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Congenital midline cervical cleft and web (CMCC-W) is a rare anomaly with
about 100-150 cases described in the literature. The typical CMCC consists of midline
groove of atrophic, erythematous skin with a skin protuberance cranially, and a
subcutaneous blind sinus tract on the lower end of so-called cleft. Subcutaneous fibro-
muscular band is located underneath, causing the web. Isolated CMCW, as one of the cleft
types, includes only subcutaneous band and submental skin prominence.

We analyzed a series of 11 patients with CMCC-W during the 12-year period (July
1998-June 2010). Treatment outcomes were evaluated according to precisely established
diagnosis (differential diagnosis of anomalies and diseases of midline neck) and analysis
of postoperative functional and aesthetic features (value of cervico-mental angle (CMA),
head and neck extension (HNE) and characteristics of the scar). The results of the surgical
treatment using multiple Z-plasty technique with 4-10 skin flaps were compared with
Sistrunk procedure in patients with thyroglossal duct cyst (TGDC) (total of 128 patients
in the series).

Since a great number of patients had different forms of anomaly, the cases were
divided into types (I-1V) and subtypes. Regarding embryopathogenesis, appearance and
histopathology, there was a clear difference between CMCC and TGDC. A cleft is
defined, due to descriptive embryology, as a failure of the second (sometimes and first)
pharyngeal arches to fuse in the midline. Compression of the heart and postponed
extension of the neck played an important role during development period. Skin
prominence was a rhabdomyomatous mesenchymal hamartoma in all our patients.
Histopathology of the caudal sinus indicated the bronchogenic origin. The normal CMA
and complete HNE were not achieved by the operation of CMCC-W. TGDC operation
effects more CMA than HNE, but the values are closer to control group than in children
having a cleft. Scars, especially oblique parts of Z plasty, after the operation CMCC-W
were worse than after TGDC (parametric tests showed lesser difference).

Hypoplasia of the mandible and vertical soft-tissue deficit of the anterior neck
have a great impact on aesthetics and functionality of the head and neck after cleft
surgery. New operative technique (two level transverse elliptical excision and incision or
step incision — with the additional Z-plasty of platysma) was applied in two patients (at
the end of the analysis of the results in the study) gives a new hope regarding better
postoperative results.
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UvOD

Davne 1848. godine nemacki hirurg Luschka prvi je objavio u medicinskoj
literaturi prikaz decaka od 14 godina sa urodenim rascepom vrata u prednjoj
srednjoj liniji (slika U-1). Anomalija je precizno opisana, a vestom rukom crtaca
docaran je njen izgled. Slika je postavljena na naslovnu stranu izdanja renomiranog
nemackog ¢asopisa [1].
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Slika U-1. Prvi
liniji objavljen u literuturi (preuzeto sa internetskog izdanja casopisa sa
fotografije).

opisani bolesnik sa urodenim rascepom vrata u prednjoj srednjoj

Proslo je od tada 165 godina da bi se digitalna fotografija deteta od tri godine
sa istom anomalijom naSla na naslovnoj strani Casopisa u kome se objavljuju
bolesnici sa retkim anomalijama i oboljenjima (slika U-2) [2].



Pretrazivanjem dostupne i validne struc¢ne literature u svetu dobija se podatak
da postepenim povecanjem broja bolesnika ipak do sada nije preden broj od jedne
stotine prikazanih sa ovom veoma retkom anomalijom [2-19].
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Slika U-2. Dete uzrasta tri godine sa rascepom vrata u prednjoj srednjoj liniji na naslovnoj strani
casopisa (preuzeto sa internetskog izdanja casopisa APSP J Case Rep 2013; 4(1)).

Retko javljanje ove anomalije, kao i ne tako retko pogres$no dijagnostikovanje
I neadekvatno lecenje, uz stalnu dilemu u kom uzrastu i kojom tehnikom operisati
dete, bio nam je povod da prikazemo svoje bolesnike sa urodenim rascepom i
naborom u prednjoj srednjoj liniji vrata.

U ovoj studiji sa velikom serijom bolesnika obradicemo anomaliju sa svih
aspekata, od ukazivanja na moguée uzroke nastanka, preko izbora odgovarajucih
dijagnostickih metoda i hirurskog lecenja do sveobuhvatne analize rezultata lecenja.



U.1. VRAT - anatomija

Vrat predstavlja deo tela na raskrsnici puteva izmedu glave i ostalih delova
organizma. Vrat je i sediSte veoma vaznih organa. U njemu se nalaze: zlezde
(tiroidna i paratiroidna); organ za formiranje glasa (grkljan); koreni spinalnih i
autonomnih nerava za srce, dijafragmu i ruke; jedan od regulatora krvnog pritiska
(karotidni sinus) 1 jedro simpatikusa za oko. Vratni deo kicmenog stuba ¢ini potporu
glavi 1 omogucava njenu pokretljivost.

Od glave, kroz vrat, ka donjim delovima tela vode: nervni elementi, aero-
digestivni put, venski i limfni sudovi. U suprotnom smeru pruzaju se arterije i neki
nervi. Svi ovi elementi nalaze se u malom prostoru priblizno cilindri¢nog izgleda.

U estetskom pogledu vrat je posle lica 1 Saka najizloZeniji procenjivanju izgleda.

Povrsna granica vrata prema glavi oznacena je linjjom koja od vrha brade ide
donjom ivicom tela donje vilice do njenog ugla odakle prelazi na vrh mastoidnog
nastavka slepoo¢ne kosti i produzava se gornjom linijom potiljaéne kosti do
spoljasnjeg ispupcenja ove kosti. Donja granica vrata predstavljena je napred
gornjom ivicom manubrijuma, prednjim ivicama kljuénih kostiju sve do njihovih
spoljasnjih okrajaka i1 akromiona. Pozadi je donja granica vrata predstavljena
imaginarnom linijom koja spaja spoljasnje okrajke klavikula sa spinoznim
nastavkom VII vratnog prsljena [20-22].

U.1.1. Topografska i hirur§ka anatomija vrata

U topografsko anatomskom izucavanju delova vrata i naroCito lokalizacija
patoloskih procesa sluzimo se podelom vrata na regione.

U.1.1.a. Anatomska podela vrata na regione i trouglove

Osnovne linije koje predstavljaju granice regiona su: prednja srednja linija
vrata (PSLV), prednja ivica sternokleidomastoidnih (SCM) misi¢a i prednja ivica
trapezastog misica (slike U-3 i U-4).

Prednji predeo vrata (lat. regio colli anterior) ima oblik trougla ¢iju bazu
gradi donja ivica donje vilice, a bo¢ne stranice prednje ivice SCM miSica.

Izmedu zadnjih ivica SCM misica i prednjih ivica trapezastih misi¢a nalaze se
boc¢ni predeli vrata. Zadnji predeo vrata je neparan i pruza se pozadi prednjih ivica
trapezastih misica.

Prednji predeo vrata podeljen je prednjim trbuhom digastricnog miSica 1
gornjim trbuhom omohioidnog misica sa obe strane na sredi$nji predeo vrata i dva
boc¢na dela. Centralni deo prednje strane vrata grade submentalni i muskularni
trougao. Spoljasnji deo prednjeg predela vrata podeljen je zadnjim trbuhom



digastri¢nog misi¢a na gornji, nazvan submandibularni trougao 1 donji ili karotidni
trougao.

REGIO COLLI
/ | MEDIANA

y / Em.omohvoideus,
Trigonum Venter superior

musculare

Slika U-3. Podela vrata na anatomske regione i trouglove sa najznacajnijim linijama: prednja
srednja linija vrata (PSLV), prednja ivica SCM misic¢a i prednja ivica trapezastog misica.

Sredi$nji predeo vrata (lat. regio colli mediana) podeljen je na manje predele u
zavisnosti od anatomskih struktura koje se nalaze u dubljim slojevima (slika U-3).
Idu¢i od brade nanize nalaze se slede¢i predeli: podbradni (regio submentalis),
nadgrkljanski ili hioidni (regio hyoidea et regio subhyoidea), grkljanski (regio
laryngica s. laryngea) i suprasternalni (regio suprasternalis). Suprasternalni ili
nadgrudni predeo odgovara na kozi trouglastoj jami, izmedu donjih krajeva SCM
misi¢a, nazvanoj jugularna jama vrata (fossa jugularis colli). Tiroidni predeo
(region thyroidea) odgovara stitastoj zlezdi i lezi sa obe strane grkljanskog predela
[20].

Po anatomskoj podeli na regione i trouglove prostor uz prednju srednju liniju
vrata pripada centralnim delovima submentalnog i muskularnog trougla.
Submentalni trougao ogranicen je dole gornjoj ivicom tela podjezi¢ne kosti a gore,
levo 1 desno, sa donjim ivicama prednjih trbuha digastriénih miSi¢a. On je jedini
neparan trougao vrata.

Granice muskularnog trougla su: gornja granica je donja ivica gornjeg trbuha
omohioidnog miSica, spoljaSnja granica je prednja ivica SCM miSi¢a, a unutra$nja
granica je prednja srednja linija vrata od podjezi¢ne kosti do manubrijuma. Ako se
spoje dva muskularna trougla oni imaju oblik romboida, sa srednjom linijom kao
duzom dijagonalom (slika U-3 i U-4) [22].
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Slika U-4. Anatomska podela vrata na regione i trouglove. Predeo oko PSLV pripada trigonumu
musculare i submandibulare.

U.1.1.b. HirurSka podela vrata na regione

U cilju odredivanja stadijuma primarnih malignih tumora vrata i limfogenih
metastaza tumora vrat je podeljen na regione prema lokalizaciji limfnih ¢vorova.
Podelom na regione preciznije se planira i izvodi dijagnostikovanje i leenje koje
ukljucuje i1 disekciju metastatski uveéanih limfnih ¢vorova. Komitet za hirurgiju i
onkologiju glave i vrata Americke akademije otolaringologije i hirurgije glave i
vrata (engl. AAO-HNS) inicirao je uvodenje standardizovanog sistema klasifikacije
za disekciju vrata 1988. godine. Tako je vrat sa odgovaraju¢im limfnim ¢vorovima
podeljen na VI nivoa (slika U-5).

Slika U-5. Stara podela vrata na 6 nivoa u cilju odredivanja stadijuma malignih tumora glave i
vrata. PSLV pripada | i VI nivou.



Granice nivoa su spolja lako prepoznatljive anatomske strukture ili linije koje
se nalaze u njihovom produzetku. U novijoj klasifikaciji nivoi I, 11 i VV podeljeni su
na po dva podnivoa (slika U-6).

Slika U-6. Nova podela vrata na VI nivoa i 6 podnivoa. PSLV pripada nivou VI i IA. Shema nivoa
vrata: profil (slika A), spreda (B)(Preuzeto iz rada Robbins KT. Arch Otolaryngol Head Neck
2002; 128:751-8.)

Ako se posmatra podela vrata na nivoe prema lokalizaciji limfnih ¢vorova
podnivo | A odgovarao bi submentalnom anatomskom trouglu. Nivou VI gornja
granica je donja ivica hioidne kosti, donja granica je suprasternalni urez, a boc¢ne
granice ¢ine zajedni¢ke karotidne arterije ili lateralne ivice sternohiodnih misica
[23].

U.2. PREDNJA SREDNJA LINIJAVRATA

Prednja srednja linija vrata predstavlja zamisljenu liniji koja se pruza od vrha
brade tj. najnize tacke simfize brade (tacka oznacena u anatomiji i radioloskoj
dijagnostici kao mention), preko sredine tela podjezi¢ne kosti do sredine gornje
ivice manubrijuma grudne kosti [22]. Lezije (urodene anomalije i oboljenja) PSLV
u klinickoj praksi i literaturi ne vezuju se iskljucivo za prostor ove imaginarne
linije. Tako, medijalna ili tiroglosna cista vrata, nastala kao rezultat zaostajanja
delova tiroglosnog kanala koji je embrioloski postavljen u srednjoj liniji, moze da
se nade u prostoru 2 cm levo i desno od ove linije [24-26].



U.3. Embriologija vrata

Za razumevanje patogeneze urodenih anomalija i nekih steCenih oboljenja
vrata neophodno je dobro poznavanje embrionalnog razvi¢a ovog i susednih delova
tela.

Razvic¢e vrata i dela glave u 4. i 5. nedelji embrionalnog stadijuma prolazi
kroz fazu u kojoj spoljasnja strana ovog dela tela sa svojim naborima i usecima
podseca na zaCetke Skrga kod riba (slika U-7). Gréka re¢ branchia znaci $krga.
Otuda se ove prolazne embrionalne strukture nazivaju branhijalne odnosno Skrzne.
Neki autori preporucuju da se ove strukture nazivaju farinksne odnosno Zdrelne, s
obzirom na to da od njih nastaju strukture zdrela i oko zdrela. Filogenetske analize
pokazale su visok stepen homologije izmedu Skrga riba 1 paratiroidnih Zlezda sisara
[27].

Kljuéni dogadaj u razvicu zdrelnog aparata je evaginacija endoderma ¢ime se
formira Zdrelni Spag (lat. saccus pharyngealis, engl. pharyngeal pouch).
Evaginacija endoderma znacajna je i u definisanju izgleda i broja Zdrelnih lukova
[27-31]. U isto vreme, sa formiranjem prvog S$paga, na spoljasnjoj povrsini ispod
stomadeuma, primordijalne usne Supljine, formira se usek (pukotina, rascep) (lat.
sulcus pharyngealis, engl. pharyngeal cleft) koji urasta u mezenhim i priblizava se
dnu odgovarajuc¢eg Spaga [22]. Na mestu gde su dna useka i Spagova najblizi i
skoro se dodiruju, nalazi se opturativna ili zavrsna membrana [32,33].
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Slika U-7. Embrion 28 dana od zaceéa. Razvijeni svi zdrelni (branhijalni) lukovi. Makrofotografija
embriona (slika A). Crtez embriona kao na slici A. sa obelezenim delovima (Slika B). (Preuzeto iz
knjige Moore KL i sar. The Developing Human Clinically Oriented Embryology 2013.)



Tako se put kaudalno sukcesivno, jedan za drugim, javljaju 5 Spagova 1 4
useka. Cetiri $paga jasno su definisana, a peti je rudimentaran [22,32].

Tkivna zadebljanja izmedu useka i Spagova, medusobno paralelni valjkasti
luéni nabori sa bo¢nih 1 prednjih strana Zdrelne Supljine, nazivaju se Zdrelni lukovi
(2.1.) (lat. arcus pharyngealis s. branchialis, engl. pharyngeal arch). Zdrelni lukovi
nastali su rastom c¢elija mezoderma i migracijom c¢elija sa nervnog grebena (nabor,
kresta). Migraciju ¢elija nervnog grebena u zZdrelne lukove zapocinje i kontrolise
endoderm koji je evagininacijom formirao Spagove. Lukovi se obelezavaju
brojevima u kranio-kaudnom smeru. Kod ljudi se jasno razlikuju cetiri luka. Peti je
vrlo brzo regredirao, a Sesti je veoma slabo razvijen. Prvi Zzl. naziva se
mandibularni, a drugi hioidni. Ostali lukovi obelezavaju se samo rimskim
brojevima od 111 do VI [22,27-33].

Spoljasnji delovi lukova 1 useci pokriveni su ektodermom, a unutrasnji delovi
lukova i §pagovi endodermom. Izuzetak je mandibularni luk koji je i sa unutrasnje
strane oblozen ektodermom jer se razvija iznad orofarinksne membrane, koja
predstavlja granicu izmedu zacetaka farinksa i usne duplje. Centralni deo svakog
luka izgraden je od mezoderma koji okruZzuje mezenhim. Mezoderm je poreklom iz
mezoderma boc¢nih plo¢a 1 somitomera. Mezenhim, drugacije nazvan
ektomezenhim, izgraduju ¢elije koje vode poreklo iz nervnog  grebena.
Ektomezenhimske celije nastale su transformacijom epitelnih Celija ovog dela
embriona. S obzirom na znacaj ektomezenhimskih ¢elija iz nervnog grebena u
izgradnji organizma one se nazivaju i ¢etvrti klicin list [34].

Osnovu svakog z.l. ¢ine sledeci elementi: jedna potporna hrskavica (u prvom
luku ona se naziva Meckelova, a u drugom Reichertova); kost koja nastaje od
hrskavice ili membranoznom osifikacijom; odgovaraju¢i misiéi; arterija tj. aortni
luk i po jedan mesSoviti kranijalni nerv (Slika U-8). Tako ¢e pod znacajnom
kontrolom endoderma od multipotentnih ektomezenhimskih c¢elija iz nervnog
grebena nastati: skelet (kost i hrskavica), vezivno tkivo ukljucuju¢i i derm,
melanociti i deo neurosenzornih ganglija (neuroni i glija) glave. Od mezoderma ¢e
sudova. Od ektoderma nastaju: epiderm (bez melanocita, Langerhansovih i
Merkelovih ¢elija), senzorne ganglije, kozna adneksa (derivati koze: folikul dlake,
lojne i znojne zlezde) i oralni epitel [31,32].

Prvi par z.l. (mandibularni) nastaje oko 22. dana razvica, u vidu ispupcenja
ispod i bo¢no od usne jamice. Ovo ispupcenje brzo se deli na dva dela. Prednji, veci
i niZze postavljen je mandibularni (donjovili¢ni) pupoljak, a zadnji, manji i vise
postavljen je maksilarni (gornjovili¢ni) pupoljak. Ova dva parna pupoljka, zajedno
sa neparnim frontonazalnim pupoljkom i usnom jamicom obrazova¢e medusobnom
interakcijom 1 diferencijacijom najve¢i deo lica. Proliferacijom 1 migracijom
mezenhimskih ¢elija dolazi do spajanja pojedinih pupoljaka i zaravnavanja zlebova



izmedu njih. Potpuno spajanje produZetaka na licu ostvaruje se tako Sto neke
epitelne celije na dodirnim mestima podlezu apoptozi, a druge akcijom beta
trasformiSuceg faktora rasta (TGFP) i drugih faktora rasta podlezu morfoloskoj
transformaciji u mezenhimske celije. Neke epitelne Celije migriraju i ugraduju se u
okolni epitelni omotac. Poremec¢aj u spajanju embrionalnih pupoljaka na glavi
dovodi do nastanka tipi¢nih rascepa lica [28,29].

Pojava rupice na bradi odraslihn je bezazlena posledica nepotpunog
embrionalnog spajanja mandibularnih nastavaka u srednjoj liniji [28]. Neki autori
pojavu rupice ili malog ureza na koZzi brade vezuju za poremecaj u pripojima parnih
Mentalnih misica [35].
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Slika U-8. Presek kroz Zdrelne lukove. Endoderm (Zuta boja) oblaze unutrasnju stranu. Ektoderm
(plava boja) pokiva spoljasnju povrsinu embriona i unutrasnju povrsinu I zZdrelnog luka, iznad
orofacijalne mebrane. Sastav svakog luka cine arterija, nerv i hrskavica. (Preuzeto od Sadler TW.
Langmans s Medical Embryology 2012.)

Drugi par z.l. (hioidni) nastaje ubrzo posle prvog, a zatim sukcesivno, od 26.
dana nastaju i ostali lukovi. Zdrelni lukovi, od drugog do poslednjeg, uéestvuju u
formiranju najveceg broja struktura vrata.

Kontinuiranim rastom 1 razvicem lukova dolazi do njihovog spajanja u
srednjoj liniji sa prednje strane. U pocetku razvi¢a izmedu prednjih krajeva Z.1.
nalazi se vertikalno orijentisan medijalni sulkus [22,32]. U petoj nedelji gestacije,
drugi luk brze i intezivnije raste sa spoljaSnje strane 1 prerasta III 1 IV luk, spajajuci
se sa epikardnim naborom (sr¢ana eminencija). Tako se prekrivaju IL, IIT i IV usek 1
od njih se, u dubini mezenhima formira prolazna, ektodermom pokrivena, tubularna
struktura koja je izgubila vezu sa spoljasnjom povrSinom. Ona se naziva cervikalni
ili Hisov sinus. Ovakav izgled II z.1. podse¢a na operkulum, veliki flap (poklopac)
koji prekriva 1 Stiti Skrge kod riba. Do kraja 7. nedelje cervikalni sinus nestaje
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apozicijom 1 fuzijom njegovih zidova, a spoljasnja povrSina vrata postaje ravna.
Ovo nastaje u trenutku kada se ektodermi II z.1. i sr€anog nabora spoje pravcem od
nazad put napred [27,29,36-38].

Od trenutka formiranja, glava se svojim donjim delom, bradom, oslanja na
sr¢ani nabor. Tako su ektodermi prednje strane vrata i sr¢anog nabora u direktnom
kontaktu. Od osme nedelje gestacije, kada je fleksija glave oko 30, pa do 12.
nedelje, kada je glava ispravljena i vrat formiran, ugao fleksije se smanjuje nedeljno
za oko 7— 8. U 9. nedelji gestacije brada se odvaja od toraksa i tada je izgled vrata
jasno prepoznatljiv [29].

Svi Spagovi i samo prvi par Zzdrelnih useka ucestvuju u obrazovanju
postnatalno prepoznatljivin anatomskih struktura (slika U-9). Od | useka nastaju
spoljasnji usni kanal 1 spoljasnji epitel bubne opne. Od prvog zdrelnog Spaga
nastaju Supljine srednjeg uva i Eustahijeva tuba. Drugi Spag dace tonzilarnu fosu sa
kriptama palatinalnih krajnika. Od treceg zdrelnog Spaga iz prednjeg dela nastaje
timus, a iz zadnjeg dela donja paratiroidna zlezda. Iz zadnjeg kraja IV $paga nastaje
gornja paratiroidna zlezda. Bo¢nim rastom prednjeg dela IV $paga formira se slabo
razvijen V Zdrelni Spag.

Ultimobranhijalna tela (lat. corpus ultimobranchiale) su strukture koje se
najkasnije diferenciraju iz zdrelnog sistema, po ¢emu su i dobila ime. Ona nastaju
1z endoderma 1 ektomezenhimskih ¢elija nervnog grebena koje su migrirale ispod
prednjeg dela Cetvrtog Spaga. Odatle, ova rudimentarna telaSca migriraju kaudalno i
urastaju sa dorzalne strane u =zaletak Stitaste zlezde diferenciraju¢i se u
parafolikularne (,,C” ili kalcitoninske) ¢elije ove Zlezde (slika U-9) [31,37].

ventralna strana

Tuba 2
Primitivni auditiva farinksa Foramen

kavum timpani cecum

Spoljasnji slusni
hodnik

Palatinalna tonzila
Gornja
(od 111 z. Spaga)
PARATIROIDNA ZLEZDA

Donja
(od 111 Z. Spaga)
Ultimobranhijalno

telo

STITASTA
ZLEZDA

Prednje

Timus crevo

Slika U-9. Migracija Stitaste Zlezde, parastitastih Zlezda i timusa. Migracija Stitaste Zlezde od
prednje strane farinksa (foramen cekum jezika) do ispred prednje strane pocetka traheje.
Ultimobranhijalna tela nastala ispod prednjeg dela IV Z.Spaga grade lateralnu osnovu Stitaste
Zlezde. (Preuzeto od Sadler TW. Langmans s Medical Embryology 2012.)
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U.3.1. Molekularna regulacija razvi¢a glave i vrata

Istrazivanja u molekularnoj embriologiji glave i vrata bacaju novo svetlo na
patogenezu lezija i sindrome ovih regija. Stoga je integracija molekularnih puteva i
shema razvi¢a glave i vrata u tradicionalnu morfolosku embriologiju bila
neminovna [29,31,37].

Ekspresija gena omogucava da se odredeni genotip manifestuje
odgovaraju¢im fenotipom. Transkripcioni faktori su proteini koji se vezuju za
promotorske regione DNK i dovode do aktivacije ili inhibicije transkripcije gena.

Po jednoj ranijoj teoriji ¢elije nervnog grebena ki¢menjaka imaju glavnu i
elemente. Dokazano je da ovaj proces kontroliSu evaginirane ¢elije endoderma koje
su formirale zdrelne Spagove. Evaginacija endoderma, kao klju¢ni proces u razvi¢u
zdrelnog aparata, pod kontrolom je gena Eyal, Six, Pax1 i Thx [31].

Signal za razvi¢e posebnog dela nervnog grebena sa ektomezenhimskim
¢elijama daje protein morfogeneze kosti (BMP). Ekspresijom signalnog molekula
WNT1 pocinje migracija ovih ¢elija u okolni mezenhim. Prva grupa ¢elija nervnog
grebena polazi iz dijencefali¢cnog regiona i prve dve rombomere zadnjeg mozga.
Ove ¢elije ucestvuju u izgradnji mezenhima frontonazalnog pupoljka i I z.1. Druge
dve grupe celija polaze iz preostalih 6 rombomera zadnjeg mozga, tacnije iz 4. i
odvojeno 6.1 7., 1 migriraju u z.l., od 1l do VI. Segmentna organizacija glave i vrata
embriona kaudalno od druge rombomere vezana je za ekspresiju transkripcionih
faktora homeoti¢nih gena (HOX, i to HOXA2 za Il luk, a HOXA3, HOXB3 i
HOXD3 za IlI-VI luk), poznatih po regulaciji obrasca razvi¢a anteriorno-
posteriorne telesne ose. Srednji mozak i rombomere 1. i 2. zadnjeg mozga koje daju
¢elije za I Z.I. su HOX negativne, ali pokazuju ekspresiju trankripcionog faktora
OTX2 (slika U-10) [29,31].

srednji _ zadnji mozak

mozak \123 .., . {
prednji \\
mozak
O = P3Pl
J Fz
/P1
] otxe
[[] Hoxaz

[[] HOxA3, HOXB3, HOXD3

Slika U-10. Migracija ektomezenhimskih Celija nervnog grebena srednjeg mozga i rombomera
zadnjeg mozga u Zdrelne lukove i lice. Geni odgovorni za migraciju. Objasnjenje dato u tekstu.
(Preuzeto iz knjige Sadler TW. Langmans s Medical Embryology 2012.)
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Podtipovi TGF prisutni su u ektomezenhimu c¢elija nervnog grebena za
vreme kriticnog perioda interakcije epitela i mezenhima. Mutacija TGF2 ili
haploinsuficijencija njegovog efektora SMAD2 rezultuje u Sirokom spektru
kraniofacijalnih anomalija ukljucuju¢i malu mandibulu, dismorfiju lobanje i rascep
nepca. Pored toga, inaktivacija signalnog gena fibroblastnog faktora rasta 8 (FGF8)
rezultuje u nedostajanju proksimalnog dela mandibule [39].

Spagovi su nastali lateralnom migracijom endodermnih éelija pre migracije
¢elija nervnog grebena. Migracija endodermnih Celija stimulisana je i fibroblastnim
faktorima rasta (FGFs). U razli¢itim delovima Spagova postoji ekspresija razli€itih
gena: u zadnjim endodermnim c¢elijama aktivan je BMP7 gen, u anteriornim
¢elijama endoderma FGF8, a PAX1 gen u najdorzalnijim endodermnim ¢elijama
svih §pagova. Pored toga, SHH geni su eksprimirani u posteriornom endodermu II i
I zdrelnog Spaga (slika U-11) [30]. Endoderm je odgovoran za indukciju ¢elija
nervnog grebena da formiraju hrskavicu aktiviSu¢i FGF3 1 FGFS8. Postoji 1 povratno
delovanje. Da bi adekvatno reagovao na stimulaciju endoderma mezenhim
poreklom iz nervnog grebena mora imati eksprimirane odgovaraju¢e gene [31,39].

~
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Slika U-11. Molekularna regulacija razviéa Zdrelnih lukova. P 1,2,3,4, su Zdrelni lukovi. Razlicitim
bojama oznacena su mesta ekspresije gena i transkripcionih faktora. (Preuzeto iz knjige Sadler TW.
Langmans s Medical Embryology 2012.)

Formiranje endoderma, posebno II, III i IV Spaga, veoma je zavisno od
retinoi¢ne kiseline 1 ekspresije njene specificne dehidrogenaze tipa 2 koja potice iz
mezoderma koji se nalazi uz endoderm [39].

Na animalnom modelu je pokazano da je za fuziju kaudalnog kraja Il Z.1. sa
sréanom eminencijom i za nestajanje cervikalnog sinusa neophodan tiroidni
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hormon. Fuzija nastaje od nazad put napred i od spolja ka unutra lizom celija
ektoderma i njihovih bazalnih membrana. Apoptoza je znacajna kako u ovom
procesu tako 1 u nestajanju ekscesivnog tkiva na spoljasnjoj povrSini S§to za
posledicu ima glatku povrSinu vrata. Neodgovarajuci signal tiroidnog hormona
moze biti uzrok nastajanja anomalija poreklom od zdrelnih useka, a posebno Il
Zdrelnog luka [27,38]. Za brzi rast mezenhima II Z.1. odgovorni su SHH, FGF8 i
BMP7 koji se produkuju u signalnom centru lokalizovanom na gornjem kraju
ektoderma ovog luka. Ostali z.l. nemaju ovakav centar [29].

Iz dosadasnjih istrazivanja vise je nego verovatno da su mnogi urodeni
poremecaji u razviéu struktura glave i vrata kumulativni rezultat naruSavanja
interakcije brojnih gena i njihovih proteinskih produkata, te da celije nervnog
grebena nisu jedini krivac za to. Sudbina ¢elija nervnog grebena lezi u koordinaciji i
vremenski uslovljenoj interakciji endoderma i1 ektoderma zdrelnih lukova i ¢elija na
granici srednjeg i zadnjeg mozga, koji se naziva istmus organizator [39].

U.3.2. Razviée tiroidne Zlezde

Tiroidna zlezda je endodermalnog porekla, osim kalcitoninskih ¢elija koju su
poreklom iz ektomezenhima nervnog grebena. Razvice Stitaste Zlezde pocinje u
cetvrtoj nedelji gestacije tako $to na podu tj. ventralnom delu primitivnog farinksa
izmedu zacetka tela i baze jezika dolazi do proliferacije endodermnih ¢elija [29,31].
Proliferaciju veoma malog broja endodermnih ¢éelija pokrenuo je molekularni signal
iz lokalnog mezoderma [29]. Tako se formira medijalni zacetak ili osnova (lat.
rudimentum s. primordium, nem. median anlage) koji ¢e svojim rastom nanize dati
tiroidni divertikulum (lat. diverticulum thyroideum) (slika U-9).

Rastom embriona zacéetak tiroidne Zlezde u vidu Supljeg izdanka endoderma,
nazvanog tiroglosni kanal (lat. ductus thyroglossus), migrira u ventrokaudalnom
smeru, zauzimajuéi polozaj ispred hioidne kosti, tiroidne hrskavice i konacno, u 7.
nedelji ispred krikoidne hrskavice i traheje. Tiroglosni kanal savija se lu¢no oko
donje ivice podjezi¢ne kosti nalazeéi se tako delom i iza ove kosti (Slika U-12).
Kaudalna ekstenzija bilobarnog tiroidnog divertikuluma uslovljena je rasporedom
arterija vrata i ispravljanjem glave [29]. Dva lobusa S§titaste zlezde povezana su
suzenjem (lat. isthmus) u vidu tkivnog mostica. Tiroglosni kanal obliterisSe do 5.
nedelje razvica i nestaje od 8. do 10. gestacione nedelje. Zaostali kanal ili njegove
delove ima oko 7% ljudi. Samo kod malog broja ljudi razvijaju se prepoznatljive
anomalije u vidu ciste tiroglosnog kanala (engl. Thyroglossal duct cyst-TGDC) i
ektopije tiroidnog tkiva (slika U-12) [40,41].

Distalni kraj tiroglosnog kanala moze biti osnov za razvic¢e piramidnog lobusa
Stitaste Zlezde koji se pruza od istmusa put kranijalno. Ovaj lobus ima oko 50%
ljudi. Pocetak tiroglosnog kanala zaostaje u obliku slepe jamice (lat. foramen
caecum) na granici baze i tela jezika [42].
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Slika U-12. Pruzanje tiroglosnog kanala od foramena cekuma jezika do istmusa ili piramidnog
lobusa tiroidne Zlezde. Lokalizacije ciste (profil, slika a) i sinusa (spreda, slika b) od zaostalog
tiroglosnog kanala.

Stvaranje koloida desava se u 10. nedelji, a sekrecija trijodtironina, jedne
forme tiroidnih hormona, detektuje se u 4. mesecu razvic¢a. Parafolikularne ili ,,C”
¢elije tiroidne zlezde koje produkuju kalcitonin nastale su iz ultimobranhijalnih tela
koji predstavljaju lateralne osnove (nem. lateral enlage) u razvicu Stitaste zlezde.

Molekularna kontrola migracije i morfogeneze Stitaste zlezde uslovljena je
aktivno$¢u najmanje tri gena: traskripcioni faktor tiroidne zlezde 1 i 2 (TTF1i
TTF2), koji su ¢lanovi NKX2 familije gena. Treéi gen je PAX8 [39]. Celije tiroidnog
pupoljka, pored ovih, pokazuju ekspresiju i jos dva transkripciona faktora: HHEX i
FOXEL1L [29].

U.3.3. Razvice larinksa, traheje i pluca

Razviée larinksa, traheje i pluca pocinje u 4. nedelji gestacije, kada se na
ventralnoj strani prednjeg creva na kraju farinksa pojavi evaginacija nazvana
respiratorni (plu¢ni ili laringo-trahealni) divertikulum. On se pruza u kaudalnom
smeru i slepo se zavrSava. Kranijalni kraj respiratornog divertikuluma komunicira
sa farinksom preko larinksnog otvora. Ovaj otvor ograni¢avaju tri nabora (gornji
epigloti¢ni i dva boc¢na ili aritenoidna) koja su nastala proliferacijom mezenhima Ill
i IV zl. Na pocetku laringo-trahealnog divertikuluma javljaju se dva traheo-
ezofagealna nabora koji prerastaju u pregradu (lat. septum tracheo-oesophageale).
Ova pregrada deli prednji deo prednjeg creva na ventralni ili respiratorni deo i
dorzalni deo,od koga nastaje jednjak [29,31].

U.3.4. Razviée jezika

Jezik pocinje da se razvija u Cetvrtoj nedelji trudno¢e u vidu tri uzdignuca.
Srednje zadebljanje je neparno (lat. tuberculum impar). Dva bo¢na zadebljanja
nalaze se na unutrasnjoj strani I Z.1. Bo¢na uzdignuc¢a nadrastaju srednje i spajaju se
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u srednjoj liniji obrazujuc¢i prednje dve trecine ili telo jezika. Zadnja trecina ili
koren jezika nastaje od neparnog uzdignuca nazvanog kopula koje se razvija na
unutras$njoj strani II i III i delom IV z.1. Na granici tela i baze jezika zaostace plitka
jamica nazvana foramen cekum [30].

U stvaranju miSic¢a jezika ucestvuju i ¢elije koju su migrirale iz okcipitalnih tj.
postotickih miotoma [29]. Raznoliko embrionalno poreklo jezika objasnjava
njegovu bogatu i raznovrsnu senzitivnu inervaciju [22,30].

Rastom donje vilice jezik se spusSta omogucéavaju¢i tako nepcanim
produzecima da se podizu u horizontalan polozaj i nakon spajanja u srednjoj liniji
formiraju sekundarno nepce.

Ekstenzivnim propadanjem c¢elija jezik se odvaja od poda usne duplje.
Frenulum je jedino tkivo koje nakon toga zaostaje. On moze da bude kratak $to
dovodi do ogranicavanja pokretljivosti vrha i tela jezika [22,31].

U.l — Urodene anomalije i steCena oboljenja vrata

French, hirurg iz Memfisa, je 1973.g. u svom radu napisao: ,,Izuzimajuci
abdomen, verovatno da nema dela tela koji je vise predmet hirurSkog lecenja, kako
urodenih anomalija tako i steCenih bolesti, nego Sto je prednji deo vrata”. Ovo je bio
osvrt na zapaZanje drugog hirurga koji je smatrao da su tumori 1 ciste vrata
najfascinantniji primer timskog lecenja, konfrontacija i1 stalnog izucavanja
internista, hirurga i patologa u brojnim publikacijama [43]. Kubanski dec¢ji hirurzi
naglaSavaju da se kod dece posle operacija u ingvino-skrotalnoj regiji najcesce
operiSu ciste i tumori vrata [7].

Patoloski procesi na vratu najcesce se dele na urodene, zapaljenske, benigne i
maligne tumore [44-46]. Retko se u literature izrasline na vratu u dec¢jem uzrastu
dele po lokalizaciji na one koje se nalaze u PSLV ili lateralno [47]. Kongenitalne
anomalije se ceSCe u literaturi nalaze prikazane podeljene po embrionalnom
poreklu, a veoma retko po regionima vrata [48-52]. Urodene anomalije vrata i
drugih delova tela prezentuju se klinicki na rodenju, u novorodenackom 1
odojackom periodu, ali 1 znatno kasnije u Zivotu. Da bi se neka anomalija proglasila
urodenom u osnovi njenog nastanka treba da postoji zaostala embrionalna struktura
ili embrionalni poremecaj koji ¢e se klini€ki prezentovati kao patoloski u
odredenom periodu intrauterinog ili postnatalnog zivota.

Kod kongenitalnih tumora postoji drugo glediste. Da bi se neki tumor
proglasio kongenitalnim on mora da se klinicki ili radioloski prezentuje na rodenju
ili u prve Cetiri nedelje Zivota. Po nekim autorima ovaj period moze se produziti na
tri meseca, 6 meseci ili najvise 12 meseci [53-58].
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U.I-1. — Urodene anomalije i oboljenja prednje strane vrata

U anomalije i oboljenja prednjeg regiona vrata prakticno posmatrano
ubrajamo one koje se nalaze oko prednje srednje linije (submentalni i muskularni
trouglovi) ukljucuju¢i karotidne i submandibularne trouglove. Anomalije
submandibularnih i karotidnih regija, po svom embrioloskom poreklu i klini¢koj
prezentaciji, uglavnom ne predstavljaju diferencijalno dijagnosticki problem
anomalijama oko PSLV [59].

U.l1l - UROPENE ANOMALIJE I STECENA OBOLJENJA PREDNJE
SREDNJE LINIJE VRATA

[zuc¢avanje urodenih anomalija i steCenih oboljenja PSLV u stru¢noj i nau¢noj
praksi ne odnose se isklju¢ivo za prostor ove imaginarne linije. Delovi medijalno
postavljenog embrionalnog tiroglosnog kanala mogu se patoloski prezentovati kao
ciste, fistule, sinusi i ektopi¢no tkivo Stitaste zlezde u prostoru izmedu linija koje se
nalaze na 2 cm sa obe strane srednje linije [24-26].

U donjem delu vrata ove paramedijalne linije odgovaraju spoljnim ivicama
sternohioidnih misica tj. zajedni¢kim karotidnim arterijama. U praksi, u patoloska
stanja srednje linije vrata ubrajaju se i ona koja izlaze van okvira opisane regije jer
po embrioloskom poreklu anomalije pripadaju njoj. Ciste tiroglosnog kanala, a
posebno fistulozni otvori nekada prelaze ove granice. Cista tiroglosnog kanala i
ektopi¢na tiroidna Zlezda na bazi jezika ubrajaju se u anomalije PSLV. Vratni timus,
normalan ili cisticno izmenjen, iako se naj¢esce u vratu nalazi sa leve strane, polazi
od sredine najnizeg dela vrata [22].

U urodene tumore 1 ciste 1 steena oboljenja PSLV ne svrstavaju se oni koji
daju otok u submentalnoj regiji a nalaze se iznad milohioidnog mi$i¢a odnosno na
podu usne duplje. Primer za to su podjezi¢ne anomalije, ciste i tumori tipa ranula,
dermoidna, epidermoidna ili teratoidna cista. Pristup za eksciziju ovih procesa
najcesce je transoralni. lako se oni nekad operiSu kombinovano, transoralnim i
transcervikalnim putem, pocetno pojavljivanje na podu usne duplje definise
intraoralno poreklo.

S obzirom da se ve¢ina urodenih anomalija PSLV klinicki ne prezentuje na
rodenju, ve¢ CeS¢e u prve dve decenije Zzivota, u diferencijalnoj dijagnozi
neophodno je i poznavanje ste¢enih oboljenja ove regije [50,54].
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U.11-1. URODENE ANOMALIJE PREDNJE SREDNJE LINIJE VRATA

Kada se kaze urodena anomalija PSLV prvo se pomisli na daleko najcesce
dijagnostikovanu medijalnu cistu ili sinus vrata. Dijagnoza za istu anomaliju, koja u
nazivu ima tiroglosni kanal, preciznije opisuje njeno embrionalno poreklo. Veoma
je malo radova i poglavlja u knjigama koji svojim naslovom ukazuju da obraduju
isklju¢ivo anomalije PSLV [59,60]. Jo§ veca raznolikost postoji u opisu vrsta
anomalija ili analizi rezultata dijagnostikovanja i leCenja oboljenja ove regije.
Neizostavno se uz PSLV vezuju zaostaci tiroglosnog kanala u vidu cista, sinusa ili
fistula. Nekada se tu ukljuci i ektopic¢na Stitasta zlezda. Autori Kkoji Su u svojoj
praksi lecili decu sa medijalnim rascepom vrata uvrstice obavezno ovu retku
anomaliju [59,61]. Pored rascepa i nabora samo jo$ urodeni kozni mosti¢ Koji se
pruza kao tubus od brade do sternum sadrzi u punom nazivu dijagnoze i pojam
PSLV. Ova anomalija je veoma retka [62].

Kozne ciste su sledeci entiteti koji se zbog ¢esSceg nalazenja u PSLV vezuju za
ovaj deo vrata [48,59]. Ostale anomalije: ranula i to tip poniru¢e u vrat (engl.
plunging ranula); bronhogena cista; sinus dermalnog ili bronhogenog porekla;
teratom (najcesce poreklom iz Stitaste zlezde); vratni timus i cista vratnog timusa;
laringocele; rabdomiomatozni mezenhimalni hamartom (RMH); horistom i urodena
traheokutana fistula opisuju se izuzetno retko [63].

Urodeno difuzno uvecana Stitasta Zlezda ili uve¢ana zbog urodenog tumora i
ciste samo se napominje u diferencijalnoj dijagnozi drugih ¢e$¢ih anomalija [64].
Isti slucaj, kao sa Stitastom zlezdom, je i sa urodenim lezija pljuvacnih zlezda,
velikim 1 malim, normalno polozenim ili ektopicnim. Tako izvodni kanali
ektopi¢nih pljuvaénih zlezda i ektopi¢ni izvodni kanali normalno lokalizovanih
velikih pljuvacnih Zlezda, mogu da se nadu na kozi u ili uz PSLV od brade do
sternum [64,65,66].

U.1Il1-1.1. URODENI RASCEP I NABOR PSLV

Prvi opis bolesnika sa urodenim rascepom vrata objavio je Luschka 1848.
godine u nemackom ¢asopisu [1,67]. Detaljan opis ove anomalije dao je francuski
hirurg Ombredanne u svojoj knjizi pedijatrijske hirurgije iz 1946. godine [68]. Prvi
put je, 1925. godine na engleskom jeziku Bailey opisao dve osobe sa rascepom
vrata. Ove anomalije on je smatrao za prave kongenitalne tiroglosne fistule [69,70].
Isti stav 0 ovoj anomaliji imao je i Gross, cuveni decji hirurg iz Bostona, sve do
1953. godine 1 objavljivanja knjige iz dec¢je hirurgije. Naglasavajuci razliku u
embriopatogenezi ove dve anomalije on je rascep vrata prikazao kao zaseban entitet

17



[71,72]. Tih godina pocinje objavljivanje radova na engleskom jeziku o ,,novoj”
anomaliji nazvanoj urodeni rascep i nabor u srednjoj liniji vrata [73].

Intezivnije objavljivanje bolesnika sa ovom anomalijom pocinje od 60-ih
godina proslog veka. Prikazuju se uglavnom operisani pojedinacni bolesnici 0Sim
velike serije Ceskih hirurga [74-78]. Znatno kasnije, pocetkom ovog veka,
pojavljuju se retki revijalni prikazi do tada le¢enih bolesnika [79,80].

U.I11-1.1.1. Nomenklatura

Za urodeni rascep lokalizovan u prednjoj srednjoj liniji vrata najces¢e se u
literaturi na engleskom jeziku koristi naziv Congenital midline cervical cleft
(CMCC). Prevod na srpski jezik je urodeni rascep (UR) u srednjoj liniji vrata
(SLV)[2-5,8,73,74,78,79]. Tako se posebno ne isti¢e da je ovaj rascep u prednjoj
srednjoj liniji vrata (PSLV), ve¢ se to podrazumeva. Rascep vrata Cesto se opisuje
bez naglasanja da je uroden pa se izostavlja iz naziva anomalije (engl. Midline
cervical cleft - MCC) [15,81-89].

Medijalni rascep vrata u literaturi na nemackom jeziku naziva se Mediane
halsspalte [61,67,90,91]. Francuski autori anomaliju nazivaju mentosternalna fisura
(pukotina) i fistula [92,93]. Nekada naziv anomalije ukazuje da je rascep vrata
inkompletan ili povrsan [84,94]. Ceski, madarski i ¢ileanski autori koriste opis
pukotina umesto rascep i pisu dijagnozu na latinskom jeziku Fissura colli medialis
[77,95,96].

Nabor vrata, kada je izolovana anomalija ili u sklopu rascepa, naziva se
urodeni nabor vrata u prednjoj srednjoj liniji vrata (UN PSLV) (engl. Congenital
midline cervical web - CMCW)[73,97]. Prednju lokalizaciju naglasavaju neki
autori koriste¢i tada englesku re¢ webbing sa istim znac¢enjem za nabor [98]. Nabor
vrata u sklopu medijalnog rascepa lica i grudne kosti, zbog efekta koji izaziva,
opisuje se kao fleksiona kontraktura [99]. Za opis ove anomalije sa ukazivanjem na
njen anatomski supstrat francuski autori koriste izraz kongenitalna medijalna brida
(fr. bride), a americki autori koriste re¢ cord u znacenju vrpca, vezica ili sraslina
[75,100]. Pored ovih naziva za nabor koriste se i drugi izvedeni iz latinskog jezika
pterygium mentosternale i pterygium colli medianum [82,101].

Duz celog kicmenog stuba odnosno zadnje srednje linije trupa i vrata mogu da
se jave rascepi zadnjih lukova prsljenova. Usled poremecaja u zatvaranju nervne
cevi javljaju se otvorene i zatvorene spine bifide poznate i pod zajednickim imenom
spinalni disrafizam [102,103].

Opisan je slucaj deteta sa tzv. lateralnim rascepom vrata [104].

Nije opisan urodeni nabor zadnje srednje linije vrata. Bo¢ni pterigijum vrata,
¢eS¢i od pterigijuma u PSLV, je kozni nabor koji se pruza od vrha mastoidnog
nastavka temporalne kosti do akromiona skapule. On se nalazi u sklopu nekih
sindroma [73,105,106].
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Primenjujuéi klasifikaciju rascepa glave po Tessieru rascep vrata bi
predstavljao rudimentarni(R) produzetak rascepa mekih tkiva donje usne i brade
oznacen brojem Ne 30 ili produZetak rascepa mandibule koji se obelezava oznakom
Ne 0 [107]. Po Karfikovoj klasifikaciji ovaj rascep bi bio medijalni aksijalni (B2)
rascep branhiogenog porekla [81]. U klasifikaciji grupe autora iz Holandije,
Francuske i Italije rascep donje usne i donje vilice smatra se intermandibularnom
displazijom, a hipoplazija donje vilice mandibularnom displazijom [108].

U.11-1.1.2. Klini¢ke i patoanatomske karakteristike

Tipican rascep vrata nalazi se na bilo kom delu srednje linije vrata od brade do
manubrijuma grudne Kkosti. Ovu anomaliju grade detiri razliCite anatomske
strukture.

Centralno se nalazi rascep u uZem smislu reci. On je predstavljen istanjenom,
malo neravnom, ruzicastom kozom S§irine do 1 cm. Odmah po rodenju ova koza li¢i
na sluznicu 1 moZe da vlazi. Ona se brzo susi dobijajuci karakteristike povr$nog,
bledog, mekog, malo naboranog oziljka. Ako se rascep prikazuje kao jedva
primetan oziljak neki autori ga i ne opisuju kao deo cele anomalije [16,75,109].
Nekada se naglasava da rascepa u pravom smislu re¢i nema jer ne postoji
razdvajanje (engl. gap) ni jedne tkivne strukture koja ucestvuje u izgradnji ove
regije [15,78,110]. Zato neki autori predlazu naziv zleb (engl. furrow) ili pukotina
(engl. i lat. fissura) [77,78,82,96].

Kranijalno od promene sli¢ne sluznici tj. rascepa, nalazi se kozna izraslina na
Sirokoj bazi. Ona ima spolja sve karakteristike okolne koze 1 obi¢no je maksimalne
visine i Sirine baze do 1 cm. Sa donje strane moze da ima koZzu sli¢nih karakteristika
kao kod rascepa. Bilobarna ili viSe od jedne kozne prominencije retko su opisane.
One se nalaze jedna uz drugu, sa centralnom znatno ve¢om [16,67,111,112].

Na donjem kraju rascepa nalazi se otvor sinusa. Kanal ima orijentaciju nadole
1 pozadi. Slepo se zavrSava u potkoZnom tkivu iznad sternuma. Nema komunikacije
sa unutras$njim Supljim organima pa otuda ni karakteristike fistule. Otvor najcesce
ima Sirinu oko 1 mm, a duZzina sinusa je do 2 cm [2,15,17,19,43,69,71,73,78-80,87,
88,92-94,97,112-127]. Kod starije dece i odraslih moze biti i duplo veéi [116,128].
Po rodenju iz otvora sinusa moze spontano da izlazi, ili da se dobija na pritisak,
mukoidni, bistri ili zuckasti sadrzaj. Sekrecija kasnije nestaje [109,111,115,129-
131]. Potkozni sinusni kanal moZe da se nalazi i na gornjem Kkraju rascepa, ispod
kozne izrasline. On je obi¢no dosta kra¢i od donjeg kanala [132-135]. Retko se
nalaze dva sinusa, gornji i donji, kod istog bolesnika. Jedan, uvek gornji, obi¢no je
plitak sa duzinom do 2 mm. Takav sinus vise ima karakteristike jamice
[69,76,132,136]. Distalni sinus moze da bude prosiren tako da se opisuje kao cista
[43,88,124,126,129]. Opisane su i tiroglosne ciste, bez histoloSke potvrde, na kraju
gornjeg sinusa ispod hioidne kosti ili ispod donjeg kraja rascepa [69,74].
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Skoro bez izuzetka, svim bolesnicima sa rascepom vrata opisuje se i kozni
nabor. Otuda u svom nazivu urodeni rascep u prednjoj srednjoj liniji vrata
podrazumeva postojanje nabora (UR-N PSLV) [111,120,133,137]. Ispod cele kozne
promene moze se videti 1 palpirati potkoZzna Cvrsta traka ili brida. Ona dovodi do
stvaranja koznog nabora koji ima trouglasti izgled, kao jedro na brodu ili kobilica
broda [15,127]. Koza iznad potkozne trake je mobilna. Medijalne ivice pothioidnih
1 nathioidnih miS$ica nisu srasle za trakastu fibro-muskularnu formaciju ispod koze.
Brida je naglasenija kada se glava i vrat ekstendiraju. Tada moZe biti ociglednije da
se ona najéescée pruza od brade do grudne kosti. Nekad se opisuje blago adheriranje
bride za mentalne misi¢e [5]. Kod starije neoperisane dece fibrozna traka svojim
povla¢enjem moze da dovede do formiranja koStane izrasline na donjoj vilici.
Takode, kod neke dece moze da se primeti i mali urez na donjem kraju simfize
mandibule. Ako je potkoZzna traka kraca naj¢eSce se zavrSava na gornjem kraju
ispod kozne izrasline ili ispred podjezi¢ne kosti. Fibrozna traka moZe da ogranici
ekstenziju glave 1 vrata Sto se jasnije ispoljava kod neoperisane starije dece i
odraslih ili kod pojave recidiva [92,97,130].

Ispod kaudalnog dela nabora odnosno potkozne trake mozZe da se nalazi cista
koja je po poreklu bronhogena [138]. Opisana je cisticna formacija ispod
kranijalnog dela fibrozne trake, koja je imala histoloske karakteristike teratoma
[101].

Kozni nabor, udruzen sa rascepom donje usne, mandibule, sternuma, a nekada
I samog vrata gradi najprominentiji, najsiri i najtvrdi tip potkozne fibrozne trake.
On je uzrokovan fibroznom masom koja pored potkoznog tkiva zahvata platizmu,
fasciju, a moze zahvatati i pothioidne misi¢e. Ovakav rascep je veoma tezak za
le¢enje [18,99,139-146]. Po Davisu fibrozna vrpca zamenila je trakaste miSice
(sternohioidni i sternotiroidni) kod kompleksnih rascepa [139].

U.11-1.1.3. Epidemiologija

Mali broj opisanih bolesnika sa UR-N PSLV u literaturi povecava znacaj
radova u kojima je pored opisivanja sopstvenog bolesnika prikazano i leCenje svih
objavljenih bolesnika do tog vremena. Tako je do 1963. godine opisano 7 bolesnika,
do 1973. 11 bolesnika, a do 1983. godine ukupno 13 bolesnika sa rascepom i
naborom vrata. Najdetaljniji prikaz bolesnika, do tada operisanih, je iz 2000.
godine. Tada je objavljeno ukupno 50 prikazanih slucajeva u literaturi na
engleskom jeziku. Poslednji i najveci revijalni prikaz je iz 2003. godine sa 53
bolesnika [43,75,79,80,98]. Poslednje procene govore oko 100, ili malo manje,
bolesnika sa rascepom vrata objavljenih u svetskoj literature [4]. U literaturi na
engleskom jeziku broj bolesnika je manji od 50 [2,12,15-17,19,147].

U literaturi se uglavnom opisuju pojedina¢ni slucajevi bolesne dece, ¢ak i
odraslih, sa UR-N vrata. Slede male serije sa dva do tri opisana bolesnika [15,19,48,
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61,69,70,71,82,83,96,112,119,135,136,148,149]. Objavljeno je ukupno Cetiri serije
sa po Cetiri bolesnika [92-94,132]. Tri serije od po 5 bolesnika objavili su autori iz
SAD, Francuske i Indije [11,85,120].

Francuski doktori iz Lila objavili su na kongresu Pedijatrijske ORL u
Amsterdamu 2012. godine 7 bolesnika sa rascepom vrata operisanih u period od 5
godina [114].

Dve najveée serije bolesnika dolaze iz Cehoslovacke i SAD. Konigova, hirurg
plasti¢ar iz Praga, objavila je 1965. Godine da su u periodu od 37 godina le¢ili 12
bolesnika sa rascepom vrata [77]. Gros je u svojoj knjizi iz 1953. godine opisao 6
bolesnika za period od 25 godina (1926.-1950.). Njegovih 5 bolesnika i 7 bolesnika
lecenih posle ovog perioda, a operisanih u istoj De¢joj bolnici u Bostonu, prikazao
je Gargan sa saradnicima 1985. godine. Tako je za period od oko 55 godina
operisano ukupno 12 dece sa rascepom i naborom vrata [81].

Zastupljenost ove anomalije sagledava se 1 u odnosu na druge urodene
anomalije vrata. 1z Baileyevog opisa bolesnika sa rascepom vrata prema onima sa
tiroglosnim cistama i fistulama dobija se odnos 2 prema 117 ili 1,7% [69]. U
Grossovom radu iz 1940. godine ovaj odnos je 2 na 198 ili 1% [71]. Iz serije
Grossovih bolesnika, iz 1953. moze se dobiti odnos dece sa UR-N PSLV prema
onima sa branhiogenim anomalijama koji iznosi 1,9% (6/308), a prema tiroglosnim
I branhiogenim anomalijama zajedno je 0,9% (6/672) [72]. U periodu od 22 godine
(1954-1975) u Mejo Klinici operisano je 338 bolesnika sa anomalijama TGD i 274
bolesnika sa branhijalnim anomalijama na vratu. U istom periodu operisano je samo
4 bolesnika sa rascepom vrata §to je 1,2% od bolesnika sa anomalijama tiroglosnog
kanala, 1,5% od bolesnika sa branhijalnim anomalijama ili 0,65% u odnosu na sve
bolesnike sa ove dve najéeS¢e anomalije vrata [24]. Objedinjujuéi Ssvoju seriju
bolesnika sa Grosovom, njegovi naslednici iz Bostonske decje bolnice, prikazali su
odnos rascepa vrata prema tiroglosnim i branhiogenim anomalija kao 12 prema 672
ili 1,7% [81]. Po nemackim autorima taj odnos je 1,7% (3/173), a po francuskim
2,6% (5/191) [61,48,120].

Uglavnom svi autori isti¢u znacajnu zastupljenost Zenskog pola pozivajuéi se
na rezultate Gargana i saradnika iz 1985. godine. Od 12 dece sa rascepom njih 11
je bilo zenskog pola [81]. U revijalnom prikazu objavljenih bolesnika do 2003.
zenski pol je bio duplo brojniji, a bela rasa oko 7 puta zastupljenija od drugih [80].

U.I11-1.1.4. Uputne i preoperativne dijagnoze (Diferencijalna dijagnoza)

Zbog nejasnog porekla rascepa vrata i lokalizacije koja je najtipi¢nija za
zaostatke tiroglosnog kanala, ¢ak je i Gross najpoznatije ime decje hirurgije tog
vremena, ove anomalije smatrao u pocetku varijantom urodenog sinusa poreklom
od ove embrionalne strukture. Rascep je, po njemu, samo ve¢om duzinom otvoren
tiroglosni kanal. Na kozi se vidi samo njegov zadnji zid. I posle dokazivanja da

21



rascep vrata nema embrionalno poreklo u tiroglosnom kanalu mnogi lekari koji prvi
vide dete, pedijatar ili porodi¢ni lekar, proglasavaju ovu anomaliju za medijalnu
cistu ili sinus vrata. DeSavalo se da su i specijalisti koji se bave oboljenjima ove
regije, kao i neki hirurzi koji su operisali decu sa rascepom vrata, ovu anomaliju
smatrali za zaostatak tiroglosnog kanala [15,127,150,151]. Svih 5 operisanih
bolesnika u Deéjoj bolnici u Cikagu imali su uputnu dijagnozu ciste tiroglosnog
kanala [85].

Pored toga, ova anomalija se opisuje kao branhiogena uporedujuci je sa
tipicnim anomalija na bo¢noj strani vrata. Neki lekari svrstavaju rascep u grupu
branhiogenih anomalija [72,152].

Nekada ove anomalije dobijaju opisne nazive: cista, fistula, sinus, polipoidna
kozZna izraslina, urodena koZna anomalija srednje linije vrata, neobiCan beleg na
rodenju, kozna lezija ili ulceracija u srednjoj liniji vrata i crvena linija vrata
[79,89,96,133,137,147,153,154]. Opisano je i neuspe$sno dermatolosko leCenje
topikalnim preparatima kada je rascep dijagnostikovan kao urodena aplazija koze i
linearna skleroderma odnosno morfea [12,89]. U Pakistanu, u sredinama gde ima
dosta obolelih od tuberkuloze (TBC), rascep vrata deteta starijeg uzrasta razmatrao
se diferencijalno dijagnosticki prema TBC sinusu [86].

U.11-1.1.5. Preoperativne i intraoperativne dijagnosticke procedure

Nije objavljeno da je prenatalnim ultrazvuénim ili MR pregledom
dijagnostikovan izolovani rascep vrata [81,129]. Prvi put su de¢ji hirurzi plasticari
objavili 2011. godine u francuskom casopisu da je kod ploda strarosti 32 GN
ultrazvucno otkriven rascep donje usne i donje vilice sa bifidnim vrhom jezika.
Prethodni UZ pregledi u 12. i 22. GN bili su normalni. Intrauterini pregled MR
potvrdio je ovaj nalaz [145,155].

Za postavljanje dijagnoze dovoljan je fizikalni pregled odnosno dijagnoza je
klinicka [4,90,156]. Po Kaiseru pored opsteg klinickog pregleda i fotografisanja
nisu potrebna dodatna ispitivanja [157].

Od osnovnih dijagnostickih procedura primenjuje se rendgen glave i vrata.
Ovim se mogu iskljuciti anomalije koStanog sistema, posebno vratne ki¢me 1
rascepi donje vilice i grudne kosti. Kod starije neoperisane dece moze se videti
kostani trnolik izrastaj na donjoj ivici simfize mandibule [73,75,78,81,82,84,98,117,
126,147]. Sinus se moze sondirati metalnom sondom ili plasti¢nim kateterom pre ili
za vreme operacije [111,116,118,158]. Na ovaj nacin Vverifikuje se njegov tok,
duzina i polozaj dna. Koriste se i radiopakna sredstva ili boja metil plavo [117-119,
131,137,158]. U preoperativnom dijagnostickom protokolu primenjivana je pasaza
jednjaka barijumom kod onih koji su imali problema sa hranjenjem [119]. U cilju
isklju¢ivanja anomalija i oboljenja tiroidne zlezde ili kod sumnje da se radi
tiroglosnoj cisti primenjuje se ultrazvucni pregled, scintigrafija Stitaste Zlezde i
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odredivanje nivoa tiroidnih hormona u krvi [135,136,148]. Opisan je ultrazvuéno
verifikovan distalni sinus rascepa ili njegovo cisti¢no proSirenje [129,159]. Faringo-
laringo-traheoskopijom isklju¢uju se dublji rascepi na vratu i moguce udruzene
anomalije [119-121,134]. U kompletiranju dijagnoze rascepa vrata prvi put je 1989.
godine primenjena kompjuterizovana tomografija (KT), a magnetna rezonanca
(MR) 2003. godine [110,131]. Neki autori MR predlazu kao obaveznu u
preoperativnom ispitivanju dece sa rascepom [130,160,161].

Geneticko ispitivanje opisano je kod dvoje dece sa rascepom jer su imali i
neke udruzene anomalije [99,133]. Detaljna geneticka ispitivanja poznatih gena
odgovornih za neke anomalije na glavi obavljena su u Danskoj za troje bolesnika sa
rascepom. Rezultati su objavljeni 2012. godine [18]. Nijedan rezultat dobijen
genetickom analizom 5 bolesnika nije pokazao vezu izmenjenih hromozoma i gena
sa nastankom rascepa [18,99,133].

U.11-1.1.6. Udruzene anomalije

Rascep vrata nije opisan u sklopu nekog ,,polimalformativnog” sindroma
[87,120]. Samo je u sindromu Richieri-Costa-Pereira opisan rascep mandibule ali
bez dokazane genske mutacije [18].

Rascep i nabor vrata mogu biti udruzeni sa rascepom susednih organa u
srednjoj liniji. Tako su opisana deca koja pored teskog oblika kontrakture vrata
uzrokovane bridom, ili rede sa tesSkim oblikom rascepa vrata, imaju i rascepe donje
usne, jezika, donje vilice i grudne kosti [18,99,140,142-145,162,163]. Sredinom
prosSlog veka kod dece sa tako kompleksnim rascepima opisivano je nepostojanje
tiroidne hrskavice sa stitastom zlezdom, hioidne kosti i timusa [139,164]. Jedno od
dece sa slicnom anomalijom, iz malo kasnijeg perioda, imalo je pored ovih
anomalija i sranu manu tipa otvora na medukomorskoj pregradi srca i rascep
mekog nepca. Kod njega je prvi put uradena geneticka analiza. Otkriveno je da ima
mozai¢nu trizomiju grupe hromozoma E 46/47, nasledenu od zdrave majke [99].
Kod deteta sa pramenom dlaka na kozi sakralne regije i kratkim frenulumom jezika
genetski je nadena de novo Robertsonova translokacija 13/14 [133].

Od izolovanih anomalija otkrivenih kod dece sa rascepom vrata opisuju se:
cista mandibule, prolazna pareza jedne glasne zice, pupcana kila, rascep mekog
nepca, hipospadija, pretkomorski ili komorski defekt septuma srca, kongenitalna
gluvocéa zbog fiksacije stapesa tj. otoskleroza i skra¢eni SCM misi¢ sa jedne strane
[11,19,73,89,92,93,112,119,131,136,148,156,159].

U srednjoj liniji vrata mogu se, pored rascepa ili izolovanog nabora, potkozno
naci cisticne formacije razli¢itog porekla: bronhogene, tiroglosne, dermoidne i
teratomske [43,69,74,88,101,110,114,124,126,127,165].

Neki autori opisuju kao udruzene anomalije hipoplaziju mandibule, mali urez i
kostani izraStaj na bradi [73,75,81,92,98,112,120,121,123,130,134]. Mikrogenija sa
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egzostozom na bradi 1 prednjim otvorenim zagrizajem moze nastati, kao
komplikacija, kasno operisanog rascepa [12,97,109,113,114,135]. Ankiloglosija je
deo kompleksnih mana sa rascepom u srednjoj liniji od usne do sternuma [162].
Kratka resica jezika opisuje se retko uz izolovane rascepe vrata [18,133].

U.l11-1.1.7. Lecenje (Operativne tehnike)

Deca sa UR-N PSLV operiSu se naj¢es¢e u odojackom periodu i prvim
godinama zivota. Najmladi operisani bolesnik imao je 3 dana, a najstariji 42 godine
[88,166]. Iranski hirurzi operisu u prvoj nedelji zivota [19]. Bolesnici operisani u
uzrastu starije dece i mladih odraslih uglavnhom su iz mnoljudnih i zdravstveno
manje prosvecenih delova populacije [11,117,118,128,130,148]. Uopsteno se
predlaze operacija u ranijem uzrastu [115]. Postoje preporuke da se operacija izvede
od 10. do 12. nedelje zivota, kada se najCeS¢e javljaju prvi znaci ogranicenja
ekstenzije glave i vrata [160]. Drugi autori predlazu operaciju u drugoj polovine
prve godine [97].

Jedini nacin leCenje rascepa i nabora vrata je operativni. U knjizi pedijatrijske
hirurgije namenjenoj za africko podrucje postoji preporuka, bez objasnjenja, za
konzervativno lecenje rascepa vrata [167]. Indikacije za operativno leCenje su
sprecavanje komplikacija kao Sto su: ograniCenje ekstenzije glave 1 vrata,
pogorsanje ili nastajanje mikrogenije i egzostoze na mandibuli, tortikolis i infekcija
koze. Operacija se izvodi i iz estetskih razloga sa prate¢im psiholoSkim efektom
zbog uocljivosti anomalije, izgleda brade i cervikomentalnog ugla (CMU) [2,16]. U
indikacijama se kao razlog navodi i spreCavanje moguée pojave egzostoze
sternuma, iako je niko nije opisao [17]. Operacijom u ranom uzrastu resavaju se
nekad problemi u ishrani 1 spreCava nastajanje prednjeg otvorenog zagriZaja i
dentalne malokluzije [113,132,156,157]. Opisano je povlacenje blaze forme
respiratorne opstrukcije i stridora posle operacije rascepa [156].

Decu sa rascepom u svetu operisu hirurzi razlicitih specijalnosti: decji, hirurzi
plasticari, otorinolaringolozi, maksilofacijalni, oralni i hirurzi specijalizovani za
glavu i vrat.

Neophodno je da se ekscidira celokupno patoloSko tkivo anomalije. Ovo se
posebno odnosi na potkoznu fibroznu traku, koja se po karakteristikama i znacaju
uporeduje sa hordom kod hipospadije [10].

Prve opisane operacije zavrSavale su se primarnim zatvaranjem defekta koji je
nastao posle elipsoidne ekscizije anomalije. Takav, vertikalno orijentisan oziljak,
bio je grub, dovodio je do ponovnog stvaranja nabora i iziskivao je ¢esto ponovne
operacije [71,72]. | u poslednje vreme ima hirurga koji operisu primenom tehnike
primarnog usivanja vertikalne rane na vratu [7,17,79,84,88,93,94,112,166]. U
opravdanju ove tehnike Maddalozzo postavlja slede¢e indikacije: mali defekt tkiva,
dobra mobilnost okolne koze i kompletna ekscizija fibrozne trake [85].

24



PokuSaj da se nakon transverzalne ekscizije kozne izrasline, potkoZnim
presecanjem fibrozne trake na vise mesta resi problem zavrSio se recidivom [75].
Takode, izvode se 1 poprecne ekscizije kozne izrasline i otvora sinusa. Kroz ove
otvore na kozi ispreparisani su i ekscidirani sinus i fibrozna brida ostavljajuci
atroficnu kozu rascepa [75,78,120]. Istim principom, samo jednom ekscizijom
manje, reSava se kozni izrastaj sa sinusom ispod njegove baze [133]. Opisani su
recidivi oziljne trake sa vidljivim naborom i ogranicenom ekstenzijom glave posle
ovakvih operacija [75,78]. Samo je jedan hirurg isplanirao da operaciju izvode u
dva akta [127].

U zatvaranju defekta tkiva prednje strane vrata nastalog posle vertikalne
elipsoidne ekscizije anomalije najcescée se primenjuje neka od tehnika ,,Z” plastike.
Ovom tehnikom defekt se preorijentiSe ka horizontalnom pravcu, formira se
pravilniji cervikomentalni ugao i prekida pravolinijski oziljak [132]. Cochran i
saradnici su prikazali tehnike ,,Z” plastike koje se mogu primeniti u resavanja
rascepa i nabora vrata. Po njima jednostavna ili ,,.Z” plastika sa dva reznja
preporucuje se za defekte krace od 2 cm (slika U-13)[160].
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Slika U-13. Vrste ,,Z " plastike u reSavanju rascepa i nabora vrata: a) jednostavna ,,Z” plastika,

b) serijska, multipla,,Z" plastika, c),, Z” plastika sa cetiri reznja (preuzeto iz rada Cochran CS.
Int J Pediatr Otorhinolaryngol 2006; 70:553-9.)
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Najcesce se primenjuje tehnika multiple ,,Z” plastike sa 4 do 12 reZnjeva.
Takode, primenjuje se tehnika ,,Cetiri reznja”. Istrazivanjima je pokazano da se
primenom manjeg broja vecih reznjeva znacajnije produzava duza osovina defekta
nego kada se primenjuje tehnika sa ve¢im brojem manjih reznjeva [168]. Primenom
neke od tehnika ,,Z” plastike prednja strana vrata postaje duza ¢ime se uz izlomljen
oziljak sprecava nastajanje ponovne kontrakture. I estetski rezultati ove tehnike
bolji su od vertikalnih linijskih uSivanja rane jer su neki oziljci postavljeni u linije
koznih nabora ili ih pod manjim uglom seku.

Kao tip multiple ,,Z” plastike primenjuje se, ali rede, ,,W” plastika, kao i
talasasta (engl. wave) tehnika [92]. Uglavnom veéina operatora primenjuje reznjeve
koji sadrze kozu i potkozno tkivo. Reznju moze biti prikljucena i platizma i fascija
[73,112,169,170].

U cilju prekidanja pravolinijskog vertikalno orijentisanog oziljka, nakon
ekscizije rascepa, sinusa i fibrozne trake Gardner i saradnici uveli su modifikovanu
tehniku. Na gornjem kraju vertikalne incizije napravljene su dve manje kose incizije
bo¢no od neodstranjenog koznog izrastaja. Kozni izrastaj je preseCen u sagitalnoj
ravni i njegove polovine su kao reznjevi rotirani i usiveni za ivice malih incizija.
Ovako je dobijena savna linija pribliznog izgleda slovu ,,Y** [111,136].

Da bi se dobio ostriji cervikomentalni ugao i nadoknadio vertikalni deficit
mekih tkiva opisana je kombinovana, dvostruka opoziciona ,,Z” plastika (engl.
double opposing Z plasty). Dva trouglasta reznja platizme uSivaju Se u jednom sloju
po principu ,,Z” plastike sa centralnom $avnom linijom horizontalno postavljenom u
cervikomentalnom uglu. Koza sa potkoznim tkivom $ije se takode po principu ,,Z”
plastike, ali sa suprotnom orijentacijom reznjeva u odnosu misi¢ne reznjeve (slika
U-14)[12,97,109].

R

Slika U-14. Resavanje nabora vrata operativnom tehnikom dvostruke opozicione ,,Z " plastike. A)
elipsoidna incizija oko rascepa. Ucrtana shema za formiranje velikih koznih reZnjeva u nivou
cervikomentalnog ugla, B) Ucrtana shema za jednostavnu ,,Z ” plastiku na platizmi u visini CMU,
C) Reznjevi platizme usiveni, D) Transpozicija i uSivanje velikih koznih reznjeva. Dizajnirana ,,Z”
plastika sa malim reznjevima u donjem delu vrata, E) Konacan izgled rane na kozi sa dve ,,Z”

plastike (preuzeto iz rada Daw JL. J Craniofac Surg 2003; 14:774-8.)
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Kod bolesnika sa recidivom kontrakture vrata posle vise od 10 godina od
operacije rascepa u odojackom periodu i kod deteta od 12 godina kome nije
prethodno radena operacija, defekt nastao nakon ekscizije patoloskog tkiva reSavan
je slobodnim mikrovaskularnim reznjevima. Kod ovih bolesnika francuski autori su
primenili koZni pektoralni rezanj, miokutani rezanj sa velikim grudnim misi¢cem i
Sirokim lednim miSi¢em. Isti autori razmatrali su 1 moguénost primene tkivnog
ekspandera u cilju dobijanja vece koli¢ine koZe u okolini kontrakture [92,100].

Ako bolesnik ima izolovan rascep 1 nabor vrata udruzen sa hipolazijom donje
vilice, genioplastika se odlaze za zavrSetak rasta. Najmladi operisan bolesnik imao
je 16 godina [92]. Ako postoji kosStani izraStaj na donjoj ivici brade on se skida kod
primarne operacije rascepa vrata [123].

Operacije nabora 1 rascepa vrata udruzenih sa rascepom susednih regija
planiraju se za leCenje u viSe etapa. Postoje razliCiti pristupi u reSavanju ovih
kompleksnih mana, ali je generalni stav da se operacije na mekim tkivima i
stabilizacija jasnih kostanih rascepa izvode u odojackom periodu, a konacne i
korektivne operacije u uzrastu oko zavrSetka rasta [18,140-145,162,163,171].
Monroe je u jednoj operaciji ,,Z” plastikom reSio srastao jezik, rascep usne i
kontrakturu vrata. Rascep donje vilice sa koStanim graftom planirao je za kasniji
uzrast [99]. Fujino je novorodence sa slicnim anomalijama planirao da operiSe po
slede¢em rasporedu: odvajanje jezika $to ranije, nepotpuni rascep donje usne u
odojackom periodu, kontrakturu vrata ,,Z” plastikom u ranom detinjstvu, a spajanje
rascepljene donje vilice stabilizacijom iglama ili koStanim graftom u kasnijem
zivotnom dobu [140]. Operaciju deteta sa rascepima donje usne, mandibule i
gornjeg dela sternuma i sa cervikalnom bridom francuski autori izveli su u tri akta.
U uzrastu od mesec dana zatvorili su sternum i rekonstruisali donju usnu i vrh
jezika. Sa 15 meseci rebarnim graftom resili su rascep donje vilice 1 oslobodili jezik
od poda usne duplje. U uzrastu od tri godine multiplom ,,Z” plastikom korigovali su
kontrakturu vrata. Posle operacije ekstenzija glave i vrata bila je ogranicena,
cervikomentalni ugao zadovoljavujuéi, a oziljak hipertrofican. Vreme izvodenja
operacija je uslovljeno tezinom anomalije [143].

Retko se opisuju preporuke za fizikalnom terapijom posle operacije i
prevencijom stvaranja abnormalnih oziljaka [17].

U.11-1.1.8. Patohistologija

Kao i pri fizikalnom pregledom, ekscidiranom preparatu se u makroskopskom
I histopatoloskom analiziranju opisuju Cetiri elementa rascepa: kozna izraslina,
rascep tj. sluznici ili oziljku slican deo koze, sinus i fibrozna traka. Potkozna
fibrozno-misié¢na traka najcesc¢e se nalazi ispod svih ostalih elemenata i moze da se
nastavlja kranijalno i kaudalno od njih. Bergevin i saradnici iz Decje bolnice u
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Sinsinatiju prikazali su shematizovano delove rascepa vrata sa najceS¢om
histoloskom gradom (slika U-15)[125].

Slika U-15. Shema sagitalnog preseka rascepa vrata. Viakna poprecno prugastih misic¢a pruzaju se
od vrha kranijalno postavljene kozne izrasline (desni kraj slike) do pocetka distalno postavljenog
sinusa (levi kraj slike). Fibrozna traka (sivo obojena kolagena viakna) nalazi se ispod koze

rascepa. U kaudalnom delu nalazi se sinus sa epitelom i ispod njega ektopicne pljuvacne Zlezde.
(Preuzeto iz rada Bergevin MA. i sar. Pediatr Pathol 1989; 9:731-9.)

Kozna izraslina, ako postoji u sklopu rascepa ili nabora, pokrivena je
normalnom koZom tj. stratifikovanim skvamoznim epitelom sa oroZavanje. U koZi
se nalaze njeni derivati (folikuli dlake, znojne i lojne Zlezde). Sa donje strane na
prelazu prema rascepu epiderm postaje istanjen. Ispod epiderma su vezivno i masno
tkivo sa krvnim sudovima 1 mis$i¢nim vlaknima.Vlakna poprecno prugastog misi¢a
izmeSana su sa ostrvcima cCelija zrelog masnog tkiva. Neki miSiéni snopovi imaju i
vertikalan pravac prema bazalnoj membrani, koju skoro dodiruju. Ako su ovako
rasporedena vlakna miSica i acinusi masnog tkiva izmeSani sa nervnim vlaknima i
dilatiranim limfnim sudovima uklopljeni u dermalno mezenhimalno vezivo onda se
ovakva promena naziva ,rabdomiomatozni mezenhimalni hamartom” (RMH)
[121,166]. Hamartom predstavlja nepravilno organizovano tkivo na mestu gde se
ono normalno nalazi. Ovde se mezenhimalni elementi, posebno misi¢ i masno
tkivo, nalaze u abnormalnoj organizaciji. Pored snopova popre¢no prugastog misica
mogu se naci i glatki misi¢i [16]. U koznom izraStaju opisana je hrskavica i
inkluziona cista sa respiratornim i metaplasticnim skamoznim epitelom [16,84].
Prvi autori koji su dali detaljan opis koZnog izrastaja, u sklopu rascepa vrata sa
svim karakteristikama hamartoma, nisu ga tako nazvali [125]. Ercocen je prvi,
2002. godine, koznu izraslinu na vrhu rascepa nazvao RMH [121].
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Ispod tj. kaudalno od kozne izrasline nalazi se vertikalno orijentisana,
sluzokozi ili oziljku slicna koza. Ona je tanka, neravna i pokrivena je sa istanjenim
epidermom u kome se moze naéi diskeratoza, akantoza ili parakeratoza.
Karakteristicno je da se u dermu ne nalaze koZzna adneksa. Sam derm grade deblja
kolagena vlakna [17,19,83,121].

U nastavku rascepa na otvoru sinusa nalazi se plocasto-slojevit deskvamirajuci
epiderm koji se nastavlja nekeratiniziraju¢im epidermom. U veéem delu sinusa ili
na samom dnu nalazi se pseudostratifikovan cilindri¢ni epitel sa cilijama [121].
Ovakav prelaz vise vrsta epitela se retko opisuje. Cesée se opisuje da je epitel
sinusa pseudostratifikovan cilindri¢an sa ili bez cilija  [43,87,94,110,112,122,124,
126,133,136,147]. Epitel moze biti i stratifikovan skvamozni ili kuboidno mukozni
[97,109,121]. Po Monroeu i Andersenu fistula se histoloski pokazala kao deo
tiroglosnog kanala [99,127]. Oko kanala sinusa mogu da se nalaze tuboalveolarne
Zlezde bronhalnog tipa ili seromucinozne pljuvaéne zlezde [109,119,121,124,125,
131]. Neki autori ovako nadene zlezde nazivaju horistom odnosno heterotopiju
pljuvacnih zlezda [121,125]. Ako se u sinusu nadu respiratorni epitel sa pratec¢im
Zlezdama i pored njih hrskavica i glatki misi¢ onda sinus ili cista imaju bronhogenu
gradu i verovatno respiratorno poreklo. Hrskavica i glatki misi¢ se retko opisuju u
zidu sinusa [43,80,88,110,124,126,129,136,147].

Fibrozna traka je gradena od uzduzno postavljenih vezivnih, gusto usnopljenih
kolagenih vlakana i popre¢no prugastih misic¢a [16,97,109,120,147].

Elemente tiroglosnog kanala u histopatoloskoj analizi rascepa opisali su retki
autori [99,127].

U.11-1.1.9. Rezultati le¢enja

Nije objavljeno u literaturi da su analizirani rezultati operacije UR-N PSLV
merenjem veli¢ine ekstenzije glave i vrata, odredivanjem cervikomentalnog ugla i
standardizovanim ocenjivanjem kvaliteta oziljaka.

U rezultatima leCenja skoro svi hirurzi analiziraju samo pojavu recidiva
fibrozne trake i njome uslovljenog nabora i kontrakture.

Rezultat operativnog leCenja odredivan je ops$tim  deskriptivnim
karakteristikama oziljaka (Sirina, hipertrofija, opste zadovoljstvo roditelja i
bolesnika). U analiziranju oziljaka nije koriS¢ena nijedna od poznatih skala za
procenu izgleda oziljaka [172]. Procena izgleda i veli¢ine cervikomentalnog ugla
analizirana je bez merenja ugla i stoga je veoma subjektivna. Procena ogranicenja
ekstenzije vrata takode je opisna ili orijentaciona [79,81,89,92,96,97,100,109,112,
119,131,132].

Postoperativne kontrakture ili recidivi nabora opisani su od autora koji su
primenjivali vertikalnu eksciziju i linijsku suturu, horizontalne incizije sa
presecanjem ili potkoznom ekscizijom fibrozne trake sve do onih koji su koristili
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razne vrste ,,Z” plastika. Recidivi se sigurno o¢ekuju kod delimi¢nog ili potpunog
zaostajanja potkozne fibrozne trake [16,18,71,72,75,78,92,100,112].

Prvi put u literaturi, 1996. godine, turski autori su izrazili numericki
ograni¢enu pokretljivost vrata kod devojcice sa operacijom nabora u uzrastu od 7
godina. Kod nje je opisano da ekstenzija vrata pre operacije nije mogla da prede
110 stepeni. Njoj je ekscidiran i teratom ispod gornjeg dela debele fibrozne trake
[101]. Patil opisuje ograni¢enost ekstenzije vrata do 30  stepeni iznad normalnog
polozaja glave [117].

Prvi put se naglaSava izbor tipa hirurSke tehnike u cilju poboljsanja
cervikomentalnog ugla 2003. godine. Daw i saradnici uvode tada poznatu
operativnu tehniku dvostruke ,,Z” plastike sa suprotnom orijentacijom reznjeva, ali
do tada neprimenjivane u reSavanju urodenog rascepa vrata. Na kraju su ipak autori
posle operacije izgled i veli¢inu cervikomentalnog ugla procenjivali opisno [109].
Cochran 1 saradnici analizirali su vise tipova ,,Z” plastike u cilju boljeg
produZavanja prednje strane vrata 1 poboljSanja cervikomentalnog ugla. Oni su za
svog bolesnika sa rascepom vrata izabrali multiplu ,,Z”plastiku sa 4 reznja kao
idealnu za prevenciju postoperativnih komplikacija [160].

Posle primenjene ,,Z” plastike uglavnom su svi saglasni da su horizontalno
postavljeni oziljci dobri 1 prihvatljivi. Kosi oziljci, oni koji seku ukoso linije koznih
nabora, su Siroki i ponekad hipertrofi¢ni [71,73,78,81,96,97,122,126,131]. U
slucaju pravolinijskih vertikalno postavljenih oziljaka problem je izrazeniji. Pored
loSeg izgleda 1 polozaja oZiljka vrlo brzo se stvara i nova, posleoperativna, potkoZna
fibrozna traka koja zajedno sa grubljim oziljkom na kozi ograni¢ava pokretljivost
glave i vrata [81,93,112]. Ima i drugih misljenja. Primenjujuéi vertikalnu elipticnu
eksciziju sa poslediénim linearnim oziljkom Sinopidis i saradnici smatraju da bi
,»Z” plastika dala suboptimalnije oziljke [17,173]. Kod nekih bolesnika hipertroficni
oziljci su ekscidirani u drugoj operaciji [75,120,122].

I kod dece sa udruzenim kompleksnim anomalijama, tipa rascepa, susednih
regija istice se znacaj postizanja pravilnijeg cervikomentalnogugla, dobre ekstenzije
vrata 1 izgleda oziljka. Naglasava se neophodnost multidisciplinarnog rada uz
ucesce ortodonta, logopeda i fizijatra [143].

Pracenje operisanih bolesnika je najviSe 5 godina ili oni dolaze na ponovnu
operaciju u cilju reSavanja kontrakture i posle 16 i 27 godina od prve operacije
[92,109,112,174]. Ima autora koji predlazu kontrolne preglede na dve godine do
zavrsSetka rasta [153].

U.11-1.1.10. Embriopatogeneza

Do danas nije otkrivena precizna embrioloSka osnova, a time ni patogeneza
nastanka rascepa i nabora na vratu u prednjoj srednjoj liniji. Savremeni udzbenici
embriologije ne opisuju izdvojeno nastanak ove anomalije. U nekim knjigama se
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ova anomalija c¢ak prikazuje za perzistentni embrionalni tiroglosni kanal
[28,29,175]. Autori najveceg broja publikacija 0 ovoj anomaliji, u kojima se iznose
i teorije o etiopatogenezi, upravo su hirurzi koji su ove bolesnike i operisali.
Saznanja o etiopatogenezi mogu se sagledati kroz hronoloski pregled prikazivanja
objavljenih hipoteza, teorija ili pretpostavki u literaturi.

Jos je Luschka u periodu manje razvijene medicinske nauke, a time i
histologije sa embriologijom, pretpostavio da postoji razlika u nastanku cesc¢ih
lateralnih fistula od rascepa u srednjoj liniji vrata. Rascep vrata, po njemu, nastaje
zbog nepotpunog spajanja krajeva z.l., dovodec¢i ovo u vezu sa poremecajem u
razvicu traheje i jednjaka kao produkata primitivnog creva (slika U-16)[1].

U radovima, u prvoj polovini dvadesetog veka, pri prikazivanju bolesnika koji
su po opisu i fotografijama imali ovu anomaliju, ona je smatrana za kongenitalnu
fistulu ili sinus perzistentnog tiroglosnog kanala S$iroko otvorenog duZ prednje
strane [69,70,71].

Sa davanjem naziva ovoj anomaliji 1952. godine, koji se koristi i danas, Wyn-
Williams uvodi u etiopatogenezu teoriju odloZzenog spajanja elemenata
mandibularnog Z.I. §to je praceno poremecajem u razvicu ektoderma. Takode se
postavlja hipoteza o nepotpunoj obliteraciji medijalnog sulkusa mandibularnih
lukova (slika U-16). Isti autor pretpostavlja da je razvice II z.1. normalno i podrzava
Keithov zakljucak iz 1940. godine da se urodeni defekt javlja zbog lokalne nekroze.
Nekroza je uzrokovana poremecajem cirkulacije u placenti, a $to se odrazava na
marginalne regije gde su kapilari u formiranju [73].

maksilarni nastavak
stomadeum

mandibularni nastavak

MANDIBULARNI
(MEDIALNI) SULKUS

Il zdrelni luk

Il Zdrelni luk

o N 5 i ) <? :af'-
Sllka U- 16 Embrlon stadijum 15,(8,0 mm), 33-37. dana gestacue (sllka A). Embrlon stadljum 17,
(11,7 mm), 41-44. dana gestacije (slika B). Mandibularni (medijalni) sulkus izmedu prednjih
krajeva Zdrelnih lukova (preuzeto iz knjige Hiatt JL. Textbook of Head and Neck Anatomy 2010.).
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Nabor u PSLV razmatra se kao varijacija ili stadijum u razvi¢u rascepa. Obe
anomalije nastaju zbog deficita mezoderma ako se primeni poznata Starkova teorija
za nastanak rascepa na licu [75].

Konigova, pored opisanih teorija nastanka rascepa, analizira i Ombredanneov
stav iz 1932. godine o genetic¢ki uslovljenom poremecaju koji se manifestuje u
zaostajanju membranske barijere u mezobranhijalnom polju izmedju prednjih
delova II, Il i IV Z.1. Posle podizanja glave iz antefleksije, mezoderm ucestvuje u
izgradnji prednjeg dela vrata. Poremecaj u razvicu miSi¢a i krvnih sudova
uzrokovace stvaranje fibroznog tkiva u srednjoj liniji. Fibroza nastaje kao reakcija
nedovoljno razvijene muskulature na veliko istezanje vrata posle odvajanja brade
od sternuma. Autorka uzrok nastanka rascepa vrata nalazi u zastoju u urastanju
mezoderma i poremecaju razvica koze, $to odgovara Starkovoj teoriji nastanka
rascepa lica [77].

Hirurzi plasticari iz Njujorka u etiopatogenezi rascepa kombinuju perzistiranje
embrionalnog medijalnog sulkusa sa poremecéajem u diferencijaciji mezenhimskog
tkiva u liniji spajanja z.l.. Pored toga, za odsustvo adneksa koze i druge promene
epitela rascepa odgovoran je poremecaj u interakciji mezoderma i ektoderma.
Autori citiraju tadasnje stavove nekih embriologa da od mandibularnog z.l. iznad
horizontalnog sulkusa nastaju donja usna, donja vilica i brada. Od istog, I z.1.,
ispod horizontalnog sulkusa nastaje submentalni region. Ovaj sulkus se ne opisuje
kod savremenih embriologa. U formiranju donjeg dela prednje strane vrata
ucestvuje II z.1.. Ostali lukovi izgraduju samo bo¢ne delove vrata. Isti autori navode
i dotadasnje teorije nastanka rascepa i nabora vrata: adhezije sa amnionskom
membranom, odnosno rupture patoloskih adhezija izmedu kardiohepati¢nog nabora
I prednje strane vrata; anomalije krvnih sudova koje dovode do ishemije, nekroze i
stvaranja oziljka; povecani pritisak krova perikarda na prednju stranu vrata Sto
dovodi do nekroze i stvaranja oziljka; nespojeni mandibularni luci koji uzrokuju
nespajanje kaudalnije postavljenih z.1.; neuspeSna 1 nepotpuna penetracija
mezenhima u srednju liniju (slika 16 1 17) [78].

Kompresija srca u razviéu na prednju stranu zdrelnog regiona ili adhezije
izmedu njih kao primarni, mehanicki faktor, sprecavaju spajanje z.l. i normalno
razvice koze 1 miSi¢a ove regije (slika U-16 i U-17). Na ovaj nacin nastaju i rascepi
od donje usne do sternuma [164]. Ova i vecina drugih teorija ne pravi razliku u
uzroku nastanka izolovanog rascepa vrata od kompleksnih rascepa prednje strane
donje polovine lica, vrata i grudnog kosa. Veli¢ina rascepa je samo razlicita
ekspresija istog problema. Po Monroeu klasi¢an rascep tj. fisura vrata i najtezi
tipovi rascepa imaju razli¢it uzrok nastanka. Tako, on smatra da rascep donje usne i
donje vilice nastaje zbog poremecaja u penetraciji mezoderma u strukture srednje
linije [99]. Cosman i saradnici kongenitalni rascep vrata svrstavaju zajedno sa
cistama tiroglosnog kanala, aglosijom i udruzenim rascepima donje usne, donje
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vilice i jezika u branhiogene sindrome srednje linije nastale zbog defekta
medijalnog ili prednjeg dela branhijalnog sistema [152]. S obzirom na to da kod
rascepa donje vilice Cesto nedostaju sekuti¢i na njenim medijalnim krajevima ovo
sugeriSe da pre postoji delimicni ili potpuni poremecaj u diferencijaciji 1 razvicu
centara rasta nego $to je problem u spajanju i odrzavanju stalnog kontakta. Sli¢an
mehanizam verovatno postoji i kod distalnih defekta na vratu vezanih za II i III Z.1.
[176].

Cista sa zidom gradenim kao kod bronha, koja se nalazi ispod donjeg kraja
rascepa dok na koZi postoji sinusni otvor, ima verovatno poseban nacin nastanka.
Ako se smatra da je rascep branhiogenog porekla, a cista respiratornog,
pretpostavilo se da je u ovakvom tipu anomalije nastupio defekt u zatvaranju
primitivnog endodermalnog trakta [43].

Autori iz Decje bolnice u Bostonu koji su analizirali najveci broj dece u seriji,
uzrok Kklasi¢nog ili lakSeg tipa rascepa vrata traze u nepotpunom ili zakasnelom
spajanju drugih z.l. Ako postoji oCigledan obostrani deficit prvog tj. mandibularnog
z.l. nastace kompleksiji rascepi od donje usne do grudne kosti. Pored rascepa
jezika, donje usne i vilice nastaju i rascepi vrata i sternuma sa nerazvijanjem
hioidne kosti i drugih struktura vrata. U ovom slucaju rascepi vrata i grudne kosti
nastaju jer je nespajanje prvih z.1. uslovilo i nespajanje donjih tj. zadnjih lukova koji
se i normalno spajaju kasnije. Isti autori smatraju da su preciznost u vremenu
migracije, deficit u broju ¢elija mezoderma koje migriraju iz nervnog grebena, kao i
poremecaj U interakciji ovih ¢elija sa najblizom okolinom, odgovorni za neuspeh u
spajanju. Oni isti¢u da hijaluronska kiselina iz ekstracelularnog matriksa i kolagen
fibronektin uti¢u na procese proliferacije i migracije mezodermalnih ¢elija [81].

Rascep i nabor vrata predstavljaju poremecaj u razvicu odnosno diferencijaciji
I rastu, koji ukljucuje, u manjem ili ve¢em stepenu, sve mezenhimske strukture u
srednjoj liniji vrata [82].

Kombinuju¢i do tada opisane teorije nastanka rascepa Fincher i saradnici su
nekomplikovane rascepe vrata vezivali za nepravilno formiranje ektoderma ili
kasniju traumu normalnog spoljasnjeg epitelnog pokrivaca zdrelnih lukova. Ako se
uz rascep nalazi i fistula sa respiratornim epitelom i hrskavicom onda je rascep
trahealnog porekla [110].

Po Bergevinu i saradnicima rascep vrata je produkt prekomernog rasta
derivata prvog zdrelnog luka. Ovu teoriju autori zastupaju jer su patoanatomske
delove rascepa, na osnovu histoloskih karakteristika, povezali sa delovima usne
duplje koja nastaje od I z.1. Jezik i donja usna su dve strukture na koje rascep
histoloski li¢i. Zbog kaSnjenja u spajanju mandibularnih lukova mezoderm jezika
pokriven endodermom nastavlja da raste unapred. Rast i raspored skeletnih miSica,
kao u jezika, prezentuje se u koznoj izraslini i potkoznoj fibro-muskularnoj traci.
Epitel rascepa i distalnog sinusa poreklom je od ektopicnog endoderma. Tkivo
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pljuvacne zlezde oko sinusa nastalo je invaginacijom endoderma kao kod
sublingvalnih Zlezda [125].

Postojanje tkiva razli¢itog embrionalnog porekla u rascepu, sliéno zrelom
teratomu, upucuje na mogucénost da je nepotpuno ispunjavanje medijalnog sulkusa
indukovalo migraciju aberantnih multipotentnih ¢elija od kojih ¢e nastati hrskavica,
pljuvacne zlezde i druga tkiva. Zastupnici ove teorije, oralni hirurzi iz Japana,
citiraju grupu autora koji nastanak rascepa i koznog izraStaja vezuju za istezanje, a
posle toga skupljanje koze vrata [84].

Izolovana fibrozna traka, kao patoloSki supstrat nabora, je kasnije nastali
embrionalni poremecéaj kaudalnijih z.1. [177]. Francuski autori dajuéi istorijski
pregled dotadas$njih teorija nastanka rascepa, podrzavaju embrionalnu teoriju. Po
njoj rascep je nastao inkluzijom ektodermalnih ili endodermalnih ostataka (fr.
debris) u srednju liniju vrata u momentu spajanja zdrelnih lukova [93].

Citirajuéi teoriju o nastanku rascepa pritiskom krova perikarda na z.l. §to za
posledicu ima nekrozu 1 oZiljak Gardner, hirurg plasti¢ar iz Londona, prikazao je 1
fotografiju humanog embriona u 36. danu gestacije (slika U-17)[111].

Il Zdrelni
luk

mandibularni
nastavak

mozak

ZONA NEKROZE,
STVARANJA OZILIKA |
NASTANKA

RASCEPA VRATA

srce

Slika U-17. Embrion 36. dana gestacije. Pritiskom sréanog nabora na prednje strane Zdrelnih
lukova dolazi do nekroze sa oziljavanjem i nastajanjem rascepa. (Preuzeto iz rada Gardner TO. Br
J Plast Surg 2005; 58;399-402.)

Spanski de&ji hirurzi i patolozi ukazuju da se rascep vrata mogao formirati
rupturom bronhogene ciste nastale u potkoznom tkivu vrata u embrionalnom
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razvicu. Na ovu pretpostavku upucivalo ih je nalaZenje respiratornog epitela u
sinusu kod svo ¢etvoro operisanih bolesnika sa rascepom [94].

Tkiva razli¢ita po poreklu mogla su nastati usled poremecaja u razvicu
Zdrelnih lukova, useka i §pagova u razli¢itom obimu [121]. Rascep po poreklu moze
biti bronhogen, branhiogen ili mesovit. Ovo zavisi od porekla tkiva koje dominira u
histoloskoj analizi. Poremecaj postoji na nivou II z.1., ili je posle greske u razvicu
respiratornog tkiva doslo do skvamozne metaplazije bronhogenog epitela [136].

Agag 1 saradnici naglaSavaju da je vecina tkiva z.l. poreklom iz nervnog
grebena, a da su respiratorni epitel i pljuvacne Zlezde endodermalnog porekla i da
se pojava ovih tkiva u rascepu nemoze objasniti prostim poremecajem u spajanju.
Stoga rascep moze biti rezultat ektopije respiratornog epitela ili poremecaja u
razvicu pljuvaénih Zlezda. lako je kod deteta sa rascepom vrata, uz druge minorne
anomalije, otkrivena 1 Robertsonova translokacija hromozoma 13/14, S§to je
ukazivalo na mogucénost geneticke osnove za ovu bolest, autori ipak nisu uspeli da
to i potvrde [133].

Postojanje rascepa sa bronhogenom cistom Vure i saradnici objasnjavaju
zakasnelom 1ili nepravilnom fuzijom z.1. sa istovremenim abnormalnim pupljenjem
prednjeg creva [129].

Hamartomatozna kozna proliferacija i sam defekt u embrionalnoj fuziji na
vratu podse¢a na sli¢an poremecaj koji se moze videti kod lumbosakralnog
disrafizma [16].

Kaiser u svojoj knjizi pedijatrijske hirurgije rascep vrata karakteriSe kao
zaostatak embrionalne povr$ne veze sr€anog nabora 1 Skrznih lukova [157].

Prva detaljnija geneticka studija analizom gena za koje je poznato da su
ukljuceni u kraniofacijalno razvice ili uti¢u na proces rasta uradena je kod tri
bolesnika sa kompleksnim rascepom vrata. Analize su pokazale mutaciju SIX5 gena
kod jednog i gubitak PAPPA gena kod drugog bolesnika, dok kod tre¢eg mutacije u
analiziranim genima nisu otkrivene. Roditelji obolele dece, koji su i sami nosili
mutacije, zdrave su osobe. Ovo ukazuje da mutacije ovih gena nisu neposredni
uzrok rascepa, ali mogu biti jedan od brojnih genetickih uzroka mada se i
negeneticki uzroci ne mogu iskljuciti [18].

U.11-1.2. Anomalije (cista, sinus, fistula) poreklom od tiroglosnog kanala

Urodene anomalije tiroglosnog kanala nastaju od zaostalog tkiva
embrionalnog kanala koji je pratio normalno spustanje Stitaste Zlezde iz regiona
baze jezika do prednje strane vrata ispred pocetnog dela traheje. Ovaj trakt
povezuje istmus ili lobus piramidalis tiroidne zlezde i foramen cekum na jeziku.
Ovo je najceS¢a kongenitalna anomalija na vratu i predstavlja 40% do 70% svih
anomalija vrata i oko 75% svih urodenih anomalija PSLV [59,178].
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U.I11-1.2.1. Nomenklatura

U stru¢noj literaturi anomalija se naje$¢e opisuje kao cista duktusa
tiroglosusa (lat. Cystis ductus thyroglossus, engl. Thyroglossal duct cyst - TGDC)
S§to upucuje na njeno poreklo. U svakodnevnoj klinickoj praksi vise se Koristi izraz
medijalna cista vrata (lat. Cystis colli mediana). Neki autori zastupaju misljenje da
treba koristi re¢ ,,zaostatak” (engl. remnant) uz slozenicu tiroglosni duktus ili
tiroglosni trakt. Razlog ovome je S§to nisu Svi zaostaci tiroidnog kanala cisticne
tvorevine [64].

U.11-1.2.2. Klini¢ke i patoanatomske karakteristike

Delovi tiroglosnog kanala mogu da se klini¢ki prezentuju kao cista, sinusni ili
fistulozni kanal. Lokalizuju se u srednjoj liniji od baze jezika do medijastinuma.
Cista se najcesce nalazi oko hioidne kosti (0ko 60%) kao loptasta ili poluloptasta
formacija, meka, bezbolna, pokretna naviSe pri gutanju i protruziji jezika. Retko
cista svojom veli¢inom ometa disanje i gutanje osim ako se ne nalazi na bazi jezika.
Cista se moZe naci i van srednje linije, CeS€e sa leve strane. Ovo se objaSnjava
oblikom Stitaste hrskavice kao pramca broda i povlacenjem ciste misSi¢em
levatorom stitaste zlezde koji je ¢eSéi sa leve strane [64,178,179,180].

U oko trecine bolesnika cista se inficira daju¢i sliku celulitisa ili apscesa.Sinus
i fistula najéesée nastaju kao posledica spontane drenaze, posle incizije inficiranih
cista ili kao recidiv posle nepotpune ekscizije. Otvor sinus je ¢esto malo izvan
srednje linije 1 distalnije od lokalizacije prethodne ciste [24]. Veoma retko se
opisuju urodene fistule tiroglosnog kanala [120].

U.11-1.2.3. Epidemiologija

Na osnovu obdukcionog nalaza utvrdeno je da oko 7% populacije ima
zaostatke delova tiroglosnog kanala. Prosec¢no je 55% svih cista na vratu poreklom
Prose¢an uzrast pojave ciste u decjem uzrastu je 6 godina. Podjednako su
zastupljena oba pola [41,64,179-182].

U.11-1.2.4. Uputne i preoperativne dijagnoze (Diferencijalna dijagnoza)

U diferencijalnoj dijagnozi razmatraju se sve ovde napisane anomalije i
oboljenja PSLV. Uputne i preoperativne dijagnoze, klini¢ki i ultrazvu¢no
verifikovane cisti¢ne formacije PSLV, najces¢e se dijagnostikuju kao tiroglosne
ciste. U znacajnom procentu se ultrazvuéno, intraoperativno i histoloski ove ciste
prikazuju da su dermoidnog porekla [183].

U slucaju malo lateralnije lokalizacije cista i sinusa nekada je teSka
diferencijacija od branhijalnih anomalija [64].
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U.11-1.2.5. Preoperativne i intraoperativne dijagnosticke procedure

Pored klinickog pregleda za dijagnozu je, po veéini autora, dovoljan
ultrazvuéni pregled. Ultrazvukom je, kao osnovno, neophodno ustanoviti
karakteristike potkozne formacije (solidna ili cisticna), odnose sa okolnim
strukturama i narocCito postojanje Stitaste zlezde [183]. | dalje ima hirurga Kkoji u
preoperativnoj dijagnostici indikuju scintigrafiju Stitaste zlezde. U praksu se sve
viSe uvodi aspiraciona biopsija. Retko je neophodno da se uradi pre operacije KT ili
MR. Prava indikaciju za ova radioloSka ispitivanja su solidni elementi u zidu ciste.
Fistulografija se obi¢no izvodi bojom neposredno pre operacije. Dobar algoritam
ispitivanja i leCenja je veoma vazan [64,178,184].

U.11-1.2.6. UdruZene anomalije
Nije karakteristi¢no postojanje udruzenih anomalija sa cistama TGD [64,178].

U.11-1.2.7. Lecenje (Operativne tehnike)

Do pocetka proslog veka primenjivala se samo cistektomija sa ili bez ekscizije
dela hioidne kosti. Recidivi su bili i do 50%. Sistrunk je uveo novu operaciju 1920.
godine sa modifikacijom objavljenom 8 godina kasnije [185]. Postujuéi
embrionalno poreklo ciste operacija podrazumeva eksciziju ciste sa kompletnim
kanalom do korena jezika i delom tela hiodne kosti. Recidivi su smanjeni na 3-5%.
Kada se operiSu recidivi ili posle ucestalih infekcija primenjuje se proSirena
operacija po Sistrunku (engl. Extended Sistrunk). Ona podrazumeva S$iru eksciziju
podjezi¢ne kosti | misic¢a iznad i ispod nje ukljucujuci i potencijalni tiroglosni kanal
od ciste do istmusa stitaste zlezde [178,186,187].

Postoje pokusaji da se medijalna cista operiSe endoskopskim pristupom preko
baze usta ili potkozno iz pravca grudne kosti i pazusnih jama. Sklerozacija sa
alkoholom, i u poslednje vreme sa OK-432, daju slabije rezultate [180,188].

Komplikacije operacije najéesc¢e spadaju u minorne. Infekcija rane se javlja u
4%, a serom u 3% bolesnika [178,180].

U.11-1.2.8. Patohistologija

Karakteristican PH nalaz je respiratorni ili skvamozni epitel u cisti i
razgranatim kanali¢ima. Patognomoni¢an nalaz su folikuli Stitaste Zlezde u zidu Koji
se nalaze u 15% do 62% uzoraka. Cesto se nalaze i seromucinozne pljuvaéne Zlezde
u okolini. Limfoidni folikuli su veoma retki. Oko 0,5% - 1% cista moze maligno da
alterira, veoma retko u de¢jem urastu [64,186].

U.11-1.2.9. Rezultati le¢enja
Osnovno u procenjivanju rezultata leCenja je postojanje recidiva. U meta
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analizama velikih serija bolesnika recidivi se kre¢u do 15%, sa prosekom oko 11%
[64,180,182].

U.11-1.2.10. Embriopatogeneza

Dobro je poznato 1 ve¢ je objasnjeno da ove anomalije nastaju od zaostalog
embrionalnog tkiva tiroglosnog kanala. Novija istrazivanja su pokazala da iza
tiroidnog tkivo, prilikom spustanja od jezika do donjeg dela vrata, ne zaostaje
kanalna struktura (tiroglosni duktus), niti se ovo zaostalo tkivo savija oko donje
ivice pre 15 nedelje gestacije [42]. Inflamatornom teorijom se objasnjava pocetak
produkcije sadrzaja u cisti [64].

U.11-1.3. Ektopi¢na Stitasta Zlezda

Ako delovi ili ceo kaudalni kraj tiroglosnog kanala zaostane na nekom delu
svog puta od baze jezika do pretrahealne pozicije nastace ektopija tiroidnog tkiva.
U oko 70-90% ovo tkivo je jedino funkcionalno tkivo Stitaste zlezde. U oko 5%
slucajeva jedino tiroidno tkivo nalazi se u zidu TGDC. Mogu se javiti ektopicna
tkiva i na dva mesta. Oko 90% ektopicnih Stitastih zlezda nalazi se na bazi jezika.
Anomalija se mnogo c¢e$¢e javlja u zenskom delu populacije. U oko trecine
sluajeva ektopi¢na tiroidea je hipofunkcionalna. Prevalencija ektopije je jedan
slu¢aj na 100 000 - 300 000 ljudi. Ektopi¢na zlezda ne daje simptome osim kada se
nalazi na bazi jezika. Ultrazvucni pregled je informativan, a scintigrafija i
ispitivanje funkcije Stitaste Zlezde su najvazniji deo dijagnostickog puta. Lecenje je
operativno za simptomatske ektopije. Supstitucionom hormonskom terapijom leci
se hipofunkcija Zlezde i smanjuje potkozni tumor [178,189,190]. U oko 1%
bolesnika sa preoperativnom i narocito intraoperativnom dijagnozom TGDC desava
se da se ekscidira jedino zZlezdano tkivo [180].

U.11-1.4. KozZne ciste

Po nekim autorima dermoidne ciste su opS$ti naziv za epidermoidne ciste,
prave dermoidne ciste i teratoidne ciste. Ova podela je napravljena u zavisnosti od
grade ciste. Epidermoidne ciste su gradene samo od elemenata ektodermalnog
porekla. Prave dermoidne ciste sadrze elemente ektoderma i mezoderma odnosno
kozni epitel i derivate koze u okolnom vezivu zida ciste (folikul dlake, znojne i
lojne Zlezde). Teratoidne ciste grade elementi poreklom od sva tri klicina lista
[191]. Druga podela pravi razliku izmedu urodenih i stecenih epidermoidnih i
dermoidnih cista. Urodene ciste nastaju sekvestracijom ili zarobljavanjem
ektoderma u dubljim slojevima duZz linija embrionalnih spajanja. Ovim
mehanizmom objasnjava se veliki broj dermoidnih cista u srednjim linijama

38



pojedinih delova tela. Tako se u jednoj podeli dermoidnih cista glave i vrata u jednu
grupu posebno izdvajaju ciste tiroidne, suprasternalne i subokcipitalne regije [192].
Po drugoj embrionalnoj teoriji dermoidne ciste nastaju dezorganizovanim rastom
izdvojenih totipotentnih ¢elija [50]. SteCene epidemoidne i dermoidne ciste ili
inkluzione ciste nastaju traumatskom implantacijom delova koze u dublje slojeve
[191,192].

Dermoidne ciste glave 1 vrata ¢ine 7% svih dermoidnih cista, a najceSce
lokalizacije su periorbitalna, nazalna, submentalna i suprasternalna regija. Na vratu
se nalazi oko 20% svih dermoidnih cista glave i vrata [50,192]. Dermoidne ciste
predstavljaju do 25% svih anomalija prednje srednje linije vrata [39,59]. Ciste u
submentalnoj regiji, u liniji spajanja I i II zdrelnog luka ako su potkozne tj. iznad
milohioidnog misica pripadaju vratu,a ne podu usne duplje [192]. U predelu PSLV
dermoidne ciste se prezentuju odmah ispod povrsnih slojeva koze, a nekada i dublje
u potkoznom 1 miSi¢nom tkivu. Nastajanje koznih cista nije povezano za razvi¢em
hioidne kosti, Sto je embrioloska osnova da prilikom operacije treba uraditi samo
cistektomiju [193]. Neki autori predlazu suprotno. Kod svih cista uz hioidnu kost,
zbog rizika od recidiva ciste nepoznatog porekla, treba uraditi Sistrunkovu
operaciju kao da se radi o cisti tiroglosnog kanala [194,195]. Na kozi iznad ciste
moze postojati jedva uocljiv otvor. Posebno se to odnosi na ciste koje imaju
elemente i dermodne i tiroglosne ciste [196].

Opisane su i kozne ciste presternalne regije otkrivene intrauterinim pregledom
UZ i MR koje su spontano regredirale izmedu 15. i. 20. GN. Na rodenju se
evidentirala samo kozna jamica [197].

Klinicki se dermoidne ciste prezentuju kao meke, mobilne i bezbolne
potkozne loptaste formacije koje su najcesce slabo pokretne pri gutanju i protruziji
jezika. Dermoidne ciste sadrze keratinski, sirast sadrzaj sa eventualno
makroskopski vidljivim dlakama. Retko se inficiraju jer nemaju direktnu
komunikaciju sa orofarinksom [59]. U dijagnosticke svrhe koristi se UZ, eventualno
FNAB, a rede kod velikih cista KT i MR. Lecenje je iskljuc¢ivo kompletna ekscizija
ciste [50,59,191].

U.11-1.5. Bronhogena cista

Ova dijagnoza postavlja se iskljucivo histoloski. Epitel ciste je respiratorni. U
zidu se nalaze mucinozne zlezde, glatka misi¢na vlakna i hijalina hrskavica. Lumen,
najéesce unilokularnih cista, nije u kontaktu sa respiratornim putem [198]. Do 2005.
godine opisano je 76 bolesnika sa cistama ovog tipa na vratu i glavi, od kojih je 53
operisano u decijem uzrastu. Oko Cetiri puta su ¢es¢e kod muskog pola [199].

Nastaju kao posledica poremecenog razvi¢a traheobronhijalnog stabla. U
osnovi nastanka je perzistentni abnormalni pupoljak prednjeg dela prednjeg creva.
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Cista se najc¢eSce javlja u pluénom parenhimu ili medijastinumu. Abormalne
lokalizacije van grudne duplje su zid grudnog kosa (ispred grudne kosti, oko
lopatica, dijafragma), trbuh, rame, brada i vrat. U potkoZznom tkivu vrata oko 3/4
bronhogenih cista nalazi se u PSL. Ako se nadu u gornjem delu vrata, ciste su
naj¢es¢e u srednjoj liniji 1 moguce je da su nastale od trahealnog pupoljka.
Poremecajem u formiranju bronhalnog pupoljka razvice se verovatnije cista bo¢ne
strane donje polovine vrata [199]. Malo manje od polovine svih bronhogenih cista
nalazi se u potkoznom tkivu ispred i iznad gornjeg kraja grudne kosti [199,200].
Opisane su ciste uz hioid sa ili bez sinusnog kanala. Neke od njih bile su povezane
potkoznim fibroznim trakama za bazu kozne izrasline i manubrijum sternuma
[138,199,201].

Najces¢e su asimptomatske. Kod novodenceta mogu da izazivaju kasalj,
dispneju sa respiratornim distresom i otezano hranjenje. Ako postoji primarna
fistula onda se dijagnostikuje i sekrecija mukoidnog sadrzaja. Inficirana cista daje
simptomatologiju apscesa. U starijem zivotnom dobu epitel moze da maligno
alterira u mukoepidermoidni karcinom. Lecenje je isklju¢ivo hirursko [200,202].

U.11-1.6. Izolovani sinusi PSLV

U.l1-1.6.a. Dermoidni sinus

Dermoidni sinus PSLV, za razliku od drugih regija embrionalnih spajanja u
srednjoj liniji kao Sto su frontonazalna, subokcipitalna i lumbosakralna, retko se
opisuje kao izolovani entitet. Obi¢no otvor na kozi, posebno submentalne i
suprasternalne regije, bude uocljiv kada se distalni kraj sinusa ili cisticno proSiren
kanal inficira [50,194]. Sinus od rodenja sa otvorom na kozi najé¢es¢e u levom delu
fose jugularis pruza se iznad sternoklavikularnog zgloba [203].

U.11-1.6.b. Bronhogeni sinus

Urodeni bronhogeni sinus vrata ima otvor na kozi i respiratorni epitel. Zid ima
elemente kao kod bronha. Zbog distalnog Sirenja kanala ceS¢e se opisuje kao
bronhogena cista sa sinusom. U najvecoj seriji od 30 bolesnika sa bronhogenom
cistom 9 bolesnika imalo je izolovani sinus [204]. Suprasternalna lokalizacija je
naj¢esc¢a [199,204]. U ovoj istoj lokalizaciji opisuju se bronhogeni sinusi sa
papilomatoznom izraslinom na gornjem kraju otvora na kozi [205,206].
Pretpostavlja se da je etiopatogeneza kao kod bronhogenih cista [199,204]. Sinus
koji se pruza iznad sternoklavikularnog zgloba ima iste patoanatomske
karakteristike kao dermalni sinus osim u izgledu epitela. Ovi sinusi imaju veéu
sklonost da recidivaraju [203].
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U.11-1.7. Rabdomiomatozni mezenhimalni hamartom

Ova vrsta hamartoma prezentuje se kao kozna izraslina polipoidnog,
papilarnog ili nodularnog uzgleda. Histoloski ona pokazuje lokalno normalno tkivo
sa nepravilnom organizacijom ¢elija. Prvi put je opisan 1986. godine kao hamartom
popre¢no prugastog misica [207]. Tri godine kasnije ovaj tip koznog tumora dobija
sadasnji naziv [208]. Do 2007. godine opisan je 31 bolesnik sa oko ¢etvrtinom
hamartoma lokalizovanih na bradi i isto toliko na nosu. Sa lokalizacijom iznad
sternuma i u prednjem delu vrata bilo je tri bolesnika [209,210]. Ova lezija benignih
karakteristika, skoro uvek solitarna, urodena je u najmanje 70% operisanih
bolesnika. Oko cetvrtina bolesnika sa RMH ima udruzene anomalije ili je u sklopu
sindroma. Retki su autori koji koznu prominenciju u sklopu rascepa vrata Opisuju sa
karakteristikama ovog tipa hamartoma [121,166]. Histoloski se pored poremecene
organizacije ¢elija popre¢no prugastog misica, verifikuju i poremecaji u drugim
mezodermalnim i ektodermalnim elementima (zrelo masno tkivo, misi¢ podiza¢
dlake i adneksa koze). Za neke autore histoloska slicnost RMH i UR-N PSLV je
interesantna, a nastanak hamartoma vezuju za genetsku predispoziciju ili poremecaj
u embrionalnoj migraciji tkiva poreklom iz mezoderma. Hirursko lecenje
izolovanih RMH je bez recidiva [210].

U.11-1.8. Vaskularne anomalije

Prelomna godina u savremenom pristupu dijagnostikovanja 1 lecenja
vaskularnih anomalija, posebno u de¢jem uzrastu, je rad objavljen 1982. godine
posle izucavanja ovog problema u Decjoj bolnici u Bostonu. Ovaj rad Mullikena i
Glowackie je najcitiraniji rad u poslednjih 50 godina u oblasti plasti¢ne hirurgije.
Tada je uvedena savremena Klasifikacija svih vaskularnih anomalija. One su
podeljene na tumore i malformacije. Vaskularni tumori, sa glavnim predstavnikom
infantilnim hemangiomom, nastaju na ra¢un endotelne proliferacije. Malformacije
su urodeni strukturni poremecaji zidova krvnih i limfnih sudova.U zavisnosti od
vrste strukturno deformisanih krvnih sudova malformacije se dele na one sporog
toka (kapilarne, venske i limfati¢ne) i brzog toka krvi (arterijske i arterio-venske
malformacije) [211,212].

Infantilni hemangiomi (IH) su naj¢e$¢i benigni tumori odojceta sa
prevalencom od 4% do 12%. Pojavljuju se najcesce u kozi u prvom mesecu zivota.
Oko 60% svih hemangioma nalazi se na glavi i vratu. Rastu do 9 meseci i kasnije
postepeno spontano regrediraju. Pored estetske komponente, hemangiom na vratu
moze da ima komplikacije usled trenja ili brzog rasta kada nastaje ulceracija koja
nekada intezivnije krvari. Veliki hemangiomi i brojni hemangiomi po kozi sa
zahvatanjem i visceralnih organa, najcesc¢e jetre, mogu da dovedu do insuficijencije
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srca. Dijagnoza povr$nih IH je klinicka. Za duboke i visceralne hemangiome
neophodan je pregled Doppler UZ i MR. Pozitivnost na glukozo-1 transferazu u
imunohistohemijskom bojenju razlikuje IH od urodenih hemangioma i vaskularnih
malformacija. Povr§ni hemangiomi se najceS¢e ne leCe. Lece se kozni, potkozni 1
visceralni hemangiomi koji remete neku od funkcija organizma. Lek prvog izbora je
oralna primena propranolola. Za tanke povrSne hemangiome primenjuje se timolol
maleat u obliku 0,5 % gela. Difuzna hemangiomatoza leci se propranololom ili
kortikosteroidima i hemioterapijom. Operativno leéenje, sa cirkularnom ekscizijom
1 Savom ,,duvankese”, koristi se za reziduum hemangioma, pecurkaste, ulcerisane 1
estetski neprihvatljive hemangiome [213-16].

Kapilarne malformacije (lat. naevus flammeus) na vratu se nalaze u sklopu
velikih promena na licu. Ovako veliki nevusi sa brojnim i dilatiranim kapilarima u
povrSnom sloju koZe zahtevaju neuroloSko i oftalmolosko ispitivanje u cilju
iskljuc¢ivanja udruZenih anomalija. Ove malformacije se nalaze u sklopu brojnih
sindroma posebno na ekstemitetima. Kapilarne malformacije ne prolaze spontano.
Lece se pulsnim laserom talasne duzine 595 nm [212].

Venske malformacije ili flebektazije, plavicasti, meki, potkozni otoci, ranije su
posebno predstavljale problem u diferencijalnoj dijagnozi sa potkoznim ili tzv.
kavernoznim hemangiomima. Mogu da se prikazu i kasnije u zivotu. Rastu
intezivnije usled povrede, infekcije, u pubertetu i trudno¢i. Lecéenje je
kompresivnom terapijom, sklerozacijama sredstvima na bazi alkohola i hirurski. Na
vratu se rede nalaze [212].

Limfati¢ne malformacije (LM), cisti¢na proSirenja limfnih sudova, naj€esce se
nalaze na vratu, glavi, pazusnoj jami i medijastinumu. Dele se prema izgledu na
makrocisti¢ne (ciste pre¢nika preko 2 cm) 1 mikrocistine. Velike, dominanto
mikrocisticne LM, na vratu i podu usne duplje ugrozavaju disanje i ishranu. U
postavljanju dijagnoze koristi se UZ i MR, retko punkcija. Imunohistohemijski se
boje na D2-40 i LYVE. Makrocisticne LM, posebno na glavi i vratu, uspes$no se
le¢e sklerozacijama sa imunomodulatornim lekom OK-432 (Picibanil®). Izle¢enje
se postize u 63-94% bolesnika [217,218]. Moze se sprovesti i intrauterino lecenje
LM na vratu [219]. Mikrocisticne LM leCe se sklerozacijama sa bleomicinom i
operativno [212,218].

Arterio-venske malformacije dijagnostikuju se klinicki palpiranjem i
auskultacijom ,trill”-a, ultrazvu¢nim utvrdivanjem brzog protoka i MR sa
angiografijom. LeCe se obaveznom kompletnom ekscizijom sa ili bez prethodne
embolizacije [211,212].

Diferencijalno dijagnosticki najslicna limfatiénoj malformaciji submentalne i
submandibularne regije je ranula.

Ranula na vratu je mukocela sublingvalne pljuvac¢ne Zlezde koja se prodiruéi
(engl. plunging) kroz defekt u milohioidnom misi¢u pojavljuje u submentalnoj
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regiji vrata. Znatno je ¢eS¢a kod odraslih. Ako postoji kongenitalni defekt miSica
jednostavna ranula ispod jezika konvertovace se u prodiru¢u ranulu na vratu
[50,59]. Mek potkozni otok, na Sirokoj osnovi, malo u stranu od srednje linije
submentalne regije uz pomo¢ UZ pregleda, kojim se prati pseudocisti¢na struktura
do podjezi¢ne pljuvacne Zlezde, upucuje na pravu dijagnozu [220]. Nekada se radi
FNAB, a veoma retko je indikovan pregled MR. Lefenje se izvodi
marsupijalizacijom. Ako je ona neuspesna izvodi se transoralna i transcervikalna
ekscizija pseudociste i pljuvaéne zlezde [50,59]. Japanski autori zapoceli su
primenu OK-432 u cilju sklerozacije ranule [50,218].

U.11-1.9. Ciste vratnog timusa

Timus se formira od tre¢eg zdrelnog Spaga i od ektomezenhima III Zz.l.
Faringealne invaginacije rastu medijalno i kaudalno formirajuéi timofaringealne
duktuse. Epitelnom proliferacijom formiraju se timofaringealne trake koje se
donjim delovima spajaju u sredini gornjeg prednjeg medijastinuma. Ako delovi
timusnog primordijalnog tkiva zaostanu duz puta migracije formirace se ektopicni,
preciznije aberantni, vratni timus. On moze biti cisti¢no izmenjen (U oko 70%
kod de¢aka i mnogo &esce sa leve strane. Cetvrtina cista se nalazi sa desne strane, a
7% u srednjoj liniji. Ciste vratnog timusa nalaze se ispred i unutra od SCM miSsic¢a i
polovina njih se Siri prema medijastinumu. Usled infekcije 1 hemoragije rastu i daju
simptome kompresije na okolne organe. Obi¢no se pomeraju pri disanju 1 Sire pri
Valsalva manevru. Dijagnosticke metode izbora su UZ i MR. Lecenje je hirursko.
Neophodno je sauvati normalan timus zbog njegove vaznosti za Celijski imunitet
[50,221].

Poseban entitet je pojava potkoznog tumora na donjem Kraju prednje strane
vrata koji se pojavljuje pri Valsalva manevru. To je gornja hernijacija normalno
polozenog medijastinalnog timusa koji se zbog oslabljenog potpornog vezivnog
tkiva pojavljuje u vratu. Pojava je ces¢a kod odojcadi. Retko daje simptome
kompresije na traheju [50].

Pri Valsalva manevru diferencijalno dijagnosticki u vratu se mogu
prezentovati i laringocele i flebektazije. Sakularna dilatacija vazduhom apendiksa
laringealnog ventrikula paragloticno dovodi do pojave unutrasnje laringocele.
Protruzija kroz tirohioidnu membranu na bo¢nu stranu dovodi do pojave spoljasnje
laringocele. Na vratu pri povecanju intratorakalnog pritiska moze do¢i do dilatacije
vene jugularis interne. Rede se uz PSLV vida dilatacija prednje jugularne vene.
Postavljanju dijagnoze pomaze UZ pregled, eventualno MR [50,222].
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U.11-1.10. Teratom

Teratomi su nastali od sva tri klicina lista tokom drugog trimestra trudnoce
kao tumor prednje, a rede bocne strane vrata. Teratomi se javljaju u 1 na 4000
zivorodene dece i oko 10% je lokalizovano na glavi vratu. U literaturi je opisano
nesto preko 300 cervikalnih teratoma. Prenatalno veliki teratomi vrata dovode do
polihidramniona. Veli¢inom 1 lokalizacijom mogu da dovedu do kompresije aero-
digestivnih puteva [50]. Kada teratom poti¢e iz tiroidne zlezde izmeSanost
Zlezdanog i1 tumorskog tkiva i postojanje fibrozne pseudokapsule, na histoloskom
pregledu, dokaz je da nije doslo do sekundarne infiltracije zlezde tumorom [223].
Struktura teratoma je solidno-multicisti¢na. Najcesce su benigne prirode [50].

U.11-2. Stecena oboljenja PSLV

Stecena oboljenja nastaju u kasnijem uzrastu i naj¢eS¢e su lokalizovana
potkozno ili dublje u mekim tkivima vrata. Najcesc¢e oboljenje su uvecani limfni
¢vorovi. Od 800 limfnih ¢vorova na telu coveka 300 se nalazi na vratu. Ovaj
podatak i blizina pocetka aerodigestivnog puta uslovljavaju ¢esto uvecanje limfnih
¢vorova koje uzrokuju uglavnom virusne i bakterijske infekcije. Ovo je posebno
karakteristicno za rani deCiji uzrast. U odnosu na odrasle, kod dece je rede
metastatsko uvecanje limfnih ¢vorova na vratu.

Oboljenja Stitaste zlezde po tipu infekcija, funkcionalnog uvecanja ili
postojanja cista i tumora su slede¢i po ucestalosti u ovoj regiji. 1zolovano uvecani
piramidni lobus Stitaste Zlezde prati srednju liniju vrata.

Benigni tumori (lipom, neurofibrom, pilomatriksom, hondrom, eozinofilni
granulom, granulom oko stranog tela i dr), kao i maligni tumori (rabdomiosarkom,
sinovijalni sarkom) opisani su sa predominantnom lokalizacijom oko srednje linije
vrata [25,45,191,224].

U.lll - REZULTATI LECENJA UROPENIH ANOMALIJA I OBOLJENJA
PSLV ODREDIVANJEM TACNOSTI U POSTAVLJANJU DIJAGNOZA

Rezultati hirurS§kog leCenja analiziraju se kroz postignutu anatomsku
restituciju, estetski i funkcionalni rezultat ili postojanje komplikacija i recidiva.

Rede se wuspeSnost operativnog lecenja prikazuje analizom tacnosti
postavljenih preoperativnih, a posebno intraoperativnih dijagnoza. Zbog malog
broja bolesnika sa UR-N, osim uopstenog zakljuc¢ka da se gresi kod postavljanja
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primarne dijagnoze, nema objavljene studije koja je statistickim metodama ovo i
obradila. Analize se poslednjih godina usmeravaju na ta¢nost u postavljanju
preoperativne dijagnoze u zavisnosti od primenjenih dijagnostickih metoda. Postoje
takve analize i za anomalije i oboljenja vrata u de¢ijem uzrastu. Tako se u analizu
leCenja uvode poznati statisti¢ki dijagnosticki testovi: senzitivnost (Sn), specifi¢nost
(Sp), pozitivna predvidaju¢a vrednost (PPV), negativna predvidajuca vrednost
(NPV), stepen verovatnoc¢e (LR) i drugi. Preoperativne i patohistoloske dijagnoze
unose se brojcano u standardne tablice kontingencije 2x2 [195,225-232]. Danski
autori u svom radu iz 2012. godine naglasavaju da oni prvi objavljuju PPV
preoperativne dijagnoze anomalija z.1. [231]. Sli¢no prikazivanje detaljne statisticke
analize preciznosti pojedinih dijagnostickih metoda i uspesnosti u postavljanju
dijagnoza i le¢enja anomalija i oboljenja PSLV objavljuje se u literaturi tek u
poslednjih par godina [195,226-228,230,233]. Tako su korejski autori na osnovu
uporedivanja rezultata, i niske vrednosti Sn i PPV zakljucili da KT i FNA citologija
nisu precizni u diferenciranju TGDC od drugih anomalija PSLV i da ih ne treba
rutinski koristiti kao dijagnosticke metode pre operacije [195,227,228]. Zbog istog
broja tacnih i lazno pozitivnih dijagnoza i cetvrtine lazno negativnih dijagnoza
TGDC kori$¢enjem UZ autori rada zakljucili su da su moguénosti ove dijagnosticke
metode ogranic¢ene [233]. Drugi autori su pokazali da je ultrazvu¢na dijagnoza bila
potvrdena u samo dve trecine bolesnika sa TGDC (PPV =66.1%). Pregled UZ je
kod 84% bolesnika opravdao indikaciju za operativno leCenje. Analizom ovih
rezultata autori su zakljucili korist UZ u proceni koje promene u PSLV treba
operisati, a koje ne. Potvrda neophodnosti dubiozne analize rezultata su i opre¢na
zakljucivanja autora iz istog odeljenja oko 10 godina ranije. Tada je posle manje
detaljne analize zaklju¢eno da je u 95% bolesnika potvrdena UZ preoperativna
dijagnoza TGDC $to favorizuje ovu dijagnosticku metodu kao suverenu [226,229].
Moguce reSenje dileme koja je preoperativna dijagnosti¢ka procedura najpreciznija
u postavljanju preoperativne dijagnoze TGDC dali su hirurzi iz San Franciska
analizom primene UZ, KT i MR. Veliki doprinos daljem razvijanju metoda analize
rezultata autori su dali prikazom nacina kako se doslo do resenja, primenjujuci
dosta dijagnostic¢kih testova, I izbora validnih statistickih analiza. Zaklju¢ak da je
UZ precizniji od KT i MR u postavljanju dijagnoze TGDC je ozvani€io njegovu
primenu pored ve¢ poznatih prednosti zbog lakSeg izvodenja, nepostojanja zracenja,
nize cene i dr. [230].

Nazalost, zbog male incidence anomalije tipa UR-N vrata sve ove testove nije
bilo moguce primeniti u analizi leCenja ovih bolesnika.

Od znacaja za istorijski razvoj analize rezultata hirurS§kog leCenja dece sa
urodenim anomalijama PSLV je rad Knighta i saradnika iz davne 1983. godine. Oni
su analizirali preciznost u postavljanju dijagnoze tumorskih formacija (ciste, solidni
tumori, zapaljenski otoci) u PSLV bolesnika kojima je dijagnoza postavljana samo
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na osnovu anamneze i fizikalnog pregleda. Po njima tacnost preoperativne
dijagnoze je 61% za 146 dece koje su u desetogodiSnjem periodu operisala 28
hirurga. Intraoperativna dijagnoza, ili kako je oni zovu hirurgova postoperativna,
bila je ta¢na u 83% bolesnika. Ta¢nost patohistoloske dijagnoze je 98%. U cilju
poboljSanja tacnosti preoperativne dijagnoze na oko 80%, cak i1 za lekare sa malo
klinickog iskustva, predlaze se matematicka obrada ranije poznatih podataka u
posebno razvijenoj kvantitativnoj statistickoj metodi zvanoj Bayesova teorema.
Primarna dijagnoza je procentualna zastupljenost odredene anomalije ili oboljenja u
vecéoj seriji bolesnika, a na koju se prvo pomisli bez uzimanja anamneze i uradenog
fizikalnog pregleda. Ove inicijalne, ponudene, mogucnosti nazivaju se primarnom
verovatno¢om. Kada hirurg uzme anamnezu i uradi fizikalni pregled on povecava
izglede za tacnost dijagnoze. Modifikovane moguénosti dobijene dodatnim
informacijama iz anamneze 1 klinickog pregleda i obradene primenom Bayesove
teoreme postaju konacna verovatnoca. Procentualna zastupljenost ili verovatnoca
dogadanja za bolesti iste regije, koja se Kkoristi u obradi Bayesovom teoremom,
dobijaju se iz obrade rezultata neke velike serije bolesnika, a najbolje, iz iste
bolnice u predhodnom periodu.

U cilju povecanja tacnosti intraoperativne dijagnoze autori su napravili i
algoritam u toku operacije za lecenje dece sa tumorskim formacijama u PSLV.
Kljuéno je da autori predlazu punkciju cista nejasnog porekla u cilju izbegavanja
ekscizije ektopicne Stitaste zlezde i resekcije tela hioidne kosti. Ako se aspiracijom
ne dobije mukoidni sadrzaj, karakteristiCan za TGDC, potrebno je prese¢i takvu
formaciju in situ. Deo tkiva sumnjivog na tiroidno treba poslati na ex tempore
pregled.

Za tacnost u postavljanju konacne dijagnoze znacajno je precizno planiranje 1
analiza dijagnostickih procedura pre operacije [60].

Za period od 15 godina lece¢i 318 dece sa kongenitalnim anomalijama (ciste,
fistule i rascep vrata) i drugim oboljenjima lokalizovanim oko prednje srednje linije
vrata autori iz Decje hirurSke klinike u Berlinu postavili su pogre$nu preoperativnu
dijagnozu kod 69 dece (21,9%). Autori su dali shemu u slici najvece verovatnoée za
pojavljivanje urodenih anomalija i oboljenja prema lokalizaciji [61].

Grupa autora iz Filadelfije je 1988. godine analizirala 445 bolesnika uzrasta
do 21 godine, operisanih u petogodi$njem periodu od tumorskih formacija vrata. U
studiju su bila uklju¢ena deca sa kongenitalnim anomalijama, inflamiranim i
neinflamiranim benignim lezijama, benignim i malignim tumorima svih regiona
vrata. TaCna preoperativna dijagnoza postavljena je kod 271 bolesnika ili kod 61%.
Za 97 bolesnika sa TGDC, ta¢na preoperativna dijagnoza bila je kod njih 70%
[234].
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U.IV — REZULTATI OPERATIVNOG LECENJA RASCEPA | NABORA PSLV

Osnovna mera za uspeSnost svake izvedene operacije je potpuno uklanjanje
patolosSkog tkiva 1 reSavanje funkcionalnog 1 estetskog problema. Zarastanje koze sa
mekim tkivima ispod nje, posle hirur§ke intevencije, moze da rezultuje u Sirokom
spektru oziljaka, od jedva vidljive linije do raznih tipova abnormalnih oZiljaka. Oni
mogu da izazovu funkcionalne, estetske i psihi¢ke posledice operisanom bolesniku
[235]. Pokretljivost vrata omogucéava glavi fleksiju, ekstenziju, rotaciju i lateralnu
fleksiju. U estetskom pogledu vrata ugao koji grade podbradna regija sa njegovom
prednjoj stranom, oznacen kao cervikomentalni ugao, krucijalna je tacka. [236].
UspesSnost operacija na prednjoj strani vrata moze se meriti velicinom ekstenzije
glave 1 vrata i odredivanjem CMU. Mogu se porediti dobijene veli¢ine pre 1 posle
operacije ili poredenjem posleoperativnog nalaza sa vrednostima kontrolne grupe.
Kao i za sve operacije, gde postoji rez na kozi, oziljak sa svojim karakteristikama
delom uti¢e na procenu uspesnosti operacije.

Cervikomentalni ugao zaklapaju linije koje prate najprominentniji deo srednje
linije podbradne regije i prednje strane vrata. Vrh ugla se nalazi na prednjoj ivici
hioidne kosti. Merenje se vrsi na standardizovanoj profilnoj fotografiji glave i vrata
na papiru ili u digitalnoj formi. U nama dostupnoj literaturi nema analiza vrednosti
CMU kod dece. Cervikomentalni ugao odreduje se kod odraslih kao mera
uspesnosti estetskih operacija na vratu [237]. 1z ovog razloga radena su merenja
ugla i u opstoj populaciji. Tako, CMU kod mladih odraslih osoba ima vrednost
prose¢no od 90° do 120°i malo je veéi kod osoba zenskog pola [236,238,239].

Veli¢ina ekstenzije glave i vrata ili dorzifleksija moZe se meriti na viSe nacina.
Distanca izmedu gornje ivice sternuma i vrha brade (sternomentalna distance), pri
maksimalnoj ekstenziji, izraZzena u jedinici mere sluzi za poredenje. Odredivanjem
cervikomentalnog ugla pri maksimalnoj ekstenziji glave pre i posle operacije dobija
se razlika kao mera uspesnosti operacije [240,241].

U ocenjivanju oziljka treba znati prirodan tok njegovog stvaranja i sazrevanja.
Posle lezije mekih tkiva vrata hirurSkom intervencijom process zarastanja rane
prolazi kroz faze inflamacije, proliferacije i remodelacije. Oziljak na kozi razvija se
kod svake povrede derma 6-8 nedelja posle epitelizacije rane, a sazreva u periodu
od 6 do 18 meseci. Kod dece vreme sazrevanja oziljka moze da se produzi i do
cetiri godine od operacije ili povrede [235,242].

Potpuna procena oziljka mora da uklju¢i tri razliCite dimenzije: fizicke
karakteristike, estetski izgled i simptome koje ima operisani ili povredeni [235].
Svaka skala mora da postuje kljuéne principe: valjanost, doslednost, pouzdanost i
korisnost [243]. Na oziljku se posmatraju njegova osnovne karakteristike: boja
uzrokovana krvnim sudovima (vaskularnost) i koli¢inom pigmenta melanina u kozi
(pigmentacija), visina odnosno debljina, mekoca ili elasti¢nost, tekstura odnosno
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reljefnost 1 veliCina povrSine. Od simptoma koje bolesnik ima posmatraju se svrab 1
bol. lako postoji opisanih 12 skala, i najmanje cCetiri modifikacije dve skale,
nazalost ne postoji ona koja zadovoljava na najbolji nacin sve neophodne
kriterijume. Dve skale, Vankuverska skala i Skala u kojoj ispitivac (hirurg, lekar ili
osoba van medicinske struke) i pacijent procenjuju oziljak najviSe se primenjuju.
Skala u kojoj ucestvuje lekar i pacijent je najsveobuhvatnija [244].

U.V-1. Urodene anomalije izvan PSLV

Lateralne ciste, sinusi, fistule i kozno-hrskavicavi izrastaji vrata branhiogenog
porekla po svojoj bliskoj embriopatogenezi, blizini srednjoj liniji 1 ucestalosti su
medu prvima u razmatranju diferencijalne dijagnoze anomalija PSLV [245].

Za urodene anomalije bo¢ne strane vrata smatraju se sve one anomalije koje
po embrionalnom poreklu ili lokalizaciji pripadaju uglavnom boc¢nom, ali 1
delovima prednjeg regiona vrata. U svakodnevnoj klinickoj praksi svi procesi van
PSLV oznacéavaju se da pripadaju bo¢noj strani vrata. Tako se otvori sinusa i fistula
poreklom II Z.1. i koZno-hrskavicavi izrastaji nalaze na donjem delu prednje ivice
SCM misica, §to je granica prednjeg i bocnog predela vrata. Ciste porekla istog
Zdrelnog luka nalaze se u gornjem delu vrata ispod 1 ispred SCM miSica. Ciste
nastale od III i IV zl. otkrivaju se skoro uvek uz levi rezanj tiroidne zlezde.
Anomalije I z.1. mogu biti lokalizovane u submandibularnoj regiji. Urodeni otvori
na kozi vrata branhiogenog porekla nalaze se znacajno dalje od srednje linije i
pravac njihovih kanala je usmeren ka spoljasnjem slusnom hodniku, tonzilarnoj lozi
ili piriformnoj fosi [246,247]. Opisan je redak slu¢aj urodene fistule poreklom II z.1.
koja se pruzala od srednje linije u visini hioida do tonzilarne fose [248].
Branhiogene anomalije leCe se uglavnom hirurski. Ciste II z.1. mogu da se lece
sklerozacijama, a ciste III 1 IV Z.1. uspeSno se le¢e endoskopskom kauterizacijom
otvora sinusa ciste u piriformnoj fosi. Limfati¢ne malformacije, mikrocisticnog ili
makrocisti¢nog tipa, najéeS¢e zahvataju bo¢nu stranu vrata. Mogu se $iriti u svim
pravcima. Lece se veoma uspesno sklerozacijama, ¢ak i prenatalno [217-219].

Druge urodene anomalije bo¢ne strane vrata su od manjeg znaCaja za
potpunije izucavanje diferencijalne dijagnoze kongenitalnih anomalija PSL. Te
anomalije su: vaskularne anomalije, fibromatoza SCM miSi¢a, bocni pterigijum
vrata, kozne ciste,
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CILJ

1. Na osnovu analize klinickih prezentacija i patohistoloSkih nalaza dece operisane
od rascepa i nabora u srednjoj liniji vrata i drugih urodenih anomalija ove regije:

a) dati precizan opis varijanti (podtipova) rascepa vrata, ukljucujuci 1 udruzenost sa
drugim anomalijama.

b) uzimajuéi u obzir poznate Cinjenice iz embrionalnog razvica vrata objasniti

etiopatogenezu rascepa.

2. Odrediti optimalne procedure za dijagnozu urodenih anomalija prednje srednje

linije vrata.

3. Pokazati rezultate hirurSkog lecenja rascepa vrata primenom multiple ,,.Z”
plastike kvantitativnim ocenjivanjem:

- karakteristika oZiljka

- veli¢ine ekstenzije glave i vrata

- veli¢ine cervikomentalnog ugla.

Radna Hipoteza:

1. Urodeni rascep vrata u prednjoj srednjoj liniji, uklju¢ujuéi nabor kao podtip
rascepa, razlikuje se po klinickim i patohistoloskim karakteristikama, kao i nac¢inu
nastanka, od drugih urodenih anomalija ove regije (zaostaci tiroglosnog kanala i
Skrznih lukova, bronhogene i koZne ciste i1 sinusi, hamartom).

2. Operacija kojom se ekscidira celokupno patolosko tkivo i primeni
multipla,,Z”’plastika sa 4-10 koznih reznjeva u ranom uzrastu (drugi mesec zivota)

obezbeduje odli¢an funkcionalni rezultat i dobar estetski izgled vrata.
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MATERIJAL | METODE

M. | — Struktura analiziranih bolesnika sa urodenim anomalijama i
oboljenjima vrata

U radu su analizirani podaci za 11 bolesnika sa urodenim rascepom i naborom
prednje srednje linije vrata (UR i UN PSLV) operisanih u periodu od 12 godina, od
1. jula 1998. g. do 30. juna 2010. g. Oni su leCeni u Sluzbi za plasti¢nu 1
rekonstruktivnu hirurgiju i opekotine Klinike za dec¢ju hirurgiju Instituta za
zdravstvenu zadtitu majke i deteta Srbije ,Dr Vukan Cupi¢* (IMD) u Novom
Beogradu. U naSoj ustanovi lece se deca od rodenja do napunjenih 18 godina
Zivota, tako da je 1 starosna struktura bolesnika obradenih u ovoj studiji istovetna.

S obzirom da su analizirani bolesnici sa rascepom i naborom vrata rodeni sa
veoma retkom anomalijom, nepoznate incidence, studija je bila retrospektivna i
delom prospektivna. U toku zavrSavanja analize rezultata operisana su jo§ dva
bolesnika sa ovom anomalijom. Ova dva bolesnika razmatrana su u deskriptivnim
prikazima dece sa ovom raritetnom anomalijom, ali nisu uzeti u obzir prilikom
statisticke obrade rezultata.

U analiziranom dvanaestogodi$Snjem periodu ukupno je hirurski leceno 804
dece sa kongenitalnim anomalijama i steCenim oboljenjima vrata. Kongenitalne
anomalije imalo je 434 bolesnika, od kojih 240 sa lokalizacijom u PSLV.

Bolesnici sa kongenitalnim anomalija PSLV detaljno su obradeni u pogledu:
opisa tipa 1 lokalizacije anomalije, polne zastupljenosti, pocetka i trajanja
simptoma, primenjenih dijagnosti¢kih procedura, uzrasta u vreme operacije,
primenjene operativne tehnike, patohistoloSkog nalaza i ishoda lecenja.

Dvoje dece sa ektopijom Stitaste zlezde nije operisano. Pored ovo dvoje dece,
kod drugo dvoje dece sa istom anomalijom uradena je inciziona biopsija. Operisano
je jo§ 128 bolesnika sa urodenim anomalijama, cistama i fistulama, poreklom od
zaostalih delova tiroglosnog kanala.

Decu sa cistama i sinusima kao posledicama poremecaja u razvicu koze (75
bolesnika sa cistama i 3 sa sinusom) i bronhalnog stabla (5 bolesnika sa cistama i 3
sa sinusom) analizirali smo prema sli¢nosti u klinickom prezentovanju. Operisana
deca sa steCenim oboljenjima PSLV (40 bolesnika) analizirana su zbog
diferencijalno dijagnostickog znacaja prilikom postavljanja preoperativne i
intraoperativne dijagnoze.

S obzirom na to da se etiopatogenetski rascep i nabor vrata vezuju za
poremecaj u spajanju zdrelnih ili branhiogenih lukova u studiji je posebno obradeno
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111 bolesnika sa branhiogenim anomalijama. U opisu ovih bolesnika posebno su
isticanioni koji imaju retku varijantu ovih anomalija, kao i oni ¢ija mana moze pri
klinickom pregledu, zbog sli¢nosti, da se proglasi za anomaliju PSLV.
Upotpunjujuci pregled dece sa urodenim anomalijama vrata prikazani su i bolesnici
sa drugim manama koje su dominanto lokalizovane izvan PSLV.

M. I-1. Struktura analiziranih bolesnika prema specijalnosti hirurga koji su ih
le¢ili

U operativnom le¢enju analiziranih bolesnika ucestvovali su specijalisti decje
hirurgije, i to tri hirurga plasticara i grudni hirurg, kao i Cetiri specijalista za uvo,
grlo i nos.

Najveci broj dece sa urodenim anomalijama 1 oboljenjima vrata operisan je u
Sluzbi za plastinu 1 rekonstruktivnu hirurgiju i opekotine. Deca sa urodenim
rascepom 1 naborom vrata isklju¢ivo su lecCena u ovoj sluzbi.

Od 128 bolesnika koji su imali ciste i fistule porekla tiroglosnog kanala hirurzi
plasticari operisali su 77 (60,2 %) bolesnika, specijalisti ORL 29 (22,6 %), grudni
hirurg 20 (15,6 %) i po jednog bolesnika dva opsta decja hirurga (1,6 %).
Poremecaj razvica Stitaste Zlezde u smislu ektopije imalo je ¢etvoro analiziranih
hirur§kih bolesnika. Kod dvoje dece grudni hirurg je uradio biopsije. Za drugo
dvoje dece hirurg plasticar je nakon fizikalnog i UZ pregleda postavio sumnju na
ovu anomaliju $to je potvrdeno scintigrafijom.

Bolesnika operisanih od cista i sinusa koznog porekla bilo je 78, a sa
bronhogenom etiologijom 8 bolesnika. Na plasti¢noj hirurgiji operisano je 59 od 75
(78,7%) dece sa koznim cistama. Devetoro dece (12%) operisali su specijalisti za
ORL, grudni hirurg 6 (8%), a kardiohirurg, u vreme operacije sr¢ane mane, jedno
dete. Po jedno dete sa bronhogenom cistom i dermalnim sinusom operisao je grudni
hirurg. Preostalu decu sa ovim anomalijama i sve sa bronhogenim sinusom operisali
su hirurzi plasticari.

Troje dece rodeno sa teratomom, poreklom iz Stitaste zlezde i dominantno
lokalizovanim na prednjoj strani vrata, operisali su hirurzi plasticari.

U grupi dece sa urodenim anomalijama PSLV bilo je jo$ dvoje dece sa cistama
vratnog timusa (operator grudni hirurg), jedan bolesnik sa rabdomiomatoznim
mezenhimalnim hamartomom (operator hirurg plasticar) i pet bolesnika sa
vaskularnim anomalijama (hirurzi plasticari operatori ¢etvoro dece i grudni hirurg
jednog deteta).

Osim jednog bolesnika sa ekscidiranom metastazom u limfni ¢vor vrata
okultnog karcinoma Stitaste zlezde ostalu decu sa oboljenjima ove zlezde operisao
je decji grudni hirurg.

Od 15 dece operisane zbog uvecanog limfnog ¢vora u PSLV hirurzi plasticari
operisali su devet, a grudni hirurg i specijalisti ORL po tri bolesnika.
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Od dece sa kongenitalnim anomalijama izvan PSLV hirurzi plasti¢ari Su
minimalno invazivnim tehnikama (MIT) lecili decu sa limfaticnim malformacijama
i branhiogenim cistama poreklom II Z.l. Konzervativno leCenje ovih bolesnika
podrazumeva aspiraciju sadrzaja cista i1 njithovu sklerozaciju ubrizgavanjem leka
OK-432 (Picinabil®, Chugai Pharmaceutical Co., Tokio, Japan) od 0, mg (1 KE)
rastvorenim u 10 ili 20 ml fizioloSkog rastvora. Lek OK-432 je liofilizat dobijen
tretiranjem piogenog Streptokoka grupe A sa benzil penicilinom [217-219].
Radiolog je kao deo tima ucestvovao u leCenju neke dece sa limfatiénim
malformacijama kada su pod kontrolom UZ zaostale pojedinac¢ne ciste sklerozirane
ovim lekom. Na ovaj na¢in leceno je 27 bolesnika sa cistama na vratu primenjujuci
od jedne do maksimalno Cetiri intervencije u razmaku od 6 do 8 nedelja.

U timskom radu sa specijalistima ORL lecena su primenom MIT bolesnici sa
cistama poreklom III i IV zdrelnog Spaga. Kauterizaciju unutrasnjeg otvora sinusa
ovih cista u piriformnoj fosi sa elektrokauterom, argon plazmom ili CO2 laserom
izvodili su specijalisti za uvo, grlo i nos. Hirurzi plasticari su dijagnostikovali
anomaliju i po potrebi izvodili punkciju, inciziju i drenazu.

M. Il — Izvori podataka za analiziranje rezultata leCenja

U analizi rezultata osnovni izvori podataka bili su: protokoli prijema
bolesnika, istorijebolesti, izvestaji specijalista u konzilijarno-poliklinickoj sluzbi,
operativni i patohistoloski (PH) nalazi.

M. 11-1. Patohistoloske analize

U radu su analizirani PH izvestaji lekara specijalista iz Sluzbe za klinicku
patologiju nase ustanove. Primenjena su klasi¢na i specifi¢na bojenja preparata, a
po potrebi i imunohistohemijska bojenja. U analizi rezultata u svim slucajevima gde
se PH opis nije uklapao u klini¢ki nalaz, $to je kod nekih pacijenata potvrdila
pojava recidiva bolesti, izvrSena je revizija PH nalaza. Reviziju PH nalaza izvrSio
je najiskusniji decji patolog, nacelnik Sluzbe za klinicku patologiju, prim. dr sc.
med. SlaviSa Puri¢i¢. Revizija PH nalaza podrazumevala je upoznavanje patologa
sa, njemu do tada, nepoznatim klini¢kim podacima, izrada i pregled novih preparata
iz parafinskih blokova i dodatna klasicna i novouvedena imunohistohemijska
bojenja.

M. 11-2. RadioloSke analize

U analizi rezultata koriS¢eni su i izveStaji radiologa Sluzbe za klini¢ku
radiologiju naSe bolnice. Ovi izvestaji odnosili su se na opis klasi¢nih rendgen
snimaka glave 1 vrata, ultrazvu¢nih pregleda mekih tkiva vrata 1 snimaka
kompjuterizovanom tomografijom i magnetnom rezonancom. Kod veoma malog
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broja bolesnika neka od ovih ispitivanja uradena su u zdravstvenim ustanovama
odakle su oni upuceni na dalje lecenje u naSu kliniku.

M. 11-3. Dopunska ispitivanja i analize

U cilju utvrdivanja postojanja udruzenih urodenih anomalija pored nabrojanih
radioloSkih ispitivanja obavljena je konsultacija odgovaraju¢ih specijalista
pedijatrije koji su indikovali dopunska ispitivanja i analize (ultrazvuk: srca,
abdomena ili CNS; EKG; scintigrafija Stitaste Zlezde; nivo hormona Stitaste Zlezde
u krvi i dr.).

Specijalisti za uvo, grlo i nos naSe bolnice, pored klasi¢nog pregleda, koristili
su 1 fiberopticku faringolaringoskopiju u dijagnostikovanju sinusa fose piriformis i
isklju¢ivanju anomalija disajnih puteva.

M. 11l — Kriterijumi za postavljanje dijagnoze

Bolesnici su razvrstani po lokalizaciji urodenih anomalija 1 steCenih oboljenja
u odnosu na PSLV. Dijagnoza je bila zasnovana na klini¢kom izgledu, ultrazvu¢nim
1 radioloSkim ispitivanjima, patohistoloSkom izvestaju 1 embrionalnom poreklu
anomalije. U obradivanju podataka posebno su analizirani:
a) klini¢ka slika (u fizikalnom i radioloSkom pregledu postojanje: ciste, solidne
tumorske formacije, sinusa, fistule, fibrozne trake), prate¢i simptomi 1 klinic¢ki znaci
bolesti
b) precizna lokalizacija, pol, uzrast u kome se pojavila anomalija ili oboljenje,
trajanje simptoma, uzrast kada je dete operisano i ishod le¢enja
c¢) patohistoloski nalazi (vrsta epitela sinusa, fistula i cista; postojanje: tkiva Stitaste,
pljuvacnih i tubulo-alveolarnih Zlezda, snopova glatkih i popre¢no prugastih misica
I hrskavice).

M. 11l - UTVRPIVANJE TACNOSTI POSTAVLJANJA DIJAGNOZE

U cilju utvrdivanja poznavanja problematike diferencijalne dijagnoze
urodenih anomalija 1 oboljenja PSLV odredivana je ta¢nost u postavljanju uputne,
hirurgove radne (preoperativna) 1 intraoperativne dijagnoze 1 patohistoloSke
dijagnoze u odnosu na konacnu dijagnozu. Uputna dijagnoza odnosila se na
dijagnoze pedijatara i drugih specijalista koji su upucivali decu na dalje ispitivanje 1
leCenje u nasu ustanovu. Preoperativnu dijagnozu postavljao je hirurg nakon
dobijanja anamnestickih podataka, izvrSenog fizikalnog i po potrebi radioloskih
pregleda. Skoro sva deca, po protokolu ispitivanja, imala su UZ pregled vrata.
Intraoperativnu dijagnozu postavlja hirurg, tokom i na kraju operacije, i upisuje
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je u operativni izvestaj kao i na uputu za PH pregled. Patohistoloska dijagnoza
predstavlja izvesStaj patologa dobijen nekoliko dana posle operacije. Kona¢na
dijagnoza je klini¢ki jasna dijagnoza i bez PH nalaza, postojeca ili revidirana PH
dijagnoza. Revizija PH nalaza uradena je u slede¢im slu€ajevima: 1) kada postojeci
PH izvestaj nije bio u skladu sa detaljnim anamnestickim 1 klini¢kim podacima i
radioloskim rezultatima, odnosno kada ovi podaci nisu bili dostupni patologu, 2)
kada je kroz posleoperativni period pracenja bolesnika doSlo do neke promene, na
primer pojave recidiva, pa se nova PH dijagnoza razlikovala od prethodne i 3) kada
su ponovnim pregledanjem preparata retkih anomalija uvedena nova, pre svega,
imunohistohemijska bojenja.

Tac¢nost u postavljanju dijagnoza analizirana je za grupe anomalija koje su
slicne u klinickom izledu, a nekada 1 pri ultrazvu¢nom pregledu.Tako su
uporedivani bolesnici sa urodenim rascepom i naborom PSLV sa Sestoro operisane
dece sa sinusima u kozi suprasternalne regije 1 sa onim bolesnikom koji je imao
kozni izrastaj submentalno, a histoloski je opisan kao RMH.

Potkozne cisti¢ne formacije PSLV (TGDC, dermoidne i bronhogene ciste)
uporedivane su medusobno 1 sa solidnim formacijama tipa ektopi¢na Stitaste zlezda
1 uvecani limfni ¢vor. Ove promene nekada je, pored fizikalnog pregleda, teSko
razlikovati i UZ.

Uputne, preoperativne 1 intraoperativne dijagnoze ¢esto su sadrZzavale u nazivu
opste 1 deskriptivne patoloske izraze, a ne jasnu i odredenu dijagnozu neke urodene
anomalije ili oboljenja. Naziv tumor koris¢en je za solidne rede cisti¢ne formacije.
Dijagnoza cystis ili tumor cysticum odnosila se na dominantno cisti¢ne lezije.

U studiji su odredivani senzitivnost (Sn) 1 pozitivna predvidajuc¢a vrednost
(PPV) postavljenih dijagnoza za svaku od analiziranih anomalija i oboljenja
pojedinacno i za sve njih zajedno. Tako su izracunavane pojedinacna ili specificna
Sn i PPV i ukupna Sn i PPV. Analiza dobijenih vrednosti podrazumevala je
uporedivanje senzitivnosti za pojedinaéne dijagnoze i za sve dijagnoze ukupno.
Pozitivna prediktivna (predvidajucéa) vrednost (PPV) predstavlja ta¢nost dijagnoze
u procentima na putu od uputne do konacne dobijen odnosom broja ta¢nih
dijagnoza sa ukupnim brojem istih dijagnoza datih na nekoj od ,etapa
dijagnostickog puta”. Na drugi nacin reCeno to je odnos tacno postavljenih
dijagnoza sa zbirom tac¢nih i lazno pozitivno postavljenih dijagnoza. Senzitivnost
(Sn) je dobijena odnosom broja ta¢nih dijagnoza na nekoj od dijagnostickih etapa
(uputna dijagnoza na prijemu, hirurgova preoperativna i intraoperativna i patoloska
dijagnoza) prema broju konac¢nih dijagnoza za svaku pojedinacnu anomaliju ili
oboljenje. Na drugi nacin reéeno to je odnos ta¢no postavljenih dijagnoza sa
kona¢nim dijagnozama. Kona¢ne dijagnoze predstavljaju zbir tacnih 1 lazno
negativnih dijagnoza. Ukupna senzitivnost je odnos svih bolesnika sa ta¢no
postavljenim dijagnozama sa konac¢nim dijagnozama tj.ukupnim brojem bolesnika
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koji imaju analizirane anomalije i oboljenja [60,225,226,230,231,233].

M. IV = NACINI HIRURSKOG RESAVANJA RASCEPA | NABORA PSLV

Deca sa rascepom i naborom vrata operisana su primenom najzastupljenije
operativne tehnike opisane u strucnoj literaturi. Operacija se sastoji od elipti¢ne
ekscizije celokupnog patoloskog tkiva 1 reSavanju nastalog defekta sa
produzavanjem koze prednje strane vrata primenom multiple ,,Z” plastike sa 4-10
trouglastih koznih reznjeva. Kod jedne bolesnice rascep sa potkoznom fibroznom
bridom reSen je dodavanjem poprecne submentalne incizije na ,,Z” plastiku sa 4
reznja u donjem delu vrata. Kod druge bolesnice sa recidivom nabora incizije su
izvede po oziljcima od jednostavne ,,Z” plastike u gornjem delu vrata i poprecne
incizije suprasternalno.

M.V — ANALIZA REZULTATA OPERACIJE BOLESNIKA SAUR i UN PSLV

Rezultati operacija dece sa rascepom i naborom vrata analizirani su u pogledu
karakteristika oziljaka, veli¢ine cervikomentalnog ugla i ekstenzije glave i vrata.
Odgovarajuce veliCine i1 ocene odredivane su najranije 6 meseci od operacije. Ovo
se smatra najkra¢im periodom za maturaciju oZiljaka 1 procenu efektivnosti
primenjenih preventivnih 1 terapijskih mera protiv stvaranja grubih oziljaka i
funkcionalnih poremec¢aja. Dvoje dece imalo je 6 meseci posleoperativni period
pracenja, a preostalih 9 operisanih bolesnika kontrolisani su od dve do deset godina.
Ispitanici su u vreme procene rezultata operacije bili uzrasta od 7,5 meseci do 18
godina.

M. V-1. Merenje velic¢ine cervikomentalnog ugla

Cervikomentalni ugao, izrazen u stepenima, odredivan je uglomerom na
standardnoj fotografiji profila glave i vrata operisanog deteta odStampanoj na
papiru. Vrh CMU je u subcervikalnoj tacki vrata koja odgovara spoju podbradne
(submentalne) regije 1 prednje strane (linije) vrata. Ugao ¢ini presek dve linije u
visini tela podjezi¢ne kosti. Jedna linija je tangenta na submentalnu regiju i ona
spaja subcervikalnu tacku i najnizu tac¢ku mekih tkiva podbradne regije. Druga
linija je tangenta na prednju stranu vrata i ona spaja najprominentniji deo prednje
strane vrata i subcervikalnu tacku. Fotografisanje dece obavljano je digitalnim
fotoaparatom Canon tip G 10, Japan, od 15 MP, po potrebi sa ,,macro lite” blicom.
Deca su fotografisana iz profila u neutralnom polozaju glave i vrata. Glava se
nalazila u horizontalnoj tzv. Frankfurtskoj ravni gde su gornji kraj otvora
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spoljasnjeg slusnog hodnika 1 donja ivica orbite tj. donja ivica donjeg kapka u liniji
koja je pod uglom od 90" prema vertikali [248,249]. Za dobijanje fotografija sa
odgovaraju¢im polozajem glave koriS¢ena je vaga za merenje telesne mase sa
visinometrom. Deca su fotografisana u stojecem stavu dodirujuci petama, ledima i
potiljkom fiksiran vertikalni stub dok je na glavu u Frankfurtskoj ravni spustena
horizontalna pokretna letvica.

M. V-2. Merenje velicine ekstenzije glave i vrata

Velic¢ina ekstenzije glave i vrata (EKV), izrazena u milimetrima, merena je
savitljivom numerisanom trakom u sede¢em poloZaju deteta. Pri maksimalnom
zabacivanju glave unazad merila se duzina od donje ivice donje vilice u srednjoj
liniji brade do gornje ivice grudne kosti.

M. V-3. Skala za procenu karakteristika oZiljaka

Oziljei su bili procenjivani na osnovu Skale za procenu ozZiljka od strane
posmatraca (istrazivac) i pacijenta (engl. Patient and observer scar assessment
scale). Obrasci upitnika za hirurga, operisanu decu i njihove roditelje, kao i
definisanje termina kori§¢enih u skali nalaze se u prilozima. Ova skala od strane
hirurga (istraziva¢ ili posmatraf) procenjuje sledeCe karakteristike oziljka:
prokrvljenost, pigmentaciju, debljinu, reljefnost, tvrdocu (elasti¢nost) 1 povrsinu,
brojcano od 1 do 10 (prilog P-3, prilog P-5). Operisano dete, starije od 10 godina, i
roditelji procenjuju sledece karakteristike oziljka: bolnost, svrab, boju, tvrdocu
(elasti¢nost), debljinu i reljefnost, brojcano od 1 do 10 (prilog P-4, prilog P-5).
Najniza broj¢ana ocena odgovara izgledu normalne koze, odsustvu simptoma t;.
neuoCljivom 1ili jedva uocCljivom ozZiljku. NajviSa ocena odgovara najloSijem
mogucem izgledu oziljka i veoma izrazenim simptomima [172]. Procenu izgleda
oziljka dali su istrazivac, dec¢ji hirurg plasticar i lekar na specijalizaciji iz decje
hirurgije iz naSe bolnice, oba roditelja, i bolesnici u zavisnosti od uzrasta i
spremnosti za saradnju. Ocenjivanje oziljka od strane operisanog deteta za koje smo
procenili da je uradeno pod sugestijom roditelja nismo analizirali.

S obzirom da se analizira 6 karakteristika oziljka zbir ocena po ocenjivacu je
minimalno 6, a maksimalno 60. Minimalan zbir odgovara oziljku koji je potpuno
sli¢an 1ili isti okolnoj normalnoj koZi. Idealizovano, ovo je stanje kao da bolesnik
nije ni operisan. Maksimalan zbir ocena odgovara najlosijem moguc¢em oziljku po
izgledu i teZini simptoma.

U cilju uporedivanja rezultata ocenjivanja oziljaka napravili smo njihovu
gradaciju u odlicne, zadovoljavajuce i nezadovoljavajuce oziljke. Odli¢an oziljak je
jedva uocljiv 1 stvara male smetnje operisanom. Zadovoljavajuéi je onaj oziljak koji
je uocljiv na prvi pogled i daje manje tegoba u fazi sazrevanja, a nezadovoljavajuci
oziljak je veoma upadljiv i moze biti tvrd, Sirok i debeo, i znacajno boli i svrbi.

56



Izrazeno brojc¢ano Skala gradacije opStih karakteristika oZziljaka (zbir ocena
jednog ocenjivaca) izgleda ovako:
- odlic¢an: zbir ocena 0d6 dol12
- zadovoljavajuéi: zbir ocena 0d13 do 18
- nezadovoljavajudi: zbir ocena A19.

M. VI - FORMIRANJE GRUPA BOLESNIKA OPERISANIH OD
UR-N PSLV I GRUPA ZA POREDENJE

U nasoj ustanovi operisano je 7 bolesnika sa urodenim rascepom 1 Cetiri Sa
naborom prednje srednje linije vrata u analiziranom periodu od 12 godina.Bilo je
128 dece operisane od cista i fistula porekla tiroglosnog kanala.

Od 11 dece sa rascepom i naborom vrata prema priblizno istom uzrastu,
telesnoj masi i visini mogle su se formirati dve grupe od po tri bolesnika. U vreme
analize rezultata jedna grupa bolesnika bila je uzrasta oko tri godine, a druga oko 8
godina.

Grupe za poredenje u pogledu karakteristika oZziljaka 1 veli¢ine CMU 1 EGV
¢inile su 2 grupe dece operisane zbog ciste ili fistule poreklom od tiroglosnog
kanala. U vreme procenjivanja rezultata operacije grupa uzrasta oko 3 godine imala
je tri operisana deteta. Grupa ispitanika starosti oko 8 godina imala je 10 bolesnika.
Deca iz ove dve grupe bolesnika imale su priblizno istu telesnu masu i visinu kao
deca iz odgovarajucih grupa sa rascepom i naborom vrata.

U poredenju samo karakteristika oziljka grupu dece sa rascepom i1 naborom
vrata Cinilo je svih 11 operisanih, a grupu dece sa tiroglosnim cistama i fistulama 30
operisane dece razli¢itog uzrasta.

Kontrolna grupa neoperisanih su zdrava deca i ona bez anomalija i oboljenja
koja mogu da dovedu do estetskih i funkcionalnih poremecaja na vratu. Oni su
pribliznog uzrasta, telesne mase i visine kao i analizirane grupe operisane dece.
Deca za kontrolne grupe nasumice su izabrana od dece koja su dosla na pregled u
naSu bolnicu zbog koznih tumora, preponske kile, nespustenih testisi, adhezija
prepucijuma, $to su najcesS¢i razlozi za pregled de¢jeg hirurga. Kontrolnu grupu
uzrasta oko 3 godine ¢inilo je desetoro neoperisane dece. Kontrolna grupa uzrasta
oko 8 godina imala je tridesetoro dece. Deci iz kontrolnih grupa odredivan je CMU
i veli¢ina EGV.

Rezultati analiziranih bolesnika sa rascepom i naborom vrata iz naSe studije
uporedeni su i1 sa odgovaraju¢im podacima do sada pregledno i1 pojedinacno
opisanih bolesnika a operisanih od ove iste retke anomalije. Za analizu rezultata
drugih autora koriSc¢ena je dostupna i validna literatura na engleskom, francuskom,
nemackom, Spanskom i portugalskom i drugim jezicima.
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M. VII — Saglasnost za u¢estvovanje u ispitivanju

Deca iznad 15 godina i roditelji dece do 18 godina starosti, koji su operisani
od rascepa vrata i anomalija porekla tiroglosnog kanala, i roditelji dece iz
kontrolnith grupa potpisali su saglasnost za ucestvovanje u istraZzivanju. Obrasci
saglasnosti za ucestvovanje u istrazivanju dati su u prilogu (prilog P-1, prilog P-2).

M. VIII — Osnovne metode statisticke obrade podataka

Od bazi¢ne (deskriptivne) statistike izraCunavane su srednje vrednosti i
standardne devijacije, minimalne i maksimalne vrednosti pra¢enih parametara.
Takode, odredivane su i frekvencije pojedinih obelezja unutar svih ispitivanih grupa
ispitanika.

Razlika distribucija frekvencija pojedinih obelezja izmedu ispitivanih grupa
odredivana je, u zavisnosti od broja pojedinagnih frekvencija, primenom X?-testa ili
primenom Kolmogorov-Smirnov testa.

U odnosu na statisticku raspodelu numerickih varijabli (normalnost
raspodele), (provera primenom Leven-ovog testa homogenosti varijanse), koriséeni
su parametarski ili neparametarski testovi za procenu razlika unutar i izmedu grupa
(Studentov t-test, Mann-Whitney test, Wilcoxon-ov test).

Pocetni stepen statisticke znacajnosti utvrden je na nivou p<0,05.

Obrada podataka izvrSena je pomocu komercijalnog statistickog softvera za
PC racunare (Stat for Windows, R 4.5, StatSoft, Inc, 1993, SAD) 1 statistickog
programa SPSS za Windows 10.5 (SPSS Inc.,Chicago, Ill. USA).
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REZULTATI

Od 1.7.1998. do 30.6.2010. godine, u periodu od 12 godina, u Klinici za decju
hirurgiju Instituta za zdravstvenu zastitu majke i deteta Srbije ,,Dr Vukan Cupi¢“ u
Novom Beogradu hirurzi plasti¢ari, grudni hirurg i specijalisti za bolesti uva, grla i
nosa operisali su i minimalno invazivnim tehnikama (MIT) lecili 804 dece od
urodenih anomalija i drugih oboljenja na vratu.

R.l — Distribucija bolesnika sa urodenim anomalija i oboljenjima na vratu

Distribucija 804 dece sa urodenim anomalijama i oboljenjima vrata prema
lokalizaciji procesa u odnosu na prednju srednju liniju (PSLV), etiopatogenezi
(urodenost ili ste€enost) 1 u zavisnosti od nacina lecenja prikazana je na grafikonu

R-1.
l 804 '
764 40 izst:n 260 ur(?dggne S10
OPipH OP i pH-ne PSLY PSLV anomalije steceno
194
izﬁi 218 2 iz:\glin 330 urolggne 40 urgggne L
PSLV PSLV steceno - steceno - anomalije
PSLV PSLV anomalije anomalije izvan PSLV
|40 u 2 | 38 | | 238 |38
steceno urodeno urodeno OPipH OP i pH-ne
238 a 0 i 0 || 2 || 156
urodeno steceno steceno OP i pH-ne OPipH

Grafikon R-1. Distribucija bolesnika sa urodenim anomalijama i oboljenjima vrata.
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R.I-1. Distribucija bolesnika prema lokalizaciji (u odnosu na PSLV)

Od sve lecene dece 280 ili 34,8% imalo je urodenu anomaliju ili oboljenje
lokalizovano u PSLV, a preostalih 524 (65,2%) izvan ove regije. Grafikon 2.
prikazuje proporcije leCene dece u odnosu na ove dve lokalizacije na vratu.

Od 280 dece sa patoloskim procesom u PSLV 240 bolesnika imalo je
embrionalnu patogenezu tj. urodene anomalije. SteCena oboljenja, operativno
lecena, imalo je 40 bolesnika (grafikon R-2).

B izvan PSLV
240 B pPSLV
o i
(65%) (35%) B anomalije PSLV
[] oboljenja PSLV
40
(14%)

Grafikon R-2. Ukupan broj i procentni odnos bolesnika sa lezijama na vratu u odnosu na PSLV i
distribucija dece sa urodenim anomalijama i stecenim oboljenjima PSLV.

R.1-2. Distribucija bolesnika prema etiopatogenezi (urodenost ili ste¢enost)

Od 804 bolesnika sa lezijama na vratu, 434 (54%) bolesnika bilo je sa
dijagnozom urodene anomalije. Preostalih 370 (46%) bolesnika imalo je neko od
steCenih oboljenja potvrdenih PH analizom. Bolesnici sa urodenim anomalijima
rasporedene su: 240 u PSLV i 194 izvan ove linije (grafikon R-3).

240 B urodene anomalije

434 (55%) | [ stecena oboljenja

(54%)

370
(46%)
194 B urodene anomalije PSLV

(45%) | @ urodene anomalije izvan PSLV

Grafikon R-3. Ukupan broj i procentni odnos bolesnika lecenih od urodenih anomalija i
stecenih oboljenja vrata i distribucija bolesnika sa urodenim anomalijama u odnosu na PSLV
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R.1-3. Distribucija bolesnika prema nacinu le¢enja

Kod 764 (95%) bolesnika dijagnoza je postavljena, ili je potvrdena klinicka,
na osnovu patohistoloske (PH) analize materijala dobijenog ekscizionom ili, veoma
retko, incizionom biopsijom. Preostali bolesnici, njih 40 (5%), leCeno je minimalno
invazivnim tehnikama (MIT) ili ¢ekaju lecenje urodene anomalije. Njima je
dijagnoza postavljena na osnovu fizikalnog pregleda i radioloskih ispitivanja. Za
dvoje dece sa urodenom anomalijom PSLV nije zahtevana PH potvrda (grafikon R-
4).

. operisani (pH nalaz)
38 . leceni MIT i neoperisani
764
(95%) (95%) . leceni MIT i neoperisani izvan PSLV
. neoperisani u PSLV
2
(5%)

Grafikon R-4. Ukupan broj i procentni odnos bolesnika prema nacinu lecenja i distribucija
bolesnika koji nemaju PH nalaz (leceni MIT i neoperisani) u odnosu na PSLV.

R.1-3.1. Bolesnici sa wurodenim anomalijama vrata leeni minimalno
invazivnim tehnikama i neoperisani (bez PH nalaza)

U celoj seriji bilo je 40 (5%) bolesnika bez PH nalaza. Medu njima ima onih
koji ¢ekaju na operaciju, a dijagnoza je jasna na osnovu fizikalnog pregleda. Ostali
su leceni neoperativno i mininalno invazivnim tehnikama. Grafikon R-5 pokazuje
distribuciju ove dece.

~7,5% WET-2
mBCAI-2
OBCCIl-3
17,5% OBCC -V - 7
B CCBR -2
mLM -24

5,0%

Grafikon R-35. Bolesnici leceni MIT, i neoperisani, sa urodenim anomalijama vrata: procentni
odnos (grafikon) i apsolutni broj (u legendi).
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Kod 14 bolesnika sa urodenim anomalijama branhiogenog porekla i 24
bolesnika sa limfaticnimmalformacijama izvan srednje linije vrata dijagnoza je
postavljena na osnovu klini¢kog izgleda promene, ultrazvu¢nog, KT ili MR
pregleda. Kod cisti¢énih formacija analiziran je izgled i citoloski nalaz aspiriranog
sadrzaja. Ovi bolesnici le¢eni su konzervativno, sklerozacijom cista i primenom
drugih minimalno invazivnih tehnika (34 bolesnika). Troje od ovih bolesnika imalo
je cistu poreklom Il zdrelnog rascepa (BCC II), a 7 bolesnika leceno je zbog
cistesinusa piriformisa tj. zaostatka III ili IV Zdrelnog Spaga (BPC III i IV).
Limfatiéne malformacije, koje su zahvatale i vrat, sklerozirane su kod 24
bolesnika.

Dvoje dece sa jasnom klinickom slikom sinusa 1 fistule porekla prvog
zdrelnog luka tj. rascepa (BCA 1) 1 dvoje dece sa kozno-hrskavi¢avim izraStajima na
vratu (CCBR) nisu operisani u analiziranom periodu.

Dvoje dece zenskog pola sa solidnom potkoznom tumefakcijom PSLV nije
operisano jer je klinicki, ultrazvuéno 1 scintigrafski pokazano da imaju ektopi¢nu
tiroidnu Zlezdu (ET). Oni se leCe supstitucionom hormonskom terapijom zbog
hipofunkcije jedinog tkiva Stitaste zlezde. Ovo dvoje dece detaljnije je prikazano
kasnije sa urodenim anomalijama PSLV zbog diferencijalno dijagnosti¢kih dilema u
postavljanju klinicke dijagnoze.

R.1-4. Bolesnici sa urodenim anomalijama i oboljenjima vrata koji nisu
analizirani
U analiziranom periodu konzervativno smo lecili jedno dete sa urodenom

aplazijom koze vrata (lat. Aplasio cutis congenita). Lezija, sa ovom retkom
lokalizacijom, veli¢ine 40 mm x 10 mm prostirala se popre¢no na PSL u donjem
delu vrata (slika R-1). Deca sa ovom anomalijom najc¢esce se leCe konzervativno i
stoga su u domenu rada dermatologa.

Slika R-1. Novorodence, 4 sata po rodenju, sa urodenom aplazijom koZe na vratu.
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Petoro dece ima jednostrano proSirenje vene jugularis interne (lat.
Phlebectasio venae jugularis int.). Ova deca su na prvi pregled dosla u cilju
isklju¢ivanja drugih anomalija i oboljenja vrata. KontroliSemo ih redovno klini¢ki i
ultrazvuéno. Nemaju indikacije za operativno leCenje koje bi izveo vaskularni
hirurg u drugoj bolnici.

Decu sa defektom vratnog dela neuralne cevi, iako su nekad po rodenju
primana u nasu bolnicu, operisao je kasnije neurohirurg, najé¢esc¢e na drugoj klinici.

Takode, ovom studijom nisu posebno analizirana deca sa stecenim
oboljenjima lokalizovanim izvanprednje srednje linije vrata. U ovoj grupi, pored
dece sa benignim i malignim tumorima mekih tkiva, najbrojnija su bila deca sa
uvecanim limfnim ¢vorovima uzrokovani infekcijom ili tumorskim procesom, a
kojima je nekada bilo indikovano da se uradi eksciziona ili inciziona biopsija.

Nisu analizirana ni deca sa zapaljenski wuvecéanim limfnim c¢vorovima i
infekcijama koZe ipotkoinog tkiva lokalizovanim u PSLV koja su izleCena
primenom antibiotske terapije sa ili bez potrebe za incizijom 1 drenazom.

R.I — BOLESNICI SA URODPENIM ANOMALIJAMA I STECENIM
OBOLJENJIMA PSLV

U periodu od 12 godina leceno je ukupno 280 bolesnika sa lezijama
lokalizovanim u PSLV. Urodene anomalije imalo je 240 bolesnika (tabela R-1.), a
40 bolesnika stec¢ena oboljenja.

R.11-1. BOLESNICI SA URODENIM ANOMALIJAMA PSLV

U tabeli R-1 prikazana je detaljnija podela po dijagnozama240 bolesnika sa
urodenim anomalijama PSLV.

Tabela R-1. Struktura bolesnika sa urodenim anomalijama PSLV

Tabela xxx operisani pacijenti sa kongenitalnim anomalijama prednje srednje linije vrata
anomalije bronhog . . vaskularne
= kozZne ciste "
TGD anomalije anomalije
ciste
ch o |RMH = . 5 « | 5 [vratnog
= E - > i = . < .
> S e c 3 g S g E timusa e °
- s|2|E8|le|e|5|E|2|E|E)|2 g5
s | & s |2 |[Ss |3 |5 |2 [8|8|L2|E|[¢S S| =S
7 4 100 | 28 5 3 42 | 33 3 1 1
11 1 128 4 8 3 75 5 2 3 | 240
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Na grafikonu R-6 prikazana je procentna zastupljenost ovih bolesnika po
anomalijama prema istom ili srodnom poreklu.

Iz prikazanih rezultata jasno je da smo lecili najvise bolesnika sa anomalijama
poreklom od zaostataka embrionalnog tiroglosnog kanala (55%). Od njih najbrojniji
su oni sa tiroglosnim cistama i fistulama (128 bolesnika). Slede bolesnici sa
anomalija koze u vidu cista (75 bolesnika) i sinusa (3 bolesnika). Operisali smo
11(4,6%) bolesnika sa rascepom i naborom na vratu. Anomalije bronhogenog
porekla imalo je 8 bolesnika (5 sa cistom i 3 sa sinusom). Bolesnika sa redim
anomalijama bilo je 11 ili 4,6% (RMH-1, vaskularne anomalije-5, ciste vratnog
timusa-2 i teratom-3).

B URiUNPSLV -4,6%

@ Anomalije TGD - 55%

O Kozne ciste i sinusi - 32,5%

O Bronhogene ciste i sinusi - 3,4%

B RMH - 0,4%

O Vaskularne anomalije - 2,2%

@ Anomalije timusnog porekla - 0,8%
O Teratom - 1,2%

Grafikon R-6. Procentna zastupljenost bolesnika sa urodenim anomalijama PSLV po srodnim
dijagnozama

R.11-1.1. BOLESNICI SA URODENIM RASCEPOM I NABOROM PSLV

Pored klinicke obrade dece sa urodenim rascepom i1 naborom PSLV 1
analiziranja rezultata leCenja statistiCkim metodama, u prikazivanju bolesnika u
naSoj seriji znacajan je i hronoloski tok kojim su deca dolazila na pregled i
operaciju. Ovaj redosled dogadanja pokazuje 1 tok sazrevanja i razvijanja naSeg
stru¢nog 1 nau¢nog znanja u suocavanju sa problemom dijagnostikovanja i leCenja
veoma retke urodene anomalije.

R.11-1.1.1. Nomenklatura

S obzirom da je u nasem zdravstvenom sistemu i obrazovanju za nazive
bolesti u upotrebi latinski jezik u medicinskoj dokumentaciji koristili smo ovaj
jezik. Pored njega koristili smo i opSte prihvacene nazive bolesti na engleskom.
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Ovo je uradeno da bi kolege kojima je ova anomalija nepoznata, a i sami roditelji i
bolesnici, u cilju dodatnog informisanja znajuci engleske nazive lakSe pretrazivali
baze podataka i forume na internetu.

Tako smo urodeni rascep u prednjoj srednjoj liniji vrata (UR PSLV) pisali na
latinskom: Schisis colli anterior (krace) ili Schisis colli lineae medianae anterior
(duze). Na engleskom jeziku pisali smo: Congenital midline cervical cleft (CMCC).
Urodeni nabor u prednjoj srednjoj liniji vrata (UN PSLV) pisali smo na latinskom:
Pterygium colli medianum ili anterior (krace) ili Pterygium colli lineae medianae
anterior (duze). Na engleskom jeziku ovu anomaliju smo pisali: Congenital midline
cervical web (CMCW).

Za §ifru bolesti, po Desetoj medunarodnoj klasifikaciji bolesti, koristili smo Q
18.8 S§to je oznaka za urodene malformacije glave 1 vrata, druge oznacene.

R.11-1.1.2. Klini¢ke i patoanatomske karakteristike

Deca sa rascepom imala su tipican nalaz na kozi PSLV sa vidljivom i
palpabilnom potkoznom fibroznom trakom. Rascep tj. olu€asta, istanjena, ruziCasta
ili bleda koza, razli¢ite duZine, zavrSavao se na gornjem kraju jednom koznom
prominencijom, a na donjem distalno usmerenim potkoznim sinusom. Samo kod
jednog deteta 1 ispod koznog izrastaja nalazio se nagore orijentisan kratki kanal.

Deca sa i1zolovanim naborom vrata uzrokovanim potkoznom fibroznom
trakom imali su raznoliku klini¢ku sliku. Troje dece, dve devojcice i jedna decak,
imalo je nabor sa koznom izraslinom neposredno ispod brade. Mlade dete Zenskog
pola rodeno je i sa potkoznom bronhogenom cistom u donjem delu vrata. Kod ovog
deteta fibrozna traka vezivala je cistu za bradu i grudnu kost. Cetvrto dete iz ove
grupe bolesnika, Zzenskog pola, pored udruzenih anomalija (rascep donje usne,
mandibule i sternuma, srastao jezik i hemangiom u rascepu usne) imalo je izraZzenu
fleksionu kontrakturu uzrokovanu ¢vrstom fibroznom trakom koja se nalazila u
potkoznom tkivu 1 miSi¢cima PSLV (tabela R-2).

Skoro svi bolesnici ¢iji su rezultati obradeni u ovoj seriji imali su slabije
razvijenu donju vilicu, sa urezom (,,notch®) na donjem kraju simfize. Potkozna
fibrozna traka protezala se od brade do sternuma. Urez na bradi izrazeniji je kod
troje bolesnika ¢iji se gornji kraj fibrozne trake ra¢vao neposredno ispod pripoja za
donju ivicu mandibule.

R.11-1.1.2.a. Hronoloski prikaz bolesnika

U tabeli R-2. prikazana su deca sa UR ili UN PSLV poredana hronoloski po
prvoj operaciji izvedenoj u nasoj ustanovi od strane hirurga plasticara.

Prva je dosla na pregled i operaciju devojcica od 8 godina sa vidljivim
naborom u PSLV i fleksionom kontrakturom. U uzrastu od 21 mesec ona je
operisana u drugoj ustanovi pod dijagnozom nepotpune ciste tiroglosnog kanala.
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Tabela R-2. Klinicke karakteristike 11 bolesnika sa urodenim rascepom
I naborom PSLV

I1zgled anomalije

= ol | B UdruZene Uputna | Pre OP Dg. Uzrast OoP -
.S Q5= 2| « . = . Recidiv
'S 318w | 3| 8| anomalije | dijagnoza | procedure OP tehnika
b= Is) C|lmo| S| E|.2Q
=l ||Z|¥|®|O
| — resekcija bride,
27 plast. (2 1)
Dl 71 - l+1+ B ) cista TGD Il - Ro: :I(‘(281 m).) Il — ekscizija bride :I(Er-))
o inkompletna | glava, vrat m (1g7‘5 ) i oziljka e
=0 111 — ekscizija
oziljka
Rascen: | — heiloplastika,
d ep: 1 -1l RO: ekscizija
-donja usna | t 15 h : |
5 donja vilica rascep glava, vrat, 5m) emangioma, )
PM.| Z | - | +| - - | sternum donje usne, | grudni ko§ 11 (29 m.) plastika frenuluma 11 (+)
ankiloglosiia nabor vrata II-MR:vrat, | 111 (99.) Il — ekscizija bride, | 111 (-)
hemang o n’} grudni kos ,Z" plast. (101.)
9 111 — ekscizija bride
urodena Sr(;:tglava,
SV.IM |+ |+ ]|+ ]|++] - - anomalija UZ"CNS 2m. Zplast. (61.) -
vrata ) '
abdomen
. . Rd: glava, | — ekscizija kozne
poIml -l sl+] - ) g)slgermmdna TU vrata, vrat; :I((lel m).) izr., resekcija bride | 1(+)
o submentalno nabor vrata UZ: CNS, g Il — ekscizija bride, | 11 (-)
abdomena 2" plast. (4 1)
Rd: glava,
TU vrat, gr. kos;
OV.|M [ + |+ |+ ]| + - - fist[JIavrata UZ: CNS, 33d. 27 plast. (4 1) -
abdomen;
laringoskopija
Rd: glava,
. fistula vrat; "
MM, Z | + |+ |+ | + - - aperta TGD | UZ: CNS, 38d. »Z” plast. (8r1.) -
abdomena
3 I\:/oSAD urodena UZ: srce,
LV.| Z |+ |+ ]+ ]| + - anomalija CNS, 37d. 27 plast. (10r.) -
Frenulum
; vrata abdomen
linguae breve
R&: glava,
. urodena vrat, gr. kos;
MU| Z |+ |+ |+ | + - - anomalija UZ: vrat, 34d. 27 plast. (4r) -
vrata CNS,
abdomen
R&: glava,
FoA vrat, gr. kos;
MS| M|+ |+]|+]| + - | Frenulum cista TGD ;Jrfevcr?\tls 41d. »Z” plast. (81.) -
linguae breve ' '
abdomen
R&: glava, w27 plast (4 1),
5 cista TGD, vrat; ekscizija bride
LZAZ g+ p+ s+ |- ) sinus vrata | UZ: vrat, s2m. (submentalna )
CNS incizija)
3 cista Ekscizija kozne
PA | Z | - |+ ]|+ | - + - (fistula) UZ: vrat 45d. izr., ciste i bride -
vrata (step incizion)

Skraéenice (koje nisu napisane u prilogu rada): M — muski pol, Z — Zenski pol, gr. ko§ — grudni ko,

d —dan, m — mesec, g — godina, plast. — plastika, r. — rezanj, izr. - izraslina
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Slika R-2. Bolesnica D.D. sa koznim izraStajem na bradi (slika levo) i koznim naborom pre prve
operacije (slika desno) (Fotografije iz porodicnog albuma dobijene ljubaznoséu roditelja).

Sa prednje strane vrata postojao je oziljak u obliku slova ,,Z2” ispod brade i
poprecni oZiljak iznad sternuma. U donetom PH nalazu opisuje se normalna koza,
potkoZno 1 vezivno tkivo 1 skeletni miSi¢. Detaljnom anamnezom 1 pregledanjem
fotografija iz preoperativnog perioda zakljuuje se da je devoj¢ica imala urodeni
nabor vrata sa koznom izraslinom ispod brade (slika R-2).

Slika R-3. Bolesnica B.D. sa recidivom nabora na vratu pre druge operacije (fotografija iz
porodicnog albuma dobijena zahvalnoséu roditelja) (slika levo). Izgled vrata 10 godina posle
druge operacije (slika desno).
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Fizikalnim pregledom konstatovani su hipoplazija donje vilice sa malim
urezom na donjem kraju simfize, nabor u PSLV i ograni¢ena ekstenzija glave i
vrata. Na slobodnoj ivici nabora palpirala se potkoZzna fibrozna traka (slika R-3.
levo).

Operacija je podrazumevala eksciziju postojecih oziljaka 1 fibrozne trake.
Fibrozna traka je kroz incizije na kozi, na mestima ranijih oziljka, ispreparisana od
koZe 1 miSi¢a 1 u celini ekscidirana. Preporucena je fizikalna terapija 1 lokalna
primena gela u cilju prevencije stvaranja grubih oziljaka i kontrakture. Sa 18 godina
devojka je imala zahtev za eksciziju kosih oziljaka koji su bili bledi, u ravni koze i
najvece Sirine do 7 mm (slika R-3, desno).

Druga bolesnica imala je kompleksnu urodenu anomaliju glave, vrata i zida
grudnog koSa. Na rodenju bio je vidljiv rascep donje usne u kome se nalazio
vaskularni tumor. Jezik jebio olucast po gornjoj povrsini I srastao za pod usne
duplje, a vrhom za ivice rascepa alveolarnog luka. Na vratu je imala nabor u PSLV
(slika R-4. levo). Rendgenografski, pored klini¢ki jasne hipoplazije donje vilice,
video se i njen rascep u predelu simfize. Na isti nacin potvrden je i rascep gornjeg
dela sternuma (slika R-4, desno). Nije bilo prolabiranja organa grudne duplje u vrat
1 ispod koze grudnog kosa.

Slika R-4. Bolesnica P.M. sa racepom usne i vaskularnim tumorom u rascepu, ankiloglosijom i
uvlacenjem mekih tkiva gornjeg dela grudnog kosa zbog rascepa sternuma (slika levo).
Radiografski snimak pokazuje rascep mandibule u srednjoj liniji i dijastazu sternalnih glava
klavikula (slika desno)

U uzrastu od 5 meseci resen je rascep donje usne sa ekscizijom tumora u
njemu 1 odvajanje jezika od poda usne duplje. Patohistoloskim pregledom utvrdeno
je da je tumor u rascepu hemangiom.

Nakon perioda neredovnih kontrolnih pregleda devojcici je sa 29 meseci
operisan nabor na vratu. Operativno je nadena ekstremno debela i duboko poloZena
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fibrozna traka sa hipoplazijom svih mekih struktura prednje strane vrata. Na kozi je
uradena multipla ,,Z” plastika sa 10 reZnjeva (slika R-5).

Teza socijalna situacija i preseljenje u drugu drzavu uslovili su dug period bez
kontrolnih pregleda. Fizikalna terapija nije sprovedena. Nakon pozivanja za analizu
rezultata operacija, u uzrastu od 8 godina, konstatuje se debela potkoZzna i u
miSi¢ima lokalizovana fibrozna traka sa veoma ograni¢enom ekstenzijom glave 1
vrata. OZiljci na kozi bili su bledi, ravni 1 meki. Donja vilica je hipoplasticna sa
rascepom 1 deformacijom zuba u izgledu 1 polozaju. U uzrastu od 9 godina uradena
je operacija. Po starom oziljku ekscidirana je veoma cvrstafibrozna traka sirine oko
2cm i debljine oko 1 cm.

Slika R-5. Bolesnica P.M. pre operacije koznog nabora vrata (uzrast 29 meseci) (slika levo). Rani
posleoperativni rezultat (slika desno).

Posle operacije postavljena je Tomasova kragna za vrat u cilju odrzavanja glave u
polozaju sa blagom ekstenzijom. U periodu neposredno posle operacije sprovedena
je fizikalna terapija. Ova aktivnost je kasnije bila neredovna kao i prevencija u
stvaranju abnormalnog koZznog oziljka.

Poslednja kontrola obavljena je 18 meseci od operacije. PoloZaj glave 1 izgled
vrata je mnogo bolji nego ranije. Maksilofacijalni hirurg planira leCenje rascepa
donje vilice po zavrSetku rasta. Grudni hirurg razmatra opcije za eventualno
reSavanje rascepa gornjeg dela sternuma.

Trece dete u ovoj seriji je deCak sa tipi¢nim rascepom vrata u PSL. Upucen je
na ispitivanje i leCenje sa uopStenom i opisnom dijagnozom urodene anomalije
vrata. Zbog poviSenog nivoa transaminaza operacija je odloZena za uzrast od dva
meseca. Pored distalnog sinusa neobi¢no je postojanje i gornjeg sinusa. On je bio
kratak i pruzao se naviSe ispod baze kozne izrasline (slika R-6).
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Slika R-6. Bolesnik S.V. sa rascepom vrata, distalnim sinusom i sinusom ispod kranijalnog
hamartoma.

Decak sa urodenim koznim izrastajem neposredno ispod brade operisan je u
uzrastu od 11 meseci. Preoperativno je postojala tanja potkozna fibrozna traka nesto
razvijenija u gornjem delu PSLV. Ona nije ogranicavala ekstenziju glave 1 vrata.
Procenjeno je da ¢e ekscizija kozne promene i dela tanke trake ispod nje resiti i
prevenirati nastanak nabora. Ekscidirana kozna izraslina je histoloski potvrdena za
rabdomiomatozni mezenhimalni hamartom (RMH). Posle malog broja kontrolnih
pregleda u ranom posleoperativnom toku nastupa duzi period bez pracenja rezultata
operacije. Tek na poziv za evaluaciju rezultata le¢enja roditelji dovode dete na
kontrolu, posle skoro 5 godina. NedolaZenje na kontrole roditelji su pripisivali
sli¢nosti izgleda vrata deteta njegovoj majci 1 babi po majci. Pregledom je vidljiv
nabor vrata koji je jasnije uocljiv pri zabacivanju glave unazad. Donja vilica je
nesto slabije razvijena sa urezom i malim koS$tanim izraStajem na donjem kraju
njene simfize. Operisan je u uzrastu od 6 godina. Uradena je ekscizija kompletne
fibrozne trake i multipla ,,Z” plastika sa 4 koZna reznja. Prilikom operacije nadena
je i epidermoidna cista ispod gornjeg kraja fibrozne trake.

U osmoj godini analiziranog perioda, u periodu od 6 meseci, rodeno je i
operisano dvoje dece sa rascepom vrata klasi¢nog izgleda. Odojcetu muskog pola,
uzrasta 33 dana, rascep je resen multiplom ,,Z” plastikom sa 4 kozna reznja. Za
odojCe zenskog pola uzrasta 38 dana, sa duzim rascepom vrata, primenjena je ista
tehnika ali sa 8 reznjeva.

Oko 1,5 godine od poslednjeg operisanog bolesnika, u periodu od nepunih 11
meseci, rada se troje dece sa tipi¢nim rascepom vrata. Ova deca su, po mestu
stanovanja roditelja zivela veoma blizu. Dvoje dece zenskog pola su iz delova
Beograda (Karaburma i Ovca). Dete muskog pola je iz Panceva. Dete rodeno u
bolnici van Beograda upuéeno je na ispitivanje i leCenje pod sumnjom da ima cistu
TGD. Za dvoje dece rodene u istom porodiliStu u Beogradu, zbog postojanja
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organizovanog transporta naSe bolnice za novorodencad po principu ,ka sebi*
obavljena je prvo telefonska konsultacija. Na osnovu usmenog opisa anomalije
vrata postavljena je radna dijagnoza rascepa. Deca su operisana u uzrastu od 34 do
38 dana primenjujuc¢i multiplu ,,Z” plastiku sa 4, 8 i 10 koznih reznjeva. Jedno od
dece zenskog pola imalo je otvoren foramen ovale (FoA) i miSi¢ni defekt
medukomorske pregrade srca (VSD), koji su se u meduvremenu spontano zatvorili.
Kod istog deteta kratak frenulum jezika lako je reSen presecanjem providne
fibrozne trake. DeCaku iz ove male serije bolesnika otkriven je FoA i preseCen
kratak frenulum jezika.

Dvoje dece le¢eno je u poslednjoj godini analiziranog perioda. Devojcica iz
blizanacke trudnoce, uzrasta 2,5 godine, kontrolisana je kod decjeg hirurga
plasti¢ara druge ustanove sa dijagnozom anomalija TGD i sinus vrata. Operacija je
iz nepoznatih razloga odlagana. Dete je imalo klasi¢an rascep duzine 15 mm u
donjem delu vrata i nabor celom duzinom PSLV. Operisana je sa 32 meseca
primenjujuci ,,Z” plastiku sa 4 reznja, za reSavanje rascepa. Kroz dodatnu
submentalnu inciziju na kozi ekscidirana je fibrozna traka u celini. Ordinirana je
Tomasova kragna, fizikalna terapija 1 gel za prevenciju oziljka.

Poslednje dete u seriji je odoj¢e Zenskog pola sa uputnom dijagnozom ciste i
fistule vrata. Ona je imala nabor vrata sa podbradno lokalizovanim koznim

izraStajem 1 potkoznom cistiénom formacijom u donjem delu vrata. Operisana je u
drugom mesecu. Cista je ekscidirana kroz popre¢nu inciziju koze, a kozni izrastaj
elipticnom ekscizijom. Fibrozna traka je ispreparisana i ekscidirana kroz ove dve
kozne incizije (slika R-7). PH nalaz ciste ukazao je na njeno bronhogeno poreklo.

Slika R-7. Bolesnica P.A. sa RMH, naborom vrata i potkoznom cistom, preoperativno (slika levo).
Intraoperativni nalaz. Fibrozna traka, bronhogena cista i RMH ekcidirani kroz dve paralelne
incizije na kozi (slika desno).
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Od 11 analiziranih bolesnika tipi¢an rascep vrata imalo je sedmoro dece,
cetvoro Zenskog, a troje muskog pola. Kod cetiri deteta, troje zenskog i jedno
muskog pola, postojao je samo nabor vrata. Ukupno je bilo 7 devoj€ica i 4 decaka.

R.11-1.1.2.b. Bolesnici operisani posle analiziranog perioda

Prvo dete operisano posle analiziranog perioda je musko odojce, iz blizanacke
trudnoc¢e, uzrasta 2 meseca. Primljen je na kliniku radi operacije jednostrane
preponske kile. Prilikom konsultativnog pregleda viden je ispod brade kozni
izraStaj. Bila je vidljiva i palpabilna potkozna fibrozna traka koja se pruzala od
simfize mandibule do manubrijuma sternuma. Iz anamneze se saznaje da je
razmatrana mogucnost da se ovaj kozni izrastaj, sa Sirokom bazom, podveze u
porodiliStu. Dete je pored preponske imalo i pupcanu kilu. Kardioloskim
pregledima otkriven je perzistentni duktus arteriosus (DAP). U istom operativhom
zahvatu reSena je preponska kila i nabor vrata. Posle ekscizije kozne izrasline i
fibrozne trake primenjena je multipla ,,Z” plastika sa 8 koznih reznjeva.

Za razliku od drugih bolesnika sa istom anomalijom, ovde je u visini
cervikomentalnog ugla uradena jednostavna ,,Z” plastika sa dva reznja miSica
platizme. Oni su suprotne orijentacije u odnosu na kozne reznjeve. Tako je ovom
detetu uradena ,,Z” plastika u dva sloja sa suprotnom orijentacijom reznjeva (engl.
double opposing Z plasty-dvostruka opoziciona ,,Z” plastika) (slika R-8).

Slika R-8. Operacija bolesnika Z.V. sa naborom vrata. Kozni reznjevi. Formirani trouglasti reznjevi
na platizmi u visini cervikomentalnog ugla (slika levo). Izgled rane (slika desno).

Patohistoloski izraslina na vratu je RMH, a potkoZna traka sastavljena je od
poprecnoprugastih misiénih vlakana i vezivnog tkiva. Na kontrolnim pregledima
dete ima punu pokretljivost vrata. Nema recidiva potkozne trake. Oziljci su bledi,
meki 1 u ravni koze. Ultrazvu¢nim pregledom srca konstatovano je zatvaranje DAP
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I otkriveno postojanje, klinicki beznacajne, aberantne horde leve komore. Sestra
bliznakinja ima tipi¢an infantilni hemangiom poglavine u fazi regresije.
Ultrazvuéno 1 kod nje je praceno spontano zatvaranje FoA.

Poslednje dete operisano u nasoj ustanovi je novorodence muskog pola iz
blizanacke trudnoée zaceto vantelesnom oplodnjom, a rodeno Carskim rezom u
jednom od Beogradskih porodilista. Na rodenju videna je anomalija na vratu koja
malo vlazi po povrsini. Pedijatri su anomaliju proglasili da je poreklom od
zaostalog tiroglosnog kanala. Na pregledu u uzrastu od 10 dana videna je u srednoj
liniji vrata u srednjoj trecini promena u vidu uzduzno postavljenog zleba sa svetlo
ruzicastom do belicastom koZom. Iznad nje nalazila se kozna izraslina. Ispod leve
strane baze ove izrasline pruzao se plitak kanal duzine 2 mm. Na donjem delu
svetlo ruziCastog zleba u kozi nije postojao otvor sinusa. Od simfize mandibule do
blizu manubrijuma sternuma pruzala se potkozna traka uzrokujuéi kozni nabor.
Sestra nije imala vidljivih anomalija. U uzrastu od 3,5 meseca dete je operisano.
Poprecnom elipticnom incizijom ekscidiran je hamartom. PotkoZno je ispreparisana
miSi¢no-vezivna traka. Dodatnom incizijom na kozi na donjem kraju jedva
primetnog zleba omogucena je potpuna preparacija potkozne trake koja se
zavrSavala malo iznad manubrijuma. U visini cervikomentalnog ugla ucinjena je
,»Z” plastika platizme sa dva reznja (slika R-9).

Patohistoloski, kratak sinus ispod hamartoma pokriven je u pocetnom delu
orozavaju¢im plocastoslojevitim epitelom koji prelazi u neorozavajuéi, a pri dnu u
pseudostratifikovan cilindriéni cilijjarni epitel. Na kontrolnom pregledu, posle 6
meseci, gornji oZiljak je malo Siri 1 ruZiCast. Nema nabora na vratu. Pokretljivost
vrata je odli¢na.

Slika R-9. Dete T.V. sa rascepom vrata. Preoperativni izled (slika levo). Posleoperativni izled (slika
desno). Primenjena ,,Z’plastika na platizmi. Na koZi dve paralelne poprecne incizije sa drenom.
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R.11-1.1.3. Epidemiologija

U analiziranom periodu od 12 godina od 11 dece sa UR-N PSLV 7 bolesnika
je imalo izolovani rascep, troje izolovani nabor i jedan bolesnik nabor vrata u
sklopu rascepa okolnih regija. Ako ovome dodamo dvoje dece, po jedno sa
izolovanim rascepom 1 naborom vrata, operisano u dvogodiSnjem periodu posle
trajanja studije ukupan broj bolesnika sa ovom retkom anomalijom je 13. Odnos
polova bolesnika u studiji je 7 : 4 u korist Zenskog pola. Dvoje novih bolesnika je
muskog pola.

Odnos broja bolesnika sa UR-N prema onima koji imaju urodene anomalije u
PSLV je 4,6% (11/240), a prema bolesnicima sa anomalijama svih regiona vrata je
2,5% (11/434). Odnos UR-N prema tiroglosnim anomalijama je 8,6% (11/128),
prema branhiogenim je 9,9% (11/111), a prema obe ove anomalije je 4,6% (11/239).

Za decu sa rascepom vrata, posebno za njih 6 od 7, koji su odmah po rodenju
primljeni u nasu bolnicu, uzrast operacije je meren danima i nedeljama. Hronoloski
ova deca su operisana u slede¢im danima zivota: 67., 33., 38., 37., 34. i 41. dan.
ProsecCan uzrast operacije za ovo Sestoro dece je 41 dan ili priblizno 6 nedelja.
Poslednje dete sa rascepom operisano je sa 32 meseca (tabela 2.). Ako raCunamo
svu decu sa rascepom prosecan uzrast kada su ova deca operisana je 173 dana ili 5,8
meseci.

Zbog dolaska na konsultativni pregled 1 zavrSnu operaciju sa ve¢ ranije
uradenim operacijama nije moguce dati validan proseCan uzrast operativnog leCenja
za decu sa izolovanim naborom vrata. Ako analiziramo anamnesti¢ke podatke njima
su prve operacije izvedene, po hronoloskom redu obrade bolesnika, u 21., 29., 11. i
1'2. mesecu (prose¢no sa 15,6 meseci). Druga operacija za prvo troje dece sa
naborom, kojima u prvoj operaciji nije u popunosti ekscidirana fibrozna traka ili se
javio recidiv, izvedena je u: 8., 9. i 6. godini Zivota ili u proseku u uzrastu od 7,7
godina.

Prosecan uzrast svih 11 bolesnika sa UR-N PSLV u vreme prve operacije bio
je 9,3 meseca.

R.11-1.1.4. Uputne i preoperativne dijagnoze (Diferencijalna dijagnoza)

Troje dece sa rascepom imalo je uputnu dijagnozu cista duktusa tiroglosusa.
Jedna devojica sa naborom vrata, operisana u drugoj bolnici, imala je istu
preoperativnu, ali i intraoperativnu i konaénu dijagnozu. Dvoje dece, jedno sa
rascepom 1 jedno sa naborom, zbog postojanja kozne izrasline imali su dijagnozu
tumor. Troje dece sa rascepom imalo je uopStenu dijagnozu urodene anomalije na
vratu. Dete sa potkoZnom cistom, naborom i1 koznom izraslinom wupuceno je sa
dijagnozom samo za cistu vrata. Samo je devojcica sa vidljivom i palpabilnom
¢vrstom potkoznom fibroznom trakom i udruzenim rascepima imala precizniju
opisnu uputnu dijagnozu u smislu kontrakture vrata (tabela R-2).
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R.11-1.1.5. Preoperativne i intraoperativne dijagnosticke procedure

Svako dete je nakon prijema u bolnicu pregledao pedijatar-neonatolog i
specijalista ORL.Od dijagnostickih metoda koje je indikovao hirurg i odnose se
ciljano na regiju vrata i glave radeni su rendgen glave i vrata i UZ vrata. Za petoro
dece je uraden ultrazvuk vrata. Rendgen glave 1 vrata uraden je kod 10 dece.

Laringoskopija je izvedena kod jednog deteta na predlog specijaliste
ORL.MR vrata je uradena samo kod deteta sa udruzenim rascepima susednih
regiona i to u pripremi za operaciju recidiva ¢vrste fibrozne trake u uzrastu od 8
godina. Ultrazvuk CNS, srca i abdomena indikovao je pedijatar, neonatolog ili
kardiolog (tabela R-2, slika R-10). Nismo indikovali geneti¢ka ispitivanja.

R.11-1.1.6. Udruzene anomalije
Jedno dete imalo je nabor vrata udruzen sa rascepom okolnih struktura (rascep

donje usne sa hemangiomom u rascepu, rascep donje vilice i gornjeg dela grudne
kosti i srastao jezik)(slika R-4). Kod troje dece otkrivena je sréana mana (FoA,
misi¢ni VSD, DAP) (slika R-10). Dvoje od bolesnika sa sr¢anom manom imalo je i,
tankom fibroznom trakom, srastao jezik za pod usne duplje. Jednom detetu sa
naborom vrata prilikom druge operacije potkozne fibrozne trake vrata nadena je
epidermoidna cista ispod brade. Odojc¢e Zenskog pola sa naborom imalo je u
kaudalnom delu vrata potkoznu bronhogenu cistu.

Slika R-10. Bolesnica L.V. uzrasta 37 c;’ana na operaciji rascepa vrata (slika levo). Ultrazvucni
nalaz pokazuje sréanu manu tipa VSD (slika desno).

R.11-1.1.7. Lecenje (Operativne tehnike)

Kod sve dece sa rascepom vrata u cilju potpunog reSavanja anomalije
kompletno je ekscidirano patoloSko tkivo: istanjena koza rascepa sa koznom
izraslinom i sinusom, kao i potkozna fibrozna traka. To je uradeno kroz elipsoidnu
eksciziju od gornjeg kraja kozne izrasline do donjeg kraja otvora sinusa na kozi
(slika R-11). Kod neke dece incizija na kozi malo se produzavala, naviSe i nanize,
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da bi se ekscidirala fibrozna traka u celini. Na ovaj nacdin operisano je 6 od 7
bolesnika sa rascepom. Nastali defekt i produzavanje koze PSLV vrata reseno je
multiplom ,,Z” plastikom sa 4 do 10 koznih reznjeva. Po dvoje dece je reseno sa 4 i
8, apo jedno sa 6 i 10 reznjeva (slika R-12).

Slika R-11. Intraoperativni nalaz. Kompletna ekscizija patoloskog tkiva. Metalna lakrimalna sonda
nalazi se u distalnom sinusu.

Slika R-12. Rascep vrata resen ,,Z” plastikom sa 10 trouglastih koznih reZnjeva.

Poslednjem detetu u ovoj seriji sa rascepom vrata, zbog postojanja kratkog
rascepa 1 zelje oca hirurga modifikovana je standardna operacija. Nakon ekscizije
rascepa nastali defekt je reSen sa Cetiri trouglasta reznja. U cilju kompletne ekscizije
fibrozne trake izvedena je pomoéna submentalna popre¢na incizija (slika R-13).
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Slika R-13. Kraci rascep u donjem delu vrata posle ekscizije patoloSkog tkiva sa potkozZnom
fibroznom trakom od brade do sternuma resen je multiplom ,,Z” plastikom sa Cetiri reznja sa
dodatkom submentalne poprecne incizije.

Prvom bolesniku, u seriji decesa naborom vrata, u sekundarnoj operaciji resen
je problem zaostale fibrozne trake i Sirokih oziljaka. Oziljci su bili poreklom od
jednostavne ,,Z” plastike, sa dva reznja u gornjem delu vrata, i poprecne incizije
malo iznad sternuma. Dvoje dece sa izolovanim naborom operisano je ekscizijom
fibrozne trake i ,,Z” plastikom sa 4 i 10 koznih reZnjeva.

Detetu sa cistom, koznim izraStajem i potkoznom fibroznom trakom anomalija
je reSena ekscizijom ciste kroz popre¢nu inciziju, elipti¢cnom incizijom oko kozne
izrasline 1 potkoznom preparacijom i ekscizijom cele fibrozne trake.

Ako posmatramo svu decu gde je primenjenneki tip ,,Z” plastike onda je
ukupno njih 10 operisano na ovaj naéin. Cetvoro je re$eno sa &etiri reznja, po dvoje
sa 8 1 10 reznjeva | po jedno sa dva i 6 reznjeva. Jedno dete sa rascepom vrata,
pored multiple ,,Z” plastike sa 4 reznja, imalo je dodatnu popre¢nu submentalnu
inciziju. Trouglasti reznjevi sadrzavali su kozu 1 potkozno tkivo (tabela R-8, R-12,
R-13).

R.11-1.1.8. Patohistologija

Histoloski opis tkiva dat je po patoanatomskim delovima ekscidiranog
materijala i prikazan je detaljno u tabeli R-3.

Zapaza se da je kozni izraStaj kod svih bolesnika imao karakteristike
rabdomiomatoznog mezenhimalnog hamartoma (slika R-14, levo).
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Tabela R-3. Patohistoloski nalaz dece operisane od UR i UN PSLV

KoZni izrastaj Rascep Sinus ili cista Fibrozna
traka
g S| g g - =) P 3 2 2| B |5 8 = é
= === & o S | ==| © S = ~x E| & —_ = f = = 8 = L =] S e
S|E|25(2%| £ 58|58/ 55/58| = |cz|e8| 2% |2f| ® |83|28| 3 |z8|568 2
- ® | .E X L= 2 ‘S, ; L9 | == N ¥ R
T 95|2F| 325|522 g8 E |fg | 2§ |8F| g |EN|0F| L 8% gE -
o = [aB a s 2 o o g o
1 |PD.| 2 ? ? ? ? ? ? ? 0 0 0 0 0 0 0 0 + +
2 |PM.| © 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 0 + +
3 |SV.| + + + + + + + + + - g:ssg?nt i + + + + +
4 lpp | + + + i i + + + 0 0 0 0 0 0 0 0 + + subment: epiderm.
cista
5 (0V.| + + + + + + + + + - - + + + - - + +
6 MM.| + + + + + - + + + - + + + + - - + +
7 |LV.| + + + - - + + + + - - - + + + + + +
8 [MU.| + + + - + + + + + - - + + - - - + +
9 [MS.| + + + - - + + + + - + + + - - - + +
10 |L.Z. | + + + + + + + + + - - + + + - - + +
11 | P.A. + + - - - - + + 0 0 - - + + + - + +
Skracenice (koje nisu napisane u prilogu rada): ,,+” — nalazi se, ,,0” — ne postoji patoanatomska lezija, ,,-” — ne nalazi se, ,,?”” — nema podataka,

PS — plocastoslojevit, pop.-prug. — popre¢no prugast, pr. — proksimalni, dis. — distalni, sin. — sinus, subment. — submentalna, epiderm. —
epidermoidna
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Rascep koze sadrzavao je istanjen epiderm bez adneksa koze.

U distalno polozenim sinusima epitel se od otvora na kozi do dna kanala menjao
od plocasto slojevitog sa orozavanjem preko epitela bez orozavanja i prelaznog sve do
respiratornog (slika R-14, desno). Oko kanala nalaze se u formi horistoma
heterotopicne pljuvacne zlezde. Kod jednog deteta uz distalni sinus nadeno je ostrvce
hrskavice.U potkoznoj cisti, vezanoj fibroznom trakom za mandibulu i sternum, naden
je samo epitel bronhalnog tj. respiratornog tipa.

histoloski prezentovana kao rabdomiomatozni mezenhimalni hamartom (slika levo). Histoloski izgled
distalno lokalizovanog sinusa kod iste bolesnice.U levom delu slike vidi se rascep sa istanjenim
epidermom bez koznih derivata koji se nastavlja sa razgranatim sinusom, pokrivenog u dnu
respiratornim epitelom. U okolini sinusa nalaze se ektopicne pljiuvacne Zlezde (sSlika desno).

Sve fibrozne trake sadrzavale su vezivno 1 poprecno prugasto misi¢no tkivo.

R.11-1.1.9. Rezultati leCenja (Recidiv)

Detetu kome smo mi u prvoj operaciji ekscidirali koZni izraStaj 1 deo bride ispod
izraStaja morali smo posle 5 godina da reSimo kozni nabor ekscizijom kompletne
potkozne fibrozne trake (slika R-15).

Sli¢no se desilo 1 detetu kome je prva operacija sa dve godine uradena u drugoj
bolnici. Sa 8 godina je ekscizijom zaostale fibrozne trake korigovana fleksiona
kontraktura vrata (slika R-3).

Dete sa kompleksnim rascepima glave, vrata i grudnog kosa 1 ¢vrstom fibroznom
trakom na rodenju, zbog razvijanja novog uzduzno postavljenog fibroznog tkiva sa
skracenjem i fibrozom svih mekih struktura oko prednje srednje linije vrata, operisano
je dva puta u razmaku od 7 godina (slika R-5).
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Slika R-15. Bolesnik P.D. sa zaostalim naborom vrata 5 godina posle ekscizije RMH i dela fibrozne
trake ispod brade.

R.11-1.1.10. Embriopatogeneza
U pogledu analize mogucih uzroka nastanka anomalije mogu posluZiti slede¢e ka-

rakteristike naSih 13 bolesnika 1 njihovih roditelja:

1. Anomalija se prvi put pojavila kod nasih bolesnika tj. nemaju je bliski srodnici.

2. Troje dece, dva decCaka 1 jedna devojcica, je iz blizanacke (dvojajcane) trudnoce sa
potpuno zdravim sestrama. Jedan od decaka iz blizanacke trudnoce je iz in vitro fertili-
zacije.

3. Nijedan od bolesnika sa udruzenim anomalija nema takve anomalije da bi mogle
pripadati nekom poznatom ili novootkrivenom sindromu.

4. UdruZene anomalije okolnih struktura nalazile su se u sagitalnoj ravni (rascepi od
donje usne do sternuma, kratak frenulum jezika, septum srca, epidermoidna i bronho-
gena cista).

5. Nismo dobili podatak da su majke u trudno¢i bile izloZene noksama poznatim po te-
ratogenosti.

6. Za troje dece rodene u periodu od 10 meseci u dva porodilista udaljena 15 km nismo
nasli moguce zajednicke teratogene faktore niti zajednicko naslede.

7. Svi bolesnici iz nase serije imali su u vecoj ili manjoj meri na rodenju slabije razvi-
jenu donju vilicu sa urezom u kosti i kozi brade.

8. Epitel distalno postavljenog sinusa 1 potkoZne ciste suprasternalnog regiona u sklo-
pu UR-N je kod svih bolesnika bio respiratornog tipa.

9. Kod svih bolesnika sa podbradnom koznom prominencijom, u sklopu izolovanog
rascepa i nabora vrata, patohistoloska analiza pokazala je da se radi 0 rabdomiomatoz-
nom mezenhimalnom hamartomu.
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10. Od mogucéeg znacaja za embriopatogenezu su rezultati bolesnika sa anomalijama,
po nekim elementima slicnih UR-N PSLV, akoje smo operisali u analiziranom periodu.
Kod troje od Sestoro operisanih bolesnika sa izolovanim sinusima jugularne fose naden
je respiratorni epitel. Kod troje od petoro bolesnika sa izolovanom bronhogenom cis-
tom vrata ona se nalazila u fosi jugularis. Jedan bolesnik sa podbradnim RMH nije im-
ao potkoznu fibroznu traku.

R.11-1.2. Bolesnici sa anomalijama (cista, sinus, fistula) poreklom tiroglosnog
kanala

Najzastupljenija urodena anomalija PSLV i vrata u celini, kod dece koju smo
lecili, je cista ili fistula poreklom od zaostalog tiroglosnog kanala. Ona predstavlja
53,3% (128 od 240 bolesnika) urodenih anomalija PSLV i 29,5% (128 od 434
bolesnika) svih urodenih anomalija vrata. Dece muskog pola bilo je 79 ili 61,7%, a
bolesnika zenskog pola bilo je 49 ili 38,3%.

R.11-1.2.1. Podetak i trajanje simptoma

Prvi simptomi ili klini¢ki znaci vezani za pojavljivanje anomalije bili su prose¢no
sa 63,8 meseci starosti ili malo vise od 5 godina za 101 bolesnika za koje smo dobili
pouzdane podatke. Grafikon R-7 pokazuje distibuciju uzrasta kada su se prvi znaci i
simptomi pojavili i izvrSila operacija analiziranih bolesnika.
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Grafikon R-7. Distribucija bolesnika sa anomalijom TGD u odnosu na pocetak simptoma i vreme
operacije (uzrastne kategorije).

Ako ne ra¢unamo decu sa recidivima, jer smo njima racunali trajanje simptoma
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do druge ili tre¢e operacije, prose¢no zapocinjanje simptoma za 93 bolesnika (8
bolesnika sa recidivom imalo je podatke o trenutku pojave ciste) bilo je 62,6
meseci.Najées¢i prvi znak je pojava bezbolnog, jajolikog, loptastog ili poluloptastog
potkoznog otoka najéesée u toku ili posle neke respiratorne infekcije (slika R-16.). S
obzirom da su se roditelji kasnije javljali hirurgu podatak o predhodnoj respiratornoj
infekciji i promeni veli¢ine otoka, vezanoj za infekciju disajnih puteva, nije bio
siguran.

Za manji broj dece crvenilo koze i otok bili su povod za posetu lekaru. Veoma
retko je tek pojava fistule bio pravi razlog za odlazak hirurgu na pregled (slika R-17).
Petoro dece imalo je od rodenja anomaliju TGD. Dvoje dece imalo je anomalije ispred
tirohioidne membrane, a jedno cistu uz hioid. Dvoje bolesnika muskog pola sa cistama
na korenu jezika imala su otezeno disanje i hranjenje. Kod ovo dvoje dece ciste su
sluajno otkrivene (novorodencetu prilikom intubacije zbog respiratornog i sréanog
zastoja, a odojcetu ultrazvucnim pregledom vrata trazeci uzrok otezanog disanja). Kod
najveceg broja bolesnika, tj. kod 89%, tiroglosna anomalija pojavila se pre desete
godine zivota. Kod oko 30% dece anomalija je prvi put primeéena u uzrastu od 12 do
48 meseci Zivota.

Od pojave prvih simptoma do kona¢ne operacije, kojom je bolesnik izlecen,
proteklo je prose¢no 20 meseci racunato za 101 bolesnika za koje smo imali precizne
podatke. Na grafikonu R-8 data je distribucija bolesnika prema duzini trajanja
simptoma u mesecima.

Ako isklju¢imo bolesnike sa recidivom odnosno ako se racuna trajanje simptoma
do prve operacije onda je ovo vreme za 93 bolesnika (8 bolesnika sa recidivom imalo
je podatke o trajanju simptoma do prve operacije) bilo 18,48 meseci.

—_

Slika R-16. Bolesnica sa tiroglosnom cistom u visini podjezicne kosti pre operacije (slika levo). Izgled
vrata 12 meseci posle operacije (slika desno).
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Do dve godine od pocetka simptoma operisano je 78% bolesnika. Do godinu dana
od primecivanja ciste ili fistule TGD izleceno je skoro 2/3 1ili 64% bolesnika. Najvise
bolesnika (27%) operisano je u periodu od 7 do 12 meseci od pojavljivanja ciste.

Kod bolesnika zenskog pola prose¢no trajanje simptoma iznosilo je 14,8 meseci,
a za bolesnike muSkog pola 22,8 meseci. lako nema statisticki znaCajnih razlika
izmedu polova u pogledu trajanja simptoma analizom duzine ovog perioda i raspona od
minimalnog do maksimalnog ukazuje da su deca zenskog pola ranije dovodena na
pregled i operativno leCenje.

R.11-1.2.2. Klini¢ka prezentacija zaostatka tiroglosnog kanala
Ukupno je operisano 100 dece sa cistama TGD S§to je 78,1% svih operisanih od
ove anomalije. Fistulu je imalo 28 (21,9%) bolesnika.

Trajanje simptoma (meseci)

% bolesnika

Grafikon R- 8. Distribucija dece sa anomalijama TGD prema trajanju simptoma.

Kod devetoro bolesnika sa cistom na operaciji onaje u prethodnom periodu
jednom ili viSe puta fistulizirala. Na operaciji su ovakve ciste ¢vrsc¢e srasle za oziljno
izmenjenu kozu i okolna tkiva.

Sve anomalije tiroglosnog kanala sa otvorom na koZi proglasavali smo za fistule.
Iako se u patohistoloSkom nalazu nekada ne opisuje kanal ili kanali¢i iznad hioidne
kosti smatrali smo da je neki vid komunikacije koze sa foramenom cekumom jezika
postojao. Infekcijom je destruisan epitel kanali¢a 1 okolno tkivo iznad podjezi¢ne kosti
Sto je otezavalo patohistolosku potvrdu klini¢ke dijagnoze za fistule.
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Slika R-17. Bolesnica sa cistom tiroglosnog kanala i povremenom sekrecijom iz otvora na kozi.

Nismo lecili ni jedno dete sa urodenom fistulom ili sinusom poreklom od ovog
kanala.Fistule su nastajale posle infekcije cista kada je doslo do spontanog dreniranja
sadrzaja na kozu ili je hirurg izvrSio inciziju sa ili bez drenaze. Fistule su nastajale i
kao posledica nepotpune ekscizije tiroglosnog kanala. Ukupan procenat anomalija
tiroglosnog kanala koji se, najmanje jednom, prezentovao kao fistula je 28,9% (37 od
128).

Od ukupno 13 bolesnika sa recidivom (7 bolesnika iz drugih ustanova i 6
bolesnika iz nase klinike) na poslednjoj operaciji 7 bolesnika imalo je fistulu. Od 6
bolesnika kojima se recidiv prezentovao kao cista troje je najmanje jednom imalo
fistula koja se naknadno spontano zatvorila.

R.11-1.2.3. Lokalizacija od foramena cekuma jezika do istmusa Stitaste Zlezde

Ako se detaljno prikazuju lokalizacije anomalija TGD onda su one kod nasih
bolesnika distribuirane na slede¢i nacin: jezik — 2 (1,6%), iznad hiodne Kosti
(suprahioidno ili submentalno) — 3 (2,3%), ispred hioidne kosti, racunajuc¢i gornju i
donju ivicu — 50 (39,1%), izmedu hioidne kosti i tiroidne hrskavice (tirohioidna regija)
— 30 (23,4%), ispred stitaste hrskavice (tiroidna regija) — 32 (25%), ispod tiroidne
hrskavice (suprasternalno) — 3 (2,3%) i nepoznate lokalizacije — 8 (6,3%) (grafikon R-
9.). S obzirom da je kod dece razmak izmedu hioidne kosti i tiroidne hrskavice mali
mozemo anomalije iz ovog predela prikljuciti onima oko hioidne kosti. Tako je hioidni
predeo zastupljen u 66,7% (80 od 120) bolesnika ili kod 2/3 operisanih sa poznatom
lokalizacijom.
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Grafikon R-9. Lokalizacija anomalija TGD od foramena cekuma jezika do sternuma.

R.11-1.2.4. Lokalizacija u odnosu na PSLV

Ciste i fistulozni otvor tiroglosnog kanala nalazili su se kod 76 (63,3%) bolesnika
u srednjoj liniji vrata od 120 bolesnika kojima je lokalizacija poznata. Kod preostalih
44 (36,7%) bolesnika anomalija se nalazila van srednje linije ali ne visSe od 2 cm
(grafikon R-10). U 26 ili 21,7% (26 od 120) bolesnika anomalija se nalazila levo, a u
18 ili 15% desno. Ako posmatramo samo strane onda je odnos leve i desne strane bio
59,1% : 40,9% (26:18) ili priblizno 3:2. Fistulozni otvor je u 5 bolesnika bio
lokalizovan levo od srednje linije i to kod troje u visini tiroidne hrskavice, a kod dvoje
izmedu ove hrskavice 1 hioidne kosti. Fistulozni otvor nalazio se kod jednog deteta
desno u visini podjezi¢ne kosti. Ciste nastale posle zatvaranja fistuloznog otvora bile
su u po dva slucaja lokalizovane levo i desno. Levo su se nalazile malo ispod hioidne
kosti, a desno u visini hioidne kosti i tiroidne hrskavice.
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Grafikon R-10. Lokalizacija cista i fistula TGD u odnosu na PSLV.
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Ako se analiziraju lokalizacije od korena jezika do suprasternalne jame sa
naglaSavanjem strane zapaza se sledece. Dvoje bolesnika imalo je anomaliju levo iznad
hioidne kosti, a po 11 bolesnika u visini hioidne kosti sa obe strane. Izmedu hioidne
kosti i gornje ivice Stitaste hrskavice Sestoro bolesnika imalo je anomaliju levo, a troje
desno. Ispred tiroidne hrskavice 7 bolesnika imalo je anomaliju levo, a 4 bolesnika
desno. Ispred zakrivljene tiroidne hrskavice i tirohioidne membrane nasi bolesnici su
¢esce imali anomaliju sa leve strane. Odnos leve i desne strane bio je 13:7 ili 65%:35%
Sto je priblizno 2:1.

R.11-1.2.5. Uzrast u vreme operacije

Bolesnici sa anomalijama TGD operisana su u proseku sa 7 godina (84,8
meseci).Racunat je uzrast kada je uradena poslednja operacija odnosno kada su deca
1zleCena.

Ako isklju¢imo decu sa recidivima, jer je njima racunat uzrast za drugu i tre¢u
operaciju, onda je za 115 bolesnika prose¢an uzrast operacije bio 81 mesec.

Na grafikonu R-8 prikazana je distribucija dece prema uzrastu u vreme poslednje
operacije uporedena sa uzrastom pojave anomalije.

R.11-1.2.6. Operativno lec¢enje

Sistrankova operacija uradena je kod 122 bolesnika ili 95,3% (122 od 128) svih
operisanih. Klasi¢na Sistrankova operacija izvedena je kod 112 bolesnika (87,5%).
Ekscizija samo ciste (cistektomija) ili nepotpuna ekscizija tiroglosnog kanala uradena
je kod 6 bolesnika (4,7%). Kod cetvoro ovih bolesnika doslo je pojave recidiva u
analiziranom periodu. Kod 10 bolesnika (7,8%) izvrSena je operacijaSira od klasi¢ne
Sistrankove tehnike. Indikacije za ovu operativhu tehniku nazvanu ,ProSirena
Sistrankova operacija” ili ,,Disekcija vrata oko PSL” bile su: bolesnici sa recidivom
kod kojih su ve¢ bile uradene jedna ili dve operacije (8 bolesnika) i ozbiljna
preoperativna infekcija ciste sa stvaranjem velikog apscesa vrata (dvoje dece).

R.11-1.2.7. Recidiv

Operisano je 7 bolesnika sa recidivom koja su prethodno operisana u drugim
bolnicama. Troje dece je ve¢ imalo po dve operacije. Ova deca su uspesno izlecena
jednom operacijom u nasoj ustanovi.

Od 128 bolesnika sa cistama ili fistulama porekla tiroglosnog kanala operisanih u
nasoj ustanovi Sest bolesnika imalo je recidiv, Sto predstavlja 4,7% (6 od 128).
Preoperativno, kod ¢etvoro dece cista je bila lokalizovana ispred donjeg dela Stitaste
hrskavice. Od njih, dvoje je imalo ciste levo, a dvoje desno od srednje linije. Jedno
dete imalo je fistulu u visini tiroidne hrskavice, a drugo cistu malo iznad i levo od
hioidne Kkosti. Preoperativne i intraoperativne dijagnoze bile su cista i fistula
tiroglosnog kanala za dvoje dece, lateralna cista za dvoje i dermoidna cista i cista
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pljuvacne zlezde za po jedno dete. Bolesniku sa preoperativnom i intraoperativnom
dijagnozom dermoidna cista i patohistoloski rezultat, zbog nedostatka epitela i
tiroidnog tkiva, upucivao je vise na kozno poreklo. Recidiv u vidu fistule sa pravcem
pruzanja kanala prema korenu jezika bio je jasan znak za poreklo anomalije od
tiroglosnog duktusa.

Zbirno, recidiv TGDC se na poslednjoj operaciji prezentovao u 7 bolesnika
fistulom. Kod Sest bolesnika recidiv se prezentovao cisticnom formacijom. Kod tri
bolesnika cista je nastala zatvaranjem fistule pre operacije.

Nijedan bolesnik leCen u nasoj bolnici nije operisan vise od dva puta u cilju
reSavanja anomalije TGD.

R.11-1.2.8. PatohistoloSki nalaz

U 128 analiziranih preparata tiroidno tkivonadeno je kod 55 (43%) bolesnika.
Jedan ili vise acinusa pljuvacnih Zlezda nadeno je u 37,5% bolesnika (48 od 128). Kod
dva bolesnika postojalo je i1 dreniranje pljuvacnih Zlezda u jedan od kanali¢a
TGD.Razgranatost glavnog TGD, oko hioidne kosti, nadena je u 56,2% operisanih
bolesnika (72 od 128). Rezultati patohistoloskih nalaza prikazani su na grafikonu R-11.
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Tireoidno tkivo Pljuvaéne zlezde Grananje TGD

Grafikon R-11. Procentna zastupljenost tiroidnog tkiva, pljuvacnih zlezda i grananja kanala u
patoloskom materijalu bolesnika sa anomalijom poreklom od zaostalog TGD

Detaljnom PH analizom preparata anomalija TGD nadene su sledece vrste epitela
sa prikazivanjem apsolutnog broja bolesnika: respiratorni (pseudostratifikovan
cilindri¢ni sa ili bez videnih cilija) — 79, cilindri¢ni — 19, kuboidni — 3, prelazni — 1,
ploc¢asto-slojevit bez orozavanja — 24, metaplasti¢ni — 22, aplatiran ili atrofi¢an — 6 i
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bez epitela — 12 bolesnika.

Grupisanjem epitela: pseudostratifikovan cilindriéni, cilindri¢ni, kuboidni 1
prelazni u respiratorni; metaplasticni 1 atrofi¢ni u plocasto slojevit, dobijamo sledecu
zastupljenost pojedinih vrsta epitela.

9,40% . ..
O Respiratorni epitel
B Plogasto-slojeviti epitel
32% 50% O MeSoviti epitel
8,60% O Nema epitela

Grafikon R-12. Procentna zastupljenost pojedinih vrsta epitela u anomalijama TGD.

Samo respiratorni epitel nalazio se u 64 (50%) bolesnika. Plocasto slojevit epitel
nalazio se u 11 (8,6%) bolesnika. Mesovit epitel, odnosno obe vrste epitela otkrivene
su u 41 (32%) bolesnika. Epitel nije viden u preparatima 12 (9,4%) bolesnika. Na
grafikonu R-12. prikazana je ova distribucija.

Pokusali smo da pokazemo da li je neki od epitela (respiratorni, ploCasto slojevit
ili meSovit) vise zastupljen u nekom delu TGD na njegovom putu duz srednje linije
vrata. Sve lokalizacije smo podelili na one iznad hioidne kosti (baza jezika,
suprahioidna i hioidna regija) i one ispod ove kosti (tirohioidna, tiroidna i
suprasternalna regija).

Poredenjem vrste epitela prema supra i infra hioidnoj lokalizaciji nismo nasli da
je neki od epitela statistiCki znacajno zastupljeniji u nekoj od ove dve lokalizacije.

R.11-1.3. Bolesnici sa ektopi¢nom Stitastom Zlezdom

Ektopi¢na tiroidna Zlezda (ET) u Sirem smislu znacenja spada u anomalije
poreklom od tiroglosnog kanala. Izdvajamo je zbog naglaSavanja znacCaja dobre
preoperativne dijagnostike i izbegavanja hirurske ekscizije jedinog tkiva Stitaste zlezde.

U tabeli R-4 prikazana su bolesnici sa ektopi¢nom tiroidnom zlezdom kojima su
dijagnozu postavili hirurzi.
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Tabela R-4. Karakteristike bolesnika sa ektopicnom stitastom Zlezdom

Redni Vreme (meseci) o
broj Pol Pocetak Trajanje Uradena biopsijaili | Lokalizacija
simptoma simptoma postavljena Dg
1 Z 139 48 187 TH
2 Z 59 6 65 SH
3 M 37 4 41 (ne OP) TH
4 Z 114 6 120(ne OP) TH
Prosecna 103,2 (svi)
vrednost 87,2 16 126 (operisani)
7-3 TH-3
Ukupno M-1 SH-1

Bolesnice od 5,5 i 15,5 godina imale su potkozni tumor oko hioidne kosti. Mladoj
bolesnici promena je bila lokalizovana suprahioidno, a preoperativna dijagnoza bila je
tumor. Starijoj devojCici promena se nalazila ispod podjezi¢ne kosti, a preoperativna
dijagnoza bila je cista tiroglosnog kanala. Nije raden ultrazvu¢ni pregled pre operacije
kod ove dve bolesnice. Iskusni grudni hirurg je intraoperativno prepoznao da se radi o
solidnom tiroidnom tkivu. Uzet je samo deo tkiva za PH analizu. Patohistoloski je
nadeno, a scintigrafski i potvrdeno, da se radilo o jedinom tiroidnom tkivu tj. o
ektopi¢noj Stitastoj Zlezdi kod starije devojice. Zbog njene smanjene funkcije dalje
leCenje nastavljeno je supstitucionom terapijom kod endokrinologa. Kod mlade
devojlice postojala je Stitasta Zlezda na normalnom mestu 1 sa normalnom funkcijom.
Tumorska formacija predstavljala je ektopicno tkivo Stitaste Zlezde.

Decaku od 3,5 godina sa slike R-18. i devojcici od 10 godina, kod kojih je u
ranom neonatalnom periodu uraden skrining na hipotireozu i rezultat bio normalan,
uputna dijagnoza potkoznog otoka na vratu ispod podjezi¢ne kosti bila je cista
tiroglosnog kanala.

Slika R-18. Decak od 3,5 godina sa potkoznim tumorom u predelu podjezicne kosti (slika levo).
Scintigrafijom je dokazano je da se radi o ektopicnoj stitastoj zlezdi (slika desno).
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Kod devojcice je pre pregleda ve¢ bio izvrSen ultrazvucni pregled vrata koji je
potvrdio uputnu dijagnozu. Kontrolnim ultrazvu¢nim pregledom u nasoj ustanovi, kod
oba deteta, nije nadena Stitasta Zlezda na normalnom mestu. Scintigrafski pregled
(decak od 3,5 godine, slika R-18, desno) i hormonalni status pokazali su smanjenu
funkciju ektopicne Stitaste Zlezde sa poviSenim vrednostima TSH. Bez potrebe za
biopsijom, nastavljeno je leCenje supstitucionom terapijom hormonom §titaste zlezde.

R.11-1.4. Bolesnici sa urodenim anomalijama koZnog porekla

U anomalije koje su direktno povezane sa razvicem koze i spajanjem dermatoma
vrata ubrajamo kozne ciste i sinuse.

Deca sa koZznim cistama ovde su prikazana u cilju poredenja sa decom
operisanom od cista drugog porekla i solidnim potkoznim tumorima PSLV. Bolesnike
sa koznim sinusom prikazujemo kasnije, zajedno sa bolesnicima operisanim od
bronhogenog sinusa.

R.11-1.4.1. Bolesnici sa cistama koZnog porekla

Kozne ciste PSLV, dermoidne (D) i epidermoidne (ED), imalo je 75 bolesnika.
One predstavljaju 31,2% (75 od 240) urodenih anomalija PSLV ili 17,3% (75 od 434)
urodenih anomalija na vratu. Bolesnika zenskog pola bilo je 72% (54 od 75), a muskog
pola 28% (21 od 75).

Pocetak simptoma, trajanje simptoma i uzrast u vreme operacije
Grafikon R-13. pokazuje distribuciju uzrasta prvog opazanja ciste, poznate za 67
bolesnika, kao i uzrasta u vreme operacije svih bolesnika.
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Uzrastne grupe (godine)

O Pocetak simptoma

W Uzrast operacije

% bolesnika

Grafikon R-13. Distribucija bolesnika prema uzrastu pojavijivanja i operacije koznih cista.

Ove anomalije primecivane su kao potkozne, loptaste, mobilne i bezbolne
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formacije. Dublje poloZene ciste i one uz hioid pomerale su se naviSe pri gutanju.
Pojavljivanje se nije moglo povezati sa infekcijama gornjih respiratornih puteva. Skoro
bez izuzetka deca nisu imala tegobe. Nije bilo infekcije cista manifestovanih crvenilom
koze ili apscediranjem. Ciste su uo¢avane u prose¢nom uzrastu od 50,62 meseci, §to je
malo viSe od 4 godine. Kod osmoro dece cisti¢na formacija videna je na rodenju ili
nekoliko dana kasnije. Jednom od njih kardiohirug je prilikom operacije urodene
sr¢ane mane, u uzrastu od 6 meseci, ekscidirao cistu koja se nalazila neposredno iznad
sternuma. Do prve godine cista je videna kod 21% bolesnika. Kod 2/3 bolesnika (66%)
cista je dijagnostikovana do kraja ¢etvrte godine Zivota.

Od prvog registrovanja ciste do operacije proslo je u proseku 21,4 meseca. Na
grafikonu R-14 prikazana je distribucija dece prema duzini trajanja simptoma t].
postojanja ciste.

Kada je re¢ o polnoj strukturi, nije utvrdena statisticki znaCajna razlika u
prose¢noj duzini trajanje simptoma izmedu devojéica i de¢aka. Cetvoro dece operisano
u prvih mesec dana od pojave ciste su devojcice uzrasta od 3 do 7 godina. Od 12
bolesnika operisanihdva i tri meseca od uocavanja cisti¢ne formacije na vratu bilo je 7
bolesnika zenskog pola. U prvih godinu dana operisano je 58% bolesnika. U periodu
48 meseci (4 godine), od pojave ciste do operacije, izleCeno je 88% dece.

>72

Trajanje simptoma (meseci

0 5 10 15 20 25 30

% bolesnika

Grafikon R-14. Distribucija bolesnika sa koznim cistama prema duzini trajanja simptoma.

Deca sa koznim cistama operisana su prosecno sa 73,7 meseci tj. U uzrastu oko
6godina.

Tipovi koZnih cista
Dermoidna cista ekscidirana je kod 42 ili 56% (42 od 75) bolesnika, a
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epidermoidna cista kod 33 ili 44% (33 od 75) bolesnika.U odnosu na polnu strukturu
dermoidna cista nadena je kod 73,8% (31 od 42) devojcicai kod 26,2% (11 od 42)
decaka. Epidermoidna cista operisana je kod 69,7% (23 od 33) devojcica i kod 30,3%
(10 od 33) decaka.

Lokalizacija od brade do grudne kosti

Tacna lokalizacija koznih cista poznata je za 67 bolesnika. Distribucija dece
prema lokalizaciji, prikazana u procentima na grafikonu R-15.

Zastupljenost koznih cista prema broju bolesnika je sledeca: suprahioidno
(submentalno) — 8, uz hioidnu kost — 16, izmedu hioidne kosti i tiroidne hrskavice
(tirohioidno) — 6, ispred tiroidne hrskavice — 6, izmedu tiroidne hrskavice i
suprasternalne jame (suprasternalno) — 7, u suprasternalnoj jami (fosa jugularis) — 24 i
nepoznato — 8. Kada smo zbog blizine lokalizacija udruzili hioidni i tirohioidni prostor
u hioidni, a suprasternalni sa jugularnom jamom u suprasternalni imali bi sledecu
zastupljenost: hioidna lokalizacija je zastupljena kod 22 bolesnika ili 32,8% (22 od 67),
a suprasternalna kod 31 bolesnika ili u 46,2% (31 od 67).
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Grafikon R-15. Lokalizacija koznih cista od brade do sternuma.

Lokalizacija u odnosu na PSLV

Kozne ciste najcesce su lokalizovane u PSLV i to kod 54 (80,6%) od 67 bolesnika
kojima je poznata lokalizacija. Levo od srednje linije nalazilo se 11 (16,4%), a desno 2
(3%) ciste. Levo su ciste bile lokalizovane na slede¢i na¢in: uz hioid — 5, tirohioidno —
2 , tiroidno — 2, suprahioidno i suprasternalno po jedna. Desno od srednje linije vrata
dve ciste su nadene uz hioid (grafikon R-16).
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Grafikon R-16. Lokalizacija koznih cista u odnosu na PSLV.

Operativno leCenje

Za leCenje koznih cista primenjena je samo ekscizija ciste (cistektomija) kod 71
bolesnika (94,7%). Kod cetiri bolesnika (5,7%) uradena je Sistrunkova operacija, kao
za tiroglosnu cistu. Sve ove cetiri ciste nalazile su se blizu hioidne kosti. U tri
bolesnika preoperativna i intraoperativna dijagnoza bila je tiroglosna cista. Kod jednog
bolesnika na operaciji je prepoznata dermoidna cista ali je zbog bliskog odnosa sa
podjezi¢nom kosti uradena Sistrunkova operativna tehnika.

Recidiv
Nije bilo dece sa recidivom koznih cista.

Patohistoloski nalaz

Kod svih cista naden je plocasto slojevit epitel sa orozavanjem. Kod dermoidnih
cista nalaze se i kozna adneksa (56% bolesnika), a kod epidermoidnih cista derivata
koze nema (44% bolesnika). Znacajno je da je 18 (24%) cista bilo sa znacima
inflamacije.

R.11-1.5. Bolesnici sa bronhogenim anomalijama
Bronhogene anomalije na vratu prezentovale su se kao ciste i sinusi. U ovom delu
prikaza rezultata analizirana su samo bolesnici sa cistama zbog diferencijalno

dijagnostickog znacaja u odnosu na ciste drugog porekla.

R.11-1.5.1. Bolesnici sa bronhogenim cistama
Ukupno je operisano 5 bolesnika sa cistama bronhogenog porekla sa
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lokalizacijom u ili uz PSLV. Cetvoro bolesnika bilo je zenskog, a jedan muskog pola.
U tabela R-5. prikazane su karakteristike dece sa bronhogenim cistama.

Tabela R-5. Karakteristike bolesnika sa bronhogenim cistama

Vreme (meseci)
Kk PH nalaz
Red.br. | Pol | & 4El el ss
S 2 el za| 85 | respir. | glatki | tubuloal. | hrska-
S fE|EE|Ss ) . :
] 7 © | epitel | misi¢ | Zlezde vica
1 M FJ 0 166 166 + - - -
2 7 | T-des | 35 | 10 45 + + + -
3 V4 FJ 78 6 84 + + - -
4 V4 FJ 1 96 97 + + + -
5 Z | T-des. | 171 | 1 172 + - + +
Prosecna 57 | 558 | 112,8
vrednost
Z=4|F=3
Ukupno M=1| T=2 5 3 3 1

Pocetak simptoma, trajanje simptoma i uzrast u vreme operacije

Kod dvoje dece asimptomatska potkoZzna loptasta formacija bila je vidljiva na
rodenju ili nekoliko dana posle rodenja. Kod devojCice cista promera oko 5 mm
primecena je nekoliko dana nakon rodenja u jugularnoj fosi. Postepeno je rasla da bi sa
9 meseci zbog naglog uvecanja 1 infekcije sa znacima apscediranja bila uradena incizija
1 drenaza. Nakon perioda mirovanja, od oko 8 godina, dva meseca pre operacije
razvija se infekcija ciste sa spontanim dreniranjem sadrzaja. Kod preostalo troje dece
cista je primecena u uzrastu od 35 do 171 mesec. ProseCan uzrast pojavljivanja ciste je
57 meseci (4 godine i 9 meseci). Od registrovanja ciste do operacije prose¢no je proslo
55,8 meseci. Deca su operisana prose¢no u uzrastu od 112,8 meseci (oko 9,5 godina).

Lokalizacija
Troje dece imalo je ciste u fosi jugularis. Kod dvoje dece lokalizacija ciste bila je
u visini tiroidne hrskavice i to malo desno od srednje linije.

Operativno lecenje
Operacija je podrazumevala potpunu eksciziju ciste.

Recidiv
Nijedan bolesnik nije imao pojavu recidiva.
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Patohistoloski nalaz

Epitel svih ekscidiranih cista bio je pseudostratifikovan cilidricni sa cilijama
(respiratorni). Kod jednog bolesnika u delu ciste nalazio se i metaplasti¢ni epitel. Po
troje bolesnika imalo je u zidu cista tubuloalveolarne zlezde i glatki misi¢. Samo jedan
bolesnik imao je u zidu ciste ostrvce hrskavicavog tkiva.

R.11-1.6. Bolesnici sa koZnim i bronhogenim sinusom

Promena sa kojom se dete rodi u vidu otvora na kozi u srednjoj liniji vrata, bez
koznog izrastaja i nabora, dijagnostikuje se opisno kao sinus ili fistula vrata. Ako kroz
otvor na kozi nema gubitka vazduha onda isklju¢ujemo dijagnozu kutano-trahealne
fistule. Sinus nije sondiran, niti je ubacivano radioopakno sredstvo u cilju
dijagnostikovanja anomalije pre operacije. Kanal je sondiran neposredno pre planirane
ekscizije, po uspavljivanju bolesnika. Sinusi oblozeni bronhogenim ili
plocastoslojevitim epitelom lokalizovani u PSLV prikazani su zajedno jer ith samo
detaljna PH analiza razlikuje.

Bilo je ukupno 6 bolesnika sa urodenim izolovanim sinusom vrata. Polovina
bolesnika i svi muskog pola imala je brohnogeni sinus. Tri bolesnika, od kojih dva
zenskog pola, imala su dermalni sinus. Karakteristike bolesnika sa sinusom PSLV,
bronhogenim i koznim, date su u tabeli R-6.

Tabela R-6. Karakteristike bolesnika sa bronhogenim (BS) i dermalnim (DS) sinusom PSLV.

Urodena UzrastnaOP | 0 © 5@ Z 2 f_g .ﬂé E

anomalija M | 7 | (meseci) 2z 0% |SE|32|%

[a + =
BS 310 41/78/3 0 3 3 3 0
DS 1|2 6/201/18 3 0 0 0 0

Ukupno _
(frekvencije, | 4 | 2 | (BS)=40.6 | 4 3 3 | 3 | o
< (DS) =75
prosec.vrednost)

Pocetak i trajanje simptoma

Otvor na kozZi postojao je od rodenja kao i povremena sekrecija svetlo Zutog,
srednje gustog, sadrzaja.

Kod sve deca sa dermalnim sinusom zapaZzena je jasna infekcija kanala, koze i
potkoznog tkiva. Tako je odojcetu muskog pola, pre prijema u nasu bolnicu, uradena i
incizija formiranog apscesa. Kod devojke od 17 godina dve prethodne infekcije bile su
povod za dolazak na operaciju. Otuda su povod za dolazak hirurgu na pregled i
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indikacija za operaciju,naizgled bezazlenog otvora na kozi dermalnog sinusa, bile
prethodne infekcije.

Decu sa bronhogenim sinusima dovodili su roditelji na konsultativni pregled i
planiranu operaciju prema svojoj zelji.

Lokalizacija

Otvori sinusa kod sve dece nalazili su se u suprasternalnoj jami (slika R-19).
Otvori dermalnih sinusa kod dvoje dece bili su u levom delu jame sa pravcem kanala
preko istostranog sternoklavikularnog zgloba. Kod ostale dece otvor na kozi bio je u
srednjoj liniji jugularne fose sa pruzanjem kanala dole i pozadi u potkozno tkivo jame i
retrosternalno.

Uzrast bolesnika u vreme operacije

Operacije su izvedene u prose¢nom uzrastu od 57,8 meseci (malo manje od 5
godina). Bolesnici sa bronhogenim sinusom operisani su prose¢no sa 40,6 meseci (3
godine i 4 meseca), a sa dermalnim sinusom sa 75 meseci (6 godina i 3 meseca).

Operativno lecenje
Sinus je operativno ekscidiran u celini nakon njegovog sondiranja metalnom
sondom ili plastiénom venskom kanilom (slika R-19. desno).

o P s e b e N

Slika R-19. Bolesnik sa izolovanim sinusom jugularne fose (slika levo). Intraoperativno sondiranje
lakrimalnom sondom (slika desno). PH nalaz je bronhogeni sinus.

Recidiv
Nije bilo recidiva. Primeéena je postoperativna infekcija rane deteta kome je na

oko mesec dana pre ekscizije koznog sinusa uradena incizija abscesa. Dete sa dve
preoperativne infekcije koznog sinusa razvilo je hipertrofiCan oziljak u visini
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sternoklavikularnog zgloba. Oziljak je uspe$no izleCen intralezionim davanjem
kortikosteroida triamcinolon acetonida i primenom plocica silikonskog gela.

Patohistoloski nalaz

KoZni sinusi imali su jasan plocasto slojevit epitel sa oroZavanjem. Svi su bili
inflamirani. Epitel je kod jednog bolesnika bio skoro potpuno destruisan.

Kod svih bolesnika zid bronhogenog sinusa imao je u svom sastavu: respiratorni
epitel, mucinozne i tubuloalveolarne zlezde i vlakna glatkih miSi¢a, bez hrskavice.

R.11-1.7. Bolesnik sa rabdomiomatoznim mezenhimalnim hamartomom

Decak roden sa koznom izraslinom ispod brade u PSLV do PH dijagnoze voden
je da ima kozni tumor.U §iroj porodici, dva brata babe po majci, imali su urodene
koZne izrasline na licu i bo¢noj strani vrata.

Opis promene, lokalizacija, pocetak i trajanje simptoma

KozZna izraslina, veli¢ine 1,5 cm x 0,6 cm x 0,6 cm sa Sirokom bazom, nalazila se
neposredno ispod brade u srednjoj liniji. Uraden je ultrazvuc¢ni pregled vrata. Izraslina
je imala strukturu potkoznog tkiva. Nije nadena komunikacija promene sa dubljim
strukturama vrata i ona nije bila cistiéni izmenjena. Stitasta Zlezda bila je na
normalnom mestu. Od rodenja do operacije dete je bilo bez tegoba. Nije bila vidljiva,
niti se palpirala, fibrozna potkozna traka. Nije bila ograni¢ena dorzifleksija glave i
vrata.

Uzrast u vreme operacije, tip operacije, recidiv

Decak je operisan u uzrastu od 3 meseca u opstoj anesteziji. Eliptiénom incizijom
oko koznog izrastaja on je ekscidiran. Nije nadena fibrozna traka ispod njega.

Na kontrolnom pregledu, na koji je pozvan posle 7 godina, nije naden recidiv.
Nema nabora na vratu.

Patohistoloski nalaz

Papilomatozna izraslina obloZena je normalnim epidermom. Derm i potkoZno
tkivo zamenjeno je hamartomatoznim tkivom. Ono je gradeno od nepravilno usmerenih
snopova poprec¢no prugastog misi¢nog tkiva izmeSanog sa vezivom 1 ostrvcima zrelog
masnog tkiva.

R.11-1.8. Bolesnici sa vaskularnim anomalijama

Pet bolesnika sa vaskularnim anomalijama nisu predstavljala problem u
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postavljanju tacne preoperativne dijagnoze.

Od vaskularnih tumora le¢ili smo troje dece sa hemangiomom PSLV. Devojcici,
uzrasta 14 meseci, 1z estetstkih razloga ekscidiran je manji kozni tip infantilnog
hemangioma posle zavrSene proliferativne faze. U istoj, submentalnoj regiji, Zenskom
odojCetu sa 4 meseca ekscidiran je ulcerisani koZni infantilni hemangiom.Tre¢em
detetu kompletno je ekcidirana potkoZzna hemangiomatozna promena. Potvrdena je PH
dijagnoza iz druge ustanove gde je ovaj decak u uzrastu od 13 godina operisan pod
sumnjom na medijalnu cistu vrata.

Zensko novorodente rodeno je sa gigantskim potkoznim, mekim,
elasticnim,tumorom prednje strane vrata, plaviCaste boje koze 1 transparentnim za
svetlost. On se $irio na bo¢nu stranu vrata. Klini¢ka i ultrazvucna dijagnoza jasno je
ukazivala na makrocisticnu limfatiénu malformaciju, ranije nazivanu cisti¢ni higrom.
U petom danu zivota uradena je operacija sa ekscizijom svih vidljivih cista. Dete je
upuceno u regionalni zdravstveni centar na dalju negu 1 izgubljeno je za dalje pracenje.
Operacija je izvedena 2001. godine pre uvodenja sklerozantnog le¢enja limfati¢nih
malformacija.

Decak wuzrasta 10 godina imao je klinicki, UZ i MR dokazanu vensku
malformaciju prednje i bo¢ne strane vrata. Ekscidirane su mu naglo nastale bolne
potkozne loptaste formacije suprasternalne i submentalne regije. Intraoperativno i
patohistoloski potvrdena je preoperativna dijagnoza tromboze urodeno proSirenih
venskih sudova.

R.11-1.9. Bolesnici sa cistama vratnog timusa

Decak uzrasta 5,5 godina primljen je zbog tumorske formacije primecene tri
meseca ranije u jugularnoj fosi. Ona se pomerala prate¢i disajne pokrete. Mekotkivna
formacija jugularne fose, na profilnoj radiografiji, i homogena hipoehogena masa na
ultrazvuénom pregledu, nastavljala se retrosternalno. Sa uputnom dijagnozom
retrosternalne ciste i preoperativnom dijagnozom tumora retrosternalne regije i fose
jugularis bolesnik je operisan. Operativno je naden cisticno izmenjen gornji pol desnog
reznja timusa koji se nalazio u vratu i iza sternuma. U makroskopskom preparatu
veli¢ine 7 cm x 2,2 cm x 0,5 cm naden je na periferiji cisticni prostor bez epitela sa
nekroti¢nim tkivom grudne zlezde. Patohistoloska dijagnoza bila je pseudocista timusa.

Decaku uzrasta 8,5 godina pojavila se dve nedelje pre operacije levo od srednje
linije u donjem delu vrata, u potkoznom tkivu, tumorska formacija pokretna i bezbolna.
Medijalnom stranom tumor je dopirao blizu PSLV. Prva radna dijagnoza bila je
limfom. Po UZ inkapsulirana kolekcija veli¢ine 42 mm x 13 mm x 18 mm sadrzavala
je gust homogen sadrzaj koji se turbulentno kretao prilikom respiracija. Postavljena je
sumnja na duplikaturu jednjaka. Pasaza jednjaka je to iskljucila. Operativno je naden
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cisti¢no-solidni tumor izmedu a. carotis communis i V. jugularis. Intraoperativna
dijagnoza bila je limfati¢éna malformacija (cisti¢ni higrom) ili teratom. Patohistoloska
dijagnoza glasila je multicisti¢no izmenjen vratni timus.

Ni jedno dete nije imalo recidiv.

R.11-1.10. Bolesnici sa teratomom

Za troje bolesnika sa teratomom vrata, koji su upuceni na leCenje u periodu od 1,5
mesec, nije bilo dijagnosti¢kih dilema u postavljanju preoperativne dijagnoze. Dvoje
dece bilo je zenskog pola, a jedno muskog pola.

Opis promene, lokalizacija, pocetak i trajanje simptoma

Troje dece imalo je urodeni solidno-cisti¢ni tumor prednje strane vrata sa
Sirenjem na obe boc¢ne strane. Kod novorodencadi zenskog pola velika tumorska
formacija videna odmah na rodenju, Sirila se od donje vilice do sternuma i klavikula 1
komprimovala je disajni put. Novorodencetu muskog pola majka je primetila otok 15
dana po rodenju. Decak je imalo stridor koji je zavisio od polozaja glave.

Uputne dijagnoze

Dete kome je uraden EHO 1 KT pregled upuceno je pod dijagnozom tumor
Stitaste Zlezde. Bolesnik kome je kasnije otkriven tumor pracen povremenim
stridoroznim disanjem upucen je posle ultrazvucnog pregleda sa dijagnozom nodozna
struma desnog reznja Stitaste Zlezde. Dete sa dZinovskim tumorom prednje i bo¢nih
strana vrata posle uradenog ultrazvu¢nog pregleda, imalo je radiolosku dijagnozu
hemangio-limfangiom. Po misljenju decjeg hirurga radilo se o cisti¢cnom higromu.

Dijagnosticke procedure

Ni kod jednog deteta prenatalni EHO nije otkrio tumor. Kod jedne majke 5 dana
pred porodaj videno je nesto vise plodove vode. U naSoj ustanovi dijagnostika je
dopunjena za svu decu rendgenografskim pregledom vrata i grudnog koSa, KT
pregledom, hormonalnim statusom za proveru funkcije Stitaste zlezde. Scintigrafija je
radena posle operacije. Odredivane su i vrednosti alfa feto proteina, BHCG i kalcijuma
u serumu.

Uzrast u vreme operacije
Deca su operisana u slede¢im uzrastima:dva dana,tri dana i 30 dana.

Operativna tehnika
Kod sve dece kroz poprecni rez na kozi vrata ekscidiran je tumor u celini. Kod
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deteta sa najve¢im tumorom nije se intraoperativno diferencirala Stitasta zlezda.

Rezultat operacije i recidiv

Detetu kome je tumor potpuno infiltrisao 1 zamenio tkivo Stitaste Zlezde
postoperativno je zapoceto supstituciono hormonsko lecenje. Nivo kalcijuma u serumu
bio je normalan. Dete je imalo i jednostranu prolaznu parezu povratnog laringealnog
nerva. Psihomotorni razvoj svih bolesnika je normalan. Nijedno dete nema recidiv.

Patohistoloski nalaz
Kod sve dece dijagnostikovan je nezreli teratom Stitaste Zlezde gradus 3.

R.11-2. BOLESNICI SA STECENIM OBOLJENJIMA PSLV

Stecene formacije, solidne ili cisticne, 1 oboljenja tipa infekcije koje su se
prezentovale kao ograni¢eni koZno-potkozni tumori imalo je 40 dece 1 oni su prikazani
u tabeli R-7.

Tabela R-7. Bolesnici sa stecenim oboljenjima prednje srednje linije vrata koji su operisani

Oboljenja stitaste Zlezde Uvecani limfni &vor IS4
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R.11-2.1. Bolesnici sa oboljenjima Stitaste Zlezde

Od sve operisane dece sa nekim steCenim oboljenjem u prednjoj srednjoj liniji
vrata najzastupljenija su bila ona koja su imala neko od oboljenja Stitaste zlezde. Prvih
5 godina ispitivanog perioda grudni hirurg naSe ustanove je u timskom radu sa
pedijatrijskim endokrinolozima postavljao indikacije za operativno leCenje. Pregled
ultrazvukom uz scintigrafiju Stitaste zZlezde i hormonalni status bile su jedine koris¢ene
dijagnosti¢ke procedure. U drugom delu analiziranog perioda sva deca sa tumorima i
cistama Stitaste Zlezde leCena su na klinikama za endokrinu ili onkoloSku hirurgiju.

Znacajno je prikazati postavljanje dijagnoze kod tri devoj¢ice od 8 godina,10
godina i 17 godina kojima je okultni karcinom Stitaste zlezde, manji od 0,5 cm u
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promeru, otkriven tek nakon ekscizije uvecanog limfnog ¢vora bo¢no na vratu.
Uvecani limfni ¢vor bio je metastaza klinicki i radioloski neotkrivenog tumora Stitaste
zlezde. Kod prve dve devojCice preoperativno je uraden samo ultrazvucni pregled, a
kod bolesnice operisane 2008.godine uraden je i MR vrata. Preoperativne dijagnoze,
redom prema uzrastu dece, bile su: tumor (neurofibrom), limfadenopatija 1 cisti¢no-
solidan tumor. Intraoperativne dijagnoze bile su neurofibrom, tumor i limfaticna
malformacija. Kod prve dve bolesnice radilo se o papilarnom i delom folikularnom
karcinomu, a kod tre¢e samo o papilarnom karcinomu Stitaste Zlezde.

R.11-2.2. Bolesnici sa uve¢anim limfnim ¢vorom PSLV

Uvecani limfni ¢vorovi ili nodusi PSLV ekscidirani su kada se sumnjalo da su
oni uzrok potkoZznog tumora, a nisu se povukli na antibiotsku terapiju. Nekada je
ultrazvucni nalaz sa opisivanjem hipoehogene promene viSe ukazivao na cisticnu
formaciju dermoidnog tipa ili porekla tiroglosnog kanala. Kod sve dece u PSLV nalazio
se 1 ekscidiran je samo jedan ve¢i limfni ¢vor.

Operisano je 15 bolesnika, 11(73,3%) decaka i 4 (26,7%) devojcice.

Pocetak i trajanje simptoma

Za 11 bolesnika imali smo pouzdane podatke o vremenu pojave otoka.

Uzrast se kretao od 6 do 187 meseci, a iznosio je prose¢no 95,3 meseca ili oko 8
godina. Na grafikonu R-17 prikazan je uzrast dece po uzrastnim grupama za pocetak
simptoma 1 za uzrast kada je limfni ¢vor ekscidiran.

Od uocavanja otoka, uzrokovanog uvecanim limfnim ¢vorom, do operacije
prosecno je proslo 5,8 meseci. Kod 6 bolesnika proslo je dva meseca od pojave otoka
do operacije. Jos 4 bolesnika je operisano do 6 meseci od pojave prvih simptoma, a
samo jedno dete sa 35 meseci trajanja otoka.

40
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25

@ Pocletak simptoma

20

m Uzrast operacije

% bolesnik.
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Grafikon 17. Uzrast pojavljivanja i operacije dece sa uveéanim limfnim évorom.
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Lokalizacija od brade do grudne kosti

Od 14 bolesnika kojima je poznata tacna lokalizacija ekscidiranog uvecanog
limfnog ¢vora kod njih 10 (71,4%) on se nalazio suprahioidno (submentalno). Po dva
bolesnika (14,3%) imala su limfni ¢vor uz hioidnu kost i suprasternalno.

Lokalizacija prema PSLV

Uvecani limfni ¢vorovi uglavnom su bili u srednjoj liniji u 10 od 14 bolesnika
(71,4%). Dva limfna ¢vora uz hioidnu kost bila su malo desno od srednje linije, a
suprahioidno jedan desno, a jedan levo.

Uzrast u vreme operacije
Deca sa uvecanim limfnim ¢vorovima operisana su prosecno sa 103,8 meseci tj. u
uzrastu oko 8,5 godina.

Operativno lecenje

U lecenju limfnih ¢vorova PSLV primenjeno je operativno lecenje ekscizijom
samo limfnog ¢vora. Nije bilo slucajeva da se intraoperativno limfni ¢vor proglasi za
cistu TGD i da se uradi Sistrunkova operacija.

Recidiv
Nije bilo dece kojima je limfni ¢vor ekscidiran u drugoj operaciji na istom ili
nekom drugom mestu na vratu.

Patohistoloski nalaz

Dve tre¢ine (10 od 15 ili 66,7%) ekscidiranih limfnih ¢vorova pokazivalo je
folikularnu hiperplaziju uzrokovanu prethodno prelezanim virusnim 1 bakterijskim
infekcijama gornjih respiratornih puteva. Kod trec¢ine bolesnika ekscidirani limfni ¢vor
je bio granulomatozno izmenjen ukazuju¢i verovatno na bolest macijeg ogreba.
Seroloski testovi na ovu bolest nama nisu bili dostupni. Tako je dijagnoza ove bolesti
postavljana na osnovu dobro uzete anamneze, klinicke slike, sporog odgovora na
antibiotsku terapiju i PH nalaza. Ni jedan uvecéani limfni ¢vor PSLV nije pokazivao
malignu alteraciju.

R.11-2.3. Bolesnici sa retkim oboljenjima PSLV

Decak od 8 godina imao je eozinofilni granulom u suprasternalnoj jami u sklopu
bolesti Langerhansovih ¢elija.

Kod decaka, uzrasta 15 godina, cisticna formacija nalazila se u submentalnoj
regiji malo ulevo od srednje linije. Palpacijom i ultrazvucno bilo je tesko otkriti
cistichu promenu koja je menjala veli¢inu. Eksploracijom spoljasnjim pristupom
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nadena je prodiruca (engl. plunging) ranula, preciznije mukocela.

Devojka od 14,5 godina imala je godinu dana rastuci tvrdi potkozni tumor 2,5 cm
iznad sternuma. Preoperativna dijagnoza bila je epidermoidna cista, a intraoperativna
tumorsko tkivo nepoznatog porekla. Patohistoloska dijagnoza bila je jasna da se radi o
pilomatriksomu, kalcifikovanoj koznoj cisti poreklom od korena dlake.

Nekada se u ekscidiranom materijalu nije mogla da otkrije vrsta epitela, koji je
naj¢eS¢e bio uniSten infekcijom. Ako se anamnestickim podacima, klini¢kim
pregledom 1 radioloSkim ispitivanjima nije moglo otkriti precizno poreklo cisti¢ne
formacije ili uzrok infekcije mekih tkiva patohistoloSkom analizom je ovakva lezija
opisivana kao inflamatorna pseudocista, hroni¢na infekcija i slicno. Takvih nalaza
bilo je ukupno Sest. Nijedno od ove dece nije imalo recidiv kao dokaz da je uradena
nepotpuna ekscizija inflamirane urodene anomalijje ili steCenog oboljenja.

R.111-1. TACNOST POSTAVLJANJA DIJAGNOZE ZA BOLESNIKE SA
UROBPENIM RASCEPOM - NABOROM I SLICNIM LEZIJAMA PSLV

Taénost u postavljanju dijagnoze naSim bolesnicima sa UR-N 1 sli¢nim lezijama
PSLYV, od trenutka upucivanja na leCenje do postavljanja konacne dijagnoze, prikazana
je utabeli R-8.

Za poredenje su izabrane urodene anomalije koje su, zbog patoanatomske
sli¢nosti, nama predstavljale stru¢ni izazov u svakodnevnoj klini¢koj praksi.

U tabeli R-8. apsolutnim brojevima prikazani su bolesnici tj. dijagnoze koje su
dobijali za svoje anomalije i ta¢nost u procentima u postavljanju dijagnoza, od
preoperativne do konacne.

Ovako dobijena ta¢nost u dijagnostikovanju ili senzitivnost (Sn) predstavlja, na
svakoj od etapi dijagnostickog puta, odnos tacno postavljenih dijagnoza sa kona¢nim
dijagnozama za odredenu anomaliju.

Za klinicku praksu znacajno je da se odredi i pozitivna predvidajuca vrednost
(PPV). Onapredstavlja odnos broja ta¢nih dijagnoza prema ukupnom broju
postavljenih istih dijagnoza na istoj etapi dijagnostickog puta

Za decu sa rascepom i naborom vrata dominira neta¢nost uputnih dijagnoza
odnosno nepoznavanje sustine problema. Ta¢nost uputnih dijagnoza za sve anomalije
ili ukupna Sn je 22,2%. Samo je kod deteta sa izrazenom fibroznom trakom PSLV
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dominirala fleksiona kontraktura $to je bila jedna od uputnih dijagnoza, pored jasnih
rascepa okolnih struktura. Izolovani sinus koZe opisuje se patoanatomskom tj.
klinickom dijagnozom. Za neke bolesnike ovaj pojam se poklapa sa histoloSkim
nalazom za dermalni sinus.

Preoperativna i intraoperativna dijagnoza za CMCC ima senzitivnost i PPV od
100%. Za CMCW ove dijagnoze imale su senzitivnost od 75%, a PPV je iznosila
100%. Za sve anomalije ukupno hirurg je postavljao ta¢ne dijagnoze pre 1 za vreme
operacije sa precizno$¢u od Sn=77,8% (14/18).

Tabela R-8. Senzitivnost (pojedinacna i ukupna) dijagnoza UR-N PSLV i slic¢nih lezija.

Urodena Tacnost Dg, ispravna/ukupan broj bolesnika, (senzitivnost, %)
anomalija uputna preOP intraOP PH kona¢na
0/7 717 717 717 717
CMCC (0) (100) | (100) | (100) | (100)
TGDC 3 0 0 0 0
Tu 1 0 0 0 0
urod.anom. 3 0 0 0 0
1/4 3/4 3/4 4/4 4/4
CMCW (25) (75) (75) (100) | (100)
TGDC 1 0 0 0 0
C 1 0 0 0 0
Tu 1 1 1 0 0
BS 0/3 1/3 1/3 2/3 3/3
(0) (33,3) | (33,3) (66,7) (100)
Fistula 1 0 0 0 0
Sinus 2 2 2 1 0
DS 3/3 3/3 3/3 3/3 3/3
(100) (100) (100) (100) (100)
0/1 0/1 0/1 1/1 1/1
RMH 0) 0) © | (100) | (100)
Tu 1 1 1 - -
Ukupno 4/18 14/18 14/18 17/18 18/18
222) | (778) | (77.8) | (94.4) (100)

Postavljanje preoperativne dijagnoza za nabor vrata za hirurge nije bio problem
osim §to je napravljen previd kod deteta kod koga je procenjeno da potkozna fibrozna
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traka nije bila znaCajno naglasena. Otuda je sva paznja bila usmerena na eksciziju
podbradne kozne izrasline i fibroznog tkiva ispod nje. Patohistolosku dijagnozu za
ovog bolesnika smatramo ta¢nom u pogledu preciznog opisa kozne izrasline kao
hamartoma. Od patologa se nije ocekivalo da postavi klini€¢ku dijagnozu nabora vrata.
Recidiv, tacnije rest fibrozne potkozne trake, uslovio je postavljanje konacne klinicke
dijagnoze.

Lokalizacija i izgled bronhogenih sinusa kao i njihov epitel nemaju specificnih
makroskopskih karakteristika ve¢ se dijagnoza postavlja histoloski. Otuda hirurg nije
mogao da postavi tacnu dijagnozu. Kod jednog od ovih bolesnika i PH Dg je
korigovana nakon uradenih novih preseka i bojenja preparata. Naknadna korekcija ove
dijagnoze uslovila je da ukupna senzitivnost za PH Dg ne iznosi 100% ve¢ 94,4%.

Takode, 1zolovana koZna izraslina ispod brade bez nabora, opisana kao tumor,
kompletno je ekcidirana kod jednog deteta. Samo je patohistoloska analiza ukazala da
se radi o jednom tipu hamartoma (rabdomiomatozni mezenhimaini).

Analiziraju¢i podatake iz tabele R-8 zapazamo da nije bilo lazno pozitivnih
dijagnoza postavljenih pre i za vreme operacije. To znaci da se hirurgova klini¢ka
dijagnoza postavljena za odredenu anomaliju poklapala sa konacnom tj. PPV je za sve
anomalije pojedinacno iznosio 100%.

S obzirom da se hirurgovo poznavanje ovih anomalija i na¢in njihovog lecenja
vidi kroz porast senzitivnosti preoperativnih i intraoperativnih dijagnoza one su
prikazane na grafikonu R-18 senzitivnost tj. preciznost u postavljanju ta¢ne dijagnoze
ista je za preOP i intraOP dijagnoze pojedinacno i sve anomalije ukupno.
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Grafikon-18. Senzitivnost (pojedinacna i ukupna) preOP i intraOP dijagnoze za UR-N i slicne lezije.

105



Grafikon R-19 pokazuje trend rasta senzitivnosti za rascep i nabor vrata i njima
sli¢ne lezije PSLV.
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Grafikon R-19. Trend rasta senzitivnosti (pojedinacne i ukupne) dijagnoza od uputne do konacne za
UR-N PSLV i slicne anomalije

U nameri da dokaZemo znacajnost u porastu senzitivnosti u postavljanju
dijagnoze, od uputne do konacne, poredili smo procente tacnosti dijagnoza svake etape
dijagnostickog puta.

U tabeli R-9 data je statisticka znacajnost razlika u senzitivnosti uputne Dg i
preOP (intraOP) Dg u odnosu na sve ostale dijagnoze (PH Dg i kona¢na Dg) za rascep
i nabor vrata i sli¢ne lezije PSLV. U statistickoj analizi kori$¢en je t-test proporcija.

Za pojedinacno posmatrane anomalije, ne postoji statisticki znacajna razlika
izmedu senzitivnosti preOP (intraOP) Dg, sa jedne strane, i PH Dg i konacne Dg, sa
druge strane. To zna¢i da nema razlike u preciznosti postavljanja odgovarajucih
specifi¢nih dijagnoza od strane hirurga i patologa.

Kada se posmatraju sva deca sa anomalija slicnim UR-N PSLV njihove uputne
dijagnoze se statisticki umereno znacajno razlikuju od preOP Dg i intraOP Dg, dok se
one visoko statisticki razlikuju od PH Dg i kona¢nih Dg.

Tabela-9. Statisticka znacajnost razlika senzitivnosti uputne i preOP (intraOP) Dg prema ostalim Dg.

Znacajnost razlika tacnosti preOP(intraOP) Dg prema:

preOP(intraOP) Dg PH Dg kona¢na Dg
CMCC n.s. n.s.
CMCW n.s. n.s.
BS n.s. n.s.
DS n.s. n.s.
RMH - -
preOP Dg | intraOP Dg PH Dg konac¢na Dg
UKUPNO
(uputna Dg) p<0,01 p <0,01 p <0,001 p <0,001
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Hirurg je veoma Cesto i uspesno, ve¢ pri prvom pregledu deteta, menjao netacne
uputne dijagnoze. Takode, PH Dg i konac¢ne Dg razlikovale su se veoma mnogo od
uputnih dijagnoza.

Tabela R-10 prikazuje statisticku znacajnost razlika u senzitivnosti preOP Dg i
intraOP Dg prema kona¢noj Dg primenom t-testa proporcija.

Tabela R-10. Statisticka znacajnost razlika senzitivnosti preOP(intraOP) Dg prema konacnoj Dg za
rascep i nabor vrata i slicne anomalije PSLV.

preOP(intraOP) Znacajnost razlika ta¢nostipreOP(intraOP) Dg prema:

dijagnoza kona¢na Dg
CMCC n.s.
CMCW n.s.
BS n.s.
DS n.s.
RMH -

UKUPNO ns.

(p = 0,055 - grani¢no)

Nije dokazana statisticki znaCajna razlika za pojedinacne anomalije izmedu
tacnosti (senzitivnosti) preOP Dg ili intraOP Dg i1 konacne dijagnoze. Tek za sve
anomalije posmatrane zajedno pokazuje se grani¢na statisticka znacajnost (p=0,055)
poredenjem njihovih ukupnih Sn (77,8% prema 100%). Dijagnoze koje su postavljali
hirurg i patolog razlikovale su se na granici statistiCke znac¢ajnosti.

Na operaciji se nisu menjale preoperativne dijagnoze. Samo je za dete sa
urodenim naborom PSLV od prakticnog znacaja nepreciznost u postavljanju tacne
preOP Dg i posebno intraOP dijagnoze. Neprepoznate dijagnoze kod dece sa drugima
anomalijama (BS, RMH) nisu uticale na vrstu i uspesSnost primenjene operacije.

NaglaSava se znacaj patohistoloskog pregleda u diferenciranju izolovanih sinusa 1
utvrdivanje histoloske prirode izolovane kozne izrasline. Za rascep 1 nabor vrata
dovoljna je klinicka dijagnoza koja je histoloSkom analizom upotpunjena.

R.111-2. Ta¢nost postavljanja dijagnoze za bolesnike sa cisti¢nim i sli¢cnim lezijama
PSLV

Cista duktusa tiroglosusa, ektopic¢na tiroidna Zlezda, kozna 1 bronhogena cista, od
urodenih anomalija, 1 uvecani limfni ¢vor, kao steeno oboljenje, imaju sli¢nu klinicku
prezentaciju. Pojavljuju se kao potkozne, vise ili manje pravilne loptaste formacije,
prosecne veli¢ine do 2 cm, sa ili bez znakova infekcije, koje postepeno rastu ili
menjaju veli¢inu. Ultrazvuc¢no, sadrzaj ovih promena moze hipo ili heteroehogen.

Iz analize su iskljuceni bolesnici sa tiroglosnim anomalijama koje po svom
izgledu (fistula, ili cista koja je ranije fistulizirala) i podatku da su jednom ili dva puta
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ve¢ operisani (recidiv) nisu predstavljali diferencijalno dijagnosticki problem.

U tabeli R-11 prikazani su apsolutnim brojevima bolesnici i tacnost u procentima

u postavljanju dijagnoza, od preoperativne do kona¢ne, za solidno-cisti¢ne urodene
anomalije 1 oboljenja PSLV.

Tabela R-11. Senzitivnost (pojedinacna i ukupna) dijagnoza za cisticne i njima slicne anomalije i

oboljenja u PSLV.

Urodena Tacnost Dg, ispravna/ukupan broj bolesnika, (senzitivnost, %)
anomalija
i oboljenje preOP intraOP Konacna
85/94 90/94 91/94 94/94
TGDC (90,4) (95.7) (96,8) (100)
D 4 1 1 0
C 1 1 1 0
Tu 3 0 0 0
BCC 1 2 1 0
214 212 212 4/4
CET -* (50) (100) (100) (100)
TGDC 1 0 0 0
Tu 1 0 0 0
D 29/75 66/75 74175 75175
(38,7) (88) (98,7) (100)
TGDC 22 4 1 0
C 14 2 0 0
Tu 10 3 0 0
BC 0/5 0/5 2/5 5/5
(0) (0) (40) (100)
TGDC 0 0 2 0
D 1 2 0 0
C 2 2 0 0
Tu 2 1 0 0
BCA 0 0 1 0
Lgl 8/15 10/15 15/15 15/15
(53,3) (66,7) (100) (100)
TGDC 5 0 0 0
C 1 0 0 0
Tu 1 5 0 0
Ukupno 124/193 168/191 184/191 193/193
(64,2) (88) (96,3) (100)

*dvoje dece ima preOP Dg ektopija
intraOP Dg i PH Dg

tiroidne Zlezde. S obzirom da nisu operisani nemaju
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Najcesca uputna dijagnoza bila je cista duktusa tiroglosusa, a bilo je dosta i
neodredenih dijagnoza kao §to su tumor ili cista. Neka deca dolazila su na prvi pregled
sa ve¢ uradenim ultrazvucnim pregledom 1 pregledom nekog od specijalista hirurSkih
grana. Kod skoro sve dece preoperativno je raden ultrazvucni pregled vrata.
Aspiraciona biopsija iglom nije primenjivana. Samo smo kod po jednog deteta, zbog
sumnje na razvice maligniteta u cisti, indikovali pregled KT i MR.

Od 94 dece sa kona¢nom dijagnozom TGDC za njih 85 preoperativno je reCeno
da imaju ovu anomaliju. Tako je senzitivnost preOP Dg za ovu urodenu anomaliju
90,4% (85 od 94). Odgovarajuca vrednost za dermoidnu cistu je 38,7% (29 od 75).

Od devetoro bolesnika sa TGDC kojima nije postavljena tacna preOP Dg za
cetvoro se smatralo da imaju dermoidnu cistu, a za troje tumorsku formaciju nejasnog
porekla.

Kod bolesnika kojima je kasnije dokazana dermoidna cista za njih 22 receno je
preoperativno da imaju TGDC, za 14 cistu, a za 10 tumor nepoznatog porekla. Ovi
podaci upucuju da je najve¢i diferencijalno dijagnosticki izazov bio razlikovanje
dermoidne ciste od ciste poreklom tiroglosnog kanala.Pored anamnesti¢kih podataka i
klinickog pregleda ove ciste nisu se Cesto razlikovale ni ultrazvuénim pregledom.
Ovakva preoperativna dilema zahtevala je da u razgovoru sa roditeljima, pred
planiranu operaciju, bude objasnjena priroda obe anomalije i u zavisnosti od
intraoperativnog nalaza primena odgovarajuce operativne tehnike.

Zapaljensko i granulaciono tkivo sa vezivom, koje daje utisak septiranosti,
prikazalo se ultrazvucno hiperehogeno sve do karakteristika pseudosolidnog tkiva. Ni
jedna dermoidna cista, kod nasih bolesnika, nije imala znake infekcije.

Preoperativna dijagnoza tumor data je za potkozne formacije koje deluju tvrde na
palpaciju, a na ultrazvu¢nom pregledu daju pseudosolidnu ehogenost. Ovaj nalaz na
ultrazvuku, pokazalo se poredenjem sa PH nalazom, davale su TGDC u infekciji.

Ultrazvuénim pregledom je, pored odredivanja karakteristika anomalije,
utvrdivano postojanje Stitaste zlezde. Tako je za dvoje dece ultrazvucni pregled bio
dovoljan da se postavi radna dijagnoza ektopi¢ne tiroideje 1 zapocnu dopunska
ispitivanja i izbegne nepotrebna operacija.

Na bronhogenu cistu, s obzirom da nema specificne klinicke 1 ultrazvucne
karakteristike, nije se ni mislilo pre operacije.

Na uvecani limfni ¢vor upucivala je preoperativno njegova lokalizacija ispod
brade, menjanje veli¢ine, meka konzistencija i posebno ultrazvu¢ni nalaz. Indikacije za
operaciju bili su podaci o nesmanjivanju ili sporom smanjivanju na antibiotsku terapiju
1 ultrazvuc¢ni nalaz koji je bio neodreden.

Iz tabele R-11 vidi se da je najéeSce, i to kod 113 bolesnika, za potkozne
formacije u PSLV postavljana preoperativna dijagnoza cista tiroglosnog kanala ili
¢eS¢e nazivana u klinickoj praksi medijalna cista vrata. Za njom slede dijagnoze
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dermoidne ciste za 34 bolesnika i uvecanog limfnog ¢vora za 8 bolesnika. Neodredenih
dijagnoza tipa cista bilo je 18, a dijagnoza tumor bilo je 17.

Tac¢nost u postavljanju dijagnoza izrazena kroz PPV za sve analizirane anomalije 1
oboljenje PSLV za preOP Dg iznosi 79% (124/157).Za pojedina¢ne anomalije PPV za
preOP Dg ima slede¢e vrednosti: TGDC=75,2% (85/113), DC=85,3% (29/34),
ET=100% (2/2), Lgl=100% (8/8).

Kada nije raden preoperativni ultrazvucni pregled za dvoje dece od cetvoro dece
nije se ni moglo posumnjati da se radi o ektopi¢noj Stitastoj zlezdi. Deca nisu imala
klinicke znake za hipotireozu. Klini¢ko iskustvo i1 znanje grudnog hirurga bili su
presudni da se, umesto ekscizije i trajnog gubitka Stitaste Zlezde, uradi inciziona
biopsija. Kad god se pre operacije posumnjalo na uveéani limfni ¢vor patohistoloski
nalaz to je potvrdio. Za dermoidnu cistu, malo razli¢ito od TGDC, PPV je nesto visi jer
se dijagnoza kozne ciste postavljala samo kada su klini¢ki 1 ultrazvuéni nalazi bili
ubedljivi. S obzirom na iskustvo ovu dijagnozu su skoro isklju¢ivo postavljali plasti¢ni
hirurzi.

Ukupna PPV za intraOP Dg za analizirane anomalije i oboljenje PSLV je 96%
(168/175). Specificna PPV za TGDC je 95,7% (90/94) , a za dermoidnu cistu 95,6%
(66/69).

Kod 12 % (23/191) bolesnika intraoperativno nije postavljena prava dijagnoza.
Kod cetvoro(4,2%) od 94 bolesnika kojima ni intraoperativno nije postavljena
dijagnoza TGDC uradena je nepotpuna operacija sa kasnijom pojavom recidiva.
Razlozi za intraoperativno neprepoznavanje TGDC, po objaSnjenju hirurga, su:
lokalizacija ciste nisko i bo¢no na vratu sa sumnjom na lateralnu cistu vrata. Kod dvoje
bolesnika sadrzaj cista nije bio ubedljiv za tiroglosne ciste.

Prve PH dijagnoze koje nisu potvrdile nalaz za tiroglosnu cistu (3/94=3,2%)
posledica su infekcije koja je destruisala epitel ili je ostao samo epitel koji je bio sli¢an
koznim 1 branhiogenim cistama. Kada u preparatu nije bilo tiroidnog tkiva i kanali¢a
onda je patolog svoj nalaz uglavnom uskladivao sa nedvosmislenom klinickom
dijagnozom. Ovo se uglavnom odnosilo na slucajeve gde je infekcija izmenila
strukturu preparata. Zato je tacnost PH Dg zavisila i od hirurgovog dobrog klini¢kog i
intraoperativnog opisa anomalije Sto je trebalo da bude od velike pomo¢i patologu.
Pojava nove ciste ili ¢eSc¢e fistule upucivalo je na dijagnozu recidiva TGDC, §to je 1
potvrdeno PH pregledom.

Dermoidnu cistu bilo je ponekad tesko razlikovati od tiroglosne 1 na operaciji.
Dermoidna cista se tada nalazila dublje lokalizovana ili u visini hioida, a i sam sadrzaj
nije bio tipi¢an. Tako je kod 4 bolesnika sa dermoidnom cistom umesto cistektomije
uradena Sistrankova operacija. Kod jednog od ovih bolesnika hirurgu je
intraoperativno cista viSe li¢ila za dermoidnu ali je zbog bliskog i ¢vrS¢eg odnosa sa
hioidnom kosti uradena Sistrankova operacija. PH nalaz kod ovog bolesnika ukazivao
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je da ima elemenata za TGDC, ali je revizijom postavljena konacna dijagnoza kozne
ciste. Manje iskustvo je razlog da se na operaciji postavlja opsta dijagnoza tumor za
cisticnu promenu.

Uocljivo je da su preOP 1 intraOP dijagnoze za bronhogene ciste potpuno netacne
I skoro uvek neodredene. Opsta dijagnoza cista ne pokazuje njeno poreklo ve¢ samo
patoanatomske karakteristike. Za bronhogene ciste i PH dijagnoza nije bila ta¢na u
60% bolesnika. Sli¢an epitel bez jasnih klinickih 1 intraoperativnih smernica upucivali
su patologa da ovakve ciste proglasi za TGDC i cistu branhijalnog porekla. Revizijom
PH nalaza doslo se do tacne dijagnoze za ova 3 od ukupno 5 bolesnika.

U ovoj grupi oboljenja uvecani limfni ¢vorovi, pored retke ektopije Stitaste
zlezde, jedini imaju solidnu strukturu. Njihova klini¢ka i ultrazvucna prezentacija
veoma Cesto je sli¢na cisti¢énim lezijama. Ovo se posebno odnosilo sa limfne ¢vorove
sa centralnom nekrozom. Senzitivnost intraOP Dg za uvecane limfne &vorove je
66,7% (10/15), a PPV 100% (10/10). Kada god smo intraoperativno solidno tkivo
smatrali za limfni ¢vor to se PH nalazom i potvrdilo. Kada se intraoperativno iskljuci
cisticna struktura, zbog neprepoznavanja vrste tkiva, u treéini sluc¢ajeva data je opsta
dijagnoza tumor.

Na grafikonu R-20 date su krive koje prikazuju rast senzitivnosti kod postavljanja
dijagnoza od preoperativne do kona¢ne za svaku analiziranu pojedina¢nu anomaliju ili
oboljenje i sve njih zajedno.

U nameri da dokazemo znacajnost u porastu senzitivnosti u postavljanju
dijagnoze, od preoperativne do konacne, poredili smo procente tacnosti tj. senzitivnost
svake etape dijagnostickog puta.
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Grafikon R-20. Trend rasta pojedinacne i ukupne senzitivnosti od preOP, preko intraOP Dg i PH Dg
do konacne Dg za bolesnike sa cisticnim i njima slicnim lezijama PSLV.

U tabeli R-12 data je statisticka znaCajnost razlike senzitivnosti preOP Dg u
odnosu na sve ostale dijagnoze (intraOP, PH i kona¢na). Primenjen je t-test proporcija.
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Tabela R-12. Statisticka znacajnost razlika senzitivnosti preOP Dg prema intraOP Dg, PH Dg i
konacnoj Dg za cisticne i njima slicne lezije PSLV.

Znacajnost razlika tacnostipreOP Dg prema:
PreOP Dg -
intraOP Dg PH Dg konac¢na Dg

TGDC n.s. n.s. p <0,01
ET n.s. n.s. n.s.

D p <0,001 p <0,001 p <0,001
BC n.s. n.s. p <0,05
Lgl n.s. p<0,01 p <0,01
UKUPNO p <0,001 p <0,001 p <0,001

Za sve lezije ukupno, kao 1 za dermoidnu cistu pojedinacno, dijagnoze od
intraoperativne do konac¢ne visoko se statisti¢ki znacajno razlikuju od preoperativne.
Ovo pokazuje tezinu, a Cesto 1 nemogucénost, da se posle dobijanja anamnestickih
podataka, izvrSenog klinickog i ultrazvu¢nog pregleda postavi tacna preoperativna
dijagnoza. Sa druge strane posmatrano ovo znaci da su mnogo puta hirurzi na operaciji
veoma uspesno ispravljali netatnu preoperativnu dijagnozu. Hirurzi, na operaciji a
kasnije patolozi povecavali su statisticki veoma znaajno procenat preciznosti u
postavljanju dijagnoze u odnosu na preoperativnu dijagnozu za sve anomalije ukupno i
posebno za dermoidnu cistu. Za operisano dete znacajno je da mu se operativno ne
odstrani jedino tkivo ektopi¢ne Stitaste zlezde, da se kompletnom operacijom ekscidira
TGDC i da se dermoidna ili bronhogena cista i uvecani limfni ¢vor ekscidiraju bez
primene mutilantnih operativnih tehnika. Cetvoro nasih bolesnika sa dermoidnom
cistom umesto cistektomije operisano je Sistrankovom tehnikom kao za TGDC. Kod
isto toliko bolesnika nije uradena ogovarajuca radikalna operacija za TGDC.

Tek se patohistoloska i konac¢na dijagnoza limfnog Cvora statisticki umereno
znacajno razlikuju se od preoperativne dijagnoze. To upucuje na hirurga koji tokom
operacije nije pokazao sigurnost u prepoznavanju tkiva limfnog ¢vora. U praksi, a time
I u ovoj studiji, nismo imali slu¢ajeva na operaciji da se solidno tkivo limfnog ¢vora
proglasi za tkivo ektopi¢ne Stitaste Zlezde i obrnuto. Za TGDC 1 BC tek jer senzitivnost
za konacnu dijagnozu pokazala statisticki znaCajnu razliku u poredenju sa
preoperativnom dijagnozom. Senzitivost dijagnoza za TGDC je visoka od pocetka do
krajnje dijagnoze i ima blag postepen porast. Bolesnika sa bronhogenom cistom bilo je
malo 1 tek je revizijom dijagnoza reSena patoloska dilema Sto jestatistickom analizom 1
potvrdeno.

Na grafikonu R-21 pokazana je specificna i ukupna senzitivnost intraoperativne
dijagnoze za analizirane anomalije i oboljenja PSLV.
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Grafikon R-21. Senzitivnost (pojedinacna i ukupna) intraOP Dg za cisticne i njima slicne lezije PSLV.

Ukupna Sn intraoperativne dijagnoze je 88% (168/191), $to je za oko Cetvrtinu
(23,8%) bolje od preoperativne dijagnoze. Posebno je uocljiv rast Sn za dermoidne
ciste sa preoperativnih 38,7% na intraoperativnih 88%.

Analiza ove nepotpune preciznosti u postavljanju ta¢ne dijagnoze tj. statisticka
znaCajnost razlike intraoperativne dijagnoze prema konac¢noj primenom t-testa
proporcija prikazana je u tabeli R-13.

Tabela R-13. Statisticka znacajnost senzitivnosti intraOP dijagnoza prema konacnoj Dg za cisticne i
njima slicne lezije PSLV.

IntraOP Znacajnost razlika ta¢nostiintraOP Dg prema:
dijagnoza
konac¢na Dg
TGDC n.s.
ET n.s.
D p<0,01
BC p <0,05
Lgl p <0,05
UKUPNO p <0,001

Prema podacima iz tabele vidi se da postoji visoka statisticki znacajna razlika u
tacnosti dijagnoza postavljenim u vreme operacije u odnosu na konacne dijagnoze,
kada se zbirno posmatraju sve anomalije i oboljenja. Analizom je ustanovljeno da se
12% netacnih intraoperativnih dijagnoza, odnosno osmina svih bolesnika, prikazuje
kao statisticki znaCajna razlika. Posmatrano po pojedinacnim bolestima, precizno
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intraoperativno postavljene dijagnoze bronhogenih cista i limfnih ¢vorova u poredenju
sa kona¢nim dijagnozama statisticki se znaCajno razlikuju. Hirurg nije znao i nije
mogao da postavi histoloSku dijagnozu prilikom operacije bronhogene ciste. Kod
neprepoznavanja limfnog ¢vora pisana je neodredena intraoperativna dijagnoza tumor.
Precizne intraoperativne dijagnoze za dermoidnu cistu razlikuju se umereno statisti¢ki
znacajno od konacne dijagnoze. Kod 12% (9 od 75) bolesnika hirurg nije prepoznao
dermoidnu cistu na operaciji.

Ovo prakti¢no znaci da iako je hirurg prilikom operacije ispravio znacajan broj
preoperativnih dijagnoza posmatrajuci sve lezije i izdvojeno dermoidne ciste on nije
uspeo da se znacajno pribliZi u preciznosti kona¢noj dijagnozi.

Za razliku od svih predhodnih anomalija ili oboljenja, tiroglosne anomalije ne
pokazuju statisticki znacajnu razliku izmedu intraoperativne 1 konacne dijagnoze. Na
velikom broju bolesnika sa TGDC hirurg je tokom operacije bio veoma precizan u
postavljanju dijagnoze.

Od prakticnog znacaja svih ovih analiza je konstatacija da je samo 4,3%
bolesnika (4/94) imalo recidiv neprepoznate TGDC, da je 5,3% (4/75) bolesnika sa
dermoidnom cistom imalo radikalniju operaciju za vrstu anomalije koju su imali i da
od cetvoro dece sa ektopicnom tiroidnom Zlezdom ni jednom nije uradena njena
ekscizija.

R.111-3. TACNOST POSTAVLJANJA DIJAGNOZE ZA BOLESNIKE SA
URODPENIM ANOMALIJAMA I STECENIM OBOLJENJIMA PSLV

Udruzujuci rezultate iz tabele R-8 i R-11 analizirali smo preciznost u postavljanju
dijagnoza za 211 (18+193) bolesnika sa urodenim anomalijama i1 oboljenja PSLV.
Dobili smo tacnost u postavljanju dijagnoza u procentima koja se veoma malo
razlikovala od one za bolesnike sa cisti¢nim i njima sli¢énim lezijama. Tako je ukupna
Sn 0d65,4% (138/211) dobijena za preoperativnu dijagnozu, Sn za intraoperativnu
dijagnozu je 87,1% (182/209), a za patohistolosku dijagnozuSn je 96,1% (201/209). Za
pojedinacne anomalije, sa posebnim osvrtom na TGDC, ukupna 1 pojedinacna
senzitivnost dijagnoza, od preoperativne do patohistoloske, ostala je nepromenjena.
Operatori, za razliku od lekara koji su upucivali decu sa UR-N, nisu postavljali netacnu
dijagnozu medijalne ciste ili fistule vrata.

Bolesnici sa urodenim anomalijama i tumorima PSLV koji nisu ukljuc¢eni u ovu
analizu su: petoro dece sa vaskularnim anomalijama 1 troje dece sa urodenim
teratomom Kkoji nisu predstavljali diferencijalno dijagnosticki problem u postavljanju
preOP Dg zbog dosta jasnih kliniC¢kih i radioloSkih karakteristika. Pored toga dvoje
dece sa cisticnim vratnim timusom koji su bili lokalizovani malo lateralnije od PSLV
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pokazivali su vezu sa sadrzajem prednjeg medijastinuma. Ukljuc¢ivanjem i ovih deset
bolesnika u analizu ukupna Sn dijagnoza izgleda ovako: Sn za preoperativnu
dijagnozu je 66,1% (146/221), Sn za intraoperativnu dijagnozu iznosi 86,8% (190/219)
I Sn za patohistolosku dijagnozu je 96,3% (211/219). Rezultati su sli¢ni onima
dobijenim za anomalije i oboljenja prikazanim u tabeli R-11.

R.IV — REZULTATI OPERATIVNOG LECENJA BOLESNIKA SA RASCEPOM |
NABOROM PSLV

Rezultati leCenja bolesnika Sa rascepom i naborom vrata analizirani su najranije 6
meseci od operacije u pogledu veli¢ine cervikomentalnog ugla (CMU), ekstenzije glave i
vrata (EGV) 1 izgleda oziljaka. Dobijeni rezultati uporedivani su sa rezultatima bolesnika
operisanih od anomalija zaostalog tiroglosnog kanala. Poznato je da postoji diferencijalno
dijagnosticki problem u razlikovanju ove dve urodene anomalije. Za analizu rezultata
vazno je uporediti posledice koje izazivaju strukturne karakteristike anomalije i tip
primenjene operativne tehnike na funkcionalni i estetski izgled vrata. Za razliku od UR-N
PSLV koji se vide na rodenju deteta, cista i fistula poreklom tiroglosnog kanala pojavljuju
se prosecno sa oko 5 godina. Operacija rascepa i nabora izvodi se oko srednje linije vrata
na nivou koze, potkoznog tkiva i platizme. Tiroglosne ciste 1 fistule vrata ekscidiraju se
zajedno sa medijalno postavljenim kanalom sve do baze jezika. Ekscizija ukljucuje i deo
tela podjezicne kosti sa odgovaraju¢im pripojima i delovima pothioidnih 1 nathioidnih
misica.

Bolesnici operisani od rascepa i nabora vrata i bolesnici operisani od TGDC
uporedivani su sa zdravom decom koja nisu imala operacije i oboljenja na vratu.

Svi bolesnici iz grupe sa rascepom i naborom vrata, prosecnog uzrasta od 3
godine u vreme analize rezultata, imali su tipican rascep vidljiv na rodenju. Operisani
su u uzrastu od 34 dana, 37 dana i 32 meseca (slika R-20).

Bolesnicima koji su operisani u drugom mesecu zivota nije spovedena fizikalna
terapija. Merenja CMU i ekstenzije vrata za ovo dvoje dece izvrSena su u proseku 2,5
godine posle operacije. Posle operacije trece devojcice u uzrastu od nepunih 3 godine
sprovedena je zadovoljavajuca fizikalna terapija i ona je jedno vreme nosila Tomasovu
kragnu. Period prac¢enja za nju bio je 6 meseci.

Deca sa TGDC, analizirana u prose¢nom uzrastu od 3 godine, operisana su u
uzrastu od 20 do 34 meseca. Period pra¢enja od operacije do uzimanja podataka za
analizu rezultata lecenja bio je od 10 do 18 meseci.
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Slika R-20. Bolesnica L.V, posle operacije rascepa vrata sa 37 dana. Izgled ozZiljka i ekstenzija glave i
vrata (slika levo). Profil sa merenjem CMU (slika desno).

U grupi bolesnika operisanih od rascepa i nabora vrata, prosecnog uzrasta oko 8
godina u vreme analize rezultata, dvoje dece imalo je rascep, a jedno nabor vrata.
Decak sa urodenim naborom vrata neadekvatno je operisan u uzrastu od 11 meseci.
Fibrozna traka mu je u celini ekscidirana i uradena ,,Z” plastika sa 6 godina. U periodu
pracenja od oko 2 godine nije primenjivana fizikalna terapija (slika R-21). Decaci sa
rascepom vrata operisani su u 33. i 67. danu zivota.

Slika R-21. Bolesnik P.D. posle druge operacije zbog zaostale potkozne fibrozne trake. Izgled oZiljka i
ekstenzija glave i vrata (slika levo). Profil sa merenjem CMU (slika desno).

Bolesnici operisani od TGDC imali su prose¢an period pracenja oko 3 godine od
operacije do analize rezultata u uzrastu oko 8 godina.
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R. IV-1. VREDNOSTI CERVIKOMENTALNOG UGLA

Na grafikonu R-22 prikazane su prose¢ne vrednosti CMU bolesnika operisanih
od UR-N PSLV i TGDC i dece iz kontrolnih grupa uzrasta 3 i 8 godina.
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Grafikon R-22. Prosecne vrednosti CMU dece operisane od UR-N PSLV i TGDC i dece iz kontrolnih
grupa uzrasta 3 i 8 godina.

Tabele R-14 i R-15 prikazuju statisticku znacajnost razlike CMU operisane dece
(CMCC 1 TGDC grupa) medusobno i u poredenju sa kontrolnom grupom. Prikazane su
prose¢ne vrednosti CMU 1 broj ispitanika (n) u svakoj grupi. Obrada rezultata izvrSena

je primenom klasi¢nog nezavisnog t-testa.
Prose¢ne vrednosti CMU dece od tri godine bile su skoro identi¢ne u sve tri

grupe. U grupi dece od 8 godina, CMU opada od CMCC grupe (X[1=125°), preko
TGDC grupe (X[1=124°) do kontrolne grupe (X[1=114,9°).

Tabela R-14. Statisticka znacajnost razlike CMU dece, uzrasta 3 godine, operisane od CMCC i TGDC
i kontrolne grupe.

ruoa CMCC TGDC Kontrola
grup (X[1=114°) (X[1=111°) (X[1=112,8°)
CMCC (n=3) n.s. n.s.
TGDC(n=3) n.s. n.s.
Kontrola(n=10) n.s. n.s.
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Tabela R-15. Statisticka znacajnost razlike CMU dece, uzrasta 8 godina, operisane od CMCC i TGDC
i kontrolne grupe.

. CMCC TGDC Kontrola
grup (X[1=125°) (X[1=124°) (X[1=114,9°))
CMCC (n=3) n.s. p < 0,05
TGDC(n=3) n.s. p <0,001
Kontrola(n=10) p <0,05 p < 0,001

Operisana deca imaju od znac¢ajno (CMCC grupa) do statisticki visoko znacajno
(TGDC grupa) ve¢i CMU u poredenju sa kontrolnom grupom. U pogledu izmerenih
CMU nema statisti¢ki znacajne razlike izmedu operisane dece CMCC 1 TGDC grupe.

R. IV-2. VREDNOSTI EKSTENZIJE GLAVE | VRATA

Na grafikonu R-23 prikazane su prosecne vrednosti EGV dece operisane od UR-
N PSLV i TGDC i dece iz kontrolnih grupa uzrasta 3 i 8 godina.

Tabele R-16 i R-17 prikazuju statisticku znacajnost razlike EGV grupa operisane
dece medusobno i u poredenju sa kontrolnom grupom. Poredene su prose¢ne vrednosti
(X)) EGV. Obrada rezultata je izvrSena primenom klasi¢nog nezavisnog t-testa.
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Grafikon R-23. Prosecne vrednosti EGV dece operisane od UR-N PSLV i TGDC i dece iz kontrolnih
grupa uzrasta3g.i8g.

Za uzrast od tri godine prose¢ne vrednosti EGV dece sa TGDC i kontrolne grupe
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su skoro identi¢ne, a EGV CMCC grupe je za oko 10% manja.Statisticka znac¢ajnost
utvrdena je izmedu grupe dece sa CMCC 1 kontrole. To znaci da su deca nakon
operacije rascepa vrata imala ograni¢enu ekstenziju glave 1 vrata u poredenju sa decom
iz opste populacije. Nema statisticki znacajne razlike izmedu grupa operisane dece.

Tabela R-16. Statisticka znacajnost razlike EGV dece, uzrasta 3 godine, operisane od CMCC i TGDC i
kontrolne grupe.

funa CMCC TGDC Kontrola
grup (X0=113,7mm) | (X0=128,3mm) (X1=128,9mm)
CMCC (n=3) n.s. p < 0,05
TGDC(n=3) n.s. n.s.
Kontrola(n=10) p <0,05 n.s. /

Tabela R-17. Statisticka znacajnost razlike EGVdece, uzrasta 8 godina, operisane od CMCC i TGDC i
kontrolne grupe.

. CMCC TGDC Kontrola
grup (XO=150mm) | (X[=158,9mm) (X(=174,5mm)
CMCC (n=3) p <0,05 p <0,001
TGDC(n=3) p < 0,05 p <0,001
Kontrola(n=10) p <0,001 p <0,001

Uocava se priblizno linearni rast prosecne vrednosti ekstenzije glave i1 vrata, dece
uzrasta oko 8 godina, od CMCC grupe (X[J1=150 mm), preko TGDC grupe (X[1=158.9
mm) do kontrole (X[1=174,5 mm).

Analiziraju¢i EGV postoji dokazana statisticki visoko znacajna razlike (p<0,001)
izmedu grupa operisanih i kontrolne grupe i statiticka znacajna razlika (p<0,05)
izmedu pojedinih grupa operisanih. Deca sa operisanim rascepom i naborom vrata
imala su znac¢ajno manju ekstenziju glave i1 vrata u porodenju sa decom operisanom od
TGDC.

R.IV-3. REZULTATI OCENJIVANJA KARAKTERISTIKA OZILJAKA

U tabeli 18 i grafikonu 24 prikazane su ocene koje su operisana deca, njihovi
roditelji i hirurzi dali procenjujuéi karakteristike oziljaka posle operacije CMCC i
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TGDC.

U ovu analizu ukljuceno je svih 11 bolesnika operisanih od rascepa 1 nabora vrata
i 30 bolesnika operisanih od medijalne ciste ili fistule vrata. 1z analize smo iskljucili
neka ocenjivanja oziljaka koje su davala sama operisana deca. To je troje bolesnika

koji su po telesnoj masi 1 visini ukljuceni u grupu dece oko 8 godina, a bili su 1 do 2

godine stariji. Uo¢ili smo da su deca ovog uzrasta tokom popunjavanja upitnika bila
pod direktnom sugestijom roditelja u proceni izgleda oZziljka.

U tabeli R-18 dat je broj ispitanika po grupi (n), broj ocena (proizvod broja
ispitanika i1 broja ocenjivaca uvecan za ocene dobijene od operisane dece) 1 procentni
odnos pojedinih ocena.

Tabela R-18. Ocenjivanje oziljaka dece operisane od CMCC (n=11) i TGDC (n=30).

0

O(;ige:n(gl ij/;)/ odli¢an zadovoljavajuci nezadovoljavajuci ukupno
CMCC* 21 22 13 56
(n=11)x5+1 (37,5%) (39,3%) (23,2%) (100%)
TGDCT 104 40 14 158
(n=30)x5+8 (65,8%) (25,3%) (8,9%) (100%)
ukupno 125 62 27 214
(n=41)x5+9 (58,4%) (29%) (12,6%) (100%)

* - bolesnica P.D. uzrasta 18 .g. dodata je kao ocenjivac
7 - 8 bolesnika starijih od 10 godina bili su ocenjivaci

Iz tabele R-18 i sa grafikona R-24 jasno se vidi da u grupi dece operisane od
tiroglosnih anomalija dominiraju oziljci sa odlicnom ocenom. U grupi dece sarascepom

skoro je identic¢an broj 0zZiljaka sa odlicnom 1 zadovoljavaju¢om ocenom.
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Grafikon R-24. Ocenjivanje oziljaka dece operisane od CMCC (n=11) i TGDC (n=30).
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Analizom rezultata utvrdena je statisticki visoka znaCajnost razlike u ocenama
oziljaka posle operacije ove dve anomalije (X2=15,21 p < 0,001). Oziljci nastali posle
oziljaka nastalih posle operacija anomalija tiroglosnog kanala.

Primeé¢eno je da su u grupi bolesnika operisanin od anomalja TGD
nezadovoljavajuu ocenu dobili oziljci posle operacije predhodno lecene inficirane
ciste sa ili bez incizije i kod onih kojima je operisana recidivantna cista ili fistula. Ovoj
deci najces¢e je primenjena tehnika sa vecom disekcijom i ekscizijom tkiva oko
srednje linije vrata.

Merilo loSijeg izgleda oZiljka su 1 zahtevi za hirurSkim uklanjanjem. Tako je, za
sada, samo jednom detetu iz TGDC grupe sa nezadovoljavaju¢im zbirom ocena
ekscidiran grub oziljak. To je izvedeno u toku operacije recidiva tiroglosne ciste.
Devojci, uzrasta 18 godina, kojoj je tri puta operisana TGDC pre analiziranog perioda,
razvio se malo uocljiv oziljak ali je bio adherentan za podlogu. Devojku sa ovakvim
problemom opisujemo jer je, kao retko kome, operisan oZiljak posle operacije TGDC u
analiziranom periodu. Devojka od 18 godina imala je zahtev za ekscizijom kosih,
Sirokih, bledih, mekih 1 u ravni koze oziljaka koji su posledica operacije recidiva
nabora vrata u uzrastu od 8 godina.

Ocenjujuéi rezultate operacije CMCC 1 TGDC kroz karakteristike oZiljaka
ustanovili smo da postoji dobra uskladenost tj. korelacija ocena (r = 0,87-0,97)
pojedinih ocenjivacda (operisano dete, majka i otac operisanog deteta, opsti decji hirurg,
decji plasti¢ni hirurg 1 istrazivac). Usaglasenost rezultata ocenjivanja karakteristika
oziljaka potvrdena je i primenom neparametrijskog testa (Mann-Whitney U test).

U nameri da utvrdimo da li uzrast kada su deca operisana i zatim analizirana, ima
uticaja na dobijene rezultate bolesnici su podeljena u grupe od 3 i od 8 godina.

Tabele R-19 i R-20 prikazuju ocenjivanje oziljaka dece operisane od CMCC i
TGDC a grupisane po uzrastu od 3 i 8 godina.

Oziljak kod operisane dece u ranom uzrastu najcesée je opisivan kao odlican kod
obe grupe ispitanika. Nismo ustanovili da postoji statisticki znacajna razlika u ocenama
oziljaka dece sa operisanim rascepom vrata i onih sa operisanim anomalijama
tiroglosnog duktusa u uzrastu oko 3 godine (p > 0,05).

Tabela R-19.Ocenjivanje karakteristika oziljaka operisanih od CMCC i TGDC (uzrast 3 godine)

ocena (UN) | qican zadovoljavajuéi nezadovoljavajuéi | ukupno
anomalija

CMCC 8 5 2 15
(n=3)x5 (53,4%) (33,3%) (13,3%) (100%)
TGDC 12 3 . 15
(n=3)x5 (80%) (20%) (100%)
ukupno 20 8 2 30
(n=6)x5 (66,6%) (26,7%) (6,7%) (100%)
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Kod dece uzrasta 8 godina u grupi dece sa rascepom i naborom vrata dominiraju
zadovoljavajue ocene. U TGDC grupi dece daleko najviSe je onih sa odlicnom
ocenom. Otuda, za razliku od dece uzrasta tri godine, ovde smo utvrdili da postoji
statisticki znacajna razlika u ocenjivanju dugih izlomljenih oziljaka posle operacije
rascepa i nabora vrata i kratkih popre¢nih oziljaka kao posledice operacije cista i fistula
poreklom od tiroglosnog kanala (X” test, p < 0,05). Svi ocenjivaéi, roditelji i hirurzi,
znacajno su CeS¢e smatrali za odli¢an oziljak onaj koji je kraci, u naboru koZe vrata
(TGDC grupa) u odnosu na dugi cik-cak oziljak koji svojim kosim delovima preseca
kozne nabore (slika R-20).

Tabela R-20. Ocenjivanje karakteristika ozZiljaka dece, operisane od CMCC i TGDC (uzrast 8godina)

ocena (U .%)/ odli¢an zadovoljavajuéi nezadovoljavajuci ukupno
anomalija

CMCC 4 9 2 15
(n=3)x5 (26,7%) (60%) (13,3%) (100%)
TGDC 32 14 4 50
(n=10)x5 (64%) (28%) (8%) (100%)
ukupno 36 23 6 65
(n=13)x5 (55,4%) (35,4%) (9,2%) (100%)

Kada udruzimo svu operisanu decu (CMCC i TGDC grupe od 3 i 8godina) koja
su zbog pribliznog uzrasta uporedivana medusobno u prethodnim analizama dobijemo
apsolutni broj ispitanika za CMCC grupu (n=6) i za TGDC grupu (n=13) (tabela R-21 i

grafikon R-25).

Tabela R-21. Ocenjivanje ozZiljaka operisane dece od CMCC i TGDC uzrasta 3 i 8 godina.

ocena (u %)/ odlican | zadovoljavajuéi | nezadovoljavajuci ukupno
anomalija

CMCC 12 14 4 30
(n=6)x5 (40%) (46,7%) (13,3%) (100%)
TGDC 44 17 4 65
(n=13)x5 (67,7%) (26,2%) (6,1%) (100%)
ukupno 56 31 8 95
(n=19)x5 (59%) (32,6%) (8,4%) (100%)

Iz tabele R-21 i sa grafikona R-25 vidi se da su oziljci dece operisane od TGDC
znacajno bolje ocenjeni u odnosu na decu sa rascepom. To je potvrdenom 1
statistiCkom analizom (X? test, p < 0,05). Takode, mozemo videti da sli¢an trend
ocenjivanja oziljaka postoji sa grupama ispitanika u 2 uzrastne grupe, od 3 i 8 godina,
kao i kod operisanih bolesnika svih uzrasta, od 8 m. do 18 g. (CMCC grupa sa 11
bolesnika i TGDC grupa sa 30 bolesnika, tabela R-18 i grafikon R-24).
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Grafikon R-25. Ocenjivanje ozZiljaka operisane dece od CMCC i TGDC uzrasta 3 i 8 godina.

U tabeli R-22 dat je prikaz statistiCke znacajnosti u ocenjivanju oziljaka razli¢itih
poredbenih grupa u odnosu na vrstu anomalije i uzrast.

Prikazano je, izmedu ostalog, poredenje ocena oziljaka bolesnika uzrasta od 3
godine prema onima od 8 godina. Pokazali smo da nema statisticki znacajne razlike u
izgledu tj. ocenjivanju oZiljaka u zavisnosti od uzrasta kada su analizirani. Ovo se
odnosi kako na ispitanike sa operisanim UR-N vrata tako i na one operisane od TGDC.
Naime, nije dokazana statisticki znacajna razlika u ocenama za oziljke za istu
operisanu anomaliju u zavisnosti od uzrasta. Na karakteristiku oziljka utie vrsta
operisane anomalije, a ne uzrast kada je dete operisano odnosno analizirano.

Razlika u ocenama oziljaka izmedu anomalija pojavljuje se u uzrastu od 8 godina.
Povecanjem godina dobija se statisticki znaCajna razlika u ocenama izmedu dve
analizirane anomalije. Ova razlika postoji i u svim drugim grupama gde se nalaze i
porede deca starijeg uzrasta (udruzene grupe 3 i 8 godina i grupa svih operisanih
bolesnika). Rastom deteta i protokom vremena od operacije uocljivija je razlika u
izgledu oziljka izmedu bolesnika operisanih od dve razlicite anomalije.

Oziljak od TGDC znacajno bolje je ocenjen od oziljka nastalog posle operacije
CMCC kada se ocenjuju u starijim uzrastima. U dokazivanju statisticke znacajnosti
razlika u ocenjivanju oziljaka do sada je prikazana obrada rezultata primenom
neparametrijskih testova. Kada se oziljci analiziraju kao zbirovi brojeva za 6
karakteristika oziljka po ocenjivatu, a ne kao opisno podeljeni na
odli¢ne,zadovoljavajuce i nezadovoljavajuce dobijaju se malo izmenjeni rezultati. Tako
je parametrijskim testovima pokazano da nema statisticki znacajne razlike izmedu
ocenjivanja oziljaka CMCC i TGDC grupe uzrasta 8 godina i zbirno za 3 i 8 godina.
Parametrijskim, kao 1 neparametrijskim, testovima dobijena je statisticki znaCajna
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razlika u ocenjivanju oziljaka sve dece (n=11) operisane od rascepa i nabora vrata u
odnosu na 30 dece operisanih od tiroglosnih anomalija. Definitivno, razlika izmedu
oziljaka posle operacije poredbenih anomalija je evidentna i ona postaje znacajnija
kada se uporede grupe sa ve¢im brojem ¢lanova.

Tabela 22. Statisticka znacajnost razlike ocena oziljaka dece operisane od CMCC i TGDC u odnosu na
urodenu anomaliju i uzrast.

Doredenje grupa | Verovatnoca Verovatnoca
Grupa 1 Grupa 2 neparametrijski || parametrijski
test test
CMCC 3g. CMCC 8. - -
(n:3) (n:3) . .S.
CMCC 3g. TGDC 3 g.
(n=3) (n=3) n.s. n.s.
TGDC 3g. TGDC 8 g.
(n=3) (n=10) n.s. n.s.
CMCC 8y TGDC 8 g.
(n=3) (n=10) p<0,05 n.s.
CMCC3igg. TGDC 3 8g.
(n=6) (n=13) p<0,05 n.s.
CMCC svi TGDC svi
(n=11) (n=30) p<0,001 p <0,05

Da bi smo uporedili nac¢in ocenjivanja oziljaka svih hirurga (de¢ji hirurg, plasticni
hirurg i istrazivac) sa jedne i roditelja (majka 1 otac) sa druge strane, a da bi iskljucili
uticaj veli¢ine grupa na znacajnost razlike, postavili smo uslov da grupe budu priblizne
brojnosti ispitanika i uzrasta operacije. Grupu CMCC (n=11) predstavljaju sva deca
operisana od ove anomalije, a grupu TGDC deca od 3 i 8 godina (n=13). Prose¢na
vrednost zbirova ocena oziljaka roditelja za CMCC grupu je X[1=15,13 a hirurga
X[J=15,33. Prose¢na vrednost ocena oziljaka roditelja TGDC grupe je X[1=11,15 a
hirurga X[1=11. Jasno je da ne postoji razlika izmedu ocenjivanja hirurga i roditelja za
decu operisanu od iste anomalije.

Na tabeli R-23 pregledno je data statisticka znacajnost razlike ocena oziljaka dece
operisane od CMCC i TGDC u odnosu na grupe ocenjivaca (hirurzi i roditelji). U
analizi je koris¢en Mann-Whitney U test.
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Tabela R-23. Statisticka znacajnost razlike ocena roditelja i hirurga dece operisane od CMCC (svi
uzrasti, n=11) i TGDC (uzrast 3 g. i 8g. n=13).

| Poredenje grupa l Verovatnoca
| Grupa - 1 [ Grupa - 2 |
CMCC CMCC s
roditelji hirurzi o
TGDC TGDC n.s
roditelji hirurzi o
CMCC TGDC n.s.
roditelji roditelji ~p<0,05
CMCC TGDC 0 <0,01
hirurzi hirurzi
CMCCiTGDC CMCCiTGDC
Co e n.s.
hirurzi roditelji

Kada smo uporedili ocene svih hirurga date za oziljke dece sa CMCC sa ocenama
za decu sa TGDC dokazali smo umerenu do visoku statisti¢ku znac¢ajnost (p < 0,01 ~p
< 0,001). Kod roditelja dobijena je grani¢na statisti¢ka znacajnost (~p < 0,05 p=0,061).
Roditelji su Cesto, a hirurzi mnogo ceS¢e odlicnim ocenama opisivali oziljke dece
operisane od TGDC u poredenju sa decom operisanom od CMCC. Hirurzi su pravili
vecu razliku u ocenjivanju oziljaka kod dece sa razli¢itim anomalijama u odnosu na
roditelje

Kada smo uporedili zbirove ocena oziljaka svih 24 operisanih bolesnika (svi
operisani od CMCC i TGDC grupe uzrasta 3 i 8 godina) dobijene od roditelja (ukupno
48 ocena) i prosene vrednosti X[1=12,97 1 sva 3 hirurga (ukupno 72 ocene) sa
proseénom vredno$éu X[1=12,98 nismo nasli statisticki znac¢ajnu razliku. Posmatrajuéi
srednje vrednosti 1 statisticku obradu rezultata roditelji 1 hirurzi su skoro identi¢no
ocenili oziljke operisane dece.

R.IV-4. REZULTATI LECENJA BOLESNIKA SA UR-N PSLV OPERISANIH
NESTANDARDNOM OPERATIVNOM TEHNIKOM

U prethodnim analizama rezultata le¢enja bolesnika sa rascepom i naborom vrata
obradivani su bolesnici kod kojih je primenjivana standardna, klasi¢na, odnosno
najc¢eS¢e primenjivana operativna tehnika u svetu (multipla ,,Z” plastika) u lecenju
rascepa i nabora vrata.

Ovde prikazujemo bolesnike kojima je nabor vrata uzrokovan potkoznom
fibroznom trakom resen ekscizijom ove trake kroz dve paralelne poprecne incizije.
Preciznije, koZna izraslina u gornjem delu vrata ekscidirana je elipsoidnom ekscizijom.
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Bolesnica sa slike R-22 operisana je u analiziranom period. Njoj je kroz donju
inciziju ekscidirana potkozna bronhogena cista. Funkcija vrata i izgled CMU i oziljaka
su veoma dobri. Ovoj bolesnici numericki su odredivane karakteristike oziljka posle
izvrSene operacije u analiziranom period. Zbog malog uzrasta i nemogucnosti saradnje
u tom periodu nisu mereni CMU i veli¢ina ekstenzije vrata. Slika R-22 pokazuje izgled
vrata i moguénost ekstenzije 2,5 godine posle operacije. U ovom uzrastu izmereni
CMU od 120° ekstenzija vrata od 115 mm pokazale su vrednosti nesto vise od srednje
vrednosti dobijene za odgovarajuci uzrast bolesnika operisanih zbog iste anomalije.

Slika R-22. Bolesnica P.A. sa naborom vrata i distalnom potkoZnom bronhogenom cistom operisana u
uzrastu od 45 dana tehnikom sa dve paralelne poprecne incizije i potkoZnom preparacijom fibrozne
trake (slika levo). lzgled vrata istog deteta 2,5 godina posle operacije (slika desno).

Slika R-23 prikazuje uporedni profilni izgled glave i vrata operisane devojcice i
njenog oca, sa naglaskom na manju donju vilicu i veli¢inu CMU.

—
Slika R-23. Profilni izgled bolesnice P.A i njenog oca.
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Poslednji bolesnik sa rascepom vrata operisan u nasoj ustanovi imao je rascep
vrata bez distalnog sinusa. Koza rascepa je vrlo brzo po rodenju prestala da vlazi i bila
je tanja, mekSa 1 malo bleda od okolne uz potpunu pokretljivost preko potkozne
fibrozne trake. Kozna izraslina ekscidirana je elipsoidnom incizijom. Kroz ovu
iniciziju, u visini podjezi¢ne kosti, uradena je jednostavna ,,Z” plastika na platizmi.
PotkozZna fibrozna traka ekscidirana je kroz ovu inciziju i dodatnu porecnu inciziju na
donjem kraju atrofi¢ne koze rascepa (slika R-24, bolesnik pre i posle operacije).

Slika R-24. Bolesnik T.V. sa rascepom vrata operisan u uzrastu od 3,5 meseca (dve paralelne incizije).
Atroficna, oziljku slicna, koza rascepa ostavijena je intaktna (slika levo). Oziljak na vratu je skoro
neprimetan, a ekstenzija vrata potpuna oko 2,5 godine posle operacije (slika desno).

U uzrastu od oko 2,5 godine izmerene vrednosti CMU ugla od 107° i ekstenzije
od 120 mm pokazuju vrednosti koje se priblizavaju vrednostima kontrolne grupe tj.
neoperisanoj deci (slika R-25).

Slika R-25. Decak sa prethodne slike. Maksimalna ekstenzija glave i vrata (slika levo). Odlican izgled i
velicina cervikomentalnog ugla (slika desno).
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Vrednosti CMU ne razlikuju se od onih dobijenih za sestru bliznakinju.
Na slici R-26 prikazana je mogucnost ekstenzije glave i vrata ovog bolesnika 2,5
godine posle operacije u poredenju sa sestrom bliznakinjom.

Slika R-26. Komparacija pokretljivosti vrata kod bolesnika sa prethodne slike i sestre bliznakinje.

R.V — Bolesnici sa urodenim anomalijama i oboljenjima izvan PSLV

Hirurski je leCeno (ekscizija tumora, eksciziona biopsija, inciziona biopsija, MIT)
524 dece sa urodenim anomalijama i steCenim oboljenjem na bocnoj strani vrata ili
preciznije izvan PSL. SteCena oboljenja imalo je 330 dece i oni nisu predmet nasSeg
detaljnijeg analiziranja.

R.V-1. Bolesnici sa urodenim anomalijama izvan PSLV

Ukupno smo hirurS§kim metodama lecili 194 dece sa urodenim anomalijama
bocne strane vrata.

Na tabeli R-24 prikazana su deca sa urodenim anomalijama koje su veéim svojim
delom lokalizovane izvan prednje srednje linije vrata.
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Tabela R-24. Distribucija bolesnika sa urodenim anomalijama vrata izvan PSLV

Anomalije zdrelnih lukova Kozne ciste Vaskularp € ;8
anomalije 50 ©
= E @
> . = >
5 | 8 e | E| Q £
Xx = © 2 E 5 = (g =
x o = < =
5 | 2 £ |9 e | 8 ||| & B &
= IS N < = S = = S © © a o
© o > o3 <} 5 @ ® RV, = — =
5 kS I £ © e | £ | 2 S 5 3
N = = 2N | 3 g | 2| E | ¢ = 3 >
9 66 11 25 4 9 17 47 3
111 (57,2%) 13 (6,7%) 67 (34,6%) 2 (1%) | 1 (0,5%) | 194 (100%)

Ovde su prikazana sva deca sa PH nalazom kao i ona deca kojima je dijagnoza
postavljena klinickim pregledom, radioloskim ispitivanjima i izgledom punktiranog
sadrZaja, a leCeni su neoperativno ili ¢ekaju na operaciju.

Iz prikazane tabele R-24 jasno se vidi da je najveéi broj dece sa urodenim
anomalijama izvan PSLV imao anomalije porekla zdrelnih odnosno $krznih lukova.
Oni su ¢inili 57,2% bolesnika. Deca sa vaskularnim anomalija bila su zastupljena sa
34,6%. Kozne ciste imalo je 6,7% bolesnika.

Epidermoidne ciste bile su oko dva puta ¢es¢e od dermoidnih. Sa pterigijumom
vrata ili bo¢nim koznim naborom operisali smo samo jedno dete sa Noonanovim
sindromom.

R.VI - ALGORITAM U POSTAVLJANJU DIJAGNOZA I LECENJU
BOLESNIKA SA URODENIM ANOMALIJAMA | OBOLJENJIMAVRATA I
GLAVE

U nameri da sintetizujemo znanja dobijena analizom velikog broja bolesnika sa
urodenim anomalijama i oboljenjima vrata i olakSamo sebi i drugima postavljanje
dijagnoze u svakodnevnom klinickom radu napravili smo dve sheme koje pokazuju
patoloSke procese na vratu, i nekim regijama glave, u de¢jem uzrastu (slika R-27 i R-
28). Oboljenja su grupisana prema lokalizaciji i poredanja po ucestalosti javljanja. Na
slici R-28 date su osnovne karakteristike nekih urodenih anomalija i steCenih oboljenja
kao i ciljane procedure koje je potrebno primeniti u postavljanju precizne dijagnoze pre
adekvatnog leCenja.
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DISKUSIJA

U Klinici za decju hirurgiju Instituta za zdravstvenu zastitu majke i1 deteta Srbije
,,.Dr Vukan Cupi¢” u Novom Beogradu za 12 godina, od 1. jula 1998. do 30. juna 2010.
godine, operativno je leCeno 804 dece (od novodenceta do uzrasta od 18 godina) od
urodenih anomalija i oboljenja lokalizovanih na vratu.

Ukupno 280 bolesnika sa anomalijama i oboljenjima lokalizovanim u PSLV
operisali su specijalisti dve hirurSke grane sa tri uza specijalisticka usmerenja. Najveci
broj dece operisali su tri hirurga, stariji i dvoje mladih specijalista, iz Sluzbe za
plasticnu 1 rekonstruktivnu hirurgiju 1 opekotine. Decu sa urodenim rascepom i
naborom PSLV operisali su samo hirurzi plasticari. Sve bolesnike sa teratomom Stitaste
Zlezde i bronhogenim sinusom takode su operisali hirurzi plasticari. Isti operatori leCili
su 1 viSe od dve treCine bolesnika sa dermoidnim cistama i sinusima, bronhogenim
cistama i vaskularnim anomalijama. Oko 60% dece sa cistama i fistulama porekla
tiroglosnog kanala dijagnostikovali su i operisali hirurzi plasti¢ari. Cetvoro specijalista
za bolesti uha, grla i nosa (dvoje iskusnijih i dvoje mladih specijalista) operisali su oko
cetvrtinu dece sa anomalijama TGD i osminu dece sa koznim cistama PSLV. Jedan
specijalista dec¢je grudne hirurgije operisao je preostalu decu ukljucujuéi decu sa
bolestima Stitaste zlezde i dvoje dece sa cistama vratnog timusa.

U zdravstvenim sistemima drugih zemalja u svetu, prema objavljenim serijama
bolesnika, pod de¢jim uzrastom prikazuju se osobe gornje uzrastne granice od 14 do 21
godine starosti. U nasoj zemlji decom se smatraju osobe od rodenja do navrsenih 18
godina zivota. U svetu, kao i kod nas, decu sa urodenim anomalijama vrata operiSu
hirurzi razlicitih specijalnosti: opsti hirurzi, deéji hirurzi, de¢ji hirurzi plasticari i
grudni hirurzi, specijalisti ORL, specijalisti plasticne i rekonstruktivne hirurgije,
maksilofacijalni 1 oralni hirurzi. Decu sa bolestima Stitaste 1 parastitaste Zlezde najceSce
operisu specijalisti endokrine hirurgije, a neurohirurzi one sa anomalijama vratnog dela
kicmene mozdine. U nekim bolnicama u svetu sve bolesnike sa anomalijama i
bolestima vrata operiSu iskljucivo hirurzi specijalizovani za glavu i vrat. Mi zastupamo
stav iz Povelje o pravima dece da ona treba da budu lecena u de¢jim bolnicima.
Prednosti svakodnevnog rada celokupnog zdravstvenog osoblja isklju¢ivo sa decom,
timski rad sa de¢jim anesteziologom i drugim specijalistima i ambijent u kome bolesna
deca borave samo su neke od prednosti za uspesno izlecCenje malih bolesnika. Nas§ stav
I preporuka po pitanju specijalnosti operatora dece sa problemima na vratu je da oni
treba da imaju dosta iskustva u radu sa decom. To podrazumeva da su edukovani da
planiraju ciljane dijagnosticke metode i da primenjuju preciznu i neznu hirurSku
tehniku u izle€enju malog bolesnika bez komplikacija i1 recidiva.

Kongenitalne anomalije vrata nisu tako brojne u poredenju sa anomalijama srca i
velikih krvnih sudova, kostano-zglobnog sistema, urotrakta i drugih organa. U gradu
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Njujorku za 11 godina, pocetkom druge polovine proslog veka, medu 1,8 miliona
zivorodene dece otkriveno je na rodenju oko 4 000 ili oko 0,2% dece sa anomalijama
glave i vrata. Medu njima bilo je oko 4,5% dece sa anomalijama vrata, a samo 13 sa
TGDC [250]. U periodu koji se priblizno poklapa sa ovim iz naSe studije, analiza
sprovedena u Ceskoj republici prikazuje 4,76% dece sa anomalijama oka, uha, lica i
vrata [251]. Primenom asistirane reproduktivne tehnologije nije se povecao broj dece
sa anomalijama vrata. U analizi Japanskih autora prikazano je samo jedno dete sa
anomalijom vrata medu 236 dece sa raznim anomalijama iz ukupno 17 000 blizanackih
trudnoca ostvarenih vantelesnom oplodnjom [252].

Cesto se neke urodene anomalije, pa i one na prednjoj strani vrata, ne vide na
rodenju pa su ovi statisticki podaci nepotpuni.

D.l — Distribucija urodenih anomalija i oboljenja na vratu

U pogledu veli¢ine objavljenih serija bolesnika nasa studija sa 804 bolesnika
decjeg uzrasta hirurski leCenih od anomalija 1 oboljenja na vratu nalazi se u vrhu po
brojnosti. Pored toga, nasa serija bolesnika ukljucuje i veliki broj razli¢itih entiteta u
obe velike grupe bolesnika, jednih sa urodenim anomalijama i drugih sa steCenim
oboljenjima. S obzirom da su ciljna grupa u naSoj studiji bolesnici sa anomalijama
lokalizovanim u ili uz PSLV, oni su svrstani u jednu grupu analiziranih bolesnika.
Drugu grupu ¢ine bolesnici operisani od lezija na vratu koje su lokalizovane izvan
PSL.

Smatramo da po pitanju izuCavanja bolesti prema lokalizaciji na vratu treba
koristiti anatomsku podelu vrata na prednji, srednji i zadnji predeo. U okviru prednjeg
predela vrata zbog znacaja treba izdvojiti submandibularni trougao i srednju liniju. U
okviru PSLV, ukoliko istrazivanje zahteva, treba posebno analizirati bolesti
submentalnog, hioidnog, laringealnog, tiroidnog i suprasternalnog predela.
Submentalni predeo je znacajan zbog odnosa sa podom usne duplje. Prostor oko
hioidne kosti tipicno je mesto za lokalizovanje TGDC. Tiroidni i laringealni predeli
zbog znacdajnih organa koje sadrze uglavnom su definisani i uslovljeni bolestima
Stitaste zlezda i parastitastih zlezda i larinksa. Suprasternalni predeo, sa fosom jugularis
kao sinonimom, treba da nam ukaze na povezanost bolesti vrata i prednjeg
medijastinuma. Na bo¢noj strani vrata treba izdvojiti prednju linijju SCM miSi¢a 1
supraklavikularni prostor ili jamu. Na zadnjoj strani vrata treba posebno izdvojiti
zadnju srednju liniji zbog lezija kicmenog stuba i kicmene mozdine.

Za odrasle postoji preporuka da prostor PSLV zauzima po dva centimetra sa obe
strane imaginarne centralne linije. Do ovog podatka se dolazi razmatranjem moguceg
nalazenja ciste i fistule nastale od zaostalog tiroglosnog kanala koje bi se, po svom
embrionalnom poreklu, trebalo iskljuc¢ivo lokalizovati u srednjoj liniji. U klini¢koj
praksi ove anomalije Cesto se nalaze levo i desno od PSLV [24-26]. Kod male dece
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Sirina od 4 cm za obelezavanje ovog prostora je velika. Zbog rasta deteta menja se i
veli¢ina prostora pa smatramo da njegovu Sirinu treba odredivati prema veliCini
anatomskih struktura. Zato predlazemo da srednju liniju vrata pored zamisljene linije
od brade do sternuma treba shvatiti 1 kao prostor koji je ograni¢en duZinom tela
podjezicne kosti 1 gornje ivice manubrijuma grudne kosti.

Smatramo, slicno nekim autorima, da prema klini¢koj slici 1 patohistoloSkom
nalazu treba sva hirurSka oboljenja vrata podeliti na kongenitalne lezije odnosno
anomalije, benigne i maligne tumore i inflamatorne ili infektivne lezije [44,45,52].
Anomalije, prema embriopatogenezi, nastaju zbog poremecaja u razvicu ili regresiji
neke embrionalne strukture ili tkiva 1 mogu biti vidljive na rodenju 1li kasnije. Za njih
ne koristimo izraz drugih autora poput displasti¢éni tumori, tj. tumori nastali zbog
poremecaja u razviéu. Ni izraz tumorima sli¢ne lezije ne smatramo adekvatnim
[254,255]. Poznato je da nekada anomalije i neki benigni tumori mogu dati sliku
infektivnog procesa. Zato inflamatorne lezije treba vezivati samo za limfne ¢vorove i
solidne organe ili apscese mekih tkiva bez postojanja ciste u njihovoj osnovi.

Nasa podela bolesnika na hirur$ki i konzervativno ili minimalno invazivno leene
treba da ukaze na potrebu i savremene tendencije da se sa manje traume tkiva resi,
donedavno isklju¢ivo, operativno le¢ena bolest. U studiji smo prikazali 1 analizirali
decu hirurski lecenu tj. operisanu i koja stoga imaju patohistolosku analizu. Jedna
grupa prikazane dece, imala je anomalije klini¢ki potpuno jasne dijagnoze, ali nisu
operisani u analiziranom periodu. Primer su deca sa kozno-hrskavi¢avim izrastajima na
bocnoj strani vrata i anomalije poreklom I zdrelnog luka [245]. Druga grupa imala je
anomalije kojima je sofisticiranim dijagnostickim metodama, sa ili bez citoloSkog
pregleda, postavljena dijagnoza, a primenjene su savremene minimalno invazivne
tehnike. Primer za ove anomalije su limfaticne malformacije i ciste poreklom II, III i
IV zdrelnog luka [219]. U trecoj grupi su bolesnici kojima je hirurg dijagnostikovao
anomaliju, znacajnu u diferencijalnoj dijagnozi, a za koju nije indikovano operativno
lecenje. Deca sa ektopi¢nom Stitastom zlezdom pripadaju ovoj grupi.

Velike serije bolesnika sa anomalijama vrata gde su prikazana i deca sa rascepom
I naborom vrata su malobrojne. Prve dve serije, iz 1925. i 1940. godine prikazuju po
117 1 198 bolesnika sa anomalijama TGD. Medu njima su po 2 bolesnika sa rascepom
vrata koje autori svrstavaju u atipi¢ne oblike anomalija TGD [69,71]. U sledecoj
velikoj seriji Gross ispravno dijagnostikuje urodeni rascep vrata kao poseban entitet za
Sestoro dece 1 svrstava ith medu 308 bolesnika sa, Siroko shvacenim, anomalijama
Zdrelnih lukova. U ovoj studiji za 25 godina dijagnostikovano je 672 bolesnika sa
tiroglosnim i branhiogenim anomalijama, a 479 ili 71% je operisano [72]. Za razliku od
Grossa mi nismo analizirali decu sa preaurikularnim cistama i sinusima, kao i
neoperisanu decu. Za urodene anomalije, a posebno potkozno lokalizovane, za ta¢nu
dijagnozu ipak je neophodna primena savremenih dijagnostickih metoda i kona¢no
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patohistoloski pregled. Amr iz Kaira objavljuje medu 82 bolesnika sa cistama, sinusima
I fistulama vrata i jedno dete sa tipi¢nim rascepom PSLV [76]. Solomon prikazuje
seriju od 300 dece operisane od TGDC za 30 godina. lako su u diferencijalnoj
dijagnozi opisali i rascep vrata nisu objavili da su imali bolesnike sa ovom anomalijom
[179]. Madarski decji hirurzi objavili su 1980. godine da su za 10 godina, pored 53
bolesnika sa medijalnim i lateralnim cistama i 28 bolesnika sa tortikolisom operisalii
38 dece sa retkim anomalijama i oboljenjima vrata. Jedno od ove dece imalo je rascep
vrata [95]. Veliku seriju od 318 dece sa anomalijama i oboljenjima vrata, medu kojima
troje sa rascepom operisanih u periodu od 15 godina, prikazali su dec¢ji hirurzi iz
Berlina [61]. Francuski specijalisti pedijatrijske ORL objavili su 191 dete sa cistama i
fistulama vrata operisanih u periodu od 15 godina. Petoro dece sa mentosternalnim
fistulama tj. rascepom vrata nisu objavili u ovoj studiji ve¢ kao posebnu seriju
bolesnika za priblizno isti period [48,120].

Rascep vrata kao tip anomalije obi¢no se nalazi samo u spisku urodenih
anomalija u knjigama i revijalnim prikazima. Veéina publikacija u prikazanim
serijamabolesnika leCenih od urodenih anomalija vrata ne sadrzi one sa rascepom i
naborom vrata. Potvrda ovog zapazanja su kratki prikazi nekih velikih studija u kojima
bolesnici sa rascepom vrata nisu ni spomenuti.Torsiglieri i saradnici iz De¢je bolnice u
Filadelfiji sistemati¢no su analizirali 445 operisane dece sa kongenitalnim,
inflamatornim i neinflamatornim lezija, benignim i malignim tumorima vrata u periodu
od 5 godina [234]. Decji hirurzi plastic¢ari iz Univerzitetske decje klinike u Beogradu
analizirali su 105 bolesnika sa cistnim promena na vratu za period od 5 godina.
Anomalije su ovako bile zastupljene: medijalna cista (46%), lateralna cista (29%),
dermoidna cista (10%), limfangiom (8%), hemangiom (5%), tiroidna cista i aneurizma
vene jugularis interne po jedno dete. Ovi autori ne prave razliku izmedu limfati¢nih
vaskularnih malformacija 1 cisticnog higroma, a hemangiome ubrajaju u cistne
promene. U ovoj seriji 9 od 11 dece sa dermoidnom cistom imalo je preoperativnu
dijagnozu lateralna cista vrata. Ovo upucuje da je vecina (a najmanje 80%) dermoidnih
cista lokalizovano bo¢no na vratu, a ne u PSLV gde se naj¢eSc¢e nalaze u vecini serija
[256]. Rapidis i saradnici iz Decje bolnice u Atini objavili su za 20 godina 1007 dece sa
tumorima glave 1 vrata. Medu malignim tumorima najbrojniji su limfomi, a medu
benignim hemangiomi. Dermoidne ciste najcesce su u grupi lezija slicnih tumorima, a
tiroglosna cista medu anomalijama nastalih displazijom embrionalnih zaostataka [254].
Za 6 godina u Dec¢joj bolnici u Glazgovu operisano je 360 dece sa tumorima glave i
vrata. Bolesnika sa tumorima, koji nisu porekla limfnih ¢vorova, bilo je oko 3/4. Medu
njima 1/3 bolesnika bila je sa sebacealnim cistama i pilomatriksomima, 13% sa TGDC,
a po 9% sa branhijalnim anomalijama i dermoidnim cistama [257]. De¢ji hirurzi sa
Tajvana objavili su za 20 godina 331 dete sa kongenitalnim cistama na vratu. Bolesnika
sa medijalnom cistom bilo je 55%, cistiénim higromom 25%, lateralnim cistama 16%,
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bronhogenim cistama 1% i jedno dete sa cistom timusa. Oko 3% cista bilo je
nedijagnostikovano. U analizu nisu uklju¢ena deca sa koznim i folikularnim cistama i
dermalnim limfangiomima [258].

Iz zemalja sa slabije razvijenom zdravstvenom zastitom dostupne su nam bile tri
studije. Obradom patohistoloskih rezultata za 12 godina iz regiona koji pokriva 30%
populacije Jordana registrovane su 252 osobe, od odojceta do uzrasta od 70 godina, sa
kongenitalnim tumorima odnosno anomalijama vrata [49]. U Sestomesecnoj
prospektivnoj studiji iz regiona oko Najrobija koja ima oko 10 000 000 ljudi objavljeno
je 51 dete sa kongenitalnim tumorima vrata [51]. Zanimljivo je zapazanje da su decji
hirurzi iz jednog milionskog univerzitetskog grada u Nigeriji objavila da su za tri
godine operisali 35 dece od tumora na vratu, a medu njima je 57% malignih. Medijalna
cista vrata sa 14% i limfangiom sa 9% su jedini cisti¢ni entiteti u ovoj seriji [259].

D.I-1. Distribucija prema lokalizaciji (u odnosu na PSLV)

Veoma retke su studije koje analiziraju bolesnike prema lokalizaciji anomalija na
vratu [48,49,51]. U nekim revijalnim radovima, posebno u onima koji obraduju
dijagnosticke mogucénosti neke metode, postoji podela anomalija i bolesti prema
predelima vrata gde se one mogu naci [50]. Podele se uglavnom vr$e prema patoloskim
entitetima [45,59,234,254,256,260,261].

Oko tre¢ina nasih bolesnika sa hirurskom patologijom vrata imala je leziju u PSL.
Ovaj podatak (ili broj od 280 bolesnika) sam po sebi opravdava potrebu da se oni
sistemati¢no analiziraju. Medu ovim bolesnicima je 86%  onih sa urodenim
anomalijama.

U studiji Nicollasa i saradnika kongenitalne ciste i fistule vrata podeljene su na
malformacije prednje srednje linije i latero-cervikalne. Od 191 bolesnika u seriji,
tiroglosne i dermoidne ciste PSLV imalo je 123 ili 64% bolesnika [48]. Al Katib i
saradnici dele anomalije vrata na one u srednjoj liniji vrata, lateralnom delu vrata i one
koje zahvataju veliki deo ili ceo vrat. Dve tre¢ine bolesnika, od ukupno 252, imali su
anomalije u srednjoj liniji vrata. Oko polovina svih anomalija vrata su ciste i fistule
nastale od tiroglosnog kanala [49].

D.I1-2. Distribucija prema etiopatogenezi (urodenost ili ste¢enost)

Malo vise od polovine ili 53% bolesnika sa oboljenjima vrata koje smo hirurski
le¢ili imalo je urodene anomalije. Samo u PSLV bilo je lokalizovano 55% svih
anomalija, sa predominacijom tiroglosnih cista. Ovo potvrduje zapazanje skoro svih
autora da su najbrojnije anomalije na vratu medijalne ciste poreklom od zaostalog TGD
[50,52,59,64,253]. Najvec¢i broj bolesnika ima steCena oboljenja na vratu sa
predominacijom uvec¢anih limfnih ¢vorova.
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D.1-3. Distribucija prema nac¢inu le¢enja

S obzirom da je oblast nase studije hirurS§ko leCenje za ocekivati je 1 najveci broj
dece (95%) lecen operativno. Osim dvoje dece sa ektopi¢nom Stitastom zlezdom nije
bilo dece sa oboljenjima u PSLV koja su, po nama, mogla da se lece konzervativnim
metodama. Mi nismo pristalice intralezione primene alkohola ili leka Picibanil® (OK-
432) u leCenju medijalnih cista vrata [188,262]. Grananje kanala i njihova opstrukcija
uslovljava da je efekat ovog leCenja uspesan u 50% i manje ili ¢ak neuspesan. Takode
nismo pristalice endoskopskih operacija medijalnih cista kroz pod usne duplje ili kroz
otvore na kozi presternalne regije i aksilarne regije [263,264]. Nemoguénost da se
sigurno ekscidira deo tela podjeziéne kost sa kompletnim kanalom i njegovim
granama, mogucnost nastanka hipertroficnih oziljaka u sternalnoj regiji i duZzina
operacije, glavni su razlozi da mislimo da ove tehnike nisu adekvatne za sigurno
1zleCenje.

D.1-3.1. Bolesnici sa urodenim anomalijama vrata le¢eni minimalno invazivnim
tehnikama i neoperisani (bez PH nalaza)
U nasoj seriji bilo je 40 bolesnika (5%) bez PH nalaza. Po dvoje dece sa kozno-

hrskavi¢avim izrastajima 1 anomalijama poreklom I Zdrelnog luka nije operisano u
analiziranom periodu [245]. Sedam bolesnika sa cistama piriformnog sinusa tj. Il i IV
zdrelnog Spaga leceno je primenom MIT. Lecenje se sastoji u kauterizaciji unutrasnjeg
otvora sinusa sa ili bez incizije i1 drenaZe ciste. Tri bolesnice sa cistama Il Zdrelnog
rascepa 1 24 bolesnika sa limfaticnim malformacijama leceni su sklerozacijama tj.
intralezionom aplikacijom leka OK-42 (Picibanil®). Po primenjenim tehnikama le¢enja
I rezultatima ne zaostajemo za poznatim centima u svetu koji objavljuju uspesnost u
leCenju LM glave i vrata od 63% do 94%. IzleCenje u nasoj seriji bolesnika je 87%
[217-219].

Dvoje od Cetvoro dece sa ektopi¢nom S§titastom Zlezdom koji su upuceni hirurgu
zbog potkoznog tumora PSLV nije operisano jer im je klinicki, ultrazvucno i
scintigrafski postavljena dijagnoza. Oni se leCe supstitucionom hormonskom terapijom
zbog znacajno smanjene funkcije jedinog tkiva Stitaste Zlezde. Treba ista¢i da nismo
imali bolesnika kome smo ekscidirali ektopi¢nu Stitastu Zlezdu kao §to ima primera u
literaturi [190]. U naSoj ustanovi ispitivano je 1 kasnije leCeno supstitucionom
terapijom troje dece kojima je, pod sumnjom da se radi o medijalnoj cisti vrata, u
drugim ustanovama u Srbiji ekscidirano jedino tkivo Stitaste Zlezde [265].

D.1-4. Bolesnici sa urodenim anomalijama i oboljenjima vrata koji nisu
analizirani

Jedno dete sa veoma retkom anomalijom na vratu tipa urodene aplazije koze
leceno je konzervativno u nasoj ustranovi. Ovo je tipi¢no dermatolosko oboljenje koje
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retko zahteva hirurS§ko leCenje. Dete sa tipicnim rascepom vrata lecili su Japanski
dermatolozi pod dijagnozom aplazije koze [89]. Mozda bi ovo oboljenje, sa popre¢nim
defektom koZe prednje strane vrata kao kod naseg bolesnika, imalo veci znaaj u
diferencijalnoj dijagnozi porodajnih povreda. Zanimljiv je podatak koji daju roditelji
deteta sa rascepom vrata u PSL, u svom oglaSavanju putem interneta. Njihovom detetu
su lekari u SAD postavljali dijagnozu strangulacione povrede vrata pupcanikom.
Roditelje je ovo nelogi¢no objaSnjene, zbog vertikalne orijentacije defekta koze kod
njihovog deteta i dugog nezarastanja ,,rane”, primoralo da pomoc¢ traze pretrazivanjem
sli¢nih primera na internetu [266].

Petoro dece sa ektazijom vene jugularis interne pratili smo u analiziranom
periodu. Dec¢jem hirurgu plasti¢aru upuceni su da se dijagnostikuje cisti¢na tumorska
izraslina paramedijalno na vratu. Sva deca su imala karakteristican fizikalni i
ultrazvuc¢ni nalaz. Ako ovoj deci bude neophodno operativno leCenje operator ¢e biti
vaskularni hirurg.

Od urodenih anomalija na vratu analizom nisu obuhvacena deca sa mijelocelama
ili meningomijelocelama koja su po rodenju bila hospitalizovana u nasoj bolnici. Ove
bolesnike konsultanti neurohirurzi su operisali u svojim mati¢nim ustanovama.

U na$oj studiji nisu posebno analizirana deca sa najbrojnijim oboljenjem na vratu,
uvecanim limfnim c¢vorovima uzrokovanih infekcijom, a leCenih antibioticima.
Bolesnici sa steCenim oboljenjima u 1 izvan PSL koje su le€ili pedijatri ili hirurzi
neoperativno takode nisu uklju¢ena u studiju. Nismo analizirali ni decu sa infekcijama
vrata tipa flegmone ili apscesa, koji nisu nastala na bazi postoje¢e kongenitalne ciste.
Oni su le€eni antibioticima sa ili bez punkcije 1 drenaZze.

D.1l - UROPENE ANOMALIJE I STECENA OBOLJENJA PSLV

Od 280 bolesnika sa patoloskim supstratom u PSLV sa anomalijama je bilo 240
ili 86% bolesnika, a 40 ili 14% bolesnika imalo je steCena oboljenja. Studije drugih
autora koje ciljano analiziraju lezije PSLV imaju drugaciju brojnost i odnos anomalija 1
steCenih oboljenja. Knight i saradnici u periodu od 11 godina operisali su 146 dece,
79% sa anomalijama, a 21% sa uvecanim limfnim ¢vorovima i infekcijama nepoznatog
porekla [60]. U De&joj bolnici u Cikagu za 8,5 godina le¢eno je operativno 95
bolesnika. Samo cetvoro bolesnika imalo je uvecani limfni ¢vor i pilomatriksom, a
ostalih 96% tiroglosne i kozne ciste [226]. Korejski autori analiziraju¢i preciznost u
postavljanju dijagnoze primenom UZ, KT ili MR, analizirali su za 9,5 godina 44
bolesnika. Samo 4,5 % bolesnika imalo je uvecani limfni ¢vor, a ostali tiroglosne,
kozne 1 timusne ciste [230].
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D.11-1. URODENE ANOMALIJE PSLV

U definisanju tipova anomalija koje se mogu nac¢u u PSLV koristili smo se
najzastupljenijim stavovima u literaturi [25,44,59,234,253]. Od anomalija koje mi
jedino nismo imali u studiji su decu sa urodenom ranulom i laringocelom. Samo retki
autori svrstavaju ove dve bolesti u grupu urodenih anomalija PSLV [26,44,50,59].
Kongenitalne ranule sa prezentacijom na vratu i laringocele izuzetno su retke. Osnovni
uzrok njihovog nastanka u vidu opstrukcije izvodnog kanala podjezi¢ne pljuvacne
Zlezde 1 visokog intralaringealnog pritiska kod duvaca i pevaca uslovljava pojavu ovih
bolesti najceS¢e u odraslom zivotnom dobu. I bez bolesnika sa ove dve anomalije nasa
studija je najbrojnija i sa najvise tipova anomalija. Ranulu prodiruceg ili poniruceg tipa
(engl. plunging) operisanu kod decaka od 15 godina mi smo svrstali u steCena
oboljenja. Pored toga ova anomalija se nalazi malo dalje od srednje linije tj. ispod
lateralne ivice milohioidnog miSica.

Torsiglieri i saradnici u studiji, koja je po broju bolesnika medu prvima po
veli¢ini iza naSe, ne opisuju decu sa rascepom vrata, ektopi¢nom Stitastom zlezdom i
RMH [234]. Nicollas i saradnici od kongenitalnih anomalija srednje linije vrata
analiziraju samo decu sa TGDC i dermoidnom cistom [48]. Kod nas, kao i u skoro
svim drugim analizama, najbrojnija su bolesnici sa tiroglosnim anomalijama.
Anomalije poreklom tiroglosnog kanala ne samo da su najzastupljenije u PSLV ve¢ su
brojnije od svih ostalih urodenih anomalija na vratu. NajceSce se one, po zastupljenosti,
uporeduju sa anomalijama porekla Zdrelnih lukova. Ako uporedujemo distribuciju
naSih bolesnika operisanih od anomalija PSLV onda se opet suo¢avamo sa malim
brojem studija koje izdvojeno izucavaju ovu regiju vrata. Nicollas i saradnici u svojoj
studiji imaju 53% dece sa TGDC i 11% sa dermoidnim cistama. Ostali bolesnici imaju
branhiogene anomalije (33%) i timusne ciste (2%). Kod 71% dece dermoidne ciste
lokalizovane su u srednjoj liniji. Ovi autori u posebnom prikazu analiziraju petoro dece
sa rascepom vrata operisanih u priblizno istom periodu [48,120]. Torsiglieri i saradnici
opisuju 244 bolesnika sa urodenim anomalija vrata. Od onih koji nedvosmisleno imaju
anomalije PSLV je 30% bolesnika sa TGDC. Dermoidne ciste PSLV imalo je 27 (63%)
od 43 dece sa ovim cistama na vratu [234]. Jordanski autori prikazali su da je 2/3
anomalija vrata lokalizovano u PSL sa slede¢om distribucijom: TGDC-80%,
dermoidne ciste-16%, teratom-2,4% i cista timusa-1,2% [49].

Bolesnike sa vaskularnim anomalijima PSLV vecina autora ne vezuje posebno za
region oko PSLV. Kineski autori, u prikazu bolesnika sa kongenitalnim cistama,
bronhogene ciste vezuju za suprasternalnu jamu, a ciste timusa za levi prednje donji
predeo vrata [258].
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D.11-1.1. - URODENI RASCEP I NABOR PSLV

Centralno mesto u naSoj studiji zauzimaju bolesnici sa urodenim rascepom i
naborom PSLV. Prikazivanjem opstih podataka o bolesnicima, opis njihovih veoma
retkih anomalija, proces ispitivanja i leCenja trebalo bi da doprinese stru¢nom razvoju
pedijatrijske medicine. Analiza rezultata leCenja ove dece, poredeéi ih sa onima koji
imaju sli¢éne anomalije ili su potpuno zdravi, daje joj potpuniji naucni pristup. Jedini
sveobuhvatan revijalni rad o problemu rascepa iz 2013. godine poti¢e od autora iz
Degje bolnice u Cikagu [8]. Namera nam je da doprinesemo da se izgradi kako
pedijatrijski, tako i hirurski stav, o ovom medicinskom problemu, jer prikazujemo
najvecu seriju do sada operisanih bolesnika sa ovom retkom anomalijom.

D.11-1.1.1. Nomenklatura

U literaturi na engleskom jeziku, od 1952. godine za urodeni rascep u prednjoj
srednjoj liniji vrata (UR PSLV) najvise se koristi naziv Congenital midline cervical
cleft (CMCC) [2-5,10,17,19,73,74,78,111,114,116,117,119,129,130,133,147,156,157,
160,173,267-269]. Malo manje se koristi naziv Midline cervical cleft koji ne ukazuje
na kongenitalno poreklo ove anomalije [12,14,15,81-90,132,270]. S obzirom da ne
postoje steCeni rascepi vrata onda bi odrednica o urodenosti mogla da bude pleonazam.
I za mnogo Ce$Ce rascepe na licu ne naglasavamo u nazivu anomalije njihovu
urodenost. Danski autori punom nazivu (CMCC) dodaju re¢ prednja da preciznije
naglase lokalizaciju [18]. U nasoj studiji u pisanju dijagnoze koristimo reci uroden
rascep sa preciznom lokalizacijom u PSLV. Naglasavanje urodenosti treba da znaci da
rascep, pukotina ili zleb na vratu nisu nastali tokom ili neposredno posle porodaja
[54,271-276].

Postuju¢i pravilo u nasem zdravstvenom sistemu i obrazovanju da se nazivi
bolesti piSu na latinskom jeziku, za rascep vrata koristimo dijagnozu Schisis colli
anterior (krace) ili Schisis colli lineae medianae anterior (duze). Dijagnozama na
latinskom dodajemo i, skoro opSte prihvacene, nazive bolesti na engleskom. Znajuéi
ovo ordinirajuéi lekari i konsultanti, kao i sami roditelji i bolesnici, kojima je ova
anomalija nepoznata, mogli bi u cilju dodatnog informisanja lakse pretrazivati baze
podataka na internetu.

Znaju¢i da u prirodi anomalije ne postoji rascep mekih struktura vrata
fisura odnosno pukotina [84,94,96]. Tako bi latinska dijagnoza Fissura colli medialis,
koju koriste ¢eski 1 madarski autori, skoro najtacnije 1 najkrace opisala anomaliju po
lokalizaciji i izgledu. Nazivi mentosternalna fisura ili fistula, po francuskim autorima,
mogu da zavaraju da se pukotina uvek prostire od brade do grudne Kosti
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[92,93,100,170]. Takode, kao deo anomalije, ne postoji fistula ve¢ sinus [170].

Mi smo latinski naziv za rascep zadrzali kako bi ukazali lekarima kojima nije
bliska ova problematika da je rascep vrata, kao i drugi rascepi na telu, anomalija koja
se hirurski leci.

Iste principe koristili smo i za pisanje dijagnoze za izolovani nabor vrata. Zna se
da je kod izolovanog rascepa ili nabora primarno reSavanje potkozne fibrozne trake
koja je osnova za nastanak nabora i1 kontrakture. Imaju¢i to u vidu prilikom
postavljanja dijagnoze za anomalije koje sadrze rascep, fisuru ili pukotinu, Zleb ili
oziljak na kozi koristili smo naziv rascep. Anomalije koje nemaju ovakve kozne lezije
nazivali smo nabor. Nekada u literaturi autori ne prave tu razliku pa bolesnika sa
rascepom i prate¢im naborom opisuju kao da imaju samo nabor [75,98,109,277,278].

Za izolovani urodeni nabor u prednjoj srednjoj liniji vrata (UN PSLV) pisali smo
u medicinskoj dokumentaciji na latinskom jeziku Pterygium colli anterior (krace) ili
Pterygium colli lineae medianae anterior (duze). Na engleskom jeziku ova anomalija
se naziva Congenital midline cervical web (CMCW) [73,97]. Prednju lokalizaciju
nabora znacajnije je ista¢i nego kod rascepa, zbog razlikovanja od bo¢nog nabora [98].
Umesto re¢i nabor (engl. web ili webbing) u dijagnozi za opisivanje nabora na
engleskom koriste se reci cord ili band, a na francuskom bride sa znacenjem traka,
vezica, vrpca [75,92,100]. Mozda su najbolji nazivi dijagnoza za upotrebu u nasoj
svakodnevnoj medicinskoj praksi Pterygium mentosternale ili Pterygium colli
medianum S$to se poneka moze naéi i u literaturi u engleskoj i latinskoj varijanti
[82,101]. Kada postoji nabor on se skoro uvek, kao kod svih nasih bolesnika, pruza od
brade do grudne kosti. Nabor vrata u sklopu udruzenih rascepa lica 1 sternuma dobija
naziv fleksiona kontraktura §to naglaSava tezinu funkcionalnog poremecaja [99,142].

Urodeni lateralni rascep vrata, opisan od Turskih autora, je izolovani slu¢aj u
literaturi. Rascep se pruzao ukoso bo¢nom stranom vrata. Po autorima on predstavlja
nepotpuno zatvoren cervikalni sinus. Analiziraju¢i opis promene, histoloski nalaz i
fotografiju bolesnika, po nama, objavljena anomalija nema karakteristike rascepa
opisanih na drugim delovima tela [104]. Leziju sli¢nih karakteristika koja se pruzala od
larinksa do uha drugi autori su pripisali anomalijama prvog zdrelog useka [279].

U svakodnevnoj praksi i literaturi naziv pterigijum vrata odnosi se na bo¢ni
pterigijum. Boc¢ni kozni nabor sa potkoznom fibroznom trakom pruza se od mastoida
do akromiona skapule. On se javlja najcesce kod: genetickih oboljenja na pr. Turnerov
sindrom (46 XO), Noonanov sindrom, urodene anomalije vratnih prsljenova, Klippel-
Fiel anomalija ili kod sindroma pterigijuma [73,105,106,280]. Verovatno se lateralna
pozicija na vratu za ovaj nabor ne potencira jer se smatra da je on mnogo ¢e$¢i od
prednjeg i da je ranije opisan pa se kao takav zadrzao u literaturi. Analizom literature
ustanovili smo da bo¢ni pterigijum nije opisan pre prednjeg pterigijuma. Luschka je
ranije opisao rascep PSLV koji u svom sastavu ima i nabor [1,73].
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U knjizi anatomije i embriologije koja prikazuje medicinske probleme po
principu postavljanja pitanja 1 nudenja viSe odgovara prikazan je jedinstven slucaj u
nama dostupnoj medicinskoj literaturi. Mlada odrasla osoba imala je kozni nabor
prednje strane vrata, paramedijalno levo. Odgovorom na pitanje objasnjava se da je
problem nastao zbog nedostajanja ili nepotpunog razviéa platizme sa desne strane. Po
autorima za ovaj, nazovimo ga, paramedijalni nabor prednje strane vrata odgovoran je
poremecaj u Il Z.1. [281].

Nije opisan rascep, niti nabor, zadnje srednje linije vrata koji bi odgovarao onom
sa prednje strane. Poremecaji u zatvaranju neuralne cevi, i ektoderma iznad nje,
manifestuje se pojavom mijelomeningocela, mijelocela i dermalnih sinusa. Ovi
poremecaji u zadnjoj srednjoj liniji vrata su retki i predstavljaju od 1% do 8% spinalnih
disrafizama svih lokalizacija [102,103,282,283].

U svakodnevnoj klini¢koj praksi i u studiji rascep vrata opisujemo kao urodeni sa
lokalizacijom u prednjoj srednjoj liniji koriste¢i Sifru bolesti Q 18.8 iz X Medunarodne
klasifikacije bolesti (lat. Malformationes faciei et colli congenitae aliae, specificate -
Druge oznacene urodene nakaznosti lica i vrata). U prezentaciji na referentnom portalu
retkin bolesti na internetu (engl. orphanet-orfanet), ova anomalija se nalazi pod
imenom na engleskom jeziku (Midline cervical cleft). Klasifikuje se u Siroj grupi
rascepa lica u srednjoj liniji. Ove podgrupe nalaze se u dve velike grupe poremecaja
razvica tokom embriogeneze i hirurskih maksilofacijalnih anomalija. Rascep vrata ima
ORPHA broj 141288 [284].

Rascep i nabor vrata, posebno u sklopu rascepa okolnih struktura tela, imao bi
oznaku Ne 30 po Tessierovoj klasifikaciji. Po ovoj najsveobuhvatnijom klasifikaciji
rascepa kostiju i mekih tkiva glave i lica rascep vrata bi predstavljao rudimentni (R)
produzetak rascepa mekih tkiva donje usne i brade (Ne 30) ili produzetak rascepa
mandibule (Ne 0) [107,162]. Po Karfikovoj klasifikaciji rascep vrata bi bio medijalni
aksijalni (B2) rascep branhiogenog porekla [81]. Po Van der Meulenu rascep donje
usne i mandubule spada u intermandibularne displazije [108]. Indijski autori daju svoju
klasifikaciju rascepa glave i vrata. Tako rascep vrata nosi oznaku rascepa br. XV. |
pored sveobuhvatne studije ovi autori ne razlikuju TGDC od rascepa vrata [285].

D.11-1.1.2. Klini¢ke i patoanatomske karakteristike

Svi bolesnici u nasoj studiji imali su rascep sa tipi¢nim karakteristikama opisanim
jos§ 1848. godine (Luschka) pa do 2013. godine (Mirza). Oni su imali skoro isti izgled
kao deca na naslovnim stranama casopisa u kojima su ova dva autora prikazali svoje
bolesnike [1,2].

Kod na$ih bolesnika, rascep u uZzem smislu reci, predstavljen je linearnom
depresijom i atroficnom ruzicastom kozom S$irine do 1 cm, a razliite duzine. Na
gornjem kraju rascepa imali su jednu do dve kozne promenencije. Na donjem kraju
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rascep se nastavljao otvorom sinusa koji se pruzao potkozno i slepo zavrSavao malo
iznad manubrijuma sternuma. Samo jedan bolesnik imao je, pored kaudalnog sinusa, i
kratak kanal kranijalno orijentisan ispod podbradne kozne izrasline. Kod troje dece
fibrozna traka se na gornjem kraju racvala. Ova deca imala su naglaseniji urez na
simfizi donje vilice pracen jamicom na kozi brade. I sva druga deca pokazivala su
pored manje ili viSe izrazene hipoplazije donje vilice 1 mali urez na kosti i kozi brade.
Ove dve karakteristike mandibule mogle bi da se proglase delom klini¢ke slike nasih
bolesnika. Takode, ovo ukazuje da je stepen anomalija mnogo veéi nego Sto se misli
posmatraju¢i samo PSLV. Manja donja vilica ukazuje na zastoj u rastu cele regije.
Samo je jedan autor opisao da neoperisan rascep sa fibroznom trakom moze da dovede
do zastoja u rastu, ne samo donje vilice, ve¢ 1 sternuma [267]. Traka koja se iscrpljuje u
mekom tkivu iznad gornje ivice grudne kosti nemoze sa uti¢e na njen rast. Urez na
donjem kraju simfize mandibule ukazao bi na blazi poremecaj u spajanju njene dve
polovine. Kostani izrastaj na donjoj ivici simfize imala su samo tri bolesnika kojima je
tek drugom operacijom ekscidirana fibrozna traka. Ovo se odnosi i na slu¢aj devojcice
sa debelom fibroznom trakom u sklopu rascepa okolnih struktura. Mislimo da
palpabilna egzostoza nemoZe da se razvije na mandibuli kod bolesnika operisanih u
ranom odojackom periodu, iako je ovo objavljeno za dvoje dece uzrasta od 15 nedelja i
od 6 meseci [112,134]. Razlog za ovakav na$ stav je objektivan nalaz na operaciji.
Donji kraj bride, za razliku od gornjeg, lepezasto se Siri jedva dospevajuc¢i do gornje
ivice sternuma. Otuda smatramo da nema mogucnosti da se razvije koStana izraslina na
sternumu, kao §to opisuju retki autori [4,17,147]. Potkozna fibrozna traka protezala se,
kod svih nasih bolesnika, od brade do grudne kosti, za razliku od opisa u literaturi da
moze biti krac¢a [16,73,74,76,82,84,120,169]. Ima autora koji nisu opisali fibroznu
potkoznu traku ili nabor kod svojih bolesnika sa rascepom [9,111,120,132,133,137].
Verovatni razlog ovakvom nalazu je veoma kratak rascep. I kada su opisali dugacak
rascep nedostaje makroskopski opis hirurga i histoloSka analiza za potkoznu vezivno-
misi¢nu traku [9]. S ozbirom na to da se uglavnom radi o deci operisanoj od drugog do
Cetvrtog meseca zivota postoji mogucnost da se nabor joS nije jasno prikazao. Neke od
ovih autora demantuju prikazane fotografije bolesnika i histopatoloskih uzoraka.

Samo kod jednog naSeg bolesnika, operisanog posle perioda analize rezultata,
pored nepostojanja kaudalnog sinusa, nasli smo slabo naznaen rascep u vidu blede
istanjene koze. Ovo dete imalo je kratak kranijalno orijentisan sinus ispod kozne
izrasline. Isti tip anomalije retko je opisan u literaturi [84,120,133,160,166,276].

U seriji analiziranih bolesnika opisali smo dvoje dece sa, mozemo reci, tipi€nim
nalazom za izolovani nabor vrata [81,120]. Fibrozna traka je zajednicki imenitelj, kako
za rascep, tako i za nabor. Kozna prominencija nalazila se ispod brade. Gargan ovaj tip
nabora, S$to je neobi¢no, naziva blazi oblik rascepa [81]. Jo§ jedno dete posle
analiziranog perioda imalo je ovaj tip nabora. Jedna bolesnica imala je u potkoznom
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tkivu donjeg dela vrata cistiénu formaciju pored fibrozne trake koja se nastavljala
kranijalno i kaudalno od nje. Bolesnica starija od naSe opisana u literaturi imala je
slican nalaz, ali sa znatno vec¢om cistom. Autori su dijagnozu vezivali samo za
bronhogenu cistu, ne prepoznavsi anomaliju [138]. Nasa bolesnica sa rascepima donje
usne, mandibule i sternuma imala je ¢vrstu potkoznu fibroznu traku od brade do
bifidnog sternuma. I ovaj nalaz nabora na vratu u sklopu udruzenih rascepa okolnih
struktura mozemo nazvati tipi¢nim [81,162]. Rede se opisuju deca kojima se rascep
donje usne i vilice jasno §iri i na vrat [78,141,164,286].

Jedino su japanski hirurzi dali opStu podelu rascepa vrata na potpune i nepotpune.
Potpuni rascepi se prostiru od podbradne regije do fose jugularis, a nepotpuni se nalaze
u gornjem ili donjem delu vrata. U njihovoj seriji bio je podjednak broj ovih rascepa,
po 7 bolesnika [287].

Ovoliko brojna serija nasih bolesnika sa raznolikim izgledom anomalija daje nam
moguc¢nost i slobodu da wuradimo podelu UR-N prema patoanatomskim
karakteristikama. Ako krenemo od najlaksih tj. manje uoéljivih do najtezih i
kompleksnih anomalija njihovo grupisanje izgleda ovako. Svi tipovi sa podtipovima
prikazani su u tabeli D-1.

Tabela D-1. Podela rascepa i nabora PSLV prema patoanatomskim elementima.

Tipovi urodenog rascepa i nabora PSLV

patoanatomska | fibrozna | ,,rascep” | kozna sinus- sinus cista rascep
karakteri- | traka uuzem | promine- | kaudalno | ili okolnih
TIP stika smislu ncija jamica- anatomskih
-podtip kranijalno struktura
I + - - - - - -
A + - + - - - -
I B + - + - - + -
C + - + + - - -
A + + + - - - -
B + + + - + - -
. C + + + + - - -
D + + + + + -
A + - - - - - +
v
B + + - - - - +
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Prvi tip izolovanog nabora predstavljen je samo sa izolovanom urodenom
potkoznom fibroznom trakom. KoZa po slobodnoj ivici nabora nema prominenciju,
otvor, Zleb, atrofiju ili druge lezije. Ovo bi bio pravi prednji pterigijum vrata, analogan
bocnom pterigijumu. Dete sa ovakvom anomalijom nemamo u naSoj seriji, niti je do
sada opisano u literaturi. Po izgledu bi bio slican opisanom paramedijalnom naboru
vrata [281].

Drugi tip sa svoja tri podtipa predstavljaju varijante nabora vrata PSLV bez
rascepa u uzem smislu te re¢i. Drugi tip, podtip ,,A” imaju bolesnici koji pored nabora
vrata uzrokovanog potkoznom fibroznom trakom imaju i1 koznu izraslinu ispod brade.
Ovaj tip smatramo tipi¢nim za nabor s obzirom na brojnost nasih bolesnika i1 onih
objavljenih u literaturi. Podtip ,,B” nabora sadrzi sve isto kao u prvom podtipu ali sa
dodatom potkoZznom cistom na donjem kraju fibrozne trake. Bolesnicu sa ovakvom
anomalijom imali smo mi u naSoj seriji kao 1 nepalski 1 indijski autori u zajednickom
prikazu jednog bolesnika. Tokom rasta ovog deteta do 12 godine zivota, kada je
operisana, cista je rasla prema gornjem delu vrata. Autori ovakvu urodenu anomaliju
ubrajaju i opisuju kao atipi¢nu lokalizaciju bronhogene ciste [138,274-276]. U podtipu
,»C” druge grupe su bolesnici koji imaju u donjem delu vrata sinus umesto ciste. Mi
nismo operisali bolesnika sa ovakvom anomalijom. Derbez i saradnici za svog Cetvrtog
prikazanog bolesnika iz serije piSu da ima normalnu kozu izmedu submentalne
tumefakcije i suprasternalne fistule [120]. Nekada hirurzi atrofi¢énu kozu po slobodnoj
ivici nabora ne smatraju za zarasli ili slabo naznacen rascep [16,75,109]. PO nama
ovakvi opisi uz prikazane fotografije ukazuju da se radi o zaraslom rascepu.

Sledeca grupa sa svoja Cetiri podtipa su bolesnici kojima se opisuje izolovani
rascep vrata u PSL. Tako bi deca sa tre¢im,,A” podtipom ove anomalije imala sve kao
tip 11,,A” sa dodatkom kozne lezije po slobodnoj ivici nabora. Ova lezija ima izgled
linijske atrofije, depresije ili oziljku sli¢ne istanjene, ruziCaste i blede koze, §to je
patoanatomski supstrat rascepa. Dermatolozi sa Tajvana opisali su osobu od 42 godine
sa rascepom veli¢ine 8,2 cm x 2,6 cm i bradavi¢astom protruzijom na gornjem kraju
rascepa precnika 0,8 cm. Nisu opisali sinuse na krajevima. Njihov bolesnik nije imao
ograni¢enje u pokretima vrata [166]. Odojce uzrasta 1 mesec, prvo od 5 bolesnika u
seriji, sa istim tipom anomalije opisuju i francuski autori (Derbez 2004). Bolesnike sa
ovim tipom anomalije uz naglasavanje postojanja fibrozne trake opisuju i drugi autori
[160]. Podtip I11,,B”rascepa ima sve kao prethodni sa dodatkom sinusa ili jamice
ispod kozne prominencije. Bolesnici sa ovakvom anomalijom prikazani su u literaturi
(Cochranov bolesnik sa fotografije), a nadena je i kod naseg bolesnika operisanog
posle 2010. godine [160,274-276]. Za razliku od bolesnika kanadskih autora koji je
imao cistu u koZnoj izraslini otkrivenu histoloski, ostali bolesnici imali su kratki sinus
ili jamicu u nastavku gornjeg kraja rascepa [16,75,84,133-135,137]. Cista je verovatno
nastala obliteracijom sinusa. Kanadski autori ne pridaju znacaj atrofi¢noj kozi kao
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obliku rascepa i uz dodatno nedostajanje distalnog sinusa ovakav tip rascepa nazivaju
nepotpun ili frustrirana forma [16]. Treéi ,,C” podtip bio bi klasi¢an, odnosno u
literaturi najceSc¢e opisivan, oblik rascepa vrata koji sadrzi ,,rascep” koZze u uZzem
smislu, potkoZnu fibroznu traku, koZznu prominenciju podbradno i potkozni sinus u
kaudalnom delu anomalije. U naSoj seriji bilo je 6 bolesnika sa ovim podtipom. Podtip
»D” treCe grupe rascepa imaju deca koja pored svega Sto je sadrzano u prethodnom
podtipu imaju 1 sinus ili jamicu ispod podbradne koZne prominencije. Ovom podtipu
pripada jedan na$ bolesnik i mali broj opisanih u literaturi [69,76,132,136].

U jednom od poslednjih radova o rascepu opisano je da je iskusni hirurg,
Maddalozzo iz Cikaga, operisao i bolesnike koja su imali koznu izraslinu na donjem
kraju koznog defekta [4]. S obzirom da nije dat detaljan opis anomalije bolesnika, niti
postoji fotografija, ovakav tip rascepa nije svrstan u klasifikaciju.

Cetvrti tip UR-N, sa dva podtipa, predstavljaju nabor ili rascep vrata udruzeni sa
rascepom u srednjoj linije neke od susednih anatomskih struktura (donja usna, donja
vilica, jezik ili grudna kost) [18,99,107,139-144,162,164]. Nasa bolesnica sa
fleksionom kontrakturom vrata udruzenom sa rascepom donje usne, mandibule i
sternuma, a bez rascepa koze vrata, spadala bi u IV ,,A” podtip. Tip IV sa rascepom od
donje usne do sternuma i ekstremnom fleksionom kontrakturom (1V,,B”podtip) je
najtezi i najredi oblik rascepa ove regije [78,141,164,286].

U tabeli su istaknuti (,,boldovani’) podtipovi rascepa i nabora vrata koje
smatramo tipi¢énim za ovu anomaliju.

Na osnovu izgleda anomalija svih nasih bolesnika i onih opisanih u literaturi, koje
u sebi imaju rascep ili nabor PSLV, uz poznavanje moguce embriopatogeneze
smatramo da su tipovi Il i 11l sa svojim podtipovima jedinstveni i da predstavljaju
poseban entitet odnosno da predstavljaju UR-N PSLV u uzem smislu. Da bi anomalija
bila nazvana UR-N PSLV ona mora da ima najmanje dva od Cetiri patoanatomska
supstrata: potkoznu fibroznu traku koja formira nabor, rascep u uzem smislu,
kranijalnu koznu prominenciju ili sinus.

Svi nasi bolesnici i skoro svi opisani u literaturi imali su najmanje fibroznu traku i
koznu izraslinu. Potkozna cista i kratki sinus ili jamica ispod kozne bradaviCaste
prominencije su od sekundarnog znacaja. Mala donja vilica i plitak urez na kozi brade
su stalan nalaz kod nasih bolesnika. Nabor bez drugih elemenata, po nasoj podeli tip I,
1 rascep ili nabor vrata u sklopu udruzenih rascepa okolnih struktura (tip IV) ne
pripadaju, po izgledu, u entitet UR-N PSLV u uzem smislu. Patogeneza svih tipova
rascepa i nabora PSLV moze biti slicna, ali je ona za tipove II i III, po uzroku i
mehanizmu nastanka, ipak specifi¢na.

D.11-1.1.2.a. HronoloS$ki prikaz bolesnika
Prikaz bolesnika u studiji po hronoloskom redu lec¢enja, pored opisa pojedina¢nih
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istorija bolesti, pokazuje na$ nacin razmiSljanja i zakljuc¢ivanja u ovoj nedovoljno
istrazenoj oblasti retkih urodenih anomalija. Vecina autora u literaturi prikazuje
pojedinaéne bolesnike ili male serije sa njihovim demografskim i klinickim
karakteristikama 1 operativnom tehnikom. Osim za Grossa, nemamo uvid za druge
autore kako im se razvijalo njihovo znanje i razumevanje problema dijagnostikovanja i
leCenja dece sa ovom anomalijom. U radu iz 1940. godine Gross je rascepe vrata
analizirao kao atipi¢ne anomalije zaostalog tiroglosnog kanala. U knjizi iz 1953.
godine rascepe vrata svrstao je u poseban entitet poremecaja fuzije Zdrelnih lukova. U
pogledu operativne tehnike Gross je ostao dosledan u primeni, pokazano je
neadekvatne, elipti¢ne ekscizije i linearnog $ava [71,72,81].

Kod nasih pacijenata mi ni jednog momenta nismo imali dilemu u postavljanju
dijagnoze rascepa vrata. Ciljana dijagnosticka ispitivanja i doslednost u primeni
multiple ,,Z” plastike zastupljena je kod svih naSih bolesnika. Deca sa izolovanim
naborom vrata ili debelom potkoznom fibroznom trakom u sklopu rascepa okolnih
struktura zahtevaju poseban pristup [162].

Na osnovu pregleda bolesnice posle neuspeSne operacije izvedene u uzrastu od
dve godine u drugoj ustanovi, u kojoj se inace lece odrasli bolesnici, i uvida u
fotografije pre operacije dijagnostikovali smo devoj€ici od 8 godina urodeni nabor
vrata sa koznom prominencijom ispod brade. Kod defaka od 11 meseci sa slicnom
anomalijom mi smo potcenili znacaj, u tom uzrastu, nepotpuno izraZzene fibrozne trake.
Zato smo uradili samo eliptiénu eksciziju kozne izrasline i dela fibrozne trake.
Ponovnom operacijom resen je problem.

Svi slede¢i bolesnici sa izolovanim naborom vrata leCeni su odgovarajuCom
hirurSkom tehnikom. Iskustvo nam je pokazalo da je neophodan veoma strpljiv
razgovor sa roditeljima da se uvere da je detetu sa kratkim rascepom vrata ili naborom
vrata neophodna operacija koja podrazumeva izlomljeni oziljak skoro celom duzinom
PSLV. Pokazivanje fotografija operisane dece iz literature i, joS bolje iz dosadasnje
prakse hirurga naseg odeljenja, pokazali su da je to najbolji obrazac za kvalitetan
preoperativni razgovor i dobijanje pristanka za operaciju deteta informisanih roditelja.

Kod dece, a posebno mlade od 3 godina, ukazivao se problem adekvatnog
fotografisanja 1 odredivanja mera na vratu. StrpljivoS¢u ispitiva¢a 1 smirenom
atmosferom i ovaj problem je uspe$no reSen. Ostao je problem neadekvatne fizikalne
terapije 1 noSenja ortoza posle uspesno uradenih operacija.

D.11-1.1.2.b. Bolesnici operisani posle analiziranog perioda

Dvoje dece, koja su operisana posle perioda analize rezultata doprineli su
utvrdivanju, primeni i unapredenju nasih dotadasnjih stecenih znanja. Dete sa, mozemo
re¢i tipicnim izolovanim naborom 1 podbradnom koznom izraslinom, pored brzo,
odgovarajuce i precizno postavljene dijagnoze i primene odgovarajucih dijagnostickih
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procedura leceno je izvodenjem dodatne ,,Z” plastike na platizmi. Drugo dete imalo je
slabo naznacen rascep na koZi sa kranijalnom izraslinom 1 bez kaudalnog sinusa. Ovom
detetu fibrozna potkozna traka i koZna izraslina ekscidirane su kroz dve horizontalne
incizije (gornja, elipti¢na ekscizija i donja, linearna incizija).

| pored malog broja operisane dece, poredenje poslednja dva bolesnika sa
bolesnicima koji su operisani ,klasicnom” operacijom primenom ,,Z” plastike sa
koZnim reznjevima, pomoci ¢e u narednom periodu u donosenju zakljucka koja tehnika
daje najbolje rezultate.

Oba ova deteta su iz blizanacke trudnoce. Ovaj podatak upucuje i na razmatranje
o etiologiji UR-N vrata.

D.11-1.1.3. Epidemiologija

Od sredine proslog veka, kada se anomalija UR-N PSLV posmatra kao poseban
entitet odvojen od tiroglosnih anomalija progresivno, ali sporo, raste broj objavljenih
bolesnika [68,72,73]. Za potpunije upoznavanje sa ovom anomalijom najbolje sluze
radovi koji revijalno prikazuju do tada objavljene bolesnike. U pocetnim prikazima,
verovatno zbog malog broja bolesnika sa izolovanim rascepom i naborom vrata, oni se
prikazuju zajedno sa bolesnicima koji imaju kompleksne rascepe. Postoji blaga
tendencija da se u autorskim i revijalnim radovima odvojeno prikazuju bolesnici sa
izolovanim UR-N od bolesnika gde se u sklopu rascepa donjeg dela lica i grudne kosti
nalazi i nabor ili rascep vrata [18,79,80,163]. Ovaj princip je samo delimi¢no
ispostovan u dosadasnjim revijalnim prikazima. Tako je do 1963. godine objavljeno 7
bolesnika, do 1973. godine 11 bolesnika, a do 1983. ukupno 13 bolesnika sa ovom
manom [43,75,98]. Bez analize pojedinac¢nih bolesnika napisano je da je do 1995.
objavljeno 35 operisanih sa rascepom vrata [124]. Studiozniji revijalni prikaz svih
bolesnika objavljenih u literaturi na engleskom jeziku do tada dat je 2000. godine. Po
autorima rada, od 1925. do kraja XX veka, leceno je 50 bolesnika sa UR-N PSLV [79].
Poslednji prikaz, sa slicnim nac¢inom obrade podataka, je iz 2003. godine. Po
kanadskim autorima do tog vremena, ukljuuju¢i 1 jednog njihovog bolesnika,
operisano je 53 dece sa svim tipovima rascepa vrata [80]. Oba ova velika revijalna
prikaza, pored neobradivanja celokupne literature i neselektivnog uvrStavanja
kompleksnih rascepa, nejasno analiziraju podatke iz tri izvora, a iz iste Bostonske
bolnice. Ovi bolesnici se o¢igledno delom preklapaju. Poslednjih godina pise se o broju
od oko 100 bolesnika objavljenih u literaturi na svim jezicima, a oko 50 bolesnika
samo na engleskom jeziku. Uglavnom se citiraju literaturni podaci iz 2000. godine ili
malo posle nje [2,5,11,12,15,19,147]. Ukupno je do 2013. godine nadeno 83 rada u
PubMed, medicinskoj bazi podataka [11]. Autori iz Francuske, ubrajajuci i bolesnike iz
francuskih govornih podrucja u svetu, iznose podatak da je u svetskoj literaturi do
1977. godine objavljeno 65 bolesnika sa UR-N vrata, do 1984. ukupno 70, a do 1987.
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godine 80 bolesnika [92,93,100]. Pregledom medicinskih ¢asopisa na engleskom jeziku
dosli smo do podatka da je od 1925. do danas le¢eno ukupno oko 105 bolesnika sa
izolovanim UR-N PSLV. Ako tome dodamo oko 11 bolesnika za koje smatramo da
imaju ovu anomaliju, a autori je opisuju pod drugim dijagnozoma (TGDC, bronhogena
cista, rascep lica Ne 30, miSi¢ rectus cervicalis, hamartom) broj bolesnika je oko 115
[138,150,177,205,206,288]. Analiziraju¢i cele radove objavljene u Casopisima na
drugim jezicima i dostupne u medicinskim bazama podataka na internetu ili dobijenih
u medu biblioteckoj razmeni (3 rada na francuskom sa 9 bolesnika, 5 radova na
nemackom sa 8 bolesnika, 2 rada na Spanskom sa 7 bolesnika, 1 rad na portugalskom
sa 2 bolesnika i 1 rad na turskom sa 1 bolesnikom) upoznati smo da ima opisanih jos
27 bolesnika [1,61,67,90-94,96,135,153,289]. Jos jedan bolesnik je imao, po nama,
rascep vrata, a Sto su Spanski opsti hirurzi dijagnostikovali kao atipi¢ni TGD [151]. 1z
dostupnih apstrakata i celih radova na drugim, redim, jezicima u medicinskoj literaturi
(korejski sa 3 bolesnika, arapski sa 3 bolesnika, japanski sa 2 bolesnika i holandski sa 1
bolesnikom) dolazimo do podatka da je opisano jo$ 9 bolesnika sa ovom anomalijom
[149,154,159,290-292]. Rad iz 2012. godine japanskih autora prikazuje revijalno 17
bolesnika objavljenih u literaturi na japanskom jeziku za prethodni period od 1976.
godine [287]. Ovde nismo racunali naSih tadaSnjih 5 bolesnika prikazanih na
Evropskom kongresu. Rad je objavljen u formi apstrakta u internacionalnom c¢asopisu.
[53].

Ako se posmatraju samo bolesnici koji pored rascepa donje usne i vilice mogu
imati i nabor i rascep vrata do 2002. godine opisano je 68 bolesnika [163]. Ovom broju
bolesnika brazilski autori su pridodali 17 bolesnika. Samo troje bolesnika u ovoj seriji
imali su i rascep na vratu [293]. Do 2012. godine smatra se da je objavljeno manje od
100 bolesnika sa ovim kompleksnim rascepima [18].

NaSa serija od ukupno 11 bolesnika sa UR-N PSLV lecenih u periodu od 12
godina, posmatrajuc¢i broj leCenih u odnosu na duzinu analiziranog perioda, spada
medu najvece u svetu. Ako tome dodamo dvoje bolesnika iz dvogodiSnjeg perioda
posle analiziranja rezultata studije onda je ovaj podatak o veli¢ini serije bolesnika joS§
viSe potvrden.

Uglavhom se u literaturi objavljuju prikazi sluc¢aja jednog bolesnika
[2,5,12,16,17,113,156]. Prikaza sa dva ili tri bolesnika je malo [15,19,61,69,71, 82,83,
96,112,119,123,135,136,148,149]. Postoje samo 4 studije sa po 4 bolesnika, dve na
francuskom i po jedna na Spanskom i engleskom jeziku [92-94,132]. Prikaz 4 bolesnika
na kongresnoj poster prezentaciji autora iz Oklenda ukljucuje i jednog bolesnika ranije
prikazanog u ¢asopisu [14]. Poslednja serija iz 2009. analizira pojedinac¢no 4 bolesnika
iz velike Decje bolnice GOSH u Londonu [132]. Pet bolesnika operisali su decji
otorinolarinolaringolozi i to u periodu od 2 godine u Cikagu. Isti broj bolesnika, ali u
periodu od 18 godina, leCen je u Marselju. U sedmogodi$njem period le€ili su indijski
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hirurzi u Kolkati, takode 5 bolesnika. [11,85,120]. Specijalisti de¢je ORL iz Lila u
Francuskoj prikazali su na kongresu Pedijatrijske ORL u Amsterdamu 2012. godine 7
bolesnika sa rascepom vrata leCenih u prethodnih 5 godina [114]. Dve najvece
objavljene serije po broju bolesnika su iz Praga 1965. godine i iz Bostona 1985.
godine. Obe studije objavljuju po 12 bolesnika za veoma dug period. lako ne opisuju
svakog bolesnika pojedinacno zakljucili smo da se serije odnose samo na bolesnike sa
izolovanim rascepom vrata i, rede, naborom vrata. Hirurzi plasticari iz Praga operisali
su ove bolesnike u periodu od 37 godina. 1z li¢éne komunikacije znaju da je na joS§ dve
Klinike bilo 8 bolesnika sa istom anomalijom [77]. Hirurzi plasticari Deéje bolnice u
Bostonu sumirali su svojih 7 bolesnika sa preostalih 5 bolesnika koje je Gross, decji
hirurg, operisao u 25 godina dugom periodu pre 1953. godine. Tako se lecenje ovih 12
bolesnika odnosi na period od oko 55 godina [81].

Po pitanju zastupljenosti polova uglavhom se citira podatak iz ove Bostonske
serije gde je bilo 11 devojcica i 1 decak [81]. Znacajniji je podatak iz revijalnog rada
kanadskih autora. Na broju od 53 bolesnika odnos polova bio je 2:1 u korist Zenskog
pola ili u apsolutnim brojevima 36:17 [80].

U naSoj seriji od 11 bolesnika bilo je 7 devojcica 1 4 decaka. U proSirenoj seriji
odnos polova je skoro izjednacéen tj. 7:6.

Analizirajué¢i radove na engleskom jeziku, tamo gde postoje podaci, nasli smo da
je odnos polova priblizno 2:1 u korist Zenskog pola ili u apsolutnim brojevima 62:38.
Serija japanskih bolesnika pokazuje predominaciju zenskog pola sa zastupljenos¢u od
oko 80% [287]. Zanimljivo je da je muski pol zastupljeniji kod bolesnika koji su
prikazani u radovima u dostupnim publikacijama na redim svetskim jezicima u
medicinskoj literaturi. Taj odnos je 3:1 u korist muskog pola. Iako je Gargan objavio da
nema predominacije neke rase u ovoj anomaliji, on se pogresno citira sa isticanjem
dominacije bele rase medu obolelim [81]. Ipak u poslednjem revijalnom prikazu od 53
bolesnika raspodela po rasama je slede¢a: 31 bele rase, tri Zute rase i jedan je bio juzno
amerikanac [80]. I po nasoj analizi podataka iz literature bolesnici bele rase su
najmanje 4 puta zastupljeniji od ostalih rasa.

Zanimljivo je epidemiolosko zapazanje iz drzave Njujork gde su u razmaku od 10
dana u istoj regionalnoj bolnici rodene dve devojcice sa izolovanim rascepom vrata, a
udaljene mestom stanovanja roditelja oko 25 km. Nije se mogla na¢i uzrocna veza za
ova dogadanja [112]. U nasoj seriji bolesnika imali smo dve devojéice sa rascepom
rodene u istom beogradskom porodiliStu u razmaku od oko 4 meseca 1 udaljenoS¢u
mesta stanovanja oko 5 km. Oko 6 meseci kasnije roden je deCak sa istim tipom
anomalije u porodilistu udaljenom oko 10 km od prethodnog. Ni mi nemamo strucno |
naucno objasnjenje za ovo, osim da se radi 0 slu¢ajnom dogadaju.
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U analiziranom periodu imali smo jednog bolesnika iz blizanacke trudnoce. Iz
prosirenog perioda bilo je ukupno tri bolesnika iz blizanacke trudnoée, od toga jedna sa
vantelesnom oplodnjom. Drugi blizanci su zdravi.

Retkost ove anomalije sagledava se i u odnosu prema drugim anomalijama na
vratu. Tako se najviSe citira podatak da rascep 1 nabor vrata predstavljaju oko 2%, ili
tacnije 1,7 %, svih anomalija na vratu. Do ovog odnosa dosao je Gargan uporedujuci
12 bolesnika iz serije sa 672 bolesnika sa tiroglosnim i branhiogenim anomalija [81].
Zapazili smo da se ovde broj bolesnika sa razli¢itim anomalijama ne odnose na isti
period leCenja i analiziranja rezultata. Na Mejo klinici zastupljenost UR-N prema
drugim anomalijama na vratu je 0,65% [24]. Po francuskim autorima ovaj odnos je
2,6%, a po madarskim autorima je 1,9%. Kod nemackih autora taj odnos je 1,7%
[48,61,120]. Ovi podaci nisu potpuno uporedivi jer se odnose na razli¢it broj vrsta
anomalija.

Nasih 11 bolesnika sa UR-N PSLV predstavlja 2,5% svih bolesnika sa urodenim
anomalijama na vratu.

Ako posmatramo samo srednju liniju vrata zastupljenost UR-N prema svim
anomalijama ove regije, u nasoj studiji, je 4,6%. Odnos rascepa prema tiroglosnim
anomalijama je 8,6% : 91,4%. Kod autora koji nisu u studiji diferencirali UR-N vrata
od tiroglosnih anomalija, rascep je bio zastupljen sa 1,7% i 1% [69,71].

Nasih Sestoro bolesnika sa rascepom vrata imali su u vreme operacije od 33 do 67
dana. Sedmi bolesnik je devojcica koja je prvi put pregledana 1 operisana u uzrastu od
32 meseca. Prosecan uzrast operacije za Sestoro dece, Ciji je rascep dijagnostikovan u
neonatalnom periodu, je 6 nedelja. Posmatraju¢i svu decu sa rascepom operacija je
uradena u proseku sa 6 meseci. Deca sa naborom vrata imalu su prvu operaciju od
mesec ipo dana do uzrasta od 29 meseci ili prosecno sa oko 16 meseci. Prosecan uzrast
u vreme prve operacije za svih 11 bolesnika sa UR-N PSLV je 9,3 meseca. Prosecan
uzrast operativnog leCenja bolesnika objavljenih u literaturi je oko 4 godine, tacnije
47,4 meseca ( iz literature na engleskom jeziku prosek je 51,5 meseci, a iz literature na
drugim jezicima je 30,8 meseci). NajviSe bolesnika operisano je uzrastu od 1 do 6
meseci, a zatim od 1 do 3 godine. Jasno je da smo mi operisali bolesnike u znacajno
nizem uzrastu. Nasi bolesnici bili su su prose¢no pet puta mladi u vreme operacije od
bolesnika objavljenih u literaturi.

Najmladi opisan bolesnik operisan od rascepa vrata imao je 3 dana, a najstariji, sa
Tajvana, 42 godine [88,166]. Medu najmlade operisanim su deca od 4 dana, zatim 51 6
dana [19,93]. U kasnijem deCijem uzrastu ili ranom odraslom dobu uglavnom su
operisani bolesnici iz manje ravijenih zemalja. Oni su prikazani u poslednjih desetak
godina [11,113,117,130,148,291].

U literaturi nema preporuke uzrasta u kom treba operisati decu sa izolovanim
rascepom i naborom vrata. Japanski autori su izvodili operacije od prvog meseca do 16
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godina sa prosekom od 3,4 godine. Oni preporucuju da se operacija uradi do polaska u
Skolu tj. pre 5. godine Zivota [287]. Operacijom treba spreciti nastajanje komplikacija
uzrokovanih dugim postojanjem anomalije i popraviti funkcionalni nalaz i estetski
1zgled. M1 preporucujemo operaciju u drugom, a najdalje U tre€em mesecu Zivota. Stav
specijalista ORL iz Dalasa je da operaciju treba uraditi izmedu 10 i 12 nedelje tj. od 2,5
do 3 meseca Zivota, kada obi¢no budu evidentni prvi znaci skraenja i zatezanja koze
vrata. Po pitanju uzrasta ovaj stav je sliCan naSem [160]. Postoje preporuke za
izvodenjem operacije u prva 3 meseca, u drugoj polovini prve godine ili u odojackom
periodu [4,97,170]. Operaciju u prvim danima i prvom mesecu treba izbegavati. Ova
anomalija ne ugrozava Zivot, a u neonatalnom periodu mogu da se prikazu i neke teze
udruZzene anomalije, npr. srca, koje nisu otkrivene na rodenju.

Bolesnici sa rascepom i naborom vrata koji imaju i rascepe okolnih struktura
operisu se u razli¢itom uzrastu prema stavovima raznih autora. MozZda bi opsti stav bio
da se u ranom odojackom uzrastu izvode operacije na mekim tkivima usta i lica. U isto
vreme ili malo kasnije reSava se problem na vratu. Operacije rascepa donje vilice
najcesce se ostavljaju za uzrast posle 10 godina [18,142-145,162,163]. Brazilski autori
preporucuju operaciju na mekim tkivima usne, jezika i vrata u prva tri meseca Zivota, a
korekciju rascepa mandibule rebarnim graftom do uzrasta od dve godine [293]. Rascep
sternuma ako ne ugrozava funkciju srca i pluca reSava se u neonatalnom periodu uz
istovremenu korekciju nabora vrata ,,Z” plastikom [171].

D.11-1.1.4. Uputne i preoperativne dijagnoze (Diferencijalna dijagnoza)

S obzirom da se anomalije tj. ciste tiroglosnog kanala, nepravilno, proglasavaju
za sinonim anomalija PSLV to su i1 uputne dijagnoze nasih bolesnika sa rascepima i
naborom u vedini slucajeva tako glasile. Kozna izraslina moze da podseéa na
prominiraju¢u potkoznu cistu. Sinus na donjem kraju rascepa asocira na sekundarno
nastao otvor na kozi posle apscediranja TGDC, a rascep sli¢an mukozi na otvoren
tiroglosni kanal. Troje dece imalo je jasno napisanu dijagnozu TGDC. Jedna bolesnica
je pod tom dijagnozom operisana i posle neodredenog PH nalazu tako pracena do
dolaska u nasu bolnicu. PogreSnih dijagnoza bilo bi i viSe da za dvoje dece posle
telefonskog kontakta zbog planiranog upucivanja novorodenceta iz porodilista u nasu
bolnicu i usmenog opisa anomalije istraziva¢ nije postavio radnu dijagnozu. Ove radne
dijagnoze potvrdene su posle prvog pregleda dece. Telemedicina 1 moderna sredstva
komunikacije omogucavaju i u buduénosti ¢e jo§ vise pomo¢i da se uspostavi bolja
saradnja lekara razlicitih specijalnosti. Tako ¢e i novorodena deca dobiti brzu i ta¢nu
dijagnozu i posle toga adekvatno lecenje. Ostale uputne dijagnoze nasih bolesnika
odnose se na opis karakteristicnog segmenta anomalije, koznu izraslinu kao tumor ili
otvor na kozi kao sinus ili fistulu. Bolesnica sa izazenom potkoznom fibroznom trakom
imala je preciznu opisnu dijagnozu fleksione kontrakture. lako Mondin i saradnici u
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odli¢nom revijalnom radu o TGDC naglasavaju da se retko UR proglasava za fistulu
TGD nase iskustvo, kao i drugih autora koji piSu o rascepima, ovu tvrdnju osporava
[64]. Maddalozzo i saradnici iz Cikaga operisali su petoro dece sa UR i svi su imali
uputnu dijagnozu TGDC [85]. Nedavno su nemacki autori za dvoje dece sa rascepom
ukazali na pogresnu inicijalnu dijagnozu medijalna cervikalna fistula i sinus [15]. Do
sredine proslog veka skoro sva deca sa UR vrata smatrana su da imaju atipi¢ne oblike
tiroglosnih anomalija [69,71]. Pravu prirodu anomalije nisu dovoljno dobro razjasnili
1978. godine ni autori sa Mejo klinike u Americi opisuju¢i bolesnike sa ove dve
anomalije [24]. Otolaringolog i anatom sa KembridZa prikazali su de¢aka od 3 godine
sa nedvosmislenim rascepom vrata. Oni su anomaliju opisali kao anomalni pravi mi$i¢
vrata [288]. Opsti hirurzi iz Kastelona u Spaniji operisali su muskarcu od 23 godine
rascep koji su opisali kao kutana ekstruzija atipicno manifestovane ciste tiroglosnog
kanala [151. | u veoma poznatim novijim udzbenicima embriologije i patologije glave i
vrata, kao i u cenjenim medicinskim ¢asopisima prikazuju se fotografije bolesnika sa
rascepom vrata tipi¢nog izgleda, a koji se opisuju kao anomalija tiroglosnog kanala
[28,29,175,191]. Poznata knjiga embriologije u viSe izdanja prikazuje istog bolesnika
sa pogreSnom dijagnozom, a $to se opet preko programa edukacije pojavljuje 1 na
najpoznatijim unverzitetima u SAD kao $to je Djuk [28,29,294].

Francuski i kanadski autori analizirali su bolesnike sa kozno-hrskavi¢avim
izraslinama na prednjoj ivici SCM miSic¢a. Tako je troje bolesnika sa medijalno
postavljenom koznom izraslinom bez hrskavice udruzene sa, navodno, tiroglosnim
sinusom u srednjoj treéini vrata proglaseno za atipi¢ne bolesnike [245,295]. Nasi
bolesnici nisu nedakvatno leéeni pod bizarnim dijagnozama  tipa linearna
sklerodermija ili urodena aplazija koze pre upucivanja u nasu bolnicu. Ovakve primere
objavili su SpansKi i japanski autori [12,89]. Opisana je u literaturi mlada Zenska osoba
sa vertikalnim medijalnim oziljkom na vratu koji je doveo do kontrakture. Ona je imala
I mikrogeniju. Posle uzimanja anamneze konsultant obstetricar je izjavio da je oziljak
posledica povrede prilikom izvodenja carskog reza kod prezentacije ploda glavom i
prednje pozicije brade [296]. Ovaj mehanizam nastanka povrede vrata i posledi¢ni
oziljak moze do¢i u obzir u diferencijalnoj dijagnozi spontano zaraslog rascepa, iako je
za razmiSljanje da povreda nastane u idealnoj srednjoj liniji. Odsustvo pratecih
elemenata rascepa (kozna prominencija, sinus, fibrozna traka) i svezeg krvarenja
iskljucuje povredu pri porodaju.

Svestrano proucavaju¢i ovu anomaliju nasli smo na internetu i ispovesti roditelja
iz SAD kojima su doktori eminentnih bolnica tvrdili da je lezija na vratu njihovog
deteta posledica obmotane pupcane vrpce. Oc¢ekivalo se spontano zarastanje rane. Dete
je imalo operacije na srcu, zelucu i jeziku. Roditelji su uporno pretrazivali internet da
bi otkrili problem svog deteta. Devojcica je operisana od rascepa vrata u uzrastu od 21.
mesec kod eminentnog pedijatrijskog ORL specijaliste na drugom kraju drzave [266].
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D.11-1.1.5. Preoperativne i intraoperativne dijagnosticke procedure

Jedan broj autora isti¢e da je za postavljanje dijagnoze rascepa 1 nabora vrata
dovoljan fizikalni pregled [4,9,156,157].

Dijagnosticke procedure pre operacije imaju najéeSce za cilj da iskljuce
postojanje udruzenih anomalija. Tako, rendgen snimak vrata treba da iskljuci
anomalije vratne ki¢me. Snimanjem glave iskljuCuje se rascep donje vilice 1 potvrduje
postojanje moguceg palpabilnog koStanog izrastaja na donjem kraju donje vilice.
Rendgen snimkom grudnog kosa nesto teze se prikazuje rascep sternuma. Zanimljiva je
diskusija nekih hirurga u traganju za moguéim nalaZenjem, neopisane, koStane
izrasline na sternumu [4,17,147]. Rendgen snimci vrata i susednih regija od 1952.
godine, a znatno kasnije i ultrazvué¢ni pregled vrata, su dve najprimenjivanije
dijagnosti¢ke procedure [4,8,9,73,75,78,81,82,98,101,121]. Jasno je da je za precizniju
dijagnozu kostanih rascepa pouzdanija kompjuterizovana tomografija koja je prvi
put koris¢ena kod bolesnika prikazanog 1989. godine. Rascep je na KT opisan kao
tubularna mekotkivna struktura [110]. Nuklearna magnetna rezonanca se rede
koristi, iako ima autora koji je preporucuju kao obaveznu [5,15,90,130,133,160,289].
Ona je prvi put primenjena za dete sa rascepom vrata i1 sréanom manom koje su
prikazali japanski autori 2003. godine [131]. U nasoj seriji kod desetoro dece uraden je
rendgen snimak vrata, glave 1 grudnog koSa. Smatramo da za mekotkivnu promenu
nema indikacija za primenom KT. Nju treba koristiti samo za bolesnike sa rascepom
donje vilice i sternuma. Takode, ni MR nije indikovana za potvrdu dijagnoze ove
anomalije. Mi smo je koristili kod devojcice sa velikom fleksionom kontrakturom vrata
i rascepom okolnih struktura u pripremi za drugu operaciju. Ultrazvuéni pregled
pokazao je prisustvo velikog aberantnog venskog suda uz debelu potkoznu fibroznu
traku. MR nalaz je to potvrdio i pruzio precizniji opis.

Fistulografiju ili preciznije sinusografiju bojom ili radiopaknim sredstvom pre
ili za vreme operacije opisalo je nekoliko autora [9,19,73,94,111,117,119,121,124,131,
158]. Sondiranje sinusa sporadi¢no se opisuje u literaturi [11,19,88,137,148,158]. Mi
smo sondirali distalni sinus kod sve dece prilikom operacije. Kod krac¢ih distalnih
sinusa i proksimalnih sinusa ili jamica bila je dovoljna plasti¢na venska kanila. Za duze
distalne sinuse koristili smo metalnu lakrimalnu sondu. Po nama, sondiranjem kanala
najsigurnije mozemo pratiti tok kanala i ekscidirati ga u celini sa njegovim dnom.
Nismo ni kod jednog deteta ubacivali boju u sinus.

Za jednog naSeg bolesnika specijalista ORL indikovao je fiberopticku faringo-
laringo-traheoskopiju u cilju isklju¢ivanja rascepa larinksa, laringomalacije i
eventualno drugih anomalija. Neki autori, kao francuski autori Derbez i Achard sa
saradnicima, imaju ovaj pregled u strandardnoj dijagnostici i preoperativnoj pripremi
bolesnika [114,120]. Drugi autori sporadi¢no primenjuju ovaj pregled ili prema
indikacijama kao S$to su stridor, pareza glasnice i zagrcnjavanje [82,88,114,119,
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121,132,134,156]. Smatramo da endoskopski pregled treba primenjivati samo kod dece
sa simptomima i znacima za oboljenja gornjih disajnih i digestivnih puteva. S obzirom
da je rascep povrSna anomalija ultrazvuénim pregledom moze se samo pratiti sinus i
dodatno ustanoviti stanje Stitaste zlezde [4,292]. Saglasni smo sa autorima Koji
smatraju da nema osnova za rutinskim ispitivanje funkcije Stitaste zlezde posebno ako
je neonatalnim skriningom dobijen TSH normalnih vrednosti [11,82,109,135,136,148].

Ispitivanja drugih organskih sistema indikuje pedijatar posle pregleda bolesnika i
uvida u osnovne laboratorijske analize.

Geneticke analize se veoma retko rade deci sa ovom anomalijom. Znaju¢i da do
sada nije otkrivena moguca hromozomska aberacija ili genska mutacija odgovorna za
ovu anomaliju nismo ni kod jednog deteta indikovali ovu analizu. Ovaj na§ stav
potvrduju sva do sada malobrojna geneticka istrazivanja. Zbog postojanja udruzenih
anomalija, davne 1966. godine, detetu sa kompleksnim rascepima lica i vrata uradena
je analiza hromozoma. Naden je mozaicizam trizomije E grupe hromozoma 46/47 kao
kod zdrave majke [99]. De novo Robertsonova translokacija 13/14 nadena je kod deteta
sa rascepom vrata, kratkom resicom ispod jezika i pramenom dlaka na kozi sakralne
regije [133]. Kompleksnije geneticko ispitivanje obavili su Danski autori i objavili
2012. godine. Kod deteta sa rascepom vrata nasli su mutaciju SIX 5 gena kao §to ima i
njegov otac koji nema anomalije. Dete sa tezim oblikom rascepa od donje usne do
sternuma imalo je nedostatak PAPPA gena, kao i njegova zdrava majka [18].

Do sada je objavljen samo jedan slu¢aj da je prenatalnim ultrazvuc¢nim pregledom
viden rascep donje vilice, donje usne i jezika u 32 GN. Ovo je potvrdeno MR
pregledom u 35 GN. Dete je na rodenju pored prenatalno otkrivenih anomalija imalo
ulceraciju koze ispod brade i nabor vrata [145,155].

S obzirom na to da u literaturi nema standardnog stava za preoperativnu
evaluaciju bolesnika sa rascepom vrata na osnovu naseg iskustva Koristimo i
predlazemo slede¢i protokol. Detetu sa rascepom ili naborom vrata dijagnoza se
postavlja fizikalnim pregledom. Obavljaju se osnovne laboratorijske analize (KKS,
urin, biohemijske analize). U slucaju da je pokretljivost vrata smanjena radi se rendgen
snimak vrata i glave. Ultrazvucni pregled vrata radi se ako je TSH poviSen u skriningu
na hipotireozu u cilju isklju¢ivanja postojanja hipofunkcionalne ektopi¢ne Stitaste
Zlezde. Druga indikacija za UZ pregled je postojanje potkozne ciste ili tvrde, solidne
tumorske formacije. Kod sumnje na rascep donje vilice i sternuma u cilju preciznijeg
prikazivanja kostanih struktura planirati KT. Za duboke mekotkivne tumore i anomalije
u regiji vrata indikovana je MR. Konsultanti: pedijatri (neonatolog, kardiolog i dr.) i
specijalista ORL, indikuju po potrebi druge analize i preglede u zavisnosti od
postojanja udruzenih anomalija.

Neposredno pre ekscizije prilikom operacije sondirati sinus plasticnom venskom
kanilom ili tankom metalnom lakrimalnom sondom.
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D.11-1.1.6. UdruZene anomalije

Svi autori piSu, a francuski autori to naglasavaju, da rascep Vvrata nije opisan u
sklopu nekog ,polimalformativnog” sindroma [87,120]. U bolesnika sa
orofaciodigitalnim sindromom tip |, uzrokovanim mutacijom OFD1 gena, moze
postojati 1 rascep donje usne 1 bifidni jezik. Neki veoma retki sindromi mogu sadrzavati
i rascep donje usne i vilice [18]. Kompleksni tipovi rascepa, ili jo§ ¢e$¢e nabora vrata,
udruzeni su sa rascepom donje usne, jezika, donje vilice i sternuma u srednjoj liniji.
Nekada se ovi rascepi nazivaju rascep Ne 30 po Tessieru [18,99,140,142-146,162,163].
Najvecu seriju od 17 bolesnika za period od 10 godina sa ovim tipom rascepa objavili
su Brazilski autori. U ovoj grupi tri bolesnika imala su i rascep na vratu opisan kao
fisura [293]. Nasa jedna bolesnica imala je rascep donje usne, donje vilice i sternuma.
Jezik je bio srastao za pod usne duplje i bifidnim vrhom za alveolarni rascep. U
rascepu usne nalazio se hemangiom. Po tome je bolesnica jedinstvena. Na vratu je
imala ¢vrstu 1 debelu potkoznu fibroznu traku [162]. U prvoj polovini proslog veka
opisani su bolesnici bez hioidne kosti, tiroidne hrskavice, tiroidne zlezde 1 timusa u
sklopu teskih rascepa u srednjoj liniji donje polovine lica, vrata i grudi [139,164]. Tada
su dijagnosticke metode bile oskudne da bi se potvrdio fizikalni i intraoperativni nalaz.
U prethodnom poglavlju opisana su deca sa rascepom vrata i drugim anomalijama kod
kojih su radene geneticke analize [18,99,133]. Najces¢e opisane anomalije udruzene sa
rascepom vrata su sr¢ane mane [19,112,131,136,159]. U naSoj seriji sr¢ane mane tipa
FoA, VSD, DAP imalo je troje bolesnika. Svi bolesnici bili su hemodinamski stabilni i
nisu zahtevali posebno kardiolosko lecenje. Dvoje od ovih bolesnika imalo je i kratak
frenulum jezika koji je reSen incizijom providne fibrozne trake. Na prisustvo kratkog
frenuluma jezika kod svojih bolesnika sa rascepom vrata ukazala su jo§ dva autora
[18,133]. Druge izolovane anomalije okrivene kod bolesnika sa rascepom vrata a
opisane u literature su: cista mandibule, prolazna pareza jedne glasne Zice, pupCana
kila, rascep mekog nepca, bifidna uvula i gastroezofagealni refluks, hipospadija,
kongenitalna gluvoca zbog fiksacije stapesa, skraceni sternohioidni miSi¢ sa jedne
strane [73,89,92,93,119,148,156,297]. U srednjoj liniji vrata moze se, pored rascepa ili
izolovanog nabora, naci i cista bronhogenog porekla [43,88,110,124,126,129]. Veéina
od ovih autora klasi€an sinus ili u najboljem slucaju malo prosirenje distalnog sinusa sa
respiratornim epitelom proglasavaju za bronhogenu cistu. Mi smo operisali jedno
odojce zenskog pola sa naborom vrata udruzenim sa potkoznom bronhogenom cistom
bez sinusnog trakta. Opisana je tiroglosna cista udruZena sa rascepom vrata. Medutim
kod ovih bolesnika ili nije radena histopatoloska analiza ili je zakljucivanje na osnovu
histoloskog nalaza ocigledno neadekvatno [69,74,127,295]. Opisana je prominentna
dermoidna cista ispod brade bolesnika sa rascepom donje usne i mandibule [165]. Nas
jedan bolesnik sa naborom vrata imao je dermoidnu cistu ispod gornjeg pripoja
potkozne fibrozne trake. U ovoj istoj lokalizaciji i ispred tiroidne hrskavice opisano je
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ukupno troje dece sa cistiénim teratomima [101,114]. U nasoj studiji prikazali smo
troje dece sa izolovanim urodenim teratomom poreklom iz Stitaste zlezde. Ni jedno
dete nije imalo nabor vrata niti su oni predstavljali diferencijalno dijagnosticki problem
prema dugim oboljenjima PSLV.

Neki autori opisuju kao udruzene anomalije mali urez 1 koStani izraStaj na bradi
[73,75,81,92,98,112,120,121,123,130,134]. Po nama urez na bradi je deo klinicke slike
samog rascepa ili nabora, a koStani izrastaj je sekundarna promena nastala povlacenjem
kosti fibroznom trakom. Po nekim autorima mikrogenija sa prednjim otvorenim
zagrizajem moze nastati kao komplikacija kasno operisanog rascepa [12,97,109,
113,114,135,270]. Smatramo da je kod svih bolesnika sa UR-N PSLV donja vilica vise
ili manje hipoplasti¢na, a da fibrozna traka svojim povlacenjem ovo stanje vremenom
sve viSe pogorsava. Ovim mehanizmom ne moze nastati zastoj u rastu sternuma, kao
Sto tvrde neki americki autori [267].

D.11-1.1.7. Lecenje (Operativne tehnike)

Indikacije za operativno leCenje urodenih anomalija su prevencija funkcionalnih
poremecaja 1 poboljSanje estetskog izgleda. Potkozna fibrozna traka ogranicava
ekstenziju vrata i glave i svojim povla¢enjem donje vilice ometa njen rast [113,132,
156,157,267,270]. Od manjeg znacaja je sekundarno stvaranje kosStane izrasline na
bradi. lzgled bolesnika je promenjen zbog cervikomentalnog ugla koji je umesto oko
veli¢ine pravog ugla veoma tup. Donja vilica je mala sa malim urezom na donjoj ivici.
Smatramo da opsStem izgledu ne doprinosi samo nabor, sa efektima fibrozne trake, ve¢
urodeno slabije razvijene strukture prednje strane vrata sa donjom vilicom. Psiholoska 1
socijalna komponenta koju ostavlja vidljiva anomalija je vazan segment u razvijanju
celokupne detetove li¢nosti. Opisano je i povlacenje stridora i blaze forme respiratorne
opstrukcije posle operacije rascepa vrata [156]. Kod pogresno postavljene dijagnoze i
sledstvenog  neadekvatnog konzervativnhog leCenja  operativno leCenje sa
histopatoloskom analizom treba da potvrdi preoperativnu dijagnozu hirurga. [12]. Po
nasem misljenju prevencija infekcije nije apsolutna indikacija za operaciju jer ni jedan
na$ bolesnik nije imao infekciju, a posebno ne infekciju izmenjene koze rascepa [270].
Infekcija bi mogla da se desi u sinusu ili potkoZznoj cisti. Na§ bolesnik sa izolovanim
bronhogenim sinusom suprasternalne jame imao je infekciju u dva navrata.

Primarno u operativnom lecenju UR-N PSLV je potpuna ekscizija patoloskog
tkiva sa naglaskom na fibroznu traku. U nastavku operacije resava se nastali defekt i
elongira koza prednje strane vrata primenom ,,.Z” plastike. Neobi¢an je stav autora u
knjizi pedijatrijske hirugije da rascep vrata moze da se konzervativno leci [167].

Najjednostavnija tehnika kojom se nastali defekt posle ekscizije primarno usije
ostavlja vertikalno orijentisan oziljak. Posledica ove operativne tehnike je veliki
procenat recidiva oziljne trake koja dovodi do fleksione kontrakture. Ovo nije tehnika

157



iz istorije hirurgije jer i poslednjih godina ima hirurga koji je primenjuju kod svojih
bolesnika [17,71,72,79,84,85,88,93,114,116,166,173]. Sinopidis i saradnici pravdajuci
izbor ove tehnike smatraju da se primenom ,,Z” plastike dobija suboptimalan oziljak, a
da je ovo tehnika izbora za operaciju u neonatalnom uzrastu. Opravdanje za primenu
linijske suture ovi gréki autori nalaze u svom zapazanju da je u neonatalnom periodu
lezija manja, rana brZze i bolje zarasta, lakSe je primeniti vezbe ekstenzije i1 lokalnu
primenu masti protiv strvaranja grubog oziljka [17,173]. Maddalozzo i saradnici
postavili su indikacije za longitudinalnu eksciziju i suturu. To su: mali defekt tkiva,
dobra mobilnost okolne koze i kompletna ekscizija fibrozne trake [4,85]. Mi ni kod
jednog naSeg bolesnika nismo primenili ovu tehniku. Smatramo da kroz kratku ranu
nije moguce nekada u celini ekscidirati fibroznu traku. Preparacijom trake potkozno,
iznad i ispod incizije, ostavlja se veci ,,mrtvi” prostor koji ¢e ispuniti oziljno tkivo koje
ponovo imponuje kao brida. Ovom tehnikom se ne produzava urodeno skrac¢enje koze
vrata PSL. Oziljak na kozi pod pravim uglom preseca prirodne kozne nabore i nije
funkcionalno i estetski prihvatljiv.

Ekscizija kozne izrasline i samo presecanje fibrozne trake na vise mesta dovodi
do sigurnog recidiva nabora i nastanka kontrakture [75]. Kod prvog naseg bolesnika sa
urodenom koZnom izraslinom ispod brade potcenili smo postojanje fibrozne trake
celom duzinom vrata. Posle submentalne ekscizije koZne izrasline sa fibroznim tkivom
ispod nje krajem prve godine Zivota tokom jednogodiSnjeg perioda kontrole nije se
javljao jasan nabor. U uzrastu od 6 godina posle poziva na evaluaciju rezultata lecenja
konstatovali smo jasan nabor PSLV. Obrazovani roditelji su ovakav izgled deteta
pripisivali sli¢nosti sa babinim vratom. Detetu je korigovan izgled vrata multiplom ,,Z”
plastikom sa cCetiri koZna reznja. Ovakav ishod ukazuje da svaku urodenu kupastu
koznu izraslinu ispod vrha brade treba smatrati delom entiteta nabora vrata dok se ne
dokaze suprotno. U razgovoru sa roditeljima pre operacije njihovog deteta sa naizgled
bezazlenim koznim prominentnim tumorom PSLV, objasniti im da se fibrozna traka
bolje moze prikazati kada je dete u opStoj anesteziji, relaksirano i1 sa punom
ekstenzijom glave. Prikazivanje fibrozne trake menja plan operacije. Na postojanje
potkozne bride mogu da ukazu joS neki znaci kao $to su manja donja vilica i urez na
bradi. Tup cervikomentalni ugao odojceta nije patognomonic¢an znak jer se, zbog
razvijenog podbradnog potkoZznog masnog jastuceta, Cesto vida kod beba. Samo na
osnovu postojanja urodene submentalne kozne izrasline nije moguce postaviti taénu
dijagnozu. Mi smo operisali dete koje je imalo koznu izraslinu u istoj regiji.
Histopatoloski nalaz bio je rabdomiomatozni mezenhimalni hamartom kao i kod sve
dece sa rascepom i naborom. Pre operacije, na operaciji i posle vise godina od
operacije njemu se nikad nije pojavio nabor na vratu. Sli¢ne, ali retke primere,
nalazimo i u literaturi [150,208,210]. Zanimljivo je razmisljanje japanskih hirurga koji
su ekscidirali koznu izraslinu na kozi brade deteta od 3 nedelje u lokalnoj anesteziji. Po
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nama histoloski opis odgovara za RMH. Razdvojenost mandibule na simfizi prema
pregledu deteta KT po nama je normalan nalaz dece do godinu dana. lako autori ne
opisuju potkoznu traku vrata oni su ovakav klinicki entitet smatrali za varijantu rascepa
vrata [298].

U svakodnevnom radu i zivotu sre¢emo 0sobe koje imaju malu donju vilicu i tup
CMU, a da nemaju potkoznu fibroznu traku kao jedan od patoloSkih supstrata UN
vrata.

Modalitet vertikalnog Sava je talasasti (engl. wave), kao prelaz prema multiploj
,,Z” plastici. Ovaj pristup primenili su francuski autori kod jednog deteta [92,100].

U cilju sakrivanja ozZiljka u prirodne nabore vrata primenjuju se jedna ili dve
transverzalne incizije kroz koje se ekscidiraju kozni tumor, distalni sinus 1 fibrozna
traka. Istanjena koza duZzih epitelizovanih rascepa se u najvecem delu ostavlja
[16,59,78,120,133,143,267]. Hirurzi plasticari iz Njujorka objavili su recidiv kod svog
bolesnika operisanog na ovaj nacin. On je kasnije operisan primenom ,,Z” plastike
[78]. Smatramo da ova tehnika moze da se primeni kod izolovanih nabora i kod
rascepa gde izmenjena koza nije mnogo uoc€ljiva. Rezultat operacije je bolji kod
bolesnika kod kojih potkoZzna fibrozna traka nije naglaSeno Cvrsta 1 skracena.
Elongaciju dela mekih tkiva i formiranje prirodnijeg CMU treba izvesti ,,Z” plastikom
platizme kroz ekcizioni submentalni rez. Ostavljeni epitelizovani rascep na kozi ima
izgled jedva uoc€ljivog mekog oziljka. Smatramo da meka istanjena koza spontano
zaraslog rascepa ne doprinosi skra¢ivanju mekih struktura vrata i ograni¢avanju
ekstenzije glave. Ovaj tip operacije mi smo primenili kod naSeg poslednjeg bolesnika
sa rascepom. On nije ukljucen u analizu rezultata bolesnika u periodu na koji se odnosi
studija. Sam izgled operisanog deteta (slike R-9, R-24, R-25 i R-26) i naknadno
uradena analiza rezultata operacije deluju ohrabruju¢e na izbor optimalne hirurske
tehnike u buducnosti. Nasa bolesnica iz studije sa naborom vrata i potkoznom cistom u
donjem delu vrata operisana je u uzrastu od mesec ipo dana na sli¢an nacin. Patoloski
izmenjeno tkivo ekscidirano je kroz dve poprecne incizije, ali nije uradena ,,Z” plastika
platizme. Ekscizijom kozne prominencije i deblje fibrozne trake ispod nje nastao je
defekt platizme koji nije mogao da se resi ,,Z” plastikom. Rezultati operacije su
odli¢ni (slike R-7, R-22 i R-23).

Kod najveceg broja operisane dece u literaturi 1 skoro svih u nasoj studiji posle
ekcizije patoloskog tkiva primenjena je multipla ,,Z” plastika sa 2 do 10 trouglastih
reznjeva [2,5,11,15,18,19,43,73,76,80,81,83,86,87,89,90,92,94,101,112-114,117-119,
120,122-126,128-130,132,134,135,148,153,156,160,169,269]. Elipsoidna eksicizija
prostire se od gornjeg kraja kozne izrasline do donjeg kraja otvora sinusa na kozi. Kod
neke dece incizija na kozi malo se produzavala, naviSe i nanize, da bi se ekscidirala
fibrozna traka u celini. Na ovaj nacin leCeno je svih 7 nasih bolesnika sa rascepom.
Nastali defekt i produzavanje koZze PSLV vrata reSeno je multiplom ,,Z” plastikom sa 4
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do 10 koznih reznjeva. Po dvoje dece je resSeno sa 4 1 8, a po jedno sa 6 i 10 reznjeva.
Poslednjem detetu u ovoj seriji sa rascepom, zbog postojanja kratkog rascepa
modifikovana je standardna operacija. Nakon ekscizije rascepa defekt je reSen sa 4
reznja. Za kompletnu eksciziju fibrozne trake izvedena je pomoc¢na submentalna
poprecna incizija. Na ovaj nacin ceo oziljak je upola kra¢i nego kod klasi¢ne tehnike.

Prvi bolesnik u celoj seriji dece, sa recidivom posle operacije nabora vrata, u
sekundarnoj operaciji reSen je problema zaostale fibrozne trake i Sirokih oziljaka.
Devojcica je bila operisana u drugoj ustanovi pod dijagnozom atipi¢nog perzistentnog
tiroglosnog kanala. Oziljci su bili posledica ,,Z” plastike sa 2 reznja u gornjem delu
vrata 1 popre¢ne incizije malo iznad sternuma. Operaciju su diktirali postojeci oziljei 1
nije bilo neophodno primenjivati novu ,,Z” plastiku.

Dvoje dece sa izolovanim naborom operisano je primenom ,,Z” plastike sa 4 i 10
kozZnih reZnjeva.

Ako posmatramo svu decu (13 bolesnika) sa rascepom i naborom vrata izolovana
,»Z” plastika je primenjena kod ukupno 10 bolesnika. Kod cetvoro bolesnika defekt
tkiva reSen je sa 4 reznja. Za po dvoje bolesnika primenjena je tehnika po 8 1 10
reznjeva i za po jedno tehnika sa 2 i 6 reznjeva. Jedno dete sa rascepom vrata, pored
multiple ,,Z” plastike sa 4 reznja, imalo je dodatnu popre¢nu submentalnu inciziju.
Dete sa sekundarno operisanim naborom vrata pored obi¢ne ,,Z” plastike imalo je
popre¢nu susprasternalnu inciziju.

Istrazivanja su pokazala da se primenom manjeg broja vecih reznjeva dobija veca
elongacija tkiva [168]. Mi smo primetili na nasim bolesnicima da su u predelu prednje
strane vrata dugi oziljci od velikih reznjeva veoma uocljivi, a prednost u elongaciji nad
vecim brojem manjih reznjeva nije uocena.

Kod svojih bolesnika nismo primenjivali tehniku koju je promovisao Gardner
2005. godine. Po ovoj tehnici se elipsoidnom incizijom ekscidira rascep, sinus i
fibrozna traka. U gornjem delu rane presecanjem koznog tumora na pola njegovi delovi
se inkorporiraju u kose incizije na gornjem kraju osnovne rane. Ovako se dobija oziljak
saradnici su malo modifikovali tehniku primenjujuci ,,Z” plastiku u donjem delu rane
tj. na dugackoj vertikalnoj inciziji [136]. Dve su osnovne zamerke ovoj tehnici. Veoma
je dominantan i dug longitudinalni oziljak i on sa sobom nosi sve opisane posledice
kao obican linijski vertikalan oziljak. Ni oziljci oko gornjeg kraja osnovnog oziljka ne
prate linije koZnih nabora ve¢ ih uglavnom presecaju pod pravim uglom. Drugo,
operacijom se ne ekscidira patolosko tumorsko tkivo hamartoma. Njegov rast je
ocekivan kasnije Sto ¢e zahtevati novu operaciju. Ovo je opisano u literaturi [16].

U cilju produzavanja mekih struktura vrata i popravljanja CMU Daw je 2003.
godine promovisao ,,Z” plastiku u dva sloja sa suprotnom orijentacijom reznjeva (engl.
double opposing Z plasty). Jednostavna ,,Z” plastika primenjuje se za platizmu i visini
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CMU. Trouglasti kozni reznjevi koji su deo multiple ,,Z” plastike, u visini CMU
suprotno su postavljeni u odnosu na misi¢ne reznjeve [109]. Ovu tehniku promovisali
su i drugi autori [5,12,97]. Mendis je kod jednog bolesnika kombinovao ovu tehniku sa
svojom modifikacijom prethodno opisane Gardnerove tehnike [136]. Mi smo tehniku
po Daw primenili kod jednog bolesnika sa rascepom koji nije operisan u definisanom
periodu studije. ,,Z” plastiku platizme dodali smo i kod poslednjeg bolesnika
operisanog u na$oj ustanovi. On je takode operisan posle analiziranog perioda. Ova
deca zahtevaju duze pracenje 1 adekvatan fizijatrijski protokol leCenja.

Veca preparacija tkiva vodi 1 ve¢em stvaranju oziljaka u svim slojevima prednje
strane vrata. Neki hirurzi spajali su razdvojene infrahioidne misi¢e i cilju
rekonstrukcije PSLV. Za ove autore vezuje se i poredenje dva bolesnika sa rascepom
slicnih karakteristika. Prvi bolesnik operisan je primenom ,,Z” plastike sa 4 reznja.
ReZnjevi su sadrzavali koZu, potkozno masno tkivo 1 platizmu. Bolesnik je posle 2
godine imao oziljnu traku koja je zatezala vrat. Uradena je korektivna operacija.
Drugom bolesniku ekscidiran je rascep do pretrahealne fascije, infrahioidni misi¢i su
spojeni u srednoj liniji, a rana uSivena linearno. Posle operacije je postojao mali nabor
koji je nestao posle godinu dana [112]. Mozda ovo poredenje moze da doprinese
zakljucku da velika preparacija neznih struktura odojceta vodi vecoj oziljnoj reakciji
tkiva.

Kod svih naSih bolesnika reznjevi su sadrzavali kozu 1 potkoZno tkivo.
Ukljucivanje platizme u sastav reznjeva prvi objavljuje Wynn-Williams davne 1952,
godine [73]. Retki su hirurzi koji slede ovaj stav [112,169,170].

Nasi bolesnici nisu imali tako izrazen nabor vrata po rodenju ili posle prethodne
operacije da je bila neophodna primena slobodnih miokutanih reznjeva. Francuski
autori primenili su pektoralne i latisimus reznjeve kod tri bolesnika. Jednom bolesniku
to je bila prva operacija, a za dvoje sekundarna. Deca su bila uzrasta od 12 do 16
godina. Za bolesnike sa slicnim deformitetima vrata oni preporucuju bilateralnu tkivnu
ekspanziju, ali je ne primenjuju [92,100]. Tkivna ekspanzija retko se koristila i za
korekciju bo¢nog pterigijuma, ¢ak iako je njena primena ovde lakSa [299].

Nema nikakvog osnova da se operacija rascepa radi u dva akta. Dvoje ovako
le¢enih bolesnika prikazali su hirurzi iz drzava sa veoma razvijenim zdravstvenim I
obrazovnim sistemom [122,127].

Ako je neophodna genioplastika zbog male donje vilice kod dece sa izolovanim
rascepom 1 naborom vrata, primenom koStanog grafta ili implanta, ona ¢e se obaviti
pred sam zavrSetak ili po zavrSetku rasta [92,174,300].

Nasa bolesnica sa rascepom mandibule i sternuma nije operisana u analiziranom
periodu. Rascep mandibule je stabilan, a rascep gornjeg kraja sternuma je ne ugrozava.
Tehnike ovih operacija su u domenu maksilofacijalne i grudne hirurgije.
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D.11-1.1.8. Patohistologija

Studiozna analiza patoloSkog tkiva rascepa ima znacaj, pored postavljanja
kompletne dijagnoze, i u mogucem boljem razumevanju embriopatogeneze same
anomalije. To se posebno vidi u radovima Bergevina i Mendisa [125,136]. S obzirom
na prisustvo Celija sva tri klicina lista u ekscidiranom tkivu rascepa japanski autori ovu
anomaliju uporeduju sa teratomom. Prema njima rascep je nastao iz multipotentnih
¢elija nezatvorenog medijalnog sulkusa [84].

Histopatoloska analiza rascepa mora da sadrzi opis pojedinacnih makroskopskih
elemenata iz kojih je graden. Posebno se opisuje rascep u uzem smislu reci, kozna
prominencija, sinus i fibrozna traka koja se nalazi ispod svih elemenata. Fibrozna traka
moze da bude opisana uz prva tri elementa koji su povrsnije postavljeni. Kratki opisi
koji ne definiSu mesto preseka za uzimanje uzoraka nisu pouzdani za analizu,
proucavanje i poredenje. Ovakve PH nalaze cesto nalazimo u literaturi [12,116,120,
130,134,137,156].

Mi smo PH nalaz nasih bolesnika prikazali po makroskopskim elementima.
Rascep koze u uzem smislu sadrzavao je, kod svih bolesnika, istanjen epiderm
(stratifikovani plocasto slojevit epitel) bez adneksa koze u dermu. Ovo je glavna
karakteristika sa kojom se slazu skoro svi autori [2,15,17,19,43,73,78-81,84,124,
131,137]. U epidermu se mogu naci i elementi diskeratoze, parakeratoze i akantoze
[17,73,81,83,94,156,166]. Ovakav epitel moze da se produzava na donju stranu kozne
prominencije 1 na pocetak otvora distalno poloZenog sinusa. Derm je izgraden od
debljih kolagenih vilakana.

Znacajan je podatak da je kod svih naSih bolesnika kozZni izraStaj imao histoloske
karakteristike rabdomiomatoznog mezenhimalnog hamartoma. Hamartom predstavlja
benigni tumor u kome su nepravilno organizovana tkiva na mestu gde se ona normalno
nalaze. U RMH mezenhimalni elementi, posebno mi$i¢ i masno tkivo, abnormalno su
rasporedeni. U njemu je opisana i hrskavica i inkluziona cista sa respiratornim i
metaplasticnim skamoznim epitelom [16,84]. Bergevin i saradnici su prvi, 1989.
godine, dali detaljan opis koZznog izraStaja, u sklopu rascepa vrata, sa svim
karakteristikama hamartoma, ali ga nisu tako nazvali [125]. Ercocen je prvi, 2002.
godine, koznu izraslinu na vrhu rascepa opisao kao RMH. Tajvanski tim pogresno je,
tri godine kasnije, prvi opis RMH u sklopu rascepa pripisao sebi [121,166]. Prvi opis
ovog tipa hamartoma koji nije u sklopu rascepa ili nabora objavljen je 1986. pod
imenom hamartom poprec¢no prugastog misi¢a [207]. Mills mu je tri godine kasnije dao
sadasnje ime [208].

Ima autora koji opisuju RMH u sklopu neprepoznatog kratkog rascepa sa
sinusom. Ovaj sinus proglasavaju da je tiroglosnog porekla [150]. | suprotno, po opisu
jasan izolovan submentalni RMH, japanski autori opisuju kao formu rascepa vrata
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[298]. Cak i poslednjih godina nisu retki patolozi koji opisuju histologku sliku RMH na
gornjem kraju rascepa, ali ga ne dijagnostikuju pod tim imenom [17,19,147].

Sinus ispod RMH najéeS¢e ima istanjeni epiderm ali moZe sadrzavati i
respiratorni epitel sa seromucinoznim pljuva¢nim zlezdama [133]. Ovakav epitel u
proksimalnom sinusu imao je na$ poslednji bolesnik.

U distalno polozenim sinusima, kod naSih bolesnika, epitel se od otvora na kozi
menjao od plocasto slojevitog sa orozavanjem preko istog epitela bez orozavanja 1
prelaznog sve do respiratornog (viSeredan stratifikovan cilindri¢ni sa ili bez vidljivih
cilija). Oko kanala nalaze se heterotopi¢ne seromucinozne zlezde §to po nekima
predstavlja horistom pljuvacnih zZlezda [125]. U potkoznoj cisti, vezanoj fibroznom
trakom za mandibulu i sternum, naden je samo epitel bronhogenog tj. respiratornog
tipa. Sli¢an opis sinusa kao u nasoj studiji dao je i Ercocen [121]. Ce3ée se opisuje da
je epitel sinusa pseudostratifikovan cilindrican sa ili bez cilija [87,94,110,112,122,
124,126,133,136,147]. Epitel moze biti i stratifikovan skvamozni ili kuboidno mukozni
[97,109]. Ima autori koji za fistulu tj. distalni sinus prema dobijenom histoloskom
opisu tvrde da je deo tiroglosnog kanala [127,150]. Ovi autori su samo na osnovu HP
izvestaja o vrsti epitela zakljucili da ova anomalija ima elemente perzistentnog TGD.
Na osnovu zapaZanja mnogih, §to je 1 na§ zaklju€ak, sinus u okviru rascepa nema
embriopatogenetski, klinicki 1 patoanatomski dodirnih tacaka sa TGD. Respiratorni
epitel je zajednicki za obe anomalije $to ukazuje na istovetno poreklo od endoderma.
Patogenetski mehanizmi nastanka ovih anomalija su razliiti. Endoderm TGDC je
poreklom sa pocetnog dela farinksa tj. baze jezika, a endoderm sinusa u okviru rascepa
vrata je verovatno od ektopi¢nog traheobronhalnog pupoljka. Distalni sinus rascepa
vrata pruza se od otvora na kozi put kaudalno i pozadi. Tiroglosni kanal, suprotno, ima
smer put kranijalno ka spoju baze i tela jezika uz blizak odnos sa podjezicnom kosti.
Oko sinusa mogu da se nalaze tubuloalveolarne zlezde bronhogenog tipa [124,131].
Opisane su i seromucinozne pljuvacne zlezde [109,119,121,125]. Ako se u sinusu nadu
respiratorni epitel i prate¢e zlezde i ako se uz njih nadu, ali ne moraju, hrskavica i
glatki miSi¢ onda sinus ili cista na ovom mestu imaju bronhogenu gradu i verovatno
respiratorno tj. bronhogeno poreklo [43,80,88,110,124,126,129,136,147].

Sve potkozne fibrozne trake, kod nasih bolesnika 1 u literaturi, sadrzavale su
gusto vezivno 1 popre¢no prugasto misi¢no tkivo u razli¢itom odnosu [16,17,75,79,80,
97,109,147,153]. Postavlja se pitanje da li je miSi¢ u bridi deo platizme ili je poseban
entitet u rascepu [97]. Misi¢ u potkoznoj traci rascepa vrata anatom i specijalista ORL
sa Univerziteta u Kembridzu shvatili su kao anomalni pravi cervikalni misi¢ [288].

D.11-1.1.9. Rezultati lecenja (Recidiv)
Recidiv nabora je pored izgleda oziljka, pokretljivosti glave i vrata i veliine
CMU ono $to se procenjuje posle operacije kao merilo uspesnosti u le¢enju. Recidiv
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nabora ovde izdvajamo jer su ostali rezultati posebno detaljno analizirani.

Recidiv nabora ili nastanak posleoperativne kontrakture je naziv koji se koristi u
literaturi. Po nama ako se fibrozna traka sa svim ostalim elementima rascepa i nabora
vrata ekscidira oni se ne mogu ponovo javiti. Ako je pak samo deo fibrozne trake
ekscidiran ili je ona presecena onda je to rest tj. zaostala fibrozna traka i nabor. Grubi
oziljak, kao posledica operacije, moze da dovede do ponovne pojave nabora,
ogranicenja ekstenzije glave i vrata i neprirodnog CMU, iako je fibrozna traka u celini
ekscidirana. Ono §to je mozda jo$ vaznije, ovom stanju doprinose i urodeno skracene
tj. hipoplasti¢cne strukture prednje strane vrata. Daw to naziva vetikalnom
deficijencijom mekog tkiva oko fibrozne trake [109]. Na sli¢an nac¢in ovu nasu tvrdnju
spominju i autori koji su opisali 12 bolesnika sa rascepom i naborom vrata [81]. Sa
ovim i drugim autorima se ne slazemo u pogledu efekta zaraslog povrSnog rascepa u
nivou koZe na povlacenje donje vilice 1 ogranicenje pokretljivosti glave [4,81,124,137].
Misljenja smo da je na izgled i funkciju ovog dela tela dominantan efekat fibrozne
trake 1 urodenog deficita tkiva u PSLV. Atroficna koza zaraslog rascepa je meka 1
pokretna preko ¢vrste potkozne fibrozne trake.

Ovako posmatrano mi smo imali jednog bolesnika sa restom fibrozne trake i
posledi¢no zaostalim naborom. Njemu je uz koZznu submentalnu prominenciju
ekscidiran proksimalni kraj potkoZne fibrozno-miSi¢ne bride. Ostali deo trake nije nam
se klini¢ki uc¢inio znacajnim. Za dete koje je operisano u drugoj ustanovi, a imalo je
slican klinicki entitet tj. nabor vrata sa potkoZznom fibroznom trakom i1 podbradnim
koznim tumorom, mozemo da kazemo da smo tek drugom operacijom ekscidirali rest
trake. Hirurg je operisao ovu anomaliju smatrajuci je atipi¢nim oblikom perzistentnog
tiroglosnog kanala pa je i sama ekscizija bila nepotpuna. To je potvrdio i HP nalaz
sekundarno kompletno ekcidirane fibrozne bride. Kod bolesnice koja je imala tezi
oblik nabora vrata udruzenog sa rascepom donje usne, donje vilice 1 sternuma razvio se
posle prve operacije veoma grub potkozni oziljak koji je davao sliku ,,recidiva” nabora.
Kod ove bolesnice, kao najbolji primer, mogu se videti efekti urodene hipoplazije
mekih tkiva oko PSLV 1 verovatno urodenog smanjenog potencijala rasta ovih
struktura. Ako se tome doda sklonost za razvoj abnormalnih oziljaka, ne sprovodenje
posleoperativne fizikalne terapije i metoda za spreCavanje stvaranja grubih oziljaka
onda se nastanak ,,recidiva” nabora mogao i ocekivati.

Breton opisuje bolesnike sa slicnim nalazom na vratu koji su sekundarno
operisani od 13 do 16 godina posle ekscizije izolovanog rascepa vrata u uzrastu
odojceta [92,100]. Nase troje bolesnika drugi put je operisano od 5 do 7 godina posle
primarnih operacija izvedenih u uzrastu od godinu i dve godine.

U rekonstrukciji mikrogenije posle operisanog rascepa razmatraju se razne
augmentacione tehnike primenom kostanih graftova ili implanta [300].

Posleoperativne kontrakture ili recidiv nabora koji je zahtevao drugu operaciju
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opisuju hirurzi koji su primenjivali vertikalnu linijsku eksciziju i suturu, horizontalne
incizije sa presecanjem fibrozne trake ili njenom potkoznom ekscizijom do onih koji su
koristili razne modifikacije ,,Z” plastike [16,18,71,72,75,78,92,100,112,149].

D.11-1.1.10. Embriopatogeneza
Nepostojanje animalnog modela rascepa 1 nabora vrata onemogucava
eksperimentalni rad na otkrivanju tacnog uzroka i razumevanju moguc¢ih mehanizama
nastanka ove anomalije.
Vecina autora radova u kojima se prikazuju leCena deca sa rascepom vrata Su
hirurzi. Oni su pokusali, Samo razmatranjem do tada poznate morfoloske embriologije,
da objasne uzrok nastanka ove anomalije. Sve teorije nastanka rascepa mogu Se
grupisati na slede¢i nacin:
1.Poremecaj u spajanju I 1 Il Zdrelnog luka odnosno mandibularnog pupoljka 1
hioidnog luka u prednjoj liniji [1,73,75,76,80,81,84,85,87, 88,110,123, 126,134,
164,169]. Ako postoji poremecaj u spajanju Il zdrelnog luka razvice se izolovani
rascep vrata. Ako je primarni poremecaj nastupio zbog znacajnog obostranog
deficita prvih Zdrelnih lukova tj. mandibularnih nastavaka nasta¢e kompleksni
rascepi od donje usne do sternuma [81].

2.Neodgovarajuca interakcija ektoderma i mezoderma objasnjava odsustvo derivata
koze u rascepu [75,78-80,164]. Poremecaj u interakciji ova dva tkiva doveo je i
do perzistiranja embrionalnog medijalnog sulkusa [78].

3.Poremecaj u diferencijaciji mezenhimskog tkiva koji rezultuje u njegovom
deficitu [75,80,82].

4.Ruptura patoloskih adhezija izmedu epitela kardiohepati¢nog nabora i prednje
strane Zdrelnih lukova [141].

5.Vaskularne anomalije ili insuficijencija placentarne cirkulacije mogu dovesti do
ishemije, nekroze i sledstvenog oziljavanja akralnih delova ploda, u ovom
slu¢aju u PSLV [71,73].

6.Povecani pritisak krova sr€anog nabora preko perikarda na prednju stranu vrata
izmedu 30. i 35. dana gestacije dovodi do ishemije i nekroze [43,164].

7.Eksteriorizacija ostatka tiroglosnog kanala [69,71,127].

8.Rascep je bronhogenog porekla zbog postojanja bronhogene ciste ili
respiratornog epitela u sinusu [133,136,301]. Odlozeno spajanje zdrelnih lukova
omogucéi¢e pupljenje unapred laringotrahealnog dela primitivnog creva [129].
Ovo bi moglo da se desi od 32. do 46. dana gestacije [43].

9.Poremecaj razvica u prednjoj srednjoj liniji vrata ukljucuje u manjoj ili ve¢oj meri
elemente svih struktura od useka, luka do Spaga. Kozna prominecija je
rabdomiomatozni mezenhimalni hamartom, a distalni sinus je heterotopicno
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tkivo (horistom) pljuvacne zlezde. Zakljucak autora je da histopatoloska analiza
rascepa vrata omogucava da se objasni njegova etiopatogeneza [121].

10. Neki francuski autori zastupaju teoriju zaostajanja membranske pregrade u
Hisovom mezobranhijalnom polju i ugradnju ostataka ektoderma i endoderma u
liniju spajanja Il i 11l z. |. Zarobljavanje ektoderma na mestu spajanja prednjih
krajeva z.l. odgovaralo bi spinalnom disrafizmu koji nastaje prilikom
razdvajanja nervne cevi od ektoderma [68,92,93,100].

11. Odlozeno spajanje mandibularnih pupoljaka omogucilo je rast unapred zacetka
jezika i donje usne. Rascep prikazan kao plitak zleb je endodermnog porekla.
Distalni sinus sa prate¢im pljuvaénim Zlezdama nastao je invaginacijom
endoderma. Ektopi¢ni mezoderm I Z.1. izgradio je vezivni tkivo i miSi¢ potkozne
fibrozne trake. KoZna prominencija iznad rascepa nastala je prerastanjem misSica
jezika [125].

12.Postajanje aberantnih multipotentnih ¢elija je pokuSaj japanskih autora da
objasne tkiva razli¢itog porekla tj. teratomsku strukturu koja se nalaze u ovoj
anomaliji [84].

Analizirajuéi svoje bolesnike, kao i one opisane u literaturi, mozemo konstatovati
da ova anomalija nije nasledna. Ona se ne moze opisati kao deo poznatog ili, do sada,
neobjavljenog sindroma. Izolovanost anomalije posebno naglasavaju francuski autori
[87,120]. Rascep vrata ne nalazi se ni u sklopu sindroma I i II zdrelnog luka [302,303].
Ovo zapazanje podrzavaju i rezultati dve grupe autora koji su sproveli detaljnije
geneticke analize kod tri bolesnika. Oni su nasli da de novo Robertsonova translokacija
13/14 hromozoma, kao i mutacija gena SIX5 i nedostatak gena PAPPA, koji su
nasledeni od jednog zdravog roditelja, nisu uzrok ove anomalije [18,133].

Nasa tri bolesnika, dva muskog pola, su iz blizanac¢ke trudnoce. Njihove sestre
nemaju istu ili sli¢ne anomalije 1 potpuno su zdrave.

Kod nasih bolesnika nismo otkrili delovanje nekih od opStepoznatih teratogenih
faktora u embrionalnom periodu. Opisano je kako triazolon, pesticid sa antifugalnim
dejstvom, deluje inhibitorno na familiju CYP enzima S$to opet dovodi do rasta
koncentracije retinoi¢ne kiseline i sledstvene inhibicije faktora rasta TGF beta.
Konaéni rezultat je redukcija fuzije I i II zdrelnog luka pored izazivanja i drugih
brojnih anomalija kod eksperimentalnih Zivotinja [304]. Teratogene faktore iz vode i
hrane ili infektivne bolesti, kao i radijaciju, hemijska trovanja i prekomerno uzimanje
lekova i vitamina u trudno¢i nismo mogli povezati ni sa jednim bolesnikom u na$oj
studiji. Ovo se posebno odnosi na troje bolesnika koji su rodeni u vremenskom periodu
od oko 10 meseci i u dve bolnice na udaljenosti od oko 15 km. Isto zapazanje imali su i
autori iz SAD kod dvoje bolesnika rodenih u razmaku od 10 dana u istoj bolnici, a 23
km udaljenih mesta stanovanja [112].

Za embriopatogenezu rascepa vrata neophodno je razumevanje embrionalnog
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razvi¢a ove regije i okolnih struktura. Nastanak, razvice i1 spajanje prednjih krajeva
Zdrelnih lukova pocinje od najkranijalnijeg tj. prvog luka odnosno mandibularnog
pupoljka i sukcesivno se nastavlja na kaudalnije postavljene lukove. Spajanje prednjih
krajeva Z.1. podrazumeva prorastanje mezoderma i ektomezenhima u srednju liniju,
popunjavajuci prostor ispod mandibularnog sulkusa s§to dovodi do izravnjavanja
spoljaSnje povrSine duz vertikalnog zleba [81,85]. Poremecaj u spajanju prvog
zdrelnog luka oko 26. dana gestacije dovodi do sledstvenog poremecaja spajanja
ostalih lukova. Prvi zdrelni luk sa svojim mandibularnim pupoljkom ucestvuje u
izgradnji donje usne, donje vilice, submandibularne i submentalne regije. Po jednoj
savremenoj teoriji, istrazivanjem humanog embriona, pokazano je da donja usna i
mandibula mogu nastati iz 4 centra rasta. Ovo objasnjava veoma retke obostrane
rascepe donje usne. Prema ovom zapazanju medijalni rascep donje usne i vilice je
zapravo obostrani rascep u situaciji gde nisu razvijena dva centralna centra rasta [305].
Od drugog zdrelnog luka nastaju gornji deo tela i mali rogovi podjezi¢ne kosti,
platizma i koza prednje strane vrata. Novija istrazivanja humanog embriona pokazala
su da telo hioidne kosti nastaje od mezenhimske kondenzacije koja se nalazi u srednjoj
linjji izmedu medijalnih krajeva hrskavicave osnove II z.l. Ova kondezacija vodi
poreklo od hipobranhijalne eminencije ili kopole koja je opet nastala od
ektomezenhimskih ¢éelija nervnog grebena. Mali rogovi hioida poreklom su od donjih
krajeva hrskavice II z.l. Veliki rogovi podjezi€ne kosti i gornji rogovi tiroidne
hrskavice nastali su od hrskavice I1I z.1. [306].

Posle nastajanja fleksije glave, od 22. do 28. dana gestacije, prednja strana vrata je
u kontaktu sa sréanim naborom preko krova perikarda. Rastom ploda koji prati
retrofleksija glave, Sto se desava od 7. do 12. nedelje gestacije, prikazuje se formirani
vrat [29,32].

Poznavanjem embriologije 1 analizom histopatoloskog nalaza jasno se razlikuju
rascep vrata od TGDC i sinusa tiroglosnog kanala. Tiroglosni duktus razvija se u
dubini mezoderma i ne dolazi u kontakt sa ektodermom vrata. Sekundarno nastao sinus
sa otvorom na kozi ili fistula imaju pravac pruzanja put kranijalno. Rascep pak, sa
svojim elementima odvojen je od podjezi¢ne kosti, njegov sinus orijentisan je distalno,
a histoloski ne sadrzi tiroidno tkivo.

Iznenadujuce je da se veoma retko u klinickim prikazivanjima bolesnika, ali 1 u
embrioloskim udZbenicima i1 radovima, nastanak rascepa pokuSava povezati sa
poremecajima na genetickom ili molekularnom nivou. Opisujuéi normalan embrionalni
razvoj embriolozi nedovoljno precizno isticu kada i kako kontinuiranim rastom i
razvicem Zzdrelnih lukova dolazi do njihovog spajanja u prednjoj srednjoj liniji
[22,29,31,307]. Samo su hirurzi iz Bostona, davne 1985. godine, nagovestili da
poremecaj u rastu mezoderma i spajanju zdrelnih lukova koji dovode do Sirokog
spektra branhiogenih anomalija nije jednostavan mehanicki proces. Po njima, do
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problema dolazi usled poremecaja u vremenskom obrascu, dinamici migracije,
nedovoljnoj kolicini ¢elija koje migriraju ili problema u lokalnoj interakeiji ¢elija. Na
tadasnjem nivou znanja iz molekularne biologije problem se vezivao za hijaluronsku
kiselinu 1 kolagen fibronektin, koji su smatrani za znacajne faktore u kontroli
proliferacije i precizne migracije celija [81]. U novije vreme objasnjenjima
mehanizama razvi¢a embriona, koja su sada preciznije proucena, opisuje se moguci
nastanak ceS¢ih kraniofacijalnih anomalija. Medu njima najviSe se izu€avaju rascepi
lica i sindromi I i II Zdrelnog luka. Tako ¢e anomalije ovih regija nastati usled
poremecaja u obrascu delovanja molekularnih signala izmedu endoderma, ektoderma,
mezoderma 1 cCelija nervnog grebena. Ovi procesi su prostorno 1 vremenski
programirani. U formiranju donje vilice znafajan je endotelin 1 (EDNI1), a kao
potentan teratogen istice se retinoi¢na kiselina [34,307].

Znajuci dosadasnja istrazivanja u razvicu zdrelnih lukova mogao bi se izolovano
opisati slede¢i tok razvica prednje strane vrata. Evaginacija endoderma je najznacajnji
pokreta¢ za formiranje nabora, a time i migraciju ektomezenhima iz nervnog grebena.
Lateralni rast celija prednjeg dela endoderma z.l. stimulisan je fibroblastnim faktorom
rasta 8 (FGF8) [31,308]. Oblikovanje zdrelnih lukova regulisano je ekspresijom HOX
gena. Njihovi produkti, i sami transkripcioni faktori, reguliSu ekspresiju drugih
transkripcionih faktora, karakteristi¢énih za ektomezenhimske ¢elije iz nervnog grebena.
Tako je, na primer, za drugi zdrelni luk odgovoran HOXAZ2 gen, koji reguliSe ekspresiju
SHH gena. Prema nekim ekperimentalnim istrazivanjima pokazano je da je tiroidni
hormon neophodan za spajanje boc¢nih delova II zdrelnog luka sa epikardom i za
pokretanje procesa apoptoze na mestima spajanja, Sto dovodi do nastajanja ravne
spoljasnje povrsine vrata [27,38]. Poremecaj u signalu koji daje tiroidni hormon moze
biti jedna od karika u nastanku anomalije tipa rascepa vrata. Prihvatajuéi ovu teoriju
mogli bismo zakljuciti da rascep vrata nastaje tek posle 4. meseca gestacije, kada
dolazi do sintetisanja prvih koli¢ina ovog hormona u plodu. Pitanje za dalja istrazivanja
je da li bi nedovoljna koli¢ina majcinih hormona Stitaste Zlezde uticala na nastanak
rascepa vrata pre 4. gestacionog meseca.

Ako prihvatimo tvrdnju da su neke urodene anomalije geneticki uslovljene onda bi
rascep vrata morao biti poligenska bolest. Nenalazenje konkretnih gena odgovornih za
nastanak rascepa 1 raznolika klinicka slika ove anomalije, ukazivali bi na
multifaktorske uzroke koji leze u osnovi njenog nastanka. Klasi¢ni 1 ¢e$¢i bocni
pterigijum vrata koji se nalazi u dece sa nekim od poznatih sindroma, od koji su neki
genski uslovljeni (na pr. Turnerov i Noonanov sindrom), je po izgledu, skoro istovetan
kod svih bolesnika [105,106]. Za oste¢enje kostanih, miSi¢nih i vezivnih struktura kod
Klippel-Feilove anomalije koju karakteriSe i bo¢ni pterigijum vrata isklju¢ivo su
odgovorne ¢elije poreklom iz nervnog grebena [309]. Celije ektomezenhima poreklom
iz nervnog grebena, koje dobrim delom ucestvuju u izgradnji struktura vrata, osetljive
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su na delovanje alkohola i retinoi¢ne kiseline. Na ovo uti¢e nedostatak enzima katalaze
I superoksid dizmutaze u njima. Ovi enzimi su ¢istaci slobodnih radikala [31].

Pored nepotvrdenih teratogenih uzro¢nika, na nastanak anomalije mogli bi da uti¢u
neki fizicki tj. mehanicki ili organski, kao i funkcionalni faktori vezani za majku i plod.
Kod svih svojih bolesnika nasli smo, manje ili viSe, slabije razvijenu donju vilicu. Svi
su imali mali urez na kozi i kosti brade. Ovo znaci da u nastanku izolovanog rascepa
vrata nije uklju¢en samo II Zdrelni luk, ve¢ u njemu ucestvuju najmanje prva dva luka.
S obzirom na to da od II zl. nastaju povrsni slojevi prednje strane vrata, koza i1
platizma, moze se zakljuciti da je ovaj z.l. najogovorniji za nastanak rascepa vrata. Po
nama, za nastanak anomalije najbitnija su dva procesa u razvi¢u vrata: fleksija glave i
kontakt prednje strane vrata sa hepatokardijalnim naborom. MoZzda su produZena
fleksija glave 1 duZi kontakt prednje strane vrata sa sranim naborom uzrokovani
poremecéajem na molekularnom nivou, koji moze imati i geneticku osnovu. Sa druge
strane, produzena fleksija glave i pritisak srca u razvicu na vrat i donju vilicu, izazvana
razli¢itim mehanickim faktorima, mogla bi biti okida¢ procesa poremecenog razvica u
srednjoj liniji vrata [61]. Donja vilica se, zbog pritiska sréanog nabora, ne razvija do
normalne veli¢ine. Zakasnela migracija mezoderma i ektomezenhima i poremecaj u
njegovoj interakciji sa ektodermom, sa posledicnim nepotpunim spajanjem prednjih
krajeva II Zdrelnog luka, uslovili su stvaranje epiderma koji izgledom podseca na
mukozu. Histoloski, ovaj epiderm ne sadrzi adneksa koze ni kod jednog opisanog
bolesnika u literaturi kao i kod naSih bolesnika. Potvrda poremecaja u migraciji
ektomezenhimskih ¢elija nervnog grebena i njihovoj interakciji sa epidermom je i
odsustvo melanocita u epidermu rascepa. Melanoblasti, kao preteCa melanocita koze,
programirano nastaju transformacijom ektodermalnih celija nervnog grebena u
mezenhimske [308].

U literaturi se opisuju distalni sinusi oblozeni epitelom od plocasto slojevitog do
respiratornog. Distalni sinus, kod svih naSih bolesnika pokriven je respiratornim
epitelom. Ovo moze da upucuje na zakljucivanje da se u kaudalnom delu vrata, gde se
inace primordijalno laringotrahealno tkivo nalazi najblize koZi, usled zastoja u
prorastanju mezoderma, formira sinusni kanal sa svim karakteristikama disajnog puta.
U predelu fose jugularis veoma cCesto smo nalazili izolovane potkoZne ciste i sinuse
koje su po histoloskim karakteristikama dermalnog ili bronhogenog porekla. Pokazano
je da II zdrelni luk posle svog prerastanja kaudalnijih lukova pocinje spajanje sa
sr¢anom eminencijom od dorzalnog kraja ka ventralnom i od spolja put unutra.
Kontaktne ektodermalne celije prolaze kroz proces apoptoze [27,38]. Po nama, predeo
izmedu epikarda i donjeg dela prednje srednje linije buduceg vrata najvulnerabilnije je
mesto. U procesu spajanja z.1. ono poslednje gubi neravnu spoljnu povrSinu. Ako su
poremeceni procesi prorastanja ektomezenhima, a posebno apoptoze ektoderma duz
linije spajanja postoje uslovi da se bas ovde formiraju dermoidne ciste i sinusi. Otvor
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sinusa na kozi ocigledno se nalazi na spoju dve imaginarne linijje odnosno dva
embrionalna zleba. Vertikalnu liniju predstavlja medijalni sulkus, a horizontalnu liniju
mesto dodira II z.1. 1 sr¢anog nabora. Najveci broj dermoidnih cista kod naSih bolesnika
bio je sa lokalizacijom u fosi jugularis. Kod polovine ispitanika sa izolovanim
suprasternalnim sinusom, epitel je bio koZzni. Ako je apoptoza u ovoj regiji
ekstenzivnija, a prorastanje mezoderma nedovoljno ili kasni, sticu se uslovi da ovde
prorastu c¢elije endoderma koje su ve¢ predodredene da formiraju disajne puteve, a
nalaze se prostorno veoma blizu. Kod troje od naSih pet bolesnika sa izolovanom
potkoznom bronhogenom cistom vrata i tri bolesnika sa izolovanim sinusom
bronhogenog porekla lezije su se nalazile bas u fosi jugularis.

Sumirano, rascep vrata ima najceS¢e istanjen epiderm zbog izrazenijeg procesa
apoptoze na mestu spajanja lukova. Nepostojanje adneksa koZe nastaje zbog
poremec¢nog prorastanja mezenhima i njegove interakcije sa epidermom. Distalni sinusi
u sklopu rascepa sa koznim epitelom i izolovane kozne ciste 1 sinusi suprasternalne
regije nastali su od zaostalog, potkozno ,,zarobljenog” epiderma na mestu spajanja
lukova. Distalni sinusi i bronhogene ciste u sklopu rascepa i nabora i izolovani
potkozni bronhogeni sinusi i ciste fose jugularis nastali su kao posledica odlozenog
spajanja prednjih ivica Z.l. pra¢enog intezivnijim procesom apoptoze ektoderma.
Oskudnu koli¢inu mezenhima i ektoderma na ovom vulnerabilnom mestu zamenile su
najblize celije endoderma laringotrahealnog pupoljka. Kozna prominencija na
kranijalnom kraju rascepa kod svih naSih bolesnika je dezorganizovano lokalno
misi¢no, kozno i potkozno masno tkivo. Histopatoloski, ovakva struktura predstavlja
hamartom. Po nama, hamartomska prominencija na koZi nastala je neposredno iznad
kontakta sr€anog nabora i vrata. Ovaj deo vrata osloboden pritiska razvijao se
intezivnije sa rastom usmerenim put napred. Rede nalazenje hrskavice u kozno-
mi$i¢noj izraslini, opisano u literaturi, vezano je za ektopiju hrskavicavog tkiva veoma
bliskog susednog larinksa u zacetku tj. ¢elija endoderma IV zdrelnog luka. Plitak sinus
ili jamica ispod hamartoma nastali su zbog malo intezivnije apoptoze na mestu spajanja
lukova. Potkozno gusto vezivo sa popre¢no prugastim misicem u srednjoj liniji, od
brade do sternuma, i hipoplazija svih struktura prednje strane vrata reakcija su tkiva na
vremenski produzenu fleksiju glave koju prati i izraZenija kompresija sréanog nabora
na vrat. Skracene meke strukture prednje strane vrata sekundarno su doprinele
usporenijem rastu ve¢ primarno manje donje vilice.

Produzena fleksija vrata, prac¢ena ne$to manje intezivnom spoljnom kompresijom
I prosesom apoptoze, uslovila je da se razvije samo potkozna fibrozno-misi¢na traka od
brade do sternuma i hamartomska prominencija ispod brade, ali bez nastanka rascepa.
U naSoj seriji bilo je troje takvih bolesnika. Jo§ jedan bolesnik imao je dodatno i
bronhogenu cistu u donjem delu vrata.

Devojcica iz naSe serije bolesnika sa rascepom donje usne, donje vilice i gornje
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tre¢ine sternuma i vratom bez rascepa, ali sa ekstremno razvijenom potkoznom
fibrozno-misi¢cnom bridom opovrgava teoriju Gargana i1 saradnika da se usled
nespajanja mandibularnog Zdrelnog luka nece spojiti ni kaudalnije postavljeni vratni
nabori. Tacnije je njthovo konacno zakljuCivanje da ove anomalije branhiogenog
porekla nastaju zbog poremecaja u koliini i preciznom Vvremenskom spajanju
mezoderma [81]. Kod ove nase bolesnice mogla je kompresija na mandibularni luk i
primordijalno tkivo sternuma da bude intezivnija nego na vrat. Manja kompresija, a
znaCajno produzena fleksija glave sa oskudnijim prorastanjem mezoderma i
ektomezenhima uslovili su hipoplaziju mekih struktura prednje strane vrata sa
sledstvenom reakcijom u smislu stvaranja ¢vrste slabo diferentovane i dezorganizovane
vezivno-misi¢ne potkozne trake. Slazemo se sa Garganom i saradnicima da razliciti
tipovi anomalija koje sadrze potkoznu fibroznu traku, sa ili bez koznog rascepa, imaju
isti ili slican mehanizam nastanka [81]. Francuski autori smatraju suprotno, da su
izolovane anomalije kao Sto su rascep donje usne sa rascepom donje vilice, brida vrata
I rascep vrata, razli¢iti nozoloski entiteti [93].

Pokusali smo da pomoc¢u neuromericke ili ,,4D” (Cetiri dimenzije) teorije
embrionalnog razvi¢a lica i vrata Carstensa, hirurga plasticara iz Decje bolnice u Los
Andelesu, objasnimo embriopatogenezu rascepa vrata. Ova teorija pokusSava da
embriolosku osnovu nastanka cestih rascepa lica inkorporira u izbor odgovarajuceg
rekonstruktivnog zahvata. Ovde je primenjen koncept da ,,mozak predvida izgled
lica”. U osnovi teorije je predodredenost ¢elija nervnog grebena jo§ u vreme gastrule,
od 15. do 18. dana gestacije, da ucestvuju u izgradnji odredenog dela lica i vrata
[310,311]. Stoga mi ovde dodajemo da je ,,mozak ogledalo i lica i vrata”. Deficit (engl.
Deficiency) ili nedostatak ektomezenhimskih ¢elija u srednjoj liniji vrata u aksijalnim
ravnima od brade do sternuma uslovio je izmestanje (engl. Displacement) zdravih
mekih tkiva bo¢no u koronarnoj ravni. Ve¢i nedostatak ektomezenhimskih celija, od
povrsine ka dubini tj. u sagitalnoj ravni, uslovi¢e veéu podeljenost (engl. Division)
mekih tkiva i razvijanje deblje i krac¢e fibro-muskularne potkozne trake. Prethodne
promene u sve tri dimenzije uslovljavaju distorziju (engl. Distortion) tj. krivljenje sa
skrac¢ivanjem mekih struktura vrata u cetvrtoj ili vremenskoj dimenziji [310,311].
Ovakav pristup mogli bismo da potpuno uklopimo u patoanatomski nalaz kod
anomalije tipa nabor ili rascep vrata. Embrioloski ranije nastali rascep je po izgledu
kompleksniji jer se pruza od donje usne do sternuma. Nedovoljno ektomezenhimskih
¢elija uslovilo je nastanak deblje fibrozne trake sa skrac¢enjem svih mekih tkiva prednje
strane vrata. Ove anomalije 1 u odsustvu rascepa vrata veoma su teSke za hirurSko
reSavanje. Rascep vrata nastao kasnije u embrionalnom razvi¢u je veoma kratak i
prezentuje se u donjem delu vrata. On je znacajno laksi za hirurSko lecenje. Otuda, po
Maddalozzu, kod takvih rascepa i nije neophodna ,,Z” plastika u cilju produzavanja
skra¢enja u srednjoj liniji [85]. Mislimo da su veoma kratki rascepi vrata veoma retki.
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Jo§ redi su rascepi vrata ili hamartomske kozne podbradne prominecije bez potkozne
fibrozne trake. Recidiv nabora 1 pored utiska kompletne ekscizije patoloskog tkiva 1
primenjene ,,Z” plastike je samo vremenska manifestacija deficita tkiva u srednjoj liniji
vrata nastalog jo§ u toku razvi¢a. Zato je poznavanje redefinisanih ivica polja koje je
normalnom [310,311].

Isticanje znacaja fleksije vrata 1 kontakta njegove prednje strane sa srcem
analogija je koju smo nacinili na osnovu eksperimentalnih radova koji opisuju nastanak
nekih tipova sr€anih mana. Pokazano je da spreCavanje ili redukcija fleksije vrata
dovodi do povecanja distance izmedu aorte 1 buduce leve komore. Posledica ovome je
nastanak srCane mane tipa duplog izlaznog dela desne komore [312]. Suprotno,
vremenski malo produZena fleksija sa kompresijom vrata moze usloviti usporenu
migraciju Celija sa nervnog grebena, preko IV zdrelnog luka, ka srcu [30,61]. Ovo ¢e
kod nekih embriona dovesti do nastanka sréane mane pretezn0 vezane za vezivne celije
I konotrunkalni septum [31,32,308]. Nasih troje bolesnika sa rascepom vrata imalo je
sr¢ane mane tipa defekta na septumu. Sre¢om, njihove mane (FoA i VSD) bile su blage
i spontano su nestale u odojackom dobu. Sli¢an tip anomalija srca opisali su i drugi
autori kod dece sa izolovanim rascepom vrata [19,112,131,136]. Kompleksniji oblici
rascepa ove regije morali bi biti udruZeni sa teZim sr€anim manama, $to je i opisano u
literaturi [18,99,141,163].

Produzeni kontakt sréanog nabora sa vratom i donjom vilicom, bilo da je
uslovljen geneticki ili dejstvom spoljnih faktora, kod dvoje nasih bolesnika sa sréanim
manama uzrokovao je usporeno odvajanje jezika od poda usne duplje. Ovo je uslovilo
nepotpunu apoptozu celija ispod jezika i radanje sa kratkim frenulumom jezika
[18,31,133]. Kod nase bolesnice sa kompleksnim rascepima donje usne, donje vilice i
sternuma, ankiloglosija je bila ekstremnija. Iste opise udruzenih anomalija imamo i u
literaturi [99,139,141-144,164,313,314].

Uzrok slozenosti etiopatogeneze rascepa moze se nalaziti u kompleksnosti
interakcije genetickih 1 negenetickih mehanizama koji leZe u osnovi poremecaja
programiranih obrazaca determinacije, diferencijacije, migracije, integracije i apoptoze.
Produzena fleksija glave 1 kompresija sr¢anog nabora na vrat sa prate¢im poremecenim
prorastanjem mezenhima u srednju liniju strukturni su supstrat za nastanak rascepa.
Ovo nastaje zbog poremecenih vremenski i prostorno uslovljenih mehanizama razvica.
Realno je zaklju€iti da je ova anomalija nastala kombinacijom viSe uzroka i
poremecajima na razli¢itim nivoima programa obrasca razvica.

Primarni cilj buduénih nau¢nih istrazivanja urodenih anomalija ostaje
razumevanje uzroka i definisanje mehanizama njihovog nastanka, mogucnosti
prevencije 1 eventualno prenatalnog leCenja [181]. Danasnja eksperimentalna
istrazivanja u pravcu farmakoloSke i geneticke inhibicije funkcije proteina p53 u cilju
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smanjenja apoptoze Celija kranijalnog dela nervnog grebena su nova nada u mogué¢em
spreCavanju nastanka urodenih anomalija [302].

D.11-1.2. do D.11-1.10. i D.11-2. — Urodene anomalije PSLV
koje ne pripadaju UR-N i ste¢ena oboljenja PSLV

Znacaj ovih anomalija 1 oboljenja u diferencijalnoj dijagnozi prema rascepu i
naboru vrata diskutovan je u ostalim poglavljima.

D.111-1. TACNOST POSTAVLJANJA DIJAGNOZE ZA URODPENI RASCEP |
NABOR I SLICNE LEZIJE PSLV

U nameri da primenom statistiCkih testova sistematiéno obradimo problem
dijagnostikovanja, a time i adekvatnog leCenja, dece sa urodenih anomalijama i
stecenim oboljenjima PSLV grupisali smo bolesti prema sli¢nim patoanatomskim 1
ultrazvuénim karakteristikama.

U literaturi se naglasava da mnogi lekari, koji se ne bave problematikom urodenih
anomalija vrata, za UR-N vrata smatraju da su oblici zaostataka tiroglosnog kanala. To
smo se uverili i mi analizom uputnih dijagnoza nasih bolesnika. S obzirom da hirurzi
plasti¢ari naSe ustanove nisu imali diferencijalno dijagnostickih dilema sa ove dve
anomalije mi smo onda analizirali dve razliite grupe. Jednu grupu ¢ine anomalije koje
u svom sastavu imaju jednu ili viSe patoanatomskih struktura rascepa vrata: nabor
koze, olucasti defekt koze, sinus u donjem delu vrata ili koZnu izraslinu ispod brade.
Njihov predstavnik je UR-N PSLV jer ima sve, ili skoro sve, ove pojedinacne
elemente. Drugu grupu ¢ine anomalije koje fizikalnim i ultrazvu¢nim pregledom imaju
karakteristike potkozne ciste PSLV. Njihov predstavnik je TGDC. Na kraju, analizirani
su rezultati kada su obe grupe udruzene. Na ovaj nacin analizirane Su Skoro sve
anomalije PSLV koje mogu predstavljati diferencijalno dijagnostic¢ki problem.

Jedina anomalija koja pored UR-N i TGDC (medijalna cista vrata) u svom imenu
ima odrednicu prednja srednja linija vrata je kozni most. Valjkasta kozna formacija
pruza se od brade do sternum. Decu sa ovom anomalijom nismo imali u nasoj seriji.
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Dijagnoza se lako postavlja na osnovu izgleda anomalije [62,315].

Za analiziranu grupe sa UR-N dijagnoza se zasnivala na anamnezi o urodenosti
anomalije i fizikalnom pregledu. Za grupu sa cistolikim potkoznim formacijama
primenjivan je ultrazvuéni pregled, skoro bez izuzetka, za sve bolesnike. Tako su
rezultati u dijagnostikovanju 1 leCenju ove grupe bolesnika pogodni za poredenje sa
radovima drugih autora koji su analizirili korisnost UZ u preoperativnoj dijagnostici
[226,229,233].

U literaturi postoje podaci za veliki broj neta¢nih prvih i uputnih dijagnoza za
decu sa UR-N [15,16,80,83,85,86,93,289].

Maddalozzo i saradnici objavili su da je svih 5 njihovih bolesnika sa UR upuéeno
od porodi¢nog doktora sa pogresnom dijagnozom TGDC [85]. Interesantano je
razmiSljanje autora sa Mejo klinike u Americi objavljeno 1978. godine, odnosno vise
od 25 godina od uvodenja termina UR-N. Za urodenu koZnu izraslinu 1 sinus, u sklopu
rascepa vrata, oni su smatrali da su udruzeni sa zaostatkom tiroglosnog kanala. Ukupno
su za 22 godine oni prikazali 338 bolesnika sa TGDC od kojih su 108 mladih od 15
godina. Cetvoro dece sa rascepom vrata odnosno, po njima, udruZenom anomalijom
zaostatka TGD 1 kozne izrasline ili sinusa nije posebno analizirano. U diferencijalnoj
dijagnozi za TGDC oni ne navode rascep vrata [24]. Sli¢no njima, francuski i kanadski
autori, opisuju koznu izraslinu PSLV udruzenu sa sinusom TGD. Ovakav nalaz kod
troje dece oni opisuju kao anomaliju TGD. Ove bolesnike oni uporeduju sa onima koji
imaju kozno-hrskavicave izrasline na prednjoj ivici SCM misi¢a [295]. Dermatolozi su
postavili pogresnu dijagnozu prema kojoj su dete sa rascepom vrata lecili topikalnom
terapijom kao da ima kozno oboljenje [12,89]. Kod pogresnog dijagnostikovanja
naj¢es¢e je rascep operisan kao sinus TGD [69,71,151]. Ispravljaju¢i pogresnu
dijagnozu sinusa TGD pod kojom je dete prvi put operisano, turski autori na osnovu
izgleda deteta samo tri meseca kasnije postavljaju opsStu dijagnozu rascep broj 30 po
Tessieru [177]. U literaturi nalazimo da se deca sa rascepom i naborom vrata pogresno
prikazuju tako Sto se isti¢e samo jedan segment patoanatomskog nalaza. Najcesce se to
odnosi na hamartom na gornjem kraju anomalije i sinus ili cistu u donjem delu vrata
[138,150,205,206,298].

U naSoj seriji od 11 bolesnika sa UR-N vrata samo je jedan imao uputnu
dijagnozu koja najblize odgovara postojecoj anomaliji. Pored podataka iz literature da
se cCesto za UR-N postavi uputna dijagnoza TGDC i pokuSaja da se
embriopatogenezom objasni razli¢ito poreklo ovih anomalija, nema detaljnije analize
tacnosti postavljanja dijagnoza ovih anomalija. Na nedostatak analize uticao je i mali
broj bolesnika u prikazanim serijama. Za sve anomalije, UR-N i one koje na njih lice,
senzitivnost uputnih dijagnoza nasih bolesnika iznosila je 22,2% (4/18). Od 11 dece sa
UR-N cetvoro ili 36,4% upuceno je sa dijagnozom TGDC. Jedna bolesnica neuspesno
je operativno leCena sa tom dijagnozom. Patohistoloska dijagnoza bila je neodredena.
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Do dolaska u nasu bolnicu devojcica je imala dijagnozu atipi¢an tj. otvoren tip TGDC.
Ostale uputne dijagnoze za UR-N tipa urodena anomalija vrata, tumor ili cista su
uopStene i odnose se na neprepoznavanje anomalije ili izolovano posmatranje samo
kozZne izrasline ispod brade. Deci sa izolovanim otvorom na koZzi suprasternalne regije
postavljena je ta¢na opisna tj. patoanatomska dijagnoza sinusa. Samo je jedno dete
upuceno kao da ima fistulu. U ovom delu vrata opisuju se veoma retke traheo-kutane
fistule. Prvi znak za njih je gubitak vazduha na kozi [63]. Kao redak entitet opisana je
faringo-kutana fistula u visini hioida. Autori su ovu anomaliju okarakterisali kao redak
tip rascepa vrata [316]. Otvor na koZi sinusa i fistula poreklom drugog Zdrelnog luka tj.
useka i Spaga nalazi se kranijalnije od sternuma na prednjoj ivici SCM miSica. Na
ektopi¢nih pljuvacénih Zlezda, §to smo mi operisali kod troje dece posle analiziranog
perioda. Zaklju¢ujemo da su dijagnoze izolovanog sinusa PSLV bile tacne u 83,3%
bolesnika (5 od 6 bolesnika). U cilju pra¢enja toka kanala i diferenciranja sinusa od
fistule mi, kao i ve¢ina drugih autora, ne preporuc¢ujemo sinusografiju ili fistulografiju
pre ili na operaciji. Pokazalo se da se zbog obliteracije i suzenja kanala dobija dosta
lazno negativnih rezultata. Na operaciji sondiramo kanal §to smatramo neophodnim i
dovoljnim za preciznu dijagnostiku i pomo¢ u kompletnoj eksciziji izolovanog sinusa
ili sinusa u sklopu rascepa. Iznenaduje nalaz americkih autora koji klinicki jasan nalaz
distalnog sinusa u okviru rascepa vrata sinusografijom opisuju kao tiroglosni sinus koji
se pruza do baze jezika. Pogresnu dijagnozu potvrduju i KT nalazom [191].

U literaturi postoji samo jedan rad u kome je prikazana preciznost u postavljanju
preoperativnih dijagnoza anomalija PSLV, gde su ukljuceni i bolesnici sa UR-N. Za
period od 15 godina leCe¢i 318 dece sa kongenitalnim anomalijama (ciste, fistule i
rascep vrata) i drugim oboljenjima lokalizovanim oko prednje srednje linije vrata autori
iz Dec¢je hirursSke klinike u Berlinu postavili su pogresnu preoperativnu dijagnozu kod
69 (21,7%) bolesnika. Znac¢i da je ukupna senzitivnost preoperativno postavljenih
dijagnoza 78,3%. Troje dece u ovoj seriji imalo je rascep vrata. Oko 20% pogreSnih
preoperativnih dijagnoza autori vezuju za tumorske formacije u srednjoj liniji vrata
lako se iz prikaza rezultata vidi da su oni za 173 bolesnika sa urodenim anomalijama
PSLV uracunali 1 lateralne ciste 1 fistule vrata sa ukupno 60 bolesnika. Takode su kod
ostalih bolesti pored oboljenja Stitaste zlezde uracunali 1 limfadenitise razli¢ite po
lokalizaciji i etologiji i aneurizmu vene jugularis koji ne pripadaju PSLV. Od prakti¢ne
koristi je shema koji su autori dali u slici sa najve¢om verovatno¢om za pojavljivanje
urodenih anomalija i oboljenja prema lokalizaciji na vratu [61].

U nasoj studiji preoperativnu dijagnozu UR-N vrata precizno smo postavili za 10
od 11 bolesnika. Tumorska izraslina sa fibroznom strukturom ispod nje nije shvac¢ena
za deo klinickog entiteta urodenog nabora vrata kod jednog bolesnika. Dijagnoza
tumorske izrasline je lazno negativna i zato je senzitivnost za sve UR-N 90,9%
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(10/11), a PPV=100%. Ova pogresno procenjena anomalija imala je prakti¢an rezultat
u neophodnosti nove operacije.

Preostale netacne dijagnoze za izolovani suprasternalni sinus koze ili koznu
izraslinu na bradi nisu imale posledice na izleCenje bolesnika. Ako posmatramo sa
prakti¢nog tj. klinickog stanovista, u pogledu izvodenja neophodnog tipa operacije,
ta¢nost preoperativnih dijagnoza bila je veoma visoka jer je senzitivnost iznosila 94,4%
(17/18). Zbog nepostojanja lazno pozitivnih dijagnoza PPV ima vrednost od 100%.

Ove vrednosti dijagnostickih testova odnose se 1 na tacnost intraoperativne
dijagnoze. Hirurzi plasti¢ari su na operaciji potvrdili sve svoje preoperativne dijagnoze,
ukljucujuci 1 netacnu za dete sa naborom vrata.

Preciznost patohistoloskih dijagnoza, koja je zavisila samo od patologa, imala je
vrednosti Sn od 94,4% i PPV od 100%. Samo je jednom bolesniku naknadno
korigovana patohistoloska dijagnoza. Posle konsultacije sa hirurgom uradeni su
dodatni preseci preparata. Tada je nalazenjem respiratornog epitela zamenjena
dijagnoza dermoidnog za bronhogeni sinus. Patolog je tatno opisao podbradnu
tumorsku izraslinu kao RMH detetu koje je imalo i kompletnu mento-sternalnu
potkoznu fibroznu traku koja nije ekscidirana u celini. S obzirom da se opisuju
bolesnici sa izolovanim RMH, kao §to smo imali i mi kod jednog bolesnika u nasoj
seriji, PH nalaz nije bio od znacaja hirurgu da posumnja u svoju dijagnozu [208].
Nedovoljna saradnja japanskih hirurga i patologa uslovila je da u PH nalazu, za
klinicki jasan rascep vrata, stoji da se radi o hronicnom dermatitisu. Ovo dete je
prethodno neuspesno leCeno kod dermatologa pod pogresnom dijagnozom urodene
aplazije koze [89]. Potvrdu da na§ ponovno operisani bolesnik nije imao znacajno
izrazenu pokoznu fibroznu bridu je i nedolazak na korektivnu operaciju. S obzirom da
su dijagnoze za UR-N i sli¢ne urodene anomalije klinicke i zasnivaju se na detaljnom
fizikalnom pregledu nema uslova za poredenje nekih od dijagnosti¢kih procedura u
postavljanju precizne preoperativne dijagnoze. Takode, UR-N nije za poredenje sa
klinicki razli¢itim anomalijama za koje je neophodna jedna ili viSe dijagnostickih
metoda (UZ, KT, MR, FNAB, scintigrafija). Ovakvo poredenje je napravljeno kada su
bolesnici sa svim anomalijama i oboljenjima PSLV objedinjeni.

Hirurgovo poznavanje ovih anomalija i nacin njihovog le€enja moZe se analizirati
1 kroz porast ta¢nosti preoperativnih i intraoperativnih dijagnoza prema uputnim, $to je
u nasoj studiji potvrdeno statistickom znacajnoS$¢u njihove razlike. Za pojedinacne
dijagnoze, zbog malog broja bolesnika, nije dokazana znacajna razlika izmedu uputnih
I preoperativnih dijagnoza. Patolozi su, kao i hirurzi, postavljanjem svojih dijagnoza
statisticki znacajno ispravili pogreSne uputne dijagnoze.

Ako uporedimo razliku izmedu preoperativnih i intraoperativnih dijagnoza sa
jedne strane i konacnih dijagnoza sa druge strane zakljucujemo da nema znacajne
razlike u pogledu pojedinacnih dijagnoza. Procenat od 22,2% lazno negativnih
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dijagnoza na operaciji pokazao se kao grani¢no statisticki znacajan. Od prakti¢ne
vaznosti za izleCenje bolesnika je neprepoznavanje vaznosti potkozne fibrozne trake na
dalje razvice i izgled vrata i1 donje vilice. Ostale lazno negativne dijagnoze za sinus i
RMH su od teoretskog znacaja, jer je bolesnicima u jednom operativhom aktu
primenjen ispravan tip operacije. U literaturi nema opisanih bolesnika kao u naSoj seriji
sa sinusima suprasternalne regije. Sinusi ove regije obi¢no imaju koznu izraslinu iznad
otvora na kozi i histoloski se prikazuju kao bronhogene ciste i sinusi [150,205,206].
Veoma retko se opisuju bolesnici sa izolovanim RMH u srednjoj liniji vrata.
Preoperativnu dijagnozu nije mogucée postaviti samo na osnovu klini¢kog nalaza
[208,210].

Preporuke za dijagnostikovanje i hirurS§ko lecenje anomalija slicnih UR-N vrata
ogledao bi se primarno u dobrom fizikalnom pregledu. Pre, a posebno u toku operacije
kada je dete relaksirano, potrebno je tragati sa potkoznom fibroznom trakom. U
razgovoru sa roditeljima pred operaciju treba ih obavestiti 0 mogucéoj vecoj intervenciji
kod dece koja imaju, naizgled, samo vidljiv koZni izrastaj ispod brade u srednjoj liniji.
Ovo se odnosi 1 na bolesnike koji imaju klini¢ki jasan rascep vrata ali sa fibroznom
trakom nedefinisane duzine. U toku operacije ne izvoditi parcijalnu eksciziju potkozne
bride, a posebno ne presecanje na vise mesta. Sinuse sondirati plasticnom venskom
kanilom ili lakrimalnom metalnom sondom pre zapocinjanja ekscizije. U propratnom
uputu za PH nalaz pored kratkog opisa anomalije napisati $ta Klinicar o¢ekuje da moze,
diferencijalno dijagnosticki, da dobijete kao konacni rezultat. Ovo je pomo¢ 1 putokaz
patologu da napravi odgovarajuce preseke preparata i primeni adekvatna bojenja.

D.111-2. Ta¢nost postavljanja dijagnoze za cisti¢ne i sli¢ne lezije PSLV

Druga grupa bolesnika sa anomalijama i bolestima PSLV, kojima je analizirana
taCnost postavljanja dijagnoza, su oni koji su u fizikalnom i ultrazvu¢nom nalazu imali
lezije sa karakteristikama cisticnih formacija. Otuda smo nase rezultate poredili sa
rezultatima onih studija gde su analizirani fizikalni nalazi sa ili bez ultrazvu¢nih
pregleda [60,226,229,233]. Uglavnom je dijagnostikovanje i analiza bila usmerena na
najbrojnije ciste vrata tj. TGDC.

U ovom delu naSe studije, gde smo analizirali ta¢nost dijagnoza za 193 bolesnika
sa anomalijama i oboljenjima PSLV, najbrojniji su bili operisani od TGDC sa 48,7%
bolesnika. Bolesnika sa dermoidnom ili epidermoidnom cistom bilo je 38,8%, sa
uvecanim limfnim ¢vorom 7,8%, sa bronhogenom cistom 2,6% 1 sa ektopi¢nom
Stitastom Zlezdom 2,1%. Knight i saradnici analizirali su 146 dece sa slede¢om
distribucijom bolesti: TGDC-52%, epidermoidna cista-26%, uvecani limfni ¢vor-16%,
infektivne lezije-5% i ektopi¢na Stitasta zlezda-1,4%. Ova procentna zastupljenost
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bolesti sli¢na je kao u nasoj seriji bolesnika. Oni su prikazali samo jedno dete sa
sumnjom na suprasternalnu bronhogenu cistu, ali se njegova dijagnoza ne analizira
[60]. Specijalisti pedijatrijske ORL iz Degje bolnice u Cikagu, analizirali su 95
bolesnika sa slede¢im dijagnozama i procentom zastupljenosti: TGDC-61%, dermoidna
cista-30%, epidemoidna inkluziona cista-4%, uvecani limfni ¢vor-3%, pilomatriksom-
1% [226]. Autori iz San Franciska u svojoj studiji sa 44 bolesnika imali su njih 86% sa
TGDC i 4,5% sa uvecanim limfnim ¢vorom. Preostale Cetiri dijagnoze, sa po jednim
bolesnikom (ektopi¢na tiroidna zlezda, dermoidna, epidermoidna i timusna cista),
zastupljene su sa po 2,3% [230]. Sidell i Shapiro nejasno prikazuju distribuciju
dijagnoza za svojih 40 bolesnika. Bolesnika sa TGDC bilo je 50%, a od 16 lazno
pozitivnih dijagnoza TGDC sedmoro dece bilo je sa dermoidnom cistom, ¢etvoro sa
epidermalnom inkluzionom cistom, po dvoje sa pilomatriksomom 1 oziljkom sa
granulacionim tkivom i jedan bolesnika sa uvecanim limfnim ¢vorom [233]. Lee i
saradnici analiziraju 29 bolesnika kojima je na osnovu KT nalaza postavljena dijagnoza
TGDC. Patohistoloskom analizom dobijene su dijagnoze sa slede¢om distribucijom:
TGDC -55%, dermoidna cista-21%, infamirana lezija-14% i ranula-10% [228].

Ovi detaljni podaci iz literature jasno ukazuju da je naSa studija sa daleko najvise
ukupno analiziranih bolesnika 1 pojedina¢no najbrojnijim razli¢itim dijagnozama. Zato
se moze smatrati da su i rezultati vrlo reprezentativni i validni.

De¢ji hirurzi iz Liverpula, objavili su da su operisali 50 dece sa TGDC za 11
godina. U 12 bolesnika nisu posumnjali na TGDC (lazno negativne dijagnoze), a kod
18 bolesnika postoje¢e anomalije (dermoidna cista kod 9 bolesnika i po tri bolesnika sa
slede¢im dijagnozama: branhijalni sinus, uveéani limfni ¢vor i apsces) pogresno su
dijagnostikovali kao tiroglosne ciste. Tako smo izracunali da je u ovoj studiji Sn
iznosila 76% (38/50), a PPV ima vrednost od 67,8% (38/56) [317]. Autori iz
Melburna, pored svojih prikazanih 300 bolesnika sa TGDC za 30 godina, analizirali su
preciznost postavljanja dijagnoze TGDC i kod druge dve ekipe hirurga. Verovatnoc¢u da
je lezija u PSLV medijalna cista vrata je oko 75% (111/149). Znaci da je 25%
dijagnoza bilo lazno pozitivno. lzracunata vrednost bi se Statistickim jezikom nazvala
PPV [179].

Od velikog znacaja, kao primer studiozne 1 valjane analize preciznosti
postavljanja dijagnoza, je rad Knighta i saradnika iz 1983. godine. Oni su analizirali
tanost preoperativne, intraoperativne i patoloske dijagnoze TGDC 1 klini¢ki slicnih
bolesti u de¢ijem uzrastu. Dugo vremena bila je to jedina studija iz ove oblasti. Ona je,
I pored nepotpunosti, svojim vrednostima, nadzivela vreme u kome je nastala. Knight i
saradnici su pored tacnosti preoperativne dijagnoze, odredivali i sa prakti¢nih pozicija
analizirali preciznost dijagnoza koje je hirurg postavljao u toku operacije i patolog ,sa
ili bez saradnje sa hirurgom, posle operacije. Ovakav pristup analizi dijagnostikovanja i
leCenja bolesti PSLV (ciste, solidni i inflamirani tumori) niko do sada nije imao.
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Tacnost dijagnoza izrazava se u procentima sumarno za sve bolesti i anomalije bez
nazivanja ove tacnosti pravim imenom PPV. Po njima ta¢nost preoperativne dijagnoze
bila je 61% za 146 dece operisane u periodu od 10 godina. Intraoperativna dijagnoza,
ili kako je oni zovu hirurgova postoperativna, bila je tacna u 83% bolesnika. Tacnost
patoloSke dijagnoze je 98%. Autori su iz analize iskljucili bolesnike sa recidivom
TGDC ili fistulom TGD [60]. To smo uradili i mi u na$oj studiji. Ovi bolesnici nisu
predstavljali diferencijalno dijagnosticki problem. Drugi autori i ne naglasavaju da li su
iskljucili ovu grupu bolesnika iz ovakve vrste analize. Ne slazemo se sa Knightom i
saradnicima Sto su iskljucili iz analize tumorske formacije submentalne regije 1
suprasternalne fose. Oni ovo obrazlazu d{injenicom da lezije ovih regija nisu
smo, kao i autori sa UCLA univerziteta iz Los Andelesa i iz De&je bolnice u Cikagu,
analizirali sve bolesnike sa tumorskim i cisticnim formacijama u PSLV [226,233].
Uvecani limfni ¢vorovi su najbrojnije submentalne potkozne formacije. U ovoj regiji
vrata operativno smo lecili najvise dece sa uvecanim limfnim ¢vorovima, a za njima
odmah slede deca sa dermoidnim cistama. U naSoj analizi suprasternalno su
najzastupljenije dermoidne ciste. Takode, u naSoj studiji za 23,4% (22/94)
preoperativnih dijagnoza TGDC patohistoloski je dokazano da su dermoidne i
epidermoidne ciste (lazno pozitivne dijagnoze). Jedni autori objavili su 44% lazno
pozitivnih dijagnoza za TGDC. Od njih je najvise ili 37,5%, bilo dermoidnih i
epidermoidnih cista [233]. Ovaj procenat kod drugih autora je 33,9% [226]. Ovi
procenti jasno ukazuju da dermoidne ciste, ma gde da se nalaze duz PSLV, ne treba
iskljuciti 1z diferencijalne dijagnoze. Dermoidne 1 epidermoidne ciste su posle TGDC
najceS¢e cisticne formacije PSLV. Takode, ne treba iskljuciti iz analize i1 retke
bronhogene ciste. NaSa dva, od pet, bolesnika imala su brohonogene ciste iznad
uobicajene suprasternalne regije. Knight i saradnici nisu patohistoloski diferencirali
suprasternalnu cistu kao visoku bronhogenu cistu od nisko polozene TGDC [60].
Uvecan limfni ¢vor treba posmatrati diferencijalno dijagnosticki, kako prema najcescoj
TGDC, tako i prema ektopicnoj Stitastoj Zlezdi. Limfni ¢vor 1 ektopic¢na tiroidna Zlezda
su dve potkozne formacije PSLV koje imaju ultrazvucno i intraoperativno solidnu
strukturu. Zbog razmeksanja limfnog ¢vora on ultrazvu¢no moze da li¢i na cistu. U
na$oj seriji tre¢ina uvecanih limfnih ¢vorova preoperativno je smatrana za TGDC. Na
osnovu iznetih podataka smatramo da ne treba iskljucivati iz analiza lezije pojedinih
lokalizacija duz PSLV.

Grupa autora iz Filadelfije, Torsiglieri i saradnici su 1988. analizirali 445
bolesnika uzrasta do 21 godine operisanih u petogodiSnjem periodu od tumorskih
formacija vrata. U studiju su bila uklju¢ena deca sa kongenitalnim anomalijama,
inflamiranim lezijama, neinflamiranim benignim lezijama, benignim i malignim
tumorima svih regiona vrata. Tacna preoperativna dijagnoza postavljena je kod 271
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(61%) bolesnika. Ta¢nost preoperativne dijagnoze za TGDC je 70%, a za dermoidnu
cistu 55%. Autori ovaj dijagnosticki test ne nazivaju statistickim pojmom PPV. Ono
Sto autori ne prikazuju, a moze se izraCunati iz tabelarnih podataka su senzitivnost za
TGDC i dermoidne ciste. Rezultate za dermoidne ciste treba uzimati sa rezervom jer je
62,8% (27/43) dermoidnih cista bilo u PSLV, a ostatak na bo¢noj strani vrata [234].

Tek poslednjih godina analiziraju se rezultati dijagnostikovanja i leCenja dece sa
hirurSkim oboljenjima vrata primenjujuci statisticke dijagnosticke testove: senzitivnost,
specifi¢nost, pozitivna predvidajuca vrednost, negativna predvidajuca vrednost, stepen
verovatno¢e i druge. Skoro sve studije koje analiziraju proces postavljanja tacne
dijagnoze odreduju uspesnost, a time i korisnost, pojedinih dijagnosti¢kih procedura
(UZ, KT, MR, FNAC, scintigrafija) poredenjem preoperativnih i patoloskih dijagnoza
[195,226,227,229,230-233].

U naSoj studiji izracunavali sSmo sve vrednosti dijagnostickih testova, a
komparirali smo Sn i PPV, kako ukupnu tako i za pojedinacna oboljenja. Od znacaja je
upoznati i komentarisati put uvodenja statistickih dijagnostickih testova u analizu
lecenja dece sa anomalijama i bolestima PSLV. To nam je bio putokaz i okvir kako da
primenimo dobra iskustva, izbegnemo greske, a onda prosirimo i unapredimo analizu.
Specijalisti ORL iz Degje bolnice u Cikagu 2001. godine nisu uveli precizno termine
statistickih dijagnostickih testova koji se odnose na korisnost u primeni ultrazvuka u
preoperativnoj dijagnostici TGDC. Od 39 bolesnika sa preoperativnom dijagnozom
TGDC samo je dvoje imalo, patoloski dokazanu, dermoidnu cistu tj. lazno pozitivnu
ultrazvuénu dijagnozu. Oni smatraju da je senzitivnost UZ 95% (37/39). Stoga oni
neta¢no prikazuju Sn za neSto S$to se odnosi na PPV. Na istom odeljenju, jedanaest
godina kasnije, sistemati¢no je obradeno 95 bolesnika sa anomalijama i oboljenjima
PSLV kojima je preoperativno uraden ultrazvucni pregled. Oni su u dijagnostikovanju
TGDC utvrdili PPV od 66% 1 senzitivnost od 67%. Preciznost u odredivanju tumorske
formacije za koju je indikovana ekscizija je 84%. Na osnovu ovih rezultata ultrazvuk
se preporucuje u preoperativnoj evaluaciji za selekciju bolesnika za hirursko 1
konzervativno lecenje. Ukoliko bi se posmatrala ta¢nost svih ultrazvu¢no postavljenih
dijagnoza sa PPV od 60%, kako je ispravno, a ne 44,2% kako su izracunali autori,
mozda bi ultrazvuk bio ocenjen malo bolje u cilju diferenciranja patoloSkih
karakteristika lezija PSLV [226,229]. Hirurzi za glavu i vrat sa UCLA univerziteta su
jos jedni koji su pokazali stepen ograni¢enosti ultrazvuka u preciznom postavljanju
dijagnoze TGDC. Dobijene vrednosti (Sn od 80%, Sp od 20%, a PPV i NPV po 50%)
egzaktno povrduju njihov zakljucak o velikim ograni¢enjima ultrazvuka u postavljanju
tatne dijagnoze [233]. Juzno korejski hirurzi dobili su niske vrednosti Sn i PPV,
poredeci preoperativne 1 patoloske dijagnoze TGDC, kada su u dijagnostici koristili KT
1 FNAC. Ovi dijagnosicki postupci daju dosta lazno negativnih i jo§ veéi broj lazno
pozitivnih preoperativnih dijagnoza i ne preporucuju se u rutinskoj preoperativnoj
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dijagnostici [195,227,228]. Patolozi iz Baltimora, objavili su da je FNAB u najboljem
sluaju umereno senzitivna kada je u pitanju postavljanje preoperativne dijagnoze
TGDC. Oni su prikazali 139 bolesnika sa patohistoloSkom dijagnozom TGDC, za
period od 15 godina. Preoperativno je kod tumora i cista PSLV uradena aspiraciona
biopsija kod 44 bolesnika. Dobijena senzitivnost preoperativne dijagnoze za TGDC
bila je 62%, a PPV 69% [317].

U analizi dijagnostikovanja bolesnika sa cisticnim potkoznim formacijama slicnih
TGDC nismo analizirali tacnost uputnih dijagnoza kao kod anomalija slicnih UR-N.
Razlog su velika rasipanja dijagnoza nastalin u zavisnosti da li je bolesnika do
upuéivanja u naSu bolnicu pregledao samo pedijatar ili je pregled obavio neki od
specijalista hirurSkih grana pa preko pedijatra uputio u referentnu deciju ustanovu.
Neka od dece imala su ve¢ uraden UZ pregled. Otuda su uputne dijagnoze najcesce bile
uopstene kao tumor ili cista.

U naSoj studiji na osnovu anamneze, fizikalnog pregleda i ultrazvu¢nog nalaza
kod 113 bolesnika sa potkoznom cistom PSLV postavljena je dijagnoza TGDC.
Dijagnoza je potvrdena kod 85 bolesnika. Tako se dobija PPV od 75,2%. Za dermoidne
ciste PPV je 85,3%, dok je za ET i za uvecani limfni ¢vor PPV iznosi 100%. Pre
operacije nije postavljena ni jedna dijagnoza bronhogene ciste. Za sve analizirane
anomalije i oboljenje PSLV, PPV iznosi 79%.

Ako ukupni PPV od 79% iz nase analize uporedimo sa 61% iz studije Knight i
saradnika iz 1983, pre uvodenja UZ u standardnu klini¢ku praksu, ocigledno je na$
rezultat znacajno bolji [60]. Po Torsiglieriju sa postepenim uvodenjem ultrazvuka i, po
potrebi, primenom scintigrafije Stitaste zlezde PPV ostaje isti tj. 61%, za sve tumorske
formacije vrata [234]. Ako izuzmemo da se ovaj rezultat odnosi na sve tumore vrata u
dece ovi autori nisu uspeli na pocetku uvodenja UZ da povecaju preciznost u
postavljanju dijagnoza. U studiji hirurga iz Cikaga ukupna PPV za ultrazvuéno
postavljene dijagnoze tumora i cista PSLV, za 95 dece bila je znacajno niza nego u
nasoj studiji (PPV je 60% ili kako su je autori izracunali 44,2%) [226].

Kada se uporeduje PPV za TGDC onda je ta¢nost naSih preoperativnih dijagnoza
od 75,2% bolja od vrednosti PPV dobijene u studijama bolnica u Filadelfiji (PPV je
70,1%), bolnice u Cikagu (PPV je 66,1%), a posebno od Sidella i Shapiroa iz Los
Andelesa (PPV iznosi 50%) [226,233,234]. Vrednost PPV od 94% za preoperativne
dijagnoze TGDC, postavljene ultrazvukom u studiji Huoha i saradnika znac¢ajno je visa
od nase. To se moze isto reci i za vrednosti PPV preko 90% koriséenjem KT i MR u
preoperativnoj dijagnostici [230]. Slican rezultat objavili su Gupta i Maddalozzo u
Degjoj bolnici u Cikagu. Dvoje od njihovih 39 bolesnika sa preoperativnom
dijagnozom TGDC imalo je lazno pozitivni nalaz (PPV je 95%) [229]. Za diskusiju je
to Sto se iz ove iste bolnice 1 odeljenja, 11 godina kasnije objavljuje, u bolje obradenoj
studiji, PPV od 66,1%, §to je za oko tre¢inu niza vrednost [226].

181



Tacnost PPV za dermoidnu cistu u nasoj studiji je 85,3%. Torsiglieri i saradnici
objavili su za ovu anomaliju PPV od 54,6%, ali su tu racunali dermoidne ciste svih
lokalizacija na vratu [234]. Drugi autori ne izdvajaju posebno tacnost dijagnoze
dermoidne ciste, niti se ona moze izracunati iz dostupnih podataka, pa stoga nhemamo
rezultate u literaturi za poredenje. Moze se zakljuciti da su nasi hirurzi bili veoma
precizni u razlikovanju dermodne od drugih cista pre operacije. Na postavljanje tacne
dijagnoze upucivale su sledece karakteristike ciste: duze postojanje, odsustvo infekcije,
postepen rast bez smanjivanja, povrsniji polozaj i veca pokretljivost od ¢es¢ih TGDC.

U pogledu PPV za ultrazvu¢no postavljanje dijagnoze za uveéani limfni ¢vor
PSLV samo su u Degjij bolnici u Cikagu pokazali da je on u njihovoj analizi jako nizak
(PPV je 30%) [226]. Kod naSih bolesnika kad god smo pre operacije postavili
dijagnozu limfadenopatije ona je bila histoloski potvrdena (PPV je 100%). Anamneza o
promeni veli€ine, lokalizacija, konzistencija 1 ultrazvuéni nalaz bili su odlucujuéi za
postavljanje prave dijagnoze za nase bolesnike.

Smatramo da je na ve¢i broj lazno pozitivnih dijagnoza TGDC u vecini serija
bolesnika sa lezijama PSLV uticalo prethodno znanje hirurga da su najbrojnije
potkozne tumorske formacije ove regije anomalije poreklom od zaostalog tiroglosnog
kanala. Tako se vremenom tehnoloski usavrsavao ultrazvucni aparat i uporedo sa tim
razvijalo iskustvo u diferenciranju najbrojnijin cista PSLV i dalje radiolog pre
posumnja na TGDC nego na dermoidnu cistu [183,318]. Zato se usmeravanjem znanja
1 paznje na druge anomalije 1 oboljenja PSLV povecava tacnost u postavljanju njihove
preoperativne dijagnoze. To se vidi jasno iz nasih visokih vrednosti PPV za dermoidne
ciste i uvecane limfne ¢vorove. Kada su u pitanju veoma retke anomalije tipa
ektopiCna Stitasta zlezda onda bi ultrazvuk trebao da bude suveren u dijagnostikovanju
normalno polozene zlezde kao §to smo mi imali kod nase dvoje dece. Sama anamneza
nije ubedljiva da ukaze na klini¢ke znakove i simptome hipotireoze koja se moze javiti
kod ove dece. Palpacija nije siguran metod u nalaZzenju normalno poloZene Stitaste
Zlezde malog deteta i u diferenciranju ciste od solidnog tkiva. To je verovatno bio
razlog da je iskusni hirurg nase dvoje dece sa ET, bez uradenog UZ, operisao tj. uradio
biopsiju.

Klinicar 1 lekar koji izvodi ultrazvu¢ni pregled retko postavljaju dijagnozu za
bronhogene ciste. Ukoliko hirurg posumnja na ovu cistu, po suprasternalnoj
lokalizaciji, nema potvrdu u UZ nalazu. To se pokazalo i kod nasih pet bolesnika sa
bronhogenom cistom jer su svi imali lazno negativnu preoperativnu dijagnozu.

Senzitivnost hirurgovih preoperativnih dijagnoza posle fizikalnog i UZ pregleda
nasih bolesnika sa tumorima i cistama PSLV bila je 64,2%. Specifi¢na Sn za pojedine
dijagnoze bila imala je slede¢e vrednosti: TGDC-90,4%, uvecani limfni ¢vor-53,3%,
ET-50%, dermoidna cista-38,7% i BC-0%.

Kada su primenjivali UZ, KT i angiografiju, bez podataka za koliko bolesnika,
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Berlinski hirurzi objavilu su senzitivnost od 78,3% za sve preoperativne dijagnoze
[61]. Poredenje nase ukupne Sn i rezultata ovih autora nije validno jer se u ovoj seriji
bolesnika nalaze i oni koji imaju fistule i sinuse branhiogenog porekla, a koji nisu teski
za dijagnostikovanje. Pored bolesnika sa ovim dijagnozama ukljucena su i deca sa
drugim anomalijama i oboljenjima bo¢ne strane vrata. Ne postoji u literaturi serija
bolesnika sa analizom senzitivnosti svih anomalija PSLV pogodne za poredenje sa
rezultatima iz naSe studije. |z objavljenih rezultata mozemo porediti samo Sn za
TGDC.

Izracunali smo senzitivnost u studiji Torsiglierija iz objavljenih podataka u
tabelama. Tako je Sn za TGDC iznosila 93,2%, a za dermoidnu cistu ona je 41,9%
[234]. Za ultrazvucno postavljenu preoperativnu dijagnozu TGDC senzitivnost je 80%
kod Sidella i Shapiroa, 75% kod Huoha i saradnika i 67,2% kod, Maddalozza i
saradnika [226,230,233].

Nisku vrednost ukupne senzitivnosti u nasoj seriji najvise prepisujemo velikom
broju lazno negativnih dijagnoza za dermoidne ciste. Tako je oko polovina ove dece
(36/75) dobilo preoperativnu dijagnozu TGDC ili cista nepoznatog porekla. U manjem
broju (6/15) ultrazvuéni nalaz sa hipoehogenim ili heteroehogenim opisom ukazivao je
na cistama sli¢an izgled kolikviranih uvecanih limfnih ¢vorova. Ekipa Tanphaichitra,
Maddalozza i saradnika nije imala lazno negativnih dijagnoza za uvecane limfne
¢vorove (Sn=100%) [226].

U pogledu bronhogene ciste mi na nju nismo preoperativno ni posumnjali kod
nasih bolesnika. Isti podatak daje samo jo$ jedna grupa autora [60].

Visoka vrednost Sn od 90,4% za preoperativnu dijagnozu TGDC u nasoj seriji
svela je rizik za oko 10% pacijenata da im se planira i mozda izvede manje radikalna
operacija, nego Sto je neophodno, §to povecava mogucénost pojave recidiva. Iskustvo
hirurga tokom operacije smanjilo je taj rizik na oko 4 % (Sn intraoperativne dijagnoze
je 95,7%). Boljom edukacijom i sticanjem iskustva rizik da se ne uradi kompletna
operacija TGDC priblizava se nuli.

Preciznost preoperativne dijagnoze ima najveci znacaj u postavljanju indikacije
za operativno ili konzervativnho leCenje. Tako ¢e se deci sa preoperativno
dijagnostikovanom ektopicnom S$titastom zlezdom umesto operacije sa mogucom
ekscizijom ili biopsijom izvrSiti dalja neophodna ispitivanja (nivo hormona u Krvi,
scintigrafija) i sprovesti hormonsko lecenje [265]. Deci sa uvecanim limfnim
¢vorovima pokuSalo bi se leCenje antibioticima. Tacnost preoperativne dijagnoze
znacajna je zbog neophodnog razgovora pre operacije sa roditeljima bolesnog deteta.
Roditeljima treba objasniti vrstu anomalije i planiran tip operacije. Zbog dobijanja
novih saznanja u toku operacije treba predociti moguénost promene operativnog plana.

Smatramo da algoritam u preoperativnoj obradi bolesnika treba da ukljuc¢i prvo
detaljnu anamnezu i fizikalni pregled sa dobijanjem slede¢ih podatka: uzrast, pol,
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lokalizacija, pocetak pojavljivanja i duzina trajanja lezije, menjanje veli¢ine, dimenzije,
postojanje inflamacije i bola, pokretanje sa gutanjem kao i simptome i znake za hipo ili
hipertircozu. Sledi obavezno izvodenje ultrazvu¢nog pregleda (opis lezije, odnosi sa
okolnim strukturama, verifikacija Stitaste zlezde 1 njen opis). Tacnost preoperativne
dijagnoze moze se povecati pregledom aspiriranog materijala od strane specijaliste
citologa kod lezija sumnjivin na malignitet. Pregled MR planirati samo za nejasne
dijagnoze sumnjive na osnovu UZ i citoloskog nalaza (npr. karcinome Stitaste zlezde ili
TGDC). Ovo se odnosi i na sve, velike i brzo rastuce, ciste i tumore PSLV nejasnog
porekla. Visok nivo struénog znanja i dobra saradnja hirurga i radiologa kao i hirurga i
citologa, od neprocenjivog su znacaja u tatnom postavljanju dijagnoze pred indikovanu
operaciju.

Ono $to smatramo znacajnijim od postavljanja preoperativne dijagnoze je ta¢nost
u postavljanju intraoperativne dijagnoze. Ovde dolazi do izraZzaja samo hirurgovo
znanje. Otuda ako nismo u moguénosti da dobijemo pouzdanu anamnezu, ako je
fizikalni nalaz netipican, a ultrazvucni izveStaj neodreden hirurg je prepusSten svom
iskustvu zasnovanom, u osnovi, na znanju. ,,Klini¢ko prosudivanje” Knight i saradnici
opisuju kao baziranost na kolekciji prethodnih slucajeva i sposobnosti asocijacije
odnosno poredenja 1 povezivanja. Ovi autori ukazuju da iako hirurzi retko sumnjaju u
svoju dijagnozu postavljenu na operaciji ona je ipak za anomalije i oboljenja PSLV
tacna u samo 83% bolesnika. U toku operacije hirurzi ove bolnice su za 12 cista uz
hioidnu kost procenili da su poreklom od zaostalog tiroglosnog kanala. Primenjena je
Sistrunkova operacija. Patoloska dijagnoza bila je kod 9 bolesnika epidermoidna cista i
kod 2 bolesnika uvecéani limfni ¢vor. Jednom bolesniku ekscidirana je neprepoznata
ektopicna Stitasta Zlezda. Pored ovih postavljenih 12 lazno pozitivnih dijagnoza TGDC
bilo je i 12 lazno negativnih dijagnoza na operaciji. Na TGDC se nije posumnjalo, i
nije uradena Sistrunkova operacija, za ciste koje: nisu lokalizovane uz hioidnu kost,
imaju tanak zid koji se otvorio na pocetku operacije 1 koje nisu imale vidljiv kanal. Ako
se kod ovih cista, pseudocista ili inflamiranih tumora zbog infekcije nije prepoznao tip
epitela histoloskim pregledom rediciv je ukazao na pravu prirodu anomalije. Tako je
ukupno u ovoj seriji bolesnika na operaciji postavljena pogresna dijagnoza za 24 od
139 dece tj. PPV je 83% [60]. Brereton i Symonds su od 12 lazno negativnih
preoperativnih dijagnoza (dermoidna cista i apsces po 4 bolesnika, limfadenitis kod 3
bolesnika i uvecana pljuvacna Zlezda kod 1 bolesnika) za TGDC u toku operacije
korigovali dijagnozu samo kod troje dece. Od ovih 12 bolesnika 10 je razvilo recidiv
[319].

U naSoj seriji bolesnika ukupna PPV je 96%, a Sn je 88% za intraoperativne
dijagnoze. Pojedinaéni PPV za TGDC je 95,7%, a za dermoidnu cistu je 95,6%.
Senzitivnost za pojedinacna oboljenja je sledeca: za TGDC je 95,7%, za ektopi¢nu
Stitastu Zlezdu je 100%, za koZne ciste je 88%, za uvecani limfni ¢vor je 66,7% 1 za
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bronhogenu cistu je 0%. Ovi rezultati ukazuju da su hirurzi u nasoj studiji donosili
bolje odluke u toku operacije nego Knight i saradnici. Kod ¢etvoro nasih bolesnika sa
kona¢nom dijagnozom TGDC nije uradena neophodna radikalna operacija. Na
pogresnu dijagnozu upucivala je lateralna pozicija ciste kod dva bolesnika. Infekcija
ciste, kod koje nije moguce vizuelizovanje tiroglosnog kanala, dodatno su doprineli da
se uradi samo ekscizija ciste. Kod dvoje dece neiskustvo hirurga je uslovilo da se
postave intraoperativne dijagnoze istovetne preoperativnim odnosno kozna cista i cista
nepoznatog porekla. Istog znaCaja po preciznost dijagnostikovanja, ali boljeg za
bolesnika jer nije morala da se izvodi nova operacija, je proglasavanje ¢etiri dermoidne
ciste za TGDC. Dermoidne ciste dublje poloZene 1 srasle za hioidnu kost upucivale su
neiskusnije hirurge u ovoj oblasti da se radi o TGDC. Kod svih je uradena Sistrunkova
operacija. Jednom od ovih bolesnika, hirurg je po izgledu sadrzaja procenio da se radi
o koznoj cisti, koja je srasla za hioidnu kost, te je uradio radikalniju operaciju. On je u
ovom slucaju sledio stavove nekih hirurga u svetu [194,195,227,228]. Napominjemo
da ovo nisu opSti statovi hirurga u naSoj ustanovi te ith mi ne preporucujemo.
Radikalnija operacija nosi ve¢i rizik za posleoperativne komplikacije i losije rezultate
lecenja. lako je 40% dermoidnih cista PSLV preoperativno proglaseno za TGDC
Torsiglieri i saradnici kod bilo kakve sumnje u etiologiju ciste u toku operacije
predlazu eksciziju dela tela hioidne kosti tj. Sistrunkovu operaciju [234]. Lee i
saradnici pokazali su da je tac¢nost dijagnoze TGDC postavljene primenom FNAC
iznosi 41%, a primenom KT je 55%. | pored toga oni, bez validne statisticke analize,
zakljucuju da treba primeniti Sistrunkovu operaciju za sve ciste koje se preoperativno
dijagnostikuju kao TGDC 1 za sve ciste koje se nalaze uz podjezicnu kost. Preporucenu
Sistrankovu operaciju za sve ciste uz hioidnu kost pravdaju smanjenjem rizika od
recidiva i nepostojanjem velikih komplikacija [195,227,228]. Mi se ne slazemo sa
ovim autorima u pogledu preporuke za prosirenim indikacijima za Sistrunkovu
operaciju. Ovo ¢emo dokazati i prikazati u drugom delu studije analizom CMU i EGV
nasSih bolesnika sa operisanom TGDC.

Hirurzi u na$oj studiji nisu prepoznali bronhogene ciste u toku operacije. Kao §to
nema patognomoni¢nog klini¢kog i ultrazvu¢nog znaka pre operacije tako ih nema ni u
izgledu tokom operacije. Hrskavica u zidu koja moze da se nade u patoloSkom
preparatu nije vidljiva i palpabilna makroskopski.

Uvecane limfne ¢vorove, u tre¢ini bolesnika, hirurzi u nasoj bolnici nisu na
operaciji prepoznali kao takve ve¢ su ih okarakterisali kao tumor ukazujuéi na solidnu
strukturu. Ono $to je najvaznije iskusan hirurg prepoznao je tkivo Stitaste Zlezde na
operaciji i nije ekscidirao jedinu, a ektopicnu zlezdu. Ovo se deSavalo u znacajnom
broju slucajeva, pre 1 posle uvodenja UZ u svakodnevni rad, ¢ak i u bolnicama visokog
renomea u svetu i u nasoj zemlji [60,190,265,320,321,322].

Neprecizno postavljenih patohistoloskih dijagnoza bilo je kod 7 nasih bolesnika
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od obradenih 193 bolesnika. Radilo se o lazno negativnim dijagnozama. Ni kod jednog
bolesnika neprepoznata patoloska dijagnoza nije uticala na nacin daljeg leCenja ili na
kasnjenje u leCenju. Nije se radilo o bolesnicima sa malignom boles¢u. Kod troje dece
sa kona¢nom dijagnozom TGDC patolog zbog destrukcije epitela ili postojanja epitela
koji moZe da ukazuje na drugo poreklo nije postavio pravu dijagnozu. Recidiv 1 novi
PH nalaz potvrdio je pravu prirodu anomalije. Ovako su opisali 1 svoje tri netacne PH
dijagnoze Knight i saradnici [60]. To isto vazi i za dermoidnu cistu uz hioid koju je
patolog proglasio za TGDC na osnovu epitela. Upoznavanjem patologa sa potpunom
anamnezom 1 dijagnostickim nalazima 1 izvodenjem dodatnih preseka materijala
postavljena je konacna dijagnoza. Sli¢no se dogodilo 1 za troje dece sa bronhogenom
cistom. Nalazenjem samo epitela respiratornog tipa postavljena je dijagnoza mnogo
¢es¢ith TGDC 1 branhiogenih cista. Dodatnim konsultacijama hirurga i1 patologa,
dopunskim presecima i novim bojenjima nadeni su i drugi elementi koji dokazuju
bronhogeno poreklo (glatki miSi¢, hrskavica, podsluzokozne zlezde). Knight i
saradnici opisuju primer suprasternalne ciste gde nisu mogli ni klinicki, pa ni
patohistoloski, da diferenciraju da li je ona tiroglosnog ili bronhogenog porekla.
Takode, u istoj studuji opisuje se sedam bolesnika sa cistom koja nije uz podjezi¢nu
kost, a obloZena je respiratornim epitelom. Ove ciste patolog je proglasio za TGDC.
Iako je uradena samo cistektomija nije se pojavio recidiv ni kod jednog od pracenih 4
bolesnika [60]. Mi zaklju¢ujemo da je verovatno neko od ovih 7 bolesnika imao
bronhogenu cistu. Dopunski preseci preparata i dodatna bojenja reSili bi dilemu.
Podatak da u velikim serijama bolesnika sa anomalija PSLV nema onih sa
bronhogenom cistom upucuje na razmisljanje da patolozi, s obzirom na sli¢an epitel, ne
diferenciraju TGDC od bronhogene ciste [48,60,226,234]. Ovi primeri ukazuju na
neophodnost tesne i konstruktivne saradnje hirurga i patologa. Ciljana i detaljna
anamneza, nalaz primenjenih dijagnosti¢kih procedura uz opis toka operacije treba da
se nalaze na uputu za PH pregled i od velikog su znacaja patologu za postavljanje tacne
dijagnoze. Poznavanje diferencijalne dijagnoze uz timski rad operatora i klinickog
patologa neizostavan je u postavljanju dijagnoza kod nejasnih slucajeva.

Pored etapnog analiziranja preciznosti u postavljanju dijagnoza neophodno je
dokazati 1 znacajnost razlika u postavljenim dijagnozama Sto se posledi¢no odnosi na
konacni ishod lecenja odnosno ukupno zdravlje bolesnika. Visoka statisti¢ka znacajnost
izmedu ukupne senzitivnosti intraoperativnih i preoperativnih dijagnoza ukazuje da je
hirurg mnogo puta na operaciji ispravio svoju i radiologovu neta¢nu preoperativnu
dijagnozu. To se posebno odnosi na dermoidne ciste. Na ovakav rezultat utice i veliki
broj preoperativnih neodredenih dijagnoza tipa tumor ili cista koje postavlja hirurg.
Hirurg je sebi ,,dao slobodu” da u toku operacije postavi pravu dijagnozu. Lekar koji
izvodi ultrazvuéni pregled, po Houhu i saradnicima, izbegava da postavi dijagnozu iz
straha da ne pogresi. Po njima on i ne razume dovoljno znacaj diferenciranja cisti u
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pogledu izvodenja neophodnog tipa operacije [230]. Saglasni smo sa ovim autorima da
je neophodno da operator ovlada znanjima opisa lezija odredene dijagnosticke metode
1 da, u korelaciji sa anamnezom 1 fizikalnim nalazom, interpretira rezultat. Pomo¢ UZ
ogleda se i u samom diferenciranju koju leziju PSLV operisati, a koju konzervativno
le¢iti. U degjoj bolnici u Cikagu naglagavaju da je UZ bio precizan u 84,2% u
postavljanju indikacije za eksciziju [226]. Ocekuje se da ¢e napredak u tehnoloskim
inovacijama ultrazvucnih aparata popraviti preciznost u postavljanju dijagnoza [233].
Samo su Lee i saradnici na osnovu analiza preoperativne primene KT i FNAB u
dijagnostikovanju TGDC zakljucili da ove preglede ne treba rutinski koristi u
dijagnostikovanju ovih anomalija. Nije pokazana korist u diferenciranju ove ciste od
drugih lezija PSLV kod dece [195,228]. Smatramo da KT, zbog ekstremnog zracenja,
ne treba ni koristiti u dijagnostikovanju lezija PSLV kod dece. Tek ako postoji sumnja
na malignitet ili neka druga vrsta atipi€nosti (veli¢ina, lokalizacija 1 sl.) uraditi MR 1 po
potrebi aspiracionu biopsiju.

U cilju poboljSanja tanosti preoperativne dijagnoze tj. PPV na oko 80%, c¢ak 1 za
lekare sa malo klinickog iskustva, predlaze se primena Bayesove teoreme [60]. Po
nama, ovo zahteva veoma komplikovano racunanje u svakodnevnoj praksi hirurga.
UsavrSavanjem racunarskih programa sa unoSenjem validnih informacija moguce je u
buduénosti olaksati hirurgov preoperativni rad.

U cilju poveéanja tacnosti intraoperativne dijagnoze Knight i saradnici izradili su
algoritam operativnog leCenja dece sa tumorskim formacijama u PSLV. SuStina
preporuke je intraoperativna punkcija cista nejasnog porekla u cilju izbegavanja
ekscizije jedinog tkiva Stitaste Zlezde ili resekcije tela hioidne kosti. lako je jednom
detetu ekscidirana ektopi¢na Stitasta zlezda autori ne predlazu rutinski preoperativnu
scintigrafiju. To obrazlazu visokom cenom [60]. NaSe dvoje dece, bez uradenog
preoperativnog ultrazvuka, nisu ostali bez Stitaste zlezde u toku operacije jer je
prepoznato solidno zZlezdano tkivo. I mi predlazemo da se u toku operacije za ciste
nejasnog porekla uradi punkcija. Ako se dobije mukoidan sadrzaj, a ultrazvuk je
diferencirao normalnu Stitastu Zzlezdu, treba uraditi Sistrunkovu operaciju. Ovim se
izbegava da se ekscidira tiroglosna cista sa jedinim tkivom Stitaste Zlezde u njenom
zidu. Ovaj nalaz je veoma retko opisan u literaturi [190,320]. Mnogo ¢eSce se u praksi
ekscidira ektopi¢no solidno tkivo Stitaste zlezde pod sumnjom da je medijalna cista
vrata [265]. Ako cista prosijava belicasto-zuckasto i srednje je ¢vrsta, kao kod pravih
koznih cista uraditi samo cistektomiju. U sluc¢ajevima da se intraoperativno posumnja
na tiroidno tkivo uraditi biopsiju ex tempore. Ektopi¢nu Stitastu zlezdu ostaviti na
mestu, sprovesti dopunsko hormonsko i scintigrafsko ispitivanje. Ovaj algoritam sli¢an
je onom od Knighta i saradnika ali je proSiren i precizniji. Algoritam autora iz Decije
bolnice u Cikagu modifikovali smo u intraoperativnom delu [60,226].

Knight i saradnici su zakljucili da broj ta¢nih preoperativnh i intraoperativnih
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dijagnoza nije ve¢i u njihovoj studiji i iz razloga velikog broja hirurga sa razli¢itim
iskustvom koji operiSu decu sa ovim anomalijama. Ukupno je 28 hirurga (dedji,
plasti¢ar i ORL) operisalo 146 bolesnika za 10 godina. Tako je dobijen prosek od 2
operacije po hirurgu za godinu dana. Nedostatak iskustva potvrduju i uradene 24
nestandardne operacije ukljucujuci 1 eksciziju jedinog tkiva Stitaste zlezde [60]. U
nasoj bolnici analizirane bolesnike operisalo je 8 hirurga sa razli¢itim iskustvom.
Najveéi broj operacija izvrSili su hirurzi plasticari. Manji broj uradenih operacija za
pojedine hirurge bio je jedan od razloga za intraoperativno proglaSavanje Ccetiri
dermoidne ciste za TGDC. Oni su, po nama, neopravdano operisani Sistrunkovom
operacijom. U pogledu recidiva TGDC hirurzi razli¢itih specijalnosti bili su
ravnomerno zastupljeni. Pokazano je obradom podataka iz upitnika u Velikoj Britaniji
da de¢ji hirurzi planiraju manje preoperativnih analiza, a izvode Sire ekscizije TGDC.
Suprotno rade specijalisti ORL [323].

Patohistoloske dijagnoze u nasoj studiji su znacajno razli¢ite od preoperativnih
dijagnoza. Pojedinac¢no, samo je patohistoloskom dijagnozom statisticki znacajno
ispravljena pogresno postavljena preoperativna dijagnoza za uvecane limfne ¢vorove.

Konac¢na dijagnoza resila je sve dileme 1 pokazala znaajnost u razlici znanja
hirurga kod postavljanja dijagnoze pre operacije, a posle fizikalnog pregleda i primene
UZ, od tacne dijagnoze. Ovo ne vazi za ektopicnu Stitastu zlezdu jer se radi samo o
dvoje dece kojima je dijagnoza promenjena Sto predstavlja mali broj za poredenje. Za
TGDC 1 bronhogenu cistu tek se konacnom dijagnozom pokazala razlika u odnosu na
preoperativhu. Za TGDC je pokazano da postoji stalno napredovanje u tacnosti
dijagnoza pa su tek krajnje dijagnoze pokazale znacajnu razliku. Bronhogene ciste
pokazale su se kao profesionalni izazov i za hirurga i patologa.

Ako smo rekli da je za operisano dete i hirurga najznacajnija dijagnoza
postavljena u toku operacije onda razlika izmedu konacne i intraoperativne dijagnoze
ukazuje na znanje i ta¢nost u odlucivanju samog operatora. Dvadeset troje dece sa
lazno negativnom dijagnozom uticalo je da postoji znacajna razlika izmedu hirurgove
intraoperativne dijagnoze 1 konacne dijagnoze. Od sustinskog znac¢aja su samo cetvoro
dece kojima nije prepoznata TGDC i koji su kasnije operisani zbog recidiva. Malo
manji znacaj ima drugo Cetvoro dece kojima je uradena radikalnija operacija od
neophodne. Umesto cistektomije dermoidne ciste uz hioidnu kost uradena je
Sistrunkova operacija. Kod preostalih petnaest bolesnika primenjen je odgovarajuci tip
operacije ali bez prepoznavanja vrste lezije tokom operacije. Kona¢nom dijagnozom
znacajno su ispravljene pojedinacne netacne intraoperativne dijagnoze za dermoidnu i
bronhogenu cistu i uvecani limfni ¢vor. Od hirurga se ne ocekuje da diferencira
bronhogene ciste od ostalih. Potvrdu da to nije lako pokazuju i pogresne patohistoloske
dijagnoze za ove anomalije.
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D.111-3. TACNOST POSTAVLJANJA DIJAGNOZE ZA UROPENE ANOMALIJE |
STECENA OBOLJENJA PSLV

Udruzivanjem svih bolesnika sa anomalijama i oboljenja PSL vrata koji su u cilju
analize preciznosti dijagnoza podeljeni u grupu sa anomalijama vidljivim na koZi
(slicne UR-N) 1 onih koje se nalaze pod kozom (predstavmik je TGDC) dobili smo
rezultate za 211 bolesnika.

Preciznost u postavljanju dijagnoza za ove bolesnike odnosno tacnost u
postavljanju dijagnoza u procentima veoma malo se razlikovala od one za bolesnike sa
cisticnim, i njima sli¢nim, lezijama. Tako je dobijena ukupna Sn iznosila za
preoperativhu dijagnozu 65,4% (138/211), za intraoperativhu dijagnozu 87,1%
(182/209) i za patohistolosku dijagnozu 96,1% (201/209). S obzirom na to da je
ovako zbirno analiziranim bolesnicima ostao isti broj tacnih dijagnoza 1 lazno
pozitivnih to je ukupna i pojedinacna PPV nepromenjena. Lazno negativne dijagnoze
nisu se ukrstale izmedu ove dve grupe bolesnika od preoperativne do konacne
dijagnoze. Samo su bolesnici u uputnim dijagnozama imali lazno negativne dijagnoze
TGDC, sto bi zbog njihovog malog broja, da se ovo analiziralo, minimalno uticalo na
konacni rezultat PPV za TGDC 1 sve anomalije zajedno. Operatori, za razliku od lekara
koji su upucivali decu sa UR-N, nisu postavljali neta¢nu dijagnozu medijalne ciste
vrata pa su i ovde vrednosti Sni PPV ostale nepromenjene.

U naSoj seriji operisanth bolesnika nismo imali veoma retke entitete tipa
ektopicnog otvora u submentalnoj regiji glavnog kanala submandibularne pljuvaéne
Zlezde ili otvora fistule poreklom II Z.1. ispred hioida [324,325]. Tako se medu
postavljenim dijagnozama nas$im bolesnicima nisu pojavljivale dijagnoze sinus ili
fistula koje se odnose na anomalije boc¢ne strane vrata ili submandibularne regije.

Petoro bolesnika sa vaskularnim anomalijama u i oko PSLV, kako i troje
novodencadi sa teratomom Stitaste Zzlezde nisu predstavljala diferencijalno
dijagnosticki problem. Dvoje bolesnika sa cistama vratnog timusa nisu pre operacije
razmatrani kao izolovano oboljenje PSLV. Intraoperativno je ustanovljena povezanost
sa medijalno lociranim timusom. Tek je patolog postavio pravu dijagnozu. Kada smo i
ove bolesnike analizirali zajedno sa svim ostalim dobili smo malo promenjene
vrednosti senzitivnosti dijagnoza za sve anomalije 1 oboljenja. Pojedina¢ne vrednosti
Sn i PPV kao i ukupan PPV ostali su nepromenjeni. Analizirajué¢i sve bolesnike sa
anomalija i oboljenjima u PSLV ukupna Sn po dijagnozama izgleda ovako: Sn
preoperativnih dijagnoza je 66,1% (146/221), Sn intraoperativnih dijagnoza je 86,8%
(190/219), a Sn patohistoloskih dijagnoza je 96,3% (211/219). Dobijeni rezultati
veoma su malo razli¢iti od onih za grupu bolesnika sa potkoznim cistama i tumorima
PSLV.

Algoritam u preoperativnoj dijagnostici razli¢it je utoliko S$to je kod radne
dijagnoze teratoma neophodno da se bolesniku urade rendgen vrata zbog vidljivih
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patognomonicnih kalcifikacije i KT ili MR da bi se odredile karakteristike tumora i
odnos sa okolnim vitalnim strukturama. Pored osnovnih laboratorijskih analiza,
neophodno je odrediti u krvi vrednosti: hormona Stitaste zlezde 1 TSH, kalcijuma, alfa
feto proteina i beta HCG [50,223,326]. Za vece i1 potkozne vaskularne anomalije,
tumore i ciste nejasnog porekla pored UZ neophodno je da se uradi i MR [212]. U
nasoj seriji bio je samo jedan bolesnik sa ranulom u submentalnoj regiji. Za preciznije
postavljanje dijagnoze neophodan je UZ pregled, eventualno dijagnosticka punkcija
[327]. Nasem bolesniku dijagnoza je postavljena PH analizom.

Shema u dve slike (R-27 i R-28) sa detaljnim prikazivanjem anomalija i oboljenja
vrata, i delimi¢no glave, prema lokalizaciji i prema ucestalosti javljanja kao i
prakti¢énim uputstvima za dijagnostikovanje i le¢enje trebalo bi da bude od pomoci
svim lekarima koji le€e decu.

D.IV — REZULTATI OPERATIVNOG LECENJA UROPENOG RASCEPA |
NABORA PSLV

U nama dostupnoj literaturi, autori su prikazivali samo opisno rezultate
operativnog leCenja bolesnika sa rascepom ili naborom PSLV. Rezultat operacije
najcesce je ocenjen kao zadovoljavajuci Sto se odnosilo na normalizaciju ekstenzije
glave, ako je postojala ograni¢enost pre operacije, kao i na izgled oziljka [79,81,89,
92,96,97,100,109,112,119,131,132]. Neobi¢no je da se izraz recidiv, umesto rest,
koristi za posleoperativne potkozne fibrozne trake kada ona nije potpuno ekscidirana ili
Jje samo na vise mesta preseCena [16,75]. Retki su prikazi pojedinac¢nih bolesnika koji
su prac¢eni duze od 5 godina posle operacije [10]. Nas najduze pracen bolesnik je sa
posleoperativnim periodom od oko 10 godina. Pada u o¢i da, skoro bez izuzetka,
hirurzi u prikazivanju svojih bolesnika posle operacije ne naglaSavaju znacaj fizikalne
terapije u zadrzavanju i poboljSanju rezultata u pogledu eskstenzije glave [17]. Retke
su i preporuke za prevenciju stvaranja hipetrofi¢nih oziljaka [17,97,71,153].

Niko od autora u svojim prikazivanjima bolesnika nije imao dovoljan broj
ispitanika da bi mogao da statisticki obradi rezultate. I u najvecoj seriji od 12
bolesnika, u Bostonskoj decijoj bolnici, zbog velike vremenske distance od oko 60
godina nije mogla da se sprovede adekvatna statisticka obrada rezultata hirur§kog rada
[81]. U poslednjem revijalnom prikazu 53 operisana bolesnika objavljena u dotadasnjoj
literature, osim demografskih i klini¢kih karakteristika, autori nisu mogli da analiziraju
rezultate lecenja [80]. NasSa studija nema sebi sli¢ne 1 odgovarajuce u svetskoj literature
radi komparacije rezultata.

Clanovi grupa nasih pacijenata operisanih od UR-N PLSV i anomalija TGD
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odredivani su prema odgovaraju¢em uzrastu (oko 3 i oko 8 godina), pa shodno tome i
prema pribliznim vrednostima telesne mase i visine. S obzirom na to da je kod svih
naSih bolesnika sa izolovanim rascepom vrata, izolovanim naborom vrata i
kompleksnim rascepima od donje usne do grudne kosti postojala potkozna fibrozna
traka to je zadovoljen princip da ova deca imaju anomaliju slicnih 1 poredbenih
patoanatomskih karakteristika. Kod svih ovih bolesnika primenjeno je standardizovano
lecenje koje podrazumeva kompletnu eksciziju patoloSkog tkiva ukljucujuci 1 fibroznu
traku. Nastali defekt reSavan je multiplom ,,Z” plastikom sa koZnim reznjevima.
Razlika je postojala samo u broju reznjeva. Na ovo je jednim delom uticala duZzina
rascepa u uzem smislu reci, tj. rastojanje od kranijalne kozne izrasline do otvora sinusa.
S obzirom na to da je nabor na vratu tj. potkozna fibrozna traka zajednicki imenitelj za
sve tipove UR-N PSLV i da se kod svih bolesnika pruzala od brade do sternuma to se
moZe smatrati da su ova deca uniformno grupisana po izgledu anomalije.

Slican princip uniformnosti grupe postoji 1 za decu operisanu od anomalija
zaostalog TGD. Razlika u grupi postoji samo u pogledu postojanja ili odsustva
preoperativne infekcije. Kod sve dece primenjena je ista, klasi¢na operativna tehnika
po Sistrunku. Kod malog broja ove dece primenjena je prosirena Sistrunkova operacija.
Posledica ove radikalnije operacije mogla je da samo malo utiCe na smanjene
pokretljivosti vrata 1 glave zbog Sire ekscizije medijalnih delova pothioidnih i
nathioidnih miSi¢a i tela hioidne kosti. O¢ekuje se da na rezultate operacija UR-N
PSLV i anomalija TGD najviSe uti¢u stepen tezine anomalije i primenjena operativna
tehnika. S obzirom da je kod nasih bolesnika zadovoljen princip uniformnosti
patoanatomskih karakteristika i operativnih tehnika to je moguée i kompariranje
rezultata. Oziljci su ocenjivani najranije 6 meseci posle operacije. Ovaj period
sazrevanja oziljka smatra se dovoljnim da se konstatuju karakteristike oziljka i
postignuti efekat primenjene fizikalne terapije. Po pitanju preporuke za fizikalnu
terapiju ona je savetovana roditeljima dece sa UR-N u smislu vezbi za ekstenziju glave
u kuénim uslovima. Principi preporuke su isti kao kod vezbanja za, mnogo ces¢i,
tortikolis nastao intrauterinim skracenjem SCM miSi¢a. Deci starijoj od tri godine
preporucena je Tomasova kragna i aktivna kineziterapija pod kontrolom fizijatra. U
prevenciji oziljaka preporucivan je gel za masazu koji ima u sebi aktivne komponente:
ekstrakt crnog luka, alantoin 1 heparin. Za stariju decu preporucivane su silikon gel
plo¢ice za no¢, a danju silikon gel u tubi ili gel sa esktraktom crnog luka. Osim
redovne lokalne primene gelova nismo sigurni da su roditelji dovoljno precizno i dugo
sprovodili kKinezi terapiju.

Kontrolne grupe formirane su prema istovetnim merljivim karakteristima
(priblizan uzrast, telesna masa i visina) uz odsustvo anomalija i oboljenja koje mogu da
uticu na izgled i pokretljivost vrata.
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D. IV-1. CERVIKOMENTALNI UGAO

Da li je ekspanzija estetskih operacija to uslovila, ili ne, ali se tek 2003. godine u
literaturi operativno lecenje i izbor tehnike za korekciju UR-N PSLV vezuje za bolje
definisanje cervikomentalnog ugla. Daw i Patel uvode dvostruku opozicionu ,,Z2”
plastiku u cilju korekcije vertikalnog deficita mekih tkiva i kreaciju dobro definisanog i
dubokog CMU. Izgled i velicinu CMU pre i posle operacije oni ipak prikazuju samo
opisno [109].

Cochran i saradnici 2006. godine preporucuju primenu klasi¢ne multiple ,,Z”
plastike sa 4 reznja u uzrastu od 10 do 12 nedelja. Po njima tada po¢inju da se razvijaju
prvi znaci skracenja i zatezanja koze prednje strane vrata. Jedan od ciljeva operacije je
formiranje prirodnog cervikomentalnog pregiba ili ugla. | pored dobro zadatog cilja oni
rezultat operacije posle godinu dana prikazuju opisno kao postizanje produzavanja
koze prednje strane vrata, zaostajanje minimalnog oziljka i odsustvo kontrakture [160].

| kod dece sa kompleksnim rascepima u srednjoj liniji donje usne, mandibule i
sternuma sa kongenitalnom bridom vrata naglasava se u operativnom planu postizanje
dobrog CMU [139,143]. Nepostojanje ni jedne studije o veli¢ini CMU kod dece, a
posebno ne kod bolesnika sa UR-N, uskra¢uje nas moguénosti da poredimo rezultate
le¢enja nasih ispitanika sa bolesnicima iz drugih studija.

Cervikomentalni ugao odredivan je kod odraslih, posebno Zenskog dela
populacije, za potrebe merenja efikasnosti operativnog zatezanja koze vrata sa ili bez
zatezanja koze lica (engl. face-lifting operacija) [237]. Tako, CMU kod mladih
odraslih osoba ima vrednost od 105° do 120° [238]. Bitner i saradnici sa Mejo klinike
za idealan smatraju CMU od 90°, a za autore sa Djuk univerziteta normalan CMU ima
vrednosti od 90° do 120° [236,328]. Morfologija submentalne regije i samog vrata
razlikuje se kod odraslih osoba muskog i Zenskog pola. Tako je prose¢an CMU kod
zena 126°, a kod muskaraca 121° [239].

U naSoj seriji bolesnika uzrasta tri godine nema razlike u veli¢ini CMU u
posmatranim grupama operisanih od UR-N i anomalija TGD.

Statisticki znaCajna razlika postoji u uzrastu od 8 godina izmedu obe grupe
operisane dece i kontrolne grupe. Izmedu grupa operisanih bolesnika nema znacajne
razlike u veli¢ini CMU. Ovo nas sve navodi da pretpostavimo da rodenjem ve¢i CMU
kod bolesnika sa UR-N moze da se privremeno koriguje operacijom. Vremenom, zbog
urodenog skrac¢enja mekih struktura prednje strane vrata, ova deca se ipak razlikuju po
velicini CMU od svojih vr$njaka iz opste populacije. Iako se operativno ekscidira
potkozna fibrozna traka na njenom mestu i duz medijalnih ivica platizme i miSic¢a iznad
1 ispod hioidne kosti formirace se oziljno tkivo koje utice na CMU. Manja donja vilica
kod dece sa UR-N i njen odnos sa hioidnom kosti doprinosi vecem CMU. Mozda bi
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zato merenje hiomentalne distance (duzina od hioida do vrha brade) bolje prikazao
uticaj veli¢ine donje vilice na profilni izgled 1 veli¢inu CMU [241].

U nemoguénosti da poredimo nase bolesnike sa UR-N PSLV sa sli¢nima iz
literature od pomoc¢i je osvrt na manju seriju od 5 bolesnika uzrasta od 5 do 10 godina
kojima je slobodnim ingvinalnim reznjem reSena kontraktura prednje strane vrata
uzrokovana oziljkom od opekotine. Kod ovih bolesnika CMU je poveéan od
preoperativnih 20°- 45° do optimalnih 90° - 105° posle operacije [158]. lako se po
mehanizmu nastanka razlikuju pove¢ani CMU kod dece posle duze godina od operacije
UR-N vrata i CMU nastao procesom starenja kod odraslin osoba zanimljivo je
zakljucivanje engleskih autora. Oni su analizirali CMU pre i posle SMAS tehnike kod
,face lift” operacije sa lateralnom plastikom platizme i submentalnom liposukcijom
kod Zena uzrasta od 40 do 62 godine. Postoperativni rezultat analiziran je neposredno
posle operacije i oko 5,5 godina posle operacije. Tako se dobilo da je CMU korigovan
operacijom posle ovog perioda praéenja ,,parcijalno recidivirao” i to ¢ak za 69% [237].

Kod dece operisane od TGDC eskcizijom dela tela hioidne kosti remeti se sam
vrh CMU. Sistrunk je, jo§ davne 1920., kod uvodenja nove operativne tehnike u leCenje
TGDC napisao da on nije video negativne efekate resekcije hioidne kosti [185]. Tek je
2009. godine objavljena studija Svajcarskih autora o negativnim efektima Sistunkove
operacije na normalan kraniofacijalni rast. Resekcija hioidne kosti posebno remeti rast
mandibule [329]. Hioidna kost je klju¢na tacka u funkcionalnoj anatomiji za vrednosti
CMU i funkciju fleksije i ekstenzije vrata [236]. Pokazano je da relativno malo
invazivna operacija tipa tonzilo-adenoidektomija smanjuje kraniocervikalni ugao (ugao
koji zaklapa linija od naziona preko tragusa do vrha spinoznog nastavka VII vratnog
prsljenja) [330]. Nije tesko zakljuciti da operacije koje remete prirodnu ravnotezu
misica i kosti dovode do znacajnijeg estetskog i funkcionalnog poremecaja. lako niko u
stru¢noj literaturi nije analizirao estetske 1 funkcionalne posledice operacije TGDC
mozemo na osnovu nasih rezultata zakljuciti da do remecenja prirodnog sklada ipak
dolazi. Kod dece sa rascepom i naborom vrata postizanje prirodnog sklada je joS teze
jer se operacijom samo popravlja ve¢ poremecena anatomska i funkcionalna ravnoteza.

Za razmiSljanje efekta operacije na izgled bolesnika je preporuka nekih autora da
sve ciste za koje se preoperativno pretpostavi da su TGDC uradi Sistrunkova operacija,
pa Cak iako u 54,5% bolesnika preoperativna dijagnoza nije bila tatna [195]. Isti autori
u drugom radu Sistrunkovu operaciju preporuuju za sve ciste uz hioid ¢ime
podrzavaju i neke druge autore [60,194,228].

D. IV-2. EKSTENZIJA GLAVE | VRATA

Prvi put je 1996. godine u literaturi numericki prikazana veli¢ina ekstenzije vrata
kod deteta od 7 godina sa neoperisanim UN PSLV. PotkozZna fibrozna traka, od brade
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do sternuma, ogranicavala je ekstenziju vrata vise od 110° [101]. Verovatno su autori
mislili da je ekstenzija ograni¢ena do CMU od 110°. Operativno je ekscidirana firozna
brida 1 submentalni teratom ispod nje precnika oko 3 cm. Defekt je reSen multiplom
»Z” plastikom sa 4 reZznja. Osim zaklju¢ka da ekstenzija vrata nije viSe ograni¢ena
posle operacije, nema detaljnije analize veli¢ine ekstenzije [101]. Indijski autori u
svom radu iz 2011. godine konstatuju da je kod osobe od 20 godina sa neoperisanim
UR PSLV ekstenzija vrata ograni¢ena do 30° iznad horizontalne linije. S obzirom da
posle skidanja konaca bolesnica viSe nije kontrolisana operator je preko nadleznog
ordiniraju¢eg doktora saznao da je ona bez simptoma i da se sre¢no udala [117]. Ni
ovako prikazana bolesnica ne moze sluziti u komparaciji nasih posleoperativnih
rezultata po pitanju veliCine ekstenzije. Vidimo da su ove dve bolesnice iz literature
starijeg uzrasta 1 da im se lako mogla izmeriti uspeSnost operacije merenjem ekstenzije
glave pre i posle operacije. Zapazanje druge ekipe Indijskih autora da Zena od 29
godina sa neoperisanim UR-N PSLV ima minimalni funkcionalni deficit opovrgava
njena profilna fotografija 1 znanje o mehanickom efektu potkoZne fibrozne trake na
pokretjivost glave i vrata [331].

Samo delimi¢no bi mogli porediti nase rezultate u pogledu poboljsanja ekstenzije
vrata tj. sternomentalne distance sa ve¢ spomenutom decom sa opekotinskim oziljcima
na vratu. Primenom slobodnog ingvinalnog reznja popravljena je mentosternalna
duzina sa vrednosti od 3 cm do 4,5 cm na posleoperativnih 6,5 cm do 8 cm [240]. S tim
u vezi od koristi je 1 revijalni prikaz opcija, sa prednostima i manama, za reSavanje
fleksionih kontraktura vrata dece uzrokovanih oziljcima od opekotina [332]. Tezinu u
reSavanju kontraktura vrata, verovatno nastalih posle neadekvatno operisanih ili kasno
operisanih UR-N, prikazali su francuski autori. Oni su primenjivali kozne i kozno-
misi¢ne slobodne reznjeve [92,100].

Izbor da li EGV meriti veli¢inom ugla u stepenima (kao kod merenja CMU) ili
duzinom u milimetrima (od vrha brade do gornje ivice grudne kosti) je ostavljen na
procenu istrazivaca [240]. Nas interesuje samo rezultat dobijen operacijom ili
poredenjem sa normalnim vrednostima tj. onim merama dobijenim u opstoj populaciji.
Mi smo decu sa UR i UN PSLV uglavnom operisali veoma rano tj. pre uzrasta od tri
meseca. To je period kada se ne izvodi maksimalna ekstenzija glave i vrata te nije
moguce ni meriti eventualno pobolj$anje u pokretljivosti pre i posle operacije.

U uzrastu od tri godine deca operisana od anomalija TGD imala su skoro jednake
prose¢ne vrednosti EGV sa kontrolnom grupom S$to upucuje da medu njima nema
razlike. Prose¢na vrednosti EGV grupe sa UR-N manja je za oko 14% od ostale dve
grupe. U poredenju sa kontrolnom grupom ova vrednost je statisticki znacajnije manja.
Iz ove dve konstatacije mogu se izvesti sledec¢i zakljucci. lako se deca sa UR-N operisu
veoma rano, postoji urodeno skraéenje struktura prednje strane vrata koje dovodi do
ograniCenja ekstenzije. Koliko bi  ogranienje ekstenzije bilo izrazeno kod
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neoperisanih u kasnijem zivotu mozemo zakljuciti po nasim retkim bolesnicima sa
restom ili recidivom potkozne fibrozne trake, kao 1 po bolesnicima iz literurature
primarno operisanim u dosta kasnijem zivotnom dobu [101,117,130]. Kratka
mentosternalna distanca tj. skrac¢ene meke strukture prednje strane vrata ocigledno
znacajno dovode do ograni¢enja ekstenzije vrata kod bolesnika operisanih u kasnijem
uzrastu. Deca sa anomalija TGD operisana do tre¢e godine Zivota nisu razvijala
preoperativne infekcije koje bi za posledicu imale fibrozu okolnih miSi¢a 1 njthovo
posledi¢no skracenje. Resekcija podjezi¢ne kosti 1 pripoja miSi¢a na njoj zbog bolje
regenerativne sposobnosti u ovom uzrastu nije dovela do funkcionalnih ispada.
Dokazivanje statisticke znacajnosti u razlikama vrednostima EGV izmedu grupe dece
sa UR-N i kontrolne grupe, ali ne i sa TGDC grupom, upucuje nas i na uticaj veli¢ine
grupe na dobijene rezultate. Da TGDC grupa ima vec¢i broj bolesnika, ne menjajuci
prosecnu vrednost, dobila bi se statisti¢ki znacajna razlika izmedu operisanih grupa.

U uzrastu od 8 godina postoje znacajne razlike u veli¢ini EGV svih grupa.
Primetan je linearni rast prose¢nih vrednosti od UR-N grupe, preko TGDC do
kontrolne grupe. Postoji statisticki dokazana znadajnost razlika u vrednosti EGV
izmedu svih grupa. Ona je maksimalno izrazena izmedu grupa operisanih bolesnika i
kontrolne grupe. Deca sa UR-N se znacajno razlikuju i od dece sa TGDC. Ovo upucuje
na to da je UR-N kompleksnija anomalija od TGDC po uticaju na mobilnost mekih
struktura prednje strane vrata. Operisana urodena anomalija, rascep 1 nabor vrata, vise
nego kasnije nastala TGDC, sa ili bez preoperativne infekcije, dovodi do vece
ogranicenosti ekstenzije glave i vrata.

lako se smatra da je rascep vrata povrSna lezija urodeno skracenje misica i koze
sa vertikalnim postoperativnim oziljkom u potkoznom tkivu dovode do ograni¢enosti u
ekstenziji vrata. Kod dece sa TGDC resekcija dela podjezi¢ne kosti i vise ili manje
miSic¢a oko nje sa posledi¢nim oziljkom uti¢u na pokretljivost vrata. Protokom vremena
od operacije stanje ograni¢ene pokretljivosti postaje uocljivije.

| bez statisticki obradenih rezultata bolesnika iz literature namece se jasan
zakljucak da je ograni¢enost EGV veca kada se bolesnici sa rascepom vrata operisu u
kasnijem urastu.

D.1V-3. KARAKTERISTIKE OZILJAKA

Prilikom ocenjivanja karakteristika oZiljaka koristili smo, po literaturnim
saznanjima, najsveobuhvatniju, najprimenjivaniju i veoma pouzdanu Skalu za procenu
linearnih oziljaka od strane pacijenta i ispitivaca [172,235,244]. Na oziljku se
posmatraju  njegove osnovne Kkarakteristike: boja uzrokovana krvnim sudovima
(vaskularnost) i koli¢inom pigmenta melanina (pigmentacija), visina odnosno debljina,
mekoca ili elasti¢nost, tekstura odnosno reljefnost i veli¢ina povrSine. Od simptoma
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koje bolesnik ima posmatraju se svrab i bol. Ocenjivaci oziljaka u nasoj studiji bili su:
operisana deca iznad 10 godina starosti, njihovi roditelji, decji hirurg plasticar, lekar na
specijalizaciji iz de¢je hirurgije i istraziva¢. U cilju opisnog vrednovanja oziljka zbir
ocena od 6 do 60 podeljen je u tri grupe. Ocene odli¢an (zbir ocena od 6 do 12) 1
zadovoljavajuci (od 13 do 18) imaju uzak raspon od 6 poena. Ocena nezadovoljavajuci
podrazumeva oZiljke ¢iji je zbir jednak ili ve¢i od 18. Ovim smo arbitrarno sebi zadali
cilj da su samo oziljci najmanje uoCljivi i sa jedva prisutnim simptomima dobri.
Deskriptivna i kvalitativna ocena zadovoljavajuci, koja se najceS¢e u literaturi
pojavljuje za ocenu rezultata operacije u pogledu oziljaka, nije uporediva, pouzdana,
valjana i realna [14,172,333,334].
skala. Nema idealne ili optimalne skale [244]. Ni jedna skala ne ukljucuje procenu
adhezija koze za dublje strukture koje mogu biti vidljive i koje ometaju funkciju pri
pokretima. Ne postoji svrstavanje oziljka u odnosu na kozne nabore. Zna se da oziljak
koji sece nabore ukoso ili pod pravim uglom izaziva tenziju, Siri se 1 moze da
hipertrofiSe. Zadovoljstvo bolesnika je manje kada je prisutan duzi oziljak. U skalama
se ne meri psihosocijalni efekat oziljka, kao ni promena ovog efekta sa prolaskom
vremena od operacije. Na psihicki efekat oziljka uti¢e njegova lokalizacija kao 1
starost, pol 1 posao koji osoba obavlja. Kod mladih osoba oziljak na otkrivenim
delovima tela (lice, Sake, vrat) dovode do veéih negativnih uticaja [235]. Bolesnicima
najvise smeta svrab 1 debljina oziljka, a posmatra¢ima (lekari) Sirina oziljka [172].

Prvo smo uporedili oziljke sve dece operisane od UR-N PSLV (11 bolesnika) i
30 bolesnika operisanih od anomalije TGD. Ustanovili smo da postoji dobra korelacija
tj. ukladenost zbirova ocena svih ocenjivaca $to nas uverava da je dobijena statisticka
znacajnost razlika izmedu grupa operisanih pouzdana. Za decu operisanu od anomalija
TGD dominiraju odli¢éne ocene, dok je za decu sa UR-N skoro isti broj odli¢nih 1
zadovoljavuju¢ih ocena. Nezadovoljavaju¢ih ocena u UR-N grupi je skoro Cetvrtina,
dok ih je u TGDC grupi oko 9%. Sve ovo je uticalo da se analizom rezultata dobije
visoka statistiCka zna€ajnost u poredenju oziljaka ove dve grupe operisanih. Oziljci
ispitanika operisanih od UR-N PSLV su znacajno losije ocenjeni nego kod ispitanika
operisanin od TGDC. Na ovu razliku sigurno uti¢u: $irenje kosih oziljka od ,,Z”
plastike koji presecaju prirodne bore pod oStrim uglom i1 duzina samih oziljaka. U grupi
analizirane dece operisane od UN PSLV je i devojfica sa veoma kompleksnim
rascepima donjeg dela lica i grudne kosti i sa teSkom fleksornom kontrakturom vrata.
Pored nje tu je i devojka koja je do osme godine rasla sa recidivom koznog nabora na
vratu. Njeni oZziljci bledi, meki i u ravni okolne koze rasli su proporcionalno sa rastom
deteta posebno kroz osetljiv pubertetski i adolescentni period. Ne ¢udi njen zahtev da
joj ekscidiramo kose oziljke Sirine oko 7 mm pri zavrSetku rasta. S ozbirom da veliki
broj autora naglasava Sirenje kosih oziljaka razumljiv je pokuSaj nekih hirurga da kroz
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incizije paralelne koznim naborima ekscidiraju patoloska tkiva: kozni izrastaj, sinus i
obavezno potkoznu fibroznu traku [16,75,78,120].

Samo je kod jednog deteta sa recidivom fistule TGD iz analiziranog perioda
istraziva¢ ekscidirao, sa kompletnim TGD, i keloidan oziljak. Na nastanak grubljeg
oziljka uticale su brojne preoperativne infekcije. U analiziranom periodu ekscidiran je
devojci od 18 godina adherentan oziljak u visini hioida. U miru oziljak je bio jedva
uocljiv. Kod nje je oziljak posledica ekscizije tiroglosne ciste u tri operativna zahvata u
predskolskom period, a pre analiziranog perioda u studiji. Oziljci posle operacije
anomalija TGD su poprecni, sakriveni u koznoj brazdi i kraci su.

Zbog ocekivanja razvijanja grubljih ili Sirih oZiljaka ne ¢udi ni to Sto neki autori
naglasavaju u svojim radovima preporuke da se koriste topikalna sredstva
(kortikosteroidi, vitamin E, hijaluronska kiselina) za prevenciju oziljaka [17,97].
Takvih preporuka nema u brojnim radovima koji odraduju problematiku anomalija
TGD. Od istorijskog znacaja je da je Gross pre Il svetskog rata predlagao preventivno
zraCenje oziljka od 4 do 7 dana u posleoperativnom periodu za decu sa UR-N [71].
Takode je opisana ekscizija hipertrofi¢nog oziljka, bilo kao izolovana operacija ili kao
deo operacije u lecenju recidiva UR-N vrata [16,75,93,112,120,122].

U nameri da ujedna¢imo grupe operisanih po uzrastu zbog uticaja samog uzrasta i
protoka vremena od operacije do ocenjivanja i povlaenja paralele sa vrednostima
EGV i CMU formirali smo grupe od oko tri godine i oko 8 godina.

Ne cudi §to su u uzrastu od tri godine naj¢eS¢e ocene za sve operisane odlicne.
Proteklo je relativno kratko vreme od operacije do ocenjivanja. Oziljci su se rastom
samo malo prosirili. Kod operisanih ispitanika nije jos razvijena potpuna svesnost Sv0g
izgleda kako u pogledu oziljaka tako i CMU 1 ograni¢enja pokretljivosti vrata.

U uzrastu od 8 godina, rastom deteta i1 Sirenjem oziljaka, oni dobijaju slabije
ocene tj. viSe bodova. Ovo se uglavnom odnosi na oziljke posle operacije UR-N. Zato
se i prikazuje statisticka znacajnost razlike u izgledu oziljaka izmedu ove dve grupe
operisanih ispitanika. Verovatno je ukljucivanje deteta u kolektiv pred Skolu, a posebno
pocetni razredi Skole, prelomni period za vece obracanje paznje deteta na svoj izgled.
Postavljanjem pitanja roditeljima o svojoj anomaliji i izgledu operisana deca pokazuju
da postaju svesnija svog izgleda i razlikovanja od druge dece. Verovatno da na
sopstveno ocenjivanje izgleda oziljka moze da uti¢e 1 opSti utisak o izgledu glave 1
vrata jer je donja vilica manja, CMU ve¢i i1 postoji zatezanje sa ograni¢enoSc¢u pri
zabacivanju glave. U naSoj studiji opsti utisak o izgledu deteta sveden je na minimum
Sto pokazuju uskladene ocene profesionalaca (lekari) i laika (pacijenti i roditelji).

| poredenjem spojenih grupa dece uzrasta tri i osam godina operisanih od UR-N i
anomalija TGD pokazana je ista vrednost statistiCke znacajnosti razlike kao kod uzrasta
od 8 godina i kod svih 11 ispitanika operisanih od UR-N i 30 ispitanika sa anomalijom
TGDC.
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Mi nismo operisali decu sa UR-N sa ostavljanjem uzduznih oziljka za koje je
pokazano da se naj¢eSc¢e razvijaju u hipertrofiéne [17,71,79,84,85,88,93,112,114,116,
133]. Znacaj uzrasta na ocenjivanje oziljka nismo mogli da dokazemo kada smo
poredili decu sa istom anomalijom, ali razli¢itog uzrasta. Za istu operisanu manu nema
razlike u ocenjivanju oziljaka u odnosu na uzrast kada je ispitivanje sprovedeno.
Znacajniju razliku mozda smo mogli da o¢ekujemo kod dece sa UR-N, ali su na to
uticale i male grupe bolesnika.

Opsti je zakljucak da su u proceni izgleda ozZiljka najznacajniji: vrsta anomalije,
uzrast kada se ocenjuje oziljak tj. duzina posleoperativnog perioda, tip primenjene
operativne tehnike, duzina oziljka sa odnosom na kozne nabore, i naravno iskustvo i
vestina hirurga.

Sve prethodno izneto u pogledu analize ocenjivanja oziljaka odnosilo se na
primenu neparametrijskih testova primenjujué¢i 1 ocena opisanih kao odli¢ne,
zadovoljavajuce i nezadovoljavajuce. Ako napravimo analizu primenom parametrijskih
testova za ocene oziljaka izrazene brojcano kao zbir (najmanje 6, a maksimalno 60
bodova) za 6 ocenjivanih karakteristika dobijamo preciznije i malo izmenjene
rezultate. Na vecem uzorku parametrijski test pokazuje preciznije postojanje razlike.
Statisticka zna¢ajnost dobijena je samo kod poredenja grupe od 11 bolesnika sa UR-N
PSLV i 30 bolesnika sa anomalijom TGD. Ali zato nema statisti¢ki znaCajane razlike
kada se uporeduju oziljci u uzrastu od 8 godina. Takode, nije pokazana statistiCki
znacajna razlika kada su poredene sabrane grupe ispitanika od tri godine i od 8 godina.

Posmatrajuéi rezultate primenom neparametrijskih i parametrijskih testova moze
se zakljuciti da razlika u izgledu oziljaka dve grupe ispitanika postoji ali da ona nije
toliko velika kao $to pokazuju manje precizni neparametrijski testovi.

Na razliku u procenjenom izgledu oziljaka kod ove dve anomalije, pored vec
pobrojanih moguéih faktora, uticala je i koli¢ina numerickih podataka po grupama.
Analiza uradena na vefem broju uzoraka (bolesnika) i sa veéim brojem brojcanih
podataka u konacnom je potvrdila da postoji evidentna razlika izmedu oziljka
posmatrane dve anomalije. Dvoje od 11 ispitanika grupe UR-N sa izrazenijim oziljcima
sigurno su znacajnije doprinela razlici u konacnom ocenjivanju.

Nastojanja hirurga treba da budu usmerena u pravcu da sa $to manje incizija na
kozi, filigranskom tehnikom ekscidira celokupno patolosko tkivo u ranom odojackom
periodu.

Znalaj ,,Z” plastike na platizmi i pokusaj da se kroz dve paralelne poprecne
incizije resi anomalija UR-N PSLV $§to smo uradili kod svoja dva bolesnika posle
analiziranog perioda moze se dokazati samo primenom ovih tehnika kod veceg broja
bolesnika. Preliminarni rezultati su odli¢ni. Preporuka za operativnom tehnikom
primenom dve paralelne incizije na kozi (engl. step incision) nalazi se u u nekim
bazi¢nim udzbenicima iz de¢ije ORL i revijalnim radovima [267,335].
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Pokazali smo da ne postoji razlika u ocenjivanju oziljaka kada smo poredili
ocenjivace (grupa svih hirurga i grupa svih roditelja) za decu sa istom anomalijom.
Kod ocenjivanja hirurzi su bili profesionalni, a roditelji realni. Kada smo poredili grupe
operisanih od UR-N i onih sa anomalija TGD hirurzi su pravili znacajniju razliku od
roditelja u pogledu brojcanog opisivanja karakteristika oziljaka. Na to je uticala
strucnost u pravljenju finih razlika u ocenjivanju izgleda oziljaka. Za neke roditelje je
verovatno i mali oziljak posle operacije TGD anomalije za njihovo dete predstavljao
veliki ,,beleg”. Hirurzi su zato strucniji u bodovanju razli¢itih tipova oziljaka. Manji
znaCaj za dobijanje razlike u kvalifikovanju oziljaka ima i veéi broj hirurga od
roditelja.

Ako bismo analizirali razlike u ocenjivanju pojedina¢no za majke, oceve i hirurge
ili za svaku karakteristiku oziljka posebno po ocenjivacu izasli bi iz okvira metodoloski
planirane analize rezultata. Ove analize viSe bi govorile o samim ocenjiva¢ima 1 kako
oni vide pojedine karakteristike oziljka. Nas su interesovale opSte karakteristike
oziljaka. Dobra korelacija ocena hirurga i roditelja ipak je pokazala da nema znacajnih
razlika u ocenjivanju §to bi umanjilo kvalitet primenjene Skale za ocenjivanje oziljaka i
analize nasih rezultata.

D.IV-4. REZULTATI LECENJA BOLESNIKA SA UR-N PSLV OPERISANIH
NESTANDARDNOM OPERATIVNOM TEHNIKOM

U plasti¢noj hirurgiji su do sada veoma mnogo izucavani efekti ,,Z” plastike na
izgled 1 funkciju operisane regije. Klasi¢an je stav da veéi trouglasti reznjevi u
multiploj ,,Z” plastici dovode do veceg produzavanja operisanih struktura, posebno
koze [168,336]. Posleoperativni rezultati bolesnika u nasoj seriji odnose se na primenu
ove, klasi¢ne, operativne tehnike.

Na kraju analize rezultata operisane dece od rascepa i nabora vrata u pogledu
izgleda oziljka, veli¢ine cervikomentalnog ugla i ekstenzije glave i vrata kojima je
primenjena neka od tipova ,,Z” plastike mi nagoveStavamo novu, i moguée bolju,
operativnu tehniku u buduénosti. Operativna tehnika kojom se elipsoidnom incizijom
ekscidira koZzna prominencija, a sa dodatnom distalnom incizijom omogucava potpuna
potkozna ekcizija fibrozne traka prema prvim analizama daje odli¢ne rezultate. Ako se
kroz proksimalnu ranu na kozi vrata uradi jednostavna ,,Z” plastika platizme poveéava
se verovatnoca da ¢e cervikomentalni ugao biti blizu normalnog ili potpuno normalan.
Mi smo operisali dvoje bolesnika primenom popre¢nih incizija. Jedan od bolesnika
lecen je posle perioda u kome su analizirani rezultati operisanih bolesnika i kod njega
je uradena dodatna ,,Z” plastika na platizmi. Ova tehnika posebno je dobra za bolesnike
koji imaju klasi¢an nabor vrata i za bolesnike sa rascepom gde centralna olucasta
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depresija koze i nabor koZe nisu mnogo izrazeni. Ostavljanje oziljno izmenjenog
rascepa odnosno malo tanje i blede koze nece dovesti do zaostajanja nabora i
skrac¢ivanja prednje strane vrata kako neki autori tvrde.

Na slikama bolesnice sa naborom 1 bronhogenom potkoznom cistom poprecni
oZiljci su veoma malo uocljivi, pokretljivost vrata potpuna, a cervikomentalni ugao je
prirodan. Na vrednosti CMU i ekstenzije vrata koje se ipak razlikuju od normalnih vise
uti¢e manja donja vilica, sli€na o€evoj, 1 skracene meke strukture prednje strane vrata
koje postoje u sklopu anomalije.

Kod drugog bolesnika sa rascepom vrata, iz ove male serije, na operaciji je
ostavljena atroficna koza vertikalnog rascepa. Smatramo da je oziljak od poprecnih
incizija 1 ostavljeni oziljak rascepa manje primetan od dugih izlomljenih oziljaka od
multiple ,,.Z” plastike. Posle operacije ekstenzija glave i vrata je potpuna bez postojanja
zaostatka fibrozne trake ili novonastalog potkoznog oziljka koji imitira urodenu bridu.
Cervikomentalni ugao se kod ovog bolesnika i bez merenja prikazuje da je normalne
veli¢ine 1 prirodnog izgleda. Ova naSa zapazanja potvrduje poredenje sa sestrom
bliznakinjom jer ne postoje razlike u vrednostima merenih karakteristika.

Ova nasa zakljucivanja kod dece operisane manje traumaticnom tehnikom, sa
dobijanjem veoma dobrih rezultata, uliva nadu da je pronadena optimalna operativna
tehnika za lecenje bolesnika sa naborom i rascepom vrata. Dalja istrazivanja trebalo bi
da ovo potvrde.

D.V - Urodene anomalije i oboljenja izvan PSLV

Najveci broj lezija na vratu su na bo¢noj strani. Kao §to se za svaki otok pod
kozom PSLV u decijem uzrastu prvo pomisli na medijalnu tj. tiroglosnu cistu tako se
kod svake potkoZzne formacije na boc¢noj strani vrata pomisli na uvecanje limfnih
¢vorova [224]. U ovom radu nismo posebno analizirali bolesnike kojima su operisana
ili le¢ena sistemska oboljenja koja su se prezentovala na vratu [337,338]. Razmatranje
u pogledu diferencijalne dijagnoze sa lezijama PSLV diskutovana su u prethodnim
delovima ove studije.

D.V-1. Urodene anomalije izvan PSLV

Najbrojnije urodene anomalije boc¢ne strane vrata su po poreklu branhiogene. Ako
Sire posmatramo 1 rascep 1 nabor vrata su porekla zdrelnih lukova. Otuda se u literaturi
I dovode u vezu ova dva entiteta koja se razlikuju po embriopatogenezi, lokalizaciji i
izgledu.

Bolesnici sa urodenim anomalijama izvan PSLV nisu nam predstavljali problem u
diferencijalnoj dijagnozi sa UR-N. Ciste, solidne tumorske formacije i sinusi bo¢ne
strane vrata razmatraju se u diferencijalnoj dijagnozi sa slicnim lezijama PSLV [245].
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D.VI — ALGORITAM U POSTAVLJANJU DIJAGNOZA I LECENJU
URODENIH ANOMALIJA I OBOLJENJA VRATA I GLAVE KOD DECE

Po nekim autorima urodeni rascep vrata spada ne samo u anomalije usled
poremecenog razvica vrata ve¢ u tumore nastale usled greske u razvicu ili cak u
tumorima slicna stanja [335,339]. Otuda je diferencijalna dijagnoza ove anomalije
veoma Siroka.

Za svakodnevnu klini¢cku praksu, obradu rezultata rada i njithovo poredivanje
neophodna je sistematizovana podela patoloskih entiteta. Neki autori su sve tumorske
formacije vrata u decijem uzrastu prikazali kroz listu oboljenja prema lokalizaciji gde
se najcesce javljaju. Ovome su pridodali i1 algoritam, prikazan shematizovano, kako
ciljano postaviti dijagnozu i na kraju da li je neophodno konzervativno ili hirursko
le¢enje [340]. Sliéne sheme, ali sa manje detalja postoje i U nekim bazi¢nim
udzbenicima iz decje hirurgije i otorinolaringologije [341]. Sheme u slikama za
najcesce urodene anomalije vrata poreklom od tiroglosnog kanala i zdrelnih lukova dao
je dec¢ji hirurg iz Londona [342]. Na sli¢an nacin, kroz slikovitu shemu, ali uz
prikazivanje veceg broja anomalija glave i vrata po lokalizaciji dali su dermatolozi. Oni
su, kao jedni od retkih, prikazali i rascep vrata [255].

Rascep vrata u sklopu diferencijalne dijagnoze ucestalijih urodenih medijalnih 1
lateralnih anomalija vrata dao je kroz shematizovan prikaz $vajcarski hirurg Kaiser u
svojoj knjizi dec¢je hirurgije [157]. Nemacki autori dali su prakti¢nu shemu u slici
kongenitalnih cista, fistula i tumora vrata ukljucujuci i uvecane limfne ¢vorove i neka
reda steCena oboljenja [61]. Po nama, do sada najpregledniju shemu, ali opet
nedovoljno sadrzajnu, bez velikog broja anomalija i oboljenja vrata i sa delimi¢no
sistemati¢nim preporukama za brzo postavljanje dijagnoze i uopstenim nacinima
lecenja dali su ameri¢ki autori sa namenom da je koriste porodi¢ni lekari [343]. Nasa
shema je sveobuhvatna. Sadrzi skoro sve opisane patoloske entitete prema
patoanatomskom izgledu, a u odredenom regionu vrata. Dijagnoze su poredane po
ucestalosti pojavljivanja od najces¢ih prema redim. U predelu glave date su lokalizacije
u kojima se pojavljuju anomalije koje se najéeS¢e nalaze na vratu (branhijalne
anomalije oko usne skoljke) ili se slicne anomalije ¢esto nalaze na vratu (dermoidne
ciste u predelu spoljasnjeg ugla orbite i u srednjoj liniji nosa). U drugom delu algoritma
dato je kratko uputstvo za postavljanje dijagnoze prema glavnim klinickim znacima i
simptomima. Na kraju data je preporuka za ciljane dijagnosticke procedure 1
odgovaraju¢i nacin leCenja za najéeS¢e anomalije i oboljenja.
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ZAKLJUCAK

- Na osnovu analize naSih bolesnika i1 bolesnika opisanih u literaturi napravili smo
podelu rascepa i nabora PSLV na 4 tipa, sa podtipovima, u zavisnosti od
patoanatomskih elemenata koje sadrzi odgovarajuca anomalija

- Svi nabori i rascepi sadrze potkoznu fibroznu traku razli¢ite duzine, osim veoma
kratkih rascepa

- Najblazi oblik anomalije ili tip I ima samo potkoznu fibroznu traku. Najtezi oblik je
tip IV sa udruzenim rascepima okolnih struktura

- Najcesci tip izolovanog rascepa je tip 111 C koji sadrzi: potkoZznu fibroznu traku,
centralno pukotinu (Zleb) koze, kranijalno prominenciju na kozi i kaudalno sinus.
Najcesci tip izolovanog nabora je tip 1l A koji sadrzi pored potkozne fibrozne trake i
koznu izraslinu ispod brade.

- NajceS¢e udruzene anomalije su manje sr¢ane mane (FoA, DAP, VSD) u oko 20%
(18-23%) bolesnika.

- Klju¢ni dogadaj u embrionalnom razvi¢u vrata za nastanak rascepa je produzena
fleksija glave sa duzom kompresijom sréanog nabora na srednju liniju vrata u Kojoj u
odredenom trenutku treba postojeci medijalni sulkus da bude ispunjen mezenhimalnim
tkivom. Intezivniji proces apoptoze ektoderma na mestu spajanja prednjih krajeva
zdrelnih lukova dovodi do nastanka istanjenog epiderma koji imponuje kao rascep
(Zleb).

- ProduZena fleksija glave i ne mnogo duga i jaka kompresija na vrat omogucava da
dezorganizovani mezenhim popuni srednju linijju formirajuéi potkoznu fibrozno-
misi¢nu traku.

- Iznad mesta pritiska na vrat dezorganizovani mezenhim raste unapred ispod
ektoderma formirajuci prominenciju tipa hamartoma.

- Suprasternalna regija je najvulnerabilnije mesto zbog: mesta gde se sastaje viSe
embrionalnih  sulkusa, vremenski najduze kompresije 1 duZzeg putovanja
ektomezenhimskih ¢elija sa neuralnog grebena. Nedovoljno ektomezenhima sa
njegovim kasnjenjem i intezivnija apoptoza ektoderma na mestu spajanja zdrelnih
lukova dovode do formiranja sinusnog kanala pupljenjem unapred susednog
endodermalnog traheobronhijalnog divertikuluma.

- Za decu sa klasi¢nim tj. naj¢e$¢im tipovima rascepa i nabora vrata u postavljanju
dijagnoze dovoljan je fizikalni pregled. Neophodan je kardioloski pregled sa
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ultrazvukom srca.

- Za dijagnostikovanje najveceg broja anomalija PSLV dovoljni su klinicki i UZ
pregled (opis lezije, polozaj i opis Stitaste zlezde). MR primenjuje se kod ultrazvu¢no
postavljene sumnje na malignitet ili kod izrazite atipije lezije.

- Operacijom rascepa i nabora vrata ne postize se normalan cervikomentalni ugao.
- Ekstenzija glave i vrata posle operacije rascepa nije potpuna.

- Posle operacija tiroglosnih cista znacajnije je vise pogorSan CMU nego ekstenzija
glave, ali manje nego posle operacije rascepa vrata

- Oziljci, posebno kosi delovi dugog oziljka, posle operacije rascepa vrata su loSiji od
oziljaka posle operacije TGDC. Precizniji, parametrijski, testovi pokazuju manju
razliku izmedu ove dve grupe bolesnika.

- Iz primera bolesnika neoperisanih u ranom uzrastu (tri nasa bolesnika 1 veci broj iz
literature) zakljuCujemo da bi CMU i ekstenzija glave bili mnogo losiji da operacCija
nije uradena u ranom uzrastu (2. ili 3. meSec Zivota) i uz primenu multiple ,.Z” plastike
sa 4-10 koznih trouglastih reznjeva.

- Za ocenu uspeSnosti tehnike gde se primenjuje ,,Z” plastika na platizmi ili
horizontalne elipsoidne ekscizije neophodan je veci broj operisanih bolesnika.

- Na rezultate hirurSkog lecenja pored primene odgovarajue operativne tehnike u

ranom uzrastu i preciznog hirurS§kog rada najviSe utiCe stepen urodene hipoplazije
mekih struktura prednje strane vrata i mandibule.
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Skracenice

Za rascep vrata:

- UR PSLV — urodeni rascep u prednjoj srednjoj liniji vrata ili
- rascep PSLV ili rascep vrata u PSL

- CMCC /engl. Congenital Midline Cervical Cleft/

Za nabor vrata:

-UN PSLV — urodeni nabor u prednjoj srednjoj liniji vrata
- nabor PSLV ili nabor vrata u PSL

- CMCW /engl. Congenital Midline Cervical Web/

Za rascep i habor vrata:

- UR-N PSLV — urodeni rascep i nabor u prednjoj srednjoj liniji vrata

Skracenica CMCC ili MCC ne postoji u knjizi Roody , Forman RE, Schweitzer HB. Medical
Abbreviations and Acronyms. , New York: McGraw-Hill Book Company. 1977. U knjizi nema
skracenice ni za TGDC, kao ni za mnoge druge bolesti i anomalije. Sada sve postoji dostupno
na internetu.

- ASD — atrijalni septalni defekt

- BC —bronhogena cista (engl. bronchial /bronchogenic/ cyst)

- BCA - anomalija poreklom od branhijalnog rascepa (engl. branchial cleft
anomaly

- BCC — cista poreklom od branhijalnog rascepa (eng. branchial cleft cyst)
- BPC — cista poreklom od branhijalnog Spaga (engl. branchial pouch cyst)
- C —cista (lat. cystis, engl. cyst)

- CCBR — hodrokutana branhijalna izraslina na vratu (engl. chondrocutaneous
branchial remnant)

- CMU - cervikomentani ugao

- CNS — centralni nervni system

- D - dermoid (dermoidna cista)

- DAP — ductus arteriosus persistens

- DC —dermoidna cista (engl. dermal cyst)

- ED — epidermoidna cista (engl. epidermal cyst)

- EGV -—ekstenzija glave i vrata

- EHO — ultrazvuk (eho sonografija)

- ET — ektopicna tiroidna zlezda (engl. ectopic thyroid)

- EHO - ultrazvuk (eho sonografija)
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FNAB(C) — fina aspiraciona biopsija (citologija) iglom

FOA — lat. foramen ovale apertum

GN — gestaciona nedelja (u razvicu ploda)

Intra OP Dg — intraoperativna dijagnoza

KT — kompjuterizovana tomografija

Lgl — uvecani limfni ¢vor

LM — limfaticna malformacija (engl. lymphatic malformation)
MIT — minimalno invazivna tehnika (u leGenju)

MR — magnetna rezonancija

NPV — negativna prediktivna (predvidajuca) vrednost

OP — operacija

ORL - otorinolaringologija

PH — patohistoloski pregled (nalaz, izvestaj)

PH Dg — patohistoloska dijagnoza

PPV — pozitivna prediktivna (predvidajuca) vrednost

Pre OP Dg — preoperativna dijagnoza

RMH (rabdomiomatozni mezenhimalni hamartom)(engl.rhabdomyomatous

mesenchymal hamartoma)

RTG — rendgen

RO — rendgen

SCM - sternokleidomastoid-ni misi¢)

Sn — senzitivnost

Sp — specificnost

TGD - tiroglosni duktus

TGDC — cista tiroglosnog duktusa (lat. Cystis ductus thyroglossus, engl.

Thyroglossal duct cyst)

TSH — tirostimuliSué¢i hormon

TU — tumor

UZ — ultrazvuk

VSD - ventrikularni septalni defect
z.1. — Zdrelni luk
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Prilozi

Prilog 1. Saglasnost roditelja deteta operisanog od urodenog rascepa vrata i anomalija
porekla tiroglosnog kanala za:

1) merenje velicine ekstenzije glave i1 vrata, 2) fotografisanje deteta, 3) objavljivanje
fotografija i rezultata u stru¢noj literaturi i 4) popunjavanje upitnika o karakteristikama oziljka
za roditelja i dete starije od 10 godina

SAGLASNOST RODITELJA DETETA OPERISANOG OD UROBDENOG RASCEPA
VRATA 1 CISTA (FISTULA) TIROGLOSNOG KANALA ZA MERENIJE VELICINE
EKSTENZIE GLAVE | VRATA, FOTOGRAFISANJE DETETA, OBJAVLIJIVANJE
REZULTATA | FOTOGRAFIJA | POPUNJAVANJE UPITNIKA O KARAKTERISTIKAMA
OZILIKA

Postovani-a,

Postavana deco i roditelji, u Zelji da merimo rezultate naseg rada a radi uspesSnijeg lecenja
neophodni ste nam Vi kao saradnici.

U cilju analiziranja veli¢ine ekstenzije glave I vrata (maksimalno moguce savijanje glave i
vrata unazad) VaSem detetu bi smo merili savitljivim metrom duZinu od brade do gornje ivice
grudne kosti. Ova procedura merenja je veoma kratka i nije bolna.

Takode, da bi odredili cervikomentalni ugao (ugao koji zaklapa podbradni deo glave sa
prednjom stranom vrata) Vase dete bismo fotografisali dok stoji na spravi za merenje visine sa
glavom u neutralnom poloZaju. Fotografija ¢e obuhvatiti glavu i vrat. Ako fotografije budu
objavljene u naucnoj publikaciji o¢i bi bile pokrivene. Na ovaj nacin nije moguce otkriti
identitet deteta.

Molimo Vas da popunite upitnik (skalu) za procenu karakteristika oziljka posle operacije.
Podaci dobijeni na ovaj nacin bi¢e koriS¢eni samo za analiziranje rezultata hirurSkog leCenja
vaseg deteta a u sklopu izrade moje doktorske disertacije i objavljivanja u naucnim

medicinskim (stru¢nim) publikacijama.

Moje postovanje 1 zahvalnost Saglasan-a sam

Datum

dr Radoje Simi¢
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Prilog 2. Saglasnost roditelja deteta kontrolne grupe za:

1) merenje veli¢ine ekstenzije glave i vrata i 2) fotografisanje deteta

SAGLASNOST RODITELJA ZA MERENIJE VELICINE EKSTENZIJE GLAVE | VRATA
| FOTOGRAFISANJE NJIHOVOG DETETA (KONTROLNA GRUPA)

Postovani-a,

Postavana roditelji, u Zelji da merimo rezultate naseg rada a radi uspesnijeg le¢enja neophodni
ste nam vi kao saradnici.

U cilju analiziranja veli¢ine ekstenzije glave i vrata (maksimalno moguce savijanje glave
unazad) VaSem detetu ¢emo meriti savitljivim metrom duzinu od brade do gornje ivice grudne
kosti.

Takode, da bi odredili cervikomentalni ugao (ugao koji zaklapa podbradni deo glave sa
prednjom stranom vrata) VaSe dete bismo fotografisali na spravi za merenje visine (u stoje¢em
polozaju sa glavom u neutralnom poloZaju). Fotografija ¢e obuhvatiti donji deo lica i vrat.
Bi¢e nam neophodni samo podaci o uzrastu deteta, telesnoj masi 1 visini. Na ovaj nacin nije
moguce otkriti indentitet deteta.

Ni jedna procedura nije bolna.

Podaci dobijeni na ovaj nacin bice koriS¢eni samo za uporedivanje sa decom operisanom od

urodenog rascepa vrata u prednjoj srednjoj liniji a u sklopu izrade moje doktorske disertacije.

Moje postovanje 1 zahvalnost Saglasan-a sam

Datum

dr Radoje Simié
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Prilog 3. SKALA ZA PROCENU OZILJKA (Hirurg-ISPITIVAC)

1) Prokrvljenost (vaskularnost): od 1 do 10

izgled (boja) oziljka opisno /ne boduje se/ zaokruziti:
bled, ruzicast, crven, ljubiCast, izmeSano
i) Pigmentacija: od 1 do 10

pigmentacija opisno /ne boduje se/ zaokruziti:
hipopigmentacija, hiperpigmentacija, izmesano
1)  Debljina: od 1 do 10

debljina (visina) oziljka opisno /ne boduje se/ zaokruziti:
deblji, tanji
IV)  Reljefnost: od 1do 10

reljefnost (ispupcenost) opisno /ne boduje se/ zaokruziti:
viSe reljefan, manje reljefan, izmesano
V) Tvrdoc¢a: od 1 do 10

tvrdoca (gipkost) opisno /ne boduje se/ zaokruziti:
mek (gibak), tvrd(zategnut), izmeSano
VI)  Povrsina (Sirina): od 1 do 10 _

povrsina oziljka u odnosu na ranu opisno /ne boduje se/ zaokruZiti:

Siri se (ekspanzija), skuplja se (kontrakcija), pomeSano

Skala meri od 1 do 10. Najmanji broj (1) predstavlja normalnu kozu a najveci (10) najgori

oziljak koji se moze zamisliti.
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Prilog 4. SKALA ZA PROCENU OZILJKA (Roditelj ili dete starije od 10 godina)

1) Da li je Vas (VasSe dete) boleo oziljak? od 1 do 10
i) Da li je Vas (Vase dete) svrbeo oziljak ? od 1 do 10

Osecaj bola 1 svraba poslednjih nedelja. Ocene su od 1 do 10. Najmanja ocena (1) znaci ,,ne,

uopste®, a najveca (10) ,,da veoma mnogo*.

1)  Dalije Vama (Vasem detetu)

boja oziljka razli¢ita od boje normalne koze? od 1 do 10

IV)  Dalije Vama (Vasem detetu)

oziljak tvrdi (viSe zateze) od normalne koze?

V) Dalije Vama (Vasem detetu)

debljina (visina) oziljka razli¢ita od normalne koze? od 1 do 10

VI)  Dalije Vama (Vasem detetu)

oziljak nepravilniji (reljefniji) od normalne koze? od 1 do 10

Ocene su od 1 do 10. Najmanja ocena (1) znaci ,,ne, kao normalna koza je“, a najveca(10)

,»da, veoma se razlikuje*

226



Prilog 5. DEFINICIJA TERMINA KORISCENIH U SKALI ZA PROCENU OZILJKA
VASKULARNOST (PROKRVLJENOST)
- postojanje krvnih sudova (kapilara) u oziljku se procenjuje veli¢inom crvenila. Koristi se

plocica od pleksiglasa veli¢ine 10 cm x 4 cm debljine 3mm. Procenjuje se brzina i veli¢ina

vracanja crvenila posle bledila izazvanog pritiskom oziljka plo¢icom od pleksiglasa.

PIGMENTACUA

- procenjuje se koli¢ina braonkaste boje od pigmenta melanina. Plo¢icom od pleksiglasa se

blago pritisne oziljak da se eliminiSe crvenilo od krvnih sudova

DEBLJINA

- prosecna visina od granice potkoznog tkiva i derma do epidermalne povrSine oziljka

(uporeduje se sa okolnom normalnom kozom)

RELJEFNOST

- proSirenost nepravilnosti (reljefnost) oZiljka u poredenju sa okolnom koZom

TVRDOCA (ELASTICNOST, KONZISTENCIJA)

- testira se nabiranjem oziljka izmedu palca 1 kaziprsta

POVRSINA (PROSIRENOST)

- uporeduje se povrsina (Sirina) oziljka prema veli€ini originalne rane
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