fraire, and Bernard 2008). Tip 1 PC, koji

oznacCava izbocCenije tijela prsne kosti, prisutan je u 95% slu€ajeva.

4.2. Etiologija
Uzrok bolesti jo$S uvijek je nepoznat. Pretpostavlja se da je tip 1 PC uzrokovan
abnormalnim rastom rebrene hrskavice, iako neki navode kao uzrok abnormalnu
osifikaciju prsne kosti (Currarino and Silverman 1957; Haje, Harcke, and Bowen
1999). Opcenito, bolest se moZze javiti i zajedno s bolesti vezivnog tkiva. U 25%
pacijenata utvrdena je pozitivna obiteljska anamneza $to svakako govori u prilog

postojanja genetske predispozicije za nastanak bolesti.
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4.3. Klini¢ka slika

Deformacija je najceSce prirodena, medutim djeca dolaze na pregled tek kada u
pubertetu dode do naglog rasta te se izboCenje poveca. NajCesci razlog dolaska je
kozmetski defekt (Slika 12). Djeca zbog toga izbjegavaju aktivnosti (npr. plivanje), pri
kojima je deformacija vidljiva te mogu imati psihicke poteskoce. Zelja za kirurskom
intervencijom najcesc¢e se javlja zbog nezadovoljstva vlastitim izgledom i reducirane
kvalitete Zivota (Steinmann et al. 2011). Uz to, javljaju se poteSkoce pri lezanju na
trbuhu. U manjeg broja pacijenata prisutni su povremeni respiratorni simptomi kao

Sto su tahipneja ili dispneja.

Slika 12: Pectus carinatum (ljubazno$¢u prim. dr. sc.
Mirka Zganjera / Klinika za dje¢ju kirurgiju Klinike za

djecje bolesti Zagreb)
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4.4. Evaluacija
U anamnezi je vazno saznati postoji li bol povezana s defektom te je li bilo Cestih
ozljeda povezanih sa sportskim aktivnostima. Klinickim pregledom prepoznajemo tip i
opseg deformacije. Ona moze biti jednostrana, obostrana te poput »goluba gusana«.
U daljnjoj dijagnostici se najcesc¢e koristi CT toraksa (Slika 13). Pomocu njega se
odreduje stupanj sternalne i hrskavi¢ne elevacije te predvida uspjeh lijeCenja.
Premda se u pravilu koristi CT toraksa, u daljnjoj obradi moZze se uciniti i RTG
toraksa u 2 projekcije (standardna i profilna snimka). Kada su prisutni tahipneja,
dispneja ili drugi respiratorni simptomi, naprave se testovi pluéne funkcije, a kod

kombiniranih deformacija UZV srca.

Slika 13: CT prsnog koSa kod bolesnika s
PC (ljubazno$éu prim. dr. sc. Mirka Zganjera /
Klinika za djecju kirurgiju Klinike za djecje bolesti

Zagreb)
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4.5. Lije€enje

LijeCenje je konzervativno i kirursko.

4.5.1. Konzervativno lije€enje
Konzervativno lijeCenje PC podrazumijeva kineziterapiju, jaanje muskulature prsa te
koriStenje kompresivne ortoze u vrijeme rasta. Kompresivna ortoza koristi se kao prvi
izbor u lijeCenju osoba s PC (Slikal4). Kontinuirani pritisak na deformaciju uzrokuje
remodeliranje abnormalne rebrene hrskavice te se deformitet ispravlja. Najbolji
kandidati za ovakvo lijeCenje su djeca od 10 do 15 godina. Naj¢es¢i uzrok neuspjeha
lijeCenja ortozom je nepostivanje protokola lijec¢enja od strane pacijenta. U 15%
slu€ajeva se nakon potpune korekcije deformacija vrati. Komplikacije su osip,
diskoloracije na mjestu kontakta ortoze, a moze se pojaviti i bol u ledima. Nekada

dolazi do hiperkorekcije deformacije te se razvije jatrogeni PE.

Slika 14: Prikaz kompresivne ortoze za lije¢enje PC

(preuzeto iz www.rch.org.au)
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4.5.2. Kirursko lije€enje
U kirurSkom lijeCenju koriste se razliCite modificirane metode operacije po Ravitchu.
U novije vrijeme, rade se minimalno invazivni zahvati kroz lateralne incizije uz
umetanje pektoralnih plocica. PloCica se vadi godinu dana nakon operacije
(Abramson, D’Agostino, and Wuscovi 2009). Dolazi do smanjenja respiratornih
tegoba te poboljSanja psihosocijalnih funkcija. Kao komplikacija operativhog zahvata
moze se javiti pneumotoraks ili infekcija rane te specificne komplikacije vezane uz
metodu operativnog zahvata. lako se PC operira u pedijatrijskoj dobi, ne postoji
gornja granica za operativni zahvat. Zahvat je najbolje uciniti u doba puberteta jer
prerani zahvat poveéava vjerojatnost povratka bolesti nakon korekcije. Kod nas,
operativno je lijecenje PC napusteno zbog loSih estetskih rezultata te se koristi

isklju€ivo konzervativno lijeCenje.
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5. Polandov sindrom

Polandov sindrom (PC) predstavlja rijetku anomaliju prsnog ko$a. Incidencija bolesti
je oko 1 na 30 000. Sindrom se prezentira hipoplazijom dojke ili nedostatkom dojke ili
bradavice, hipoplazijom potkoznog tkiva, nedostatkom misi¢a (m. pectoralis major
pars costosternalis, m. pectoralis minor, m. deltoideus), nedostatkom rebrenih
hrskavica ili rebara, nedostatkom dlaka u aksili i na prsima te anomalijom Sake
(sindaktilija).

Etiologija anomalije ostaje nepoznata. Pretpostavlja se da Polandov sindrom nastaje
zbog prestanka opskrbe krvlju regija koje tijekom embrionalnog razvoja opskrbljuje

potkljucna arterija.

Slika 15: Prikaz bolesnika s Polandovim

sindromom (preuzeto iz: www.anatomikmodeling.com)
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Klinicke manifestacije su varijabilne te su u jedne osobe rijetko prisutni svi nedostatci
(Slika 15). Sindrom se dijeli u 3 grupe: blagi PS (nedostatak velikog pektoralnog
misica), umjeren ili klasicni (nedostatak velikog pektoralnog misica, nedostatak
rebrenih hrskavica ili rebara i jednostrana sindaktilija), teSki PS s nedostatkom
rebara, hernijacijom pluca, hipoplazijom miSi¢a (m. latissimus dorsi, m. deltoideus),
dekstrokardijom i katkad unilateralnom agenezom bubrega. Sindrom se uvijek javlja
unilateralno. Ce$c¢e se javlja na desnoj strani i u Zenskog spola. Kada nedostaju
rebrene hrskavice ili rebra, u ekspiriju je prisutno duboko udubljenje prsnog kosa, a u
inspiriju, hernijacija plu¢a. Bolesnici s Polandovim sindromom nesto ¢eS¢e oboljevaju
od leukemije i limfoma (Hodgkinov limfom i non-Hodgkinov limfom).

U najvecéeg broja pacijenata glavni problem je kozmetske prirode. Djeca
kompenziraju miSicni deficit te se rijetko javlja misi¢na slabost. Medutim, kao
posljedica miSi¢nog deficita unilateralno moze se javiti skolioza, a paradoksalno
gibanje prsnog kosa i hernijacija plu¢a moze dovesti do smanjenja plu¢ne funkcije.
Dijagnoza PS se postavlja na temelju anamneze i klini¢ke slike. Od slikovnih metoda
koriste se RTG, CT i MR.

LijeCenje je u domeni plasi¢no rekonstruktivne kirurgije i preporuca se nakon
zavrSetka razvoja dojki kako se ne bi ponovno javila asimetrija. U jednom aktu
rekonstruira se prsni ko$ te se simultano radi augmentacijska mamoplastika. Za
rekonstrukciju se naj¢esce Koristi oto€asti miSi¢no-kozni rezanj Sirokog miSica leda

(m. latissimus dorsi) te se ispod njega umetne proteza.
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6. Defekti sternuma i ostale malformacije

6.1. Defekti sternuma
Sternalni defekti su rijetki defekti i obuhvacaju Sirok spektar deformacija sternuma,
srca i gornjeg dijela trbuSne stijenke. Sve defekte osim sternalnih rascjepa prati visok
mortalitet. Dijelimo ih u 4 skupine:
> Torakalna ektopija srca uklju€uje ,golo srce® bez struktura koje ga prekrivaju.
Uz to Cesto su prisutne strukturne anomalije srca, a prezivljavanje rijetko.
> Cervikalna ektopija srca je defekt u kojem je srce pomaknuto superiorno. Uz to
prisutna je fuzija apeksa srca i usta uz tesSke kraniofacijalne anomalije. Anomalija je
nespojiva sa zivotom.
> Torakoabdominalna ektopija srca je defekt u kojem je srce prekriveno
membranom ili tankom pigmentiranom kozom. Povezana je s drugim anomalijama pa
se govori o Cantrellovoj pentalogiji. Ona ukljuCuje rascjep sternuma, defekt oSita,
perikardijalni defekt, omfalokelu te kongenitalne sréane greske, najcesc¢e tetralogiju
Fallot. Uz to moze biti prisutna hipoplazija plu¢a. Kirurdko lijeCenje je moguce, a
mortalitet je povezan s prisutnod8¢u kongenitalnih sréanih greSaka i hipoplazije
pluca.
> Rascjep sternuma Cetvrti je tip sternalnih defekata. Razlikujemo superiorni,
subtotalni, kompletni i inferiorni rascjep sternuma. Rjedi tipovi su superiorni rascjep
sternuma uz rascjep mandibule te medijani rascjep sternuma. Najcescée je bolest
asimptomatska. Defekt sternuma se paradoksalno uvlaci u inspiriju, a izbo€uje u
ekspiriju. Kroz tanku kozu primjecuju se sréane pulzacije. Uz defekt su Cesto prisutne
umbilikalna hernija i omfalokela. Kraniofacijalni hemangiomi povezani su s drugim

sr¢anim greSkama i vaskularnim abnormalnostima, a mogu se javiti i u
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traheobronhalnom stablu . Zbog nedostatka koStane zastite bolesnici su podlozniji
nastanku traume. lako je vecina rascjepa asimptomatsko, kirursko lijecenje Stiti
podlezece srce i velike krvne Zile. Najbolji rezultati dobivaju se primarnom korekcijom

koja se radi u dojenacko doba.

6.2. Jeune sindrom (asfiktiéna torakalna distrofija)
Asfikti€nu torakalnu distrofiju orginalno je opisao Jeune 1955. godine. To je rijetka
autosomno recesivna bolest. Incidencija se krece od 1 na 100 000 do 1 na 130 000
rodenih. Manifestira se patuljastim rastom uz kratka rebra, kratke udove i
karakteristiCne radiografske promjene rebara i zdjelice. Neka djeca imaju
abnormalnosti bubrega, jetara, gusterace i mreznice.
Svi bolesnici imaju mala prsa, a respiratorna funkcija je varijabilno smanjena od
neznatno naruSene do smrtonosne. Hipoplazija plu¢a, ako je prisutna, uzrokuje smrt
u dojenackom dobu. Zbog smanjenog Sirenja prsista, dolazi do hipoventilacije pluéa.
Sindrom se moze detektirati ve¢ intrauterino pomocu ultrazvuka. To omogucéava
konzultaciju s razli€itim subspecijalistima te brzo i adekvatno lije¢enje postnatalno.
Kirursko lijec¢enje povecava torakalni volumen kako bi se omogucila ekspanzija pluca

(Phillips and van Aalst 2008).

6.3. Spondilotorakalna displazija (Sindrom torakalne insuficijencije)
Spondilotorakalna displazija nasljedna je deformacija toraksa koja nastaje kao
rezultat posteriorne fuzije rebara i teSkog skraéenja torakalne kraljeznice. Stanje prati
teSka restriktivna bolest plu¢a. Takvo smanjenje torakalnog volumena negativno

utjeCe na rast podlezecih pluca.
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U postavljanju dijagnoze koriste se anamneza i klini€ki pregled. Napravi se RTG
toraksa i cervikalne kraljeznice te CT. Plu¢na se funkcija procjenjuje spirometrijom.
U bolesnika koji prezive dojenacko doba, nema progresije kongenitalnih malformacija

i mogu imati dobru kvalitetu Zivota.
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7. Upalne bolesti stijenke prsnog kosa
Upalne bolesti stijenke prsnog koSa mogu zahvatiti sve dijelove stijenke prsnog kosa.
Uzrok mogu biti bakterije, virusi, gljivicne infekcije te autoimuni procesi ili

mikrotraume.

7.1. Osteomijelitis stijenke prsnog kosa
Osteomijelitis rebra i prsne kosti moze nastati hematogenim putem Sto je rijetkost ili
se moze prosiriti per continuitatem iz empijema pleure ili apscesa plu¢a. Takoder
mozZe nastati jatrogeno, nakon kirurSke manipulacije, npr. nakon medijane
sternotomije ili kontaminacijom nakon otvorenog prijeloma kosti. Prezentira se s boli,
crvnenilom i toplinom na mjestu infekcije, a tumorozna tvorba koja se pipa moze se
zamijeniti s neoplasticnim procesom. PoviSena je tjelesna temperatura praéena

zimicom. LijeCenje se provodi antibiotskom terapijom i kirurSkom drenazom.

7.2. Kostohondritis
Kostohondritis je upala hrskaviénog spoja izmedu rebara i sternuma, obi¢no na vise
razina. Bol i osjetljivost zahva¢enog spoja prisutna je u mirovanju, medutim pojacava
se gibanjem gornjeg dijela trupa, dubokim disanjem te na palpaciju hrskavi¢nog
spoja. Opcenito, kostohondritis je samolimitiraju¢a i benigna upala, medutim
potrebno ju je odvoijiti od ostalih, ozbiljnijih uzroka boli u prsima.

o Tietzeov sindrom poseban je oblik kostohondritisa kod kojeg je vidljivo
povecanje kostohondralnog spoja. Uzrok moze biti infekcija, tumorski proces ili

reumatoloska bolest. Infekcija je povezana s traumom stijenke prsnog koSa.
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U dijagnostici bolesti valja iskljuciti ozbiljnije uzroke boli u prsima. Pacijentima starijim
od 35 godina s povec¢anim rizikom za koronarnu bolest, radi se EKG i RTG.
Pacijentima s vru¢icom, kasljem, otokom prsnog ko$a ili drugim respiratornim
poremecajima napravi se RTG. CT se koristi kada se sumnja na tumorski proces.
LijeCenje je simptomatsko, daju se nesteroidni analgetici, antireumatici, a refraktorne
sluCajeve moze se lijeciti lokalno kombinacijom lidokaina i kortikosteroida (Proulx and

Zryd 2009).
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8. Tumori i tumorima sli€ne bolesti stijenke prsnog kosa

Tumori stijenke prsnog kosa su rijetki i zauzimaju 5% ukupnih torakalnih neoplazmi. .
Cine heterogenu skupinu lezija. Dijelimo ih na primarne i sekundarne, ko$tane ili
tumore mekog tkiva. Prema malignitetu dijelimo ih na benigne i maligne. Ve¢inom su
maligni i nastaju metastatskom diseminacijom malignih tumora skeleta. Mogu se
pojaviti u bilo kojoj dobi, a u starijoj dobi su ¢eSc¢i i maligniji.

Najcesci maligni tumori koStanog podrijetla su hondrosarkom, osteosarkom, Ewingov
sarkom te multipli mijelom, a od benignih fibrozna displazija, osteohondrom te
gigantocelularni tumor. Najc¢eS¢i maligni tumori mekog tkiva su liposarkom i
angiosarkom, dok su benigni lipom i hemangiom.

Najcesci simptom koji se javlja je bol u prsima. Maligni tumori rastu brze od benignih.
Kada se identificira tumorska masa radi se daljnja obrada. Radiogram je nepouzdan
te se za lokalizaciju tumora koriste CT ili MR. Kona¢na dijagnoza dobiva se biopsijom
i patohistoloSkom analizom tkiva (Carter and Gladish 2015).

LijeCenje ovisi o vrsti, veli€ini i proSirenosti tumora te uklju€uje kirurSku resekciju
tumora, kemoterapiju i zracenje tumora. Hondrosarkom se lije€i Sirokom ekscizijom
tumora, a osteosarkom se uz kirurski zahvat lijeCi kemoterapijom. Ewingov sarkom
se lijeci Sirokom resekcijom tumora, a radioterapijom se smanjuje ekstraosealna
tumorska masa. Multipli mijelom se u prvom redu lije€i kemoterapijom i
radioterapijom, a u sluc€aju prijeteceg prijeloma radi se kirurski zahvat. Ukoliko je
defekt prsnog kosa veci od 5 centimetra potrebna je rekonstrukcija stijenke prsnog

kosa.
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