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Apstrakt

Uvod: Urodene anomalije se klini¢ki mogu prezentovati od rodenja do odraslog doba. Nekada je
veoma tesko razlikovati urodene anomalije od steCenih oboljenja. Ovakav problem se nalazi u
diferenciranju lateralnih cista vrata od uvecanih limfnih ¢vorova.

Ciljevi rada: Odrediti relativnu udestalost anomalija lica i vrata analizom dokumentacije
pacijenata hospitalizovanih na Odeljenju za plasti¢nu i rekonstruktivnu hirurgiju Instituta za
zdravstvenu zastitu majke i deteta Srbije ,,Dr Vukan Cupié¢”. Odrediti dijagnosticke vrednosti
aspiracione biopsije u postavljanju ta¢ne dijagnoze cisticnih anomalija lica i vrata. Porediti uputne,
klinicke, preoperativne, intraoperativne i histopatoloSske dijagnoze sa konacnom dijagnozom
anomalija lica i vrata.

Materijal i metode: U studiji preseka analizirani su podaci pacijenata sa anomalijama lica i
vrata hirurski lecenih u periodu od 10 godina (1.7.2009.-30.6.2019.). U analizu je uklju¢eno 1363
pacijenta sa urodenim anomalijama i 205 pacijenata sa ste¢enim oboljenjima. lzracunavala se
aritmeticka srednja vrednost i standardna devijacija, mediana i interkvartilni opseg. Razlika
distribucija frekvencija izmedu ispitivanih grupa odredivala se primenom X2-testa. Koristili su se
parametrijski ili neparametrijski testovi za procenu razlika unutar i izmedu grupa (Studentov T-
test, Mann-Whitney test).

Rezultati: Na licu je dijagnostikovano 1.016 anomalija (64,8%), od kojih su najées¢i orofacijalni
rascepi (38,9%). Na prednjoj strani vrata leCene su 183 anomalije (medijalna (tiroglosna) cista
68,3% i (epi)dermoidna cista 25,5%), na bo¢noj strani vrata 369 anomalija i to 16,8% u nivou
gornje polovine sternokleidomastoidnog (SCM) misic¢a (lateralna cista 38,7%), u visini donje
polovine SCM misi¢a 29,5% (lateralni sinus vrata porekla Il zdrelnog luka 23,9%), iza SCM
misica 13,6% (limfaticna malformacija (LM) 34%), parotidno 22,8% (LM 42,9%) i
supraklavikularno 17,3% (Hodzkinov limfom i LM sa po 28,1%). Najce$¢e primenjivana
radioloska metoda je ultrazvuk. Aspiraciona biopsija je radena kod 82,1% pacijenata sa cisticnom
anomalijom (lateralne ciste, LM, venske i mesovite vaskularne malformacije).

Zakljucak: Najcesce urodene cervikofacijalne anomalije su rascepi usne i nepca. Od potkoznih
lezija na licu su najcesc¢e supraorbitalne (epi)dermoidne ciste, a na vratu medijalne (tiroglosne)
ciste. Za postavljanje dijagnoze medijalne ciste vrata i (epi)dermoidne ciste dovoljni su anamneza,
fizikalni 1 ultrazvucni pregled. Aspiraciona biopsija je znacajna dijagnosticka procedura kod
cisticnih lezija (limfaticne i venske malformacije, lateralne ciste vrata). Preoperativne i
intraoperativne hirurgove dijagnoze su znacéajno preciznije od uputnih, posebno ukoliko ih
postavlja iskusan hirurg iz oblasti hirurgije lica i vrata u decijem uzrastu, ¢ak i sa manje
primenjenih dijagnostickih metoda.

Kljucne reci: Urodene anomalije, lice i vrat, aspiraciona biopsija, preciznost dijagnoza.
Naucna oblast: Medicina; UzZa naucna oblast: Epidemiologija

UDK broj



Abstract

Introduction: Congenital anomalies can be clinically presented from birth to adulthood.
Sometimes it is very difficult to distinguish congenital anomalies from acquired diseases. This
problem is in the differentiation of lateral neck cysts from enlarged lymph nodes.

Obijectives: To determine the relative frequency of facial and neck anomalies by analyzing the
documentation of patients hospitalized at the Department of plastic and reconstructive surgery of
the Institute for Mother and Child Health Care of Serbia ,,.Dr Vukan Cupic". To determine the
diagnostic values of fine needle aspiration biopsy in making an accurate diagnosis of cystic
anomalies of the face and neck. Comparison in referral, clinical, preoperative, intraoperative and
histopathological diagnoses with the final diagnosis of facial and neck anomalies.

Material and methods: The cross-sectional study analyzed data from patients with facial and
neck anomalies surgically treated over a period of 10 years (1.7.2009-30.6.2019). The analysis
included 1363 patients with congenital anomalies and 205 patients with acquired diseases. Mean
and standard deviation, minimum and maximum value of monitored parameters, median and
interquartile range were calculated. The difference in frequency distributions between the
examined groups was determined using the X2-test. Parametric or non-parametric tests were used
to assess differences within and between groups (Student's T-test, Mann-Whitney test).

Results: Patients had 1,016 facial anomalies (64.8%), most often orofacial clefts (38.9%). The
anterior side of the neck was the localization of 183 anomalies (thyroglossal cyst 68.3% and
(epi)dermoid cyst 25.5%), on the lateral side of the neck 369 anomalies, 16.8% in the upper half
region of the sternocleidomastoid (SCM) muscle (lateral cyst 38.7%), in the lower half region of
the SCM muscle 29.5% (second branchial cleft sinus 23.9%), posterior to the SCM muscle 13.6%
(lymphatic malformation (LM) 34%), in the parotid region 22.8% (LM 42.9) and supraclavicular
region 17.3% (Hodgkin's lymphoma and LM with 28.1% each). The most commonly used
radiological method is ultrasound. Aspiration biopsy was performed in 82.1% of patients with
cystic mass (lateral cysts, LM, venous and mixed vascular malformations).

Conclusion: The most common congenital cervicofacial anomalies are orofacial clefts. The most
common subcutaneous lesions on the face are supraorbital (epi)dermoid cysts, and on the neck
thyroglossal cysts. Anamnesis, physical and ultrasound examination are sufficient to diagnose
thyroglossal and (epi)dermoid cysts. Aspiration biopsy is an important diagnostic procedure for
cystic lesions (lymphatic and venous malformations, lateral neck cysts). Preoperative and
intraoperative surgeons' diagnoses are significantly more precise than referral diagnoses,
especially if they are made by an experienced surgeon in the field of pediatric facial and neck
surgery, even with less applied diagnostic methods.

Keywords: Congenital anomalies, face and neck, aspiration biopsy, accuracy of diagnosis.
Scientific field:Medicine; Scientific subfield: Epidemiology
UDK Number
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1. UvOD

Urodene anomalije se klinicki mogu prezentovati od rodenja do odraslog doba. Nekada je
veoma tesko razlikovati urodene anomalije od steCenih oboljenja. Anomalija se smatra urodenom
ako je nastala iz embrionalne formacije koja nije regredirala. Naziv ,,kongenitalni tumor” dobijaju
one solidne, solidno-cisti¢ne ili cisticne izrasline koje se otkrivaju prenatalno, na rodenju, u

novorodena¢kom periodu, a po nekim autorima i u prvoj godini zivota (1-3).

U jednoj od najvecih studija sa temom urodenih anomalija, sprovedenoj od strane ,,European
Surveillance of Congenital Anomalies — EUROCAT®, obradom registara iz 22 evropske zemlje,
izraCunata je ukupna prevalencija velikih urodenih anomalija od 23,9/1000 porodaja. Urodene
sr¢ane mane predstavljaju najces¢u nehromozomsku podgrupu sa 6,5/1000 porodaja, potom
anomalije ekstremiteta (3,8/1000), urogenitalnog trakta (3,1/1000) i centralnog nervnog sistema
(2,3/1000) (2).

Najnovija studija sprovedena od strane ,,EUROCAT”-a za 2020. godinu ukazuje na
prevalenciju prenatalno dijagnostikovanih urodenih anomalija od 4,6 do 11,95 /1000 porodaja, dok
je prevalencija perinatalnog mortaliteta ploda sa urodenom anomalijom iznosila 0,5 do 3,1/1000

porodaja (4).

Anomalije glave 1 vrata se znatno rede ispoljavaju od sr¢anih i anomalija ekstremiteta.
Orofacijalni rascepi, prvenstveno rascepi usne sa ili bez rascepa nepca, predstavljaju najcesce
kongenitalne anomalije cervikofacijalne regije i ¢ine oko 13% svih urodenih anomalija ove regije
(1,2,4,5).

1. 1. Prenatalna dijagnostika

Prenatalna dijagnostika obuhvata niz dijagnostickih procedura kojima ispitujemo postojanje
bolesti ili patoloSkog stanja ploda. Poznavanje anomalija ploda pre rodenja omogucava pripremu
majke i lekara za probleme koji se mogu javiti tokom ili nakon porodaja. Roditelji se pripremaju
za eventualne posebne zdravstvene potrebe ploda i novorodenceta, a rano dijagnostikovanje

anomalija ostavlja mogucnost i za prekid trudnoce (4).


https://sr.wikipedia.org/wiki/%D0%9F%D0%BE%D1%80%D0%BE%D1%92%D0%B0%D1%98

Prenatalne dijagnosticke procedure dele se na neinvazivne i invazivne. Neinvanzivnim se
smatraju one metode pri ¢ijem izvodenju ne dolazi do prekida kontinuiteta koze trudnice, a samim
tim i ploda. Podrazumevaju pre svega primenu ultrazvuka (UZ), potom magnetne rezonancije
(MR) i kompjuterizovane tomografije (CT). Racionalna upotreba radioloskih metoda predstavlja

imperativ za preciznu evaluaciju i minimalizaciju rizika po trudnicu i plod (6).

Sve do uvodenja UZ u dijagnosticku praksu 1961. godine, bolesti ploda su dijagnostikovane
tek nakon rodenja. Pored uvida u morfologiju ploda, UZ omogucava i izvodenje invazivnih
dijagnostickih procedura (aspiracija, biopsija), ali i terapijskih procedura (drenaza, sklerozacija)
bez veée opasnosti po majku i plod. Bez upotrebe kontrastnog sredstva, sedacije i/ili anestezije UZ
pruza znacajne informacije, kao Sto su tacna lokalizacija anomalije, njene dimenzije,
ekspanzivnost, sadrzaj i vaskularizacija anomalije, kao i odnos sa okolnim vitalnim strukturama
(1,2,4,7).

Odredeni faktori, poput anhidramniona, polozaj fetusa, gojaznost majke i fetalne osifikacije,
mogu uticati na tacnost UZ dijagnostikovanja, te u ovim sluajevima MR mozZe pruziti dodatne
informacije bez izlaganja ploda jonizuju¢em zracenju, za razliku od CT dijagnostike (8-10).
Evaluacija ploda pomoc¢u MR postala je Siroko dostupna, komplementarna UZ metoda kojom se
stepen dijagnostikovanja podize na najvisi moguci nivo (9-11). Prenatalno MR dijagnostikovanje,
zajedno sa konstantnim napredovanjem u prenatalnoj molekularnoj genetici i primena intrauterinih

intervencija doprineli su znacajnom napretku akuserstva (11-13).

Prenatalno dijagnostikovanje 1 adekvatan tretman anomalija lica i1 vrata znacajno su povecali

procenat prezivljavanja ploda (8,12,13).

1.2. Topografska i hirur§ka anatomija glave i vrata

Glava i vrat predstavljaju najvazniji i najslozeniji deo Covecjeg tela. Glava (caput, lat.) leZi na
vratu, od kojeg je topografski ograni¢ena, anteriorno put posteriorno: donjom ivicom tela
mandibule, od bradnog ispupcenja (protuberantia mentalis, lat.) do vilicnog ugla (angulus
mandibulae, lat.), zatim vrhom mastoidnog nastavka slepoocne kosti (processus mastoideus, lat.)
i gornjom potilja¢nom linijom (linea nuchae superior, lat.) sve do potilja¢ne kvrge (protuberantia

occipitalis externa, lat.) (14,15).



Glava se u topografskom smislu deli na dva dela: prednji ili lice i zadnji ili lobanja. Granicu
izmedu ova dva dela ¢ini linija koja polazi od korena nosa, preko supraorbitalne ivice ¢eone kosti,
spusta se preko frontalnog nastavka zigomati¢ne kosti do zigomati¢nog luka nastavljajuéi se do
ispod otvora spoljasnjeg slusnog hodnika, pa preko prednje ivice mastoidnog nastavka do

njegovog vrha gde se zavrsava (14,15).

Prema hirur$koj anatomiji lice se sastoji od tri regiona: 1) gornjeg (upper face, eng.), 2) srednjeg
(middle face, eng.) i 3) donjeg (lower face, eng.). Gornjim regionom smatra se deo lica koji pocinje
od granice ¢ela prema kosmatom delu (hairline, eng.) naviSe 1 put spolja, a nanize se prostire do
malo ispod donjih kapaka. Sastoji se od Cela, periorbitalne i dela temporalne regije. Sredisnji
region pocinje od donjih kapaka, lateralnu granicu predstavljaju usi, a nanize se prostire do malo
iznad gornje usne. Cine ga nos, obrazi i usi. Donji region se naniZe prostire sve do granice sa

vratom, a lateralno do angulusa mandibule. Obuhvata usne, donju vilicu i bradu (16-19).

Vrat (collum ili cervix, lat.) spaja glavu sa grudnim ko$em. Donju granicu vrata, u odnosu na
grudni kos, ¢ine: 1) napred - gornja ivica manubrijuma grudne kosti i prednje ivice obe kljucne
kosti, a 2) pozadi - linija koja spaja vrh rtnog nastavka sedmog vratnog prsljena sa spoljasnjim

okrajcima obe kljucne kosti (14,20).

U zavisnosti od odnosa mekih delovi vrata sa sternokleidomastoidnim (SCM) miSi¢em postoji

podela na:
1) Prednji predeo vrata (regio colli anterior, lat.), koji se nalazi izmedu SCM misica;
2) Sternokleidomastoidni predeo, u nivou SCM misica;

3) Boc¢ni ili natkljuéni predeo (trigonum colli laterale, lat.), koji se nalazi iza SCM misica, a ispred

slobodne ivice trapezoidnog misica;

4) Zadnji predeo vrata (regio colli posterior s. nuchae, lat.) koga ¢ine meki delovi vrata, koji leze

izmedu slobodnih ivica m. trapezius-a (20,21).

HirurSka podela vrata nacinjena je prema lokalizaciji limfnih ¢vorova, a radi odredivanja
stadijuma primarnih malignih tumora i limfogenih metastaza na vratu. Prema ovoj podeli vrat se

sastoji od Sest regiona i Sest podregiona (22—24).



1.3. KONGENITALNE ANOMALIJE LICA

Kongenitalne anomalije lica uklju¢uju veliki broj mekotkivnih anomalija: rascepe usne i nepca,
(epi)dermoidne ciste, nazalne dermoidne sinus ciste, vaskularne anomalije, preaurikularne sinuse

I apendikse, sinuse gornje i donje usne, ranule i dr.

1.3.1. Rascep usne i nepca
Rascepi gornje usne i nepca su najées$ce urodene anomalije lica. Javljaju se sa ucestalo$¢u od
1/500 do 1/2500 zivorodene dece (25-27). Savremena klasifikacija orofacijalnih rascepa pociva

na embrioloskoj podeli nepca na primarno i sekundarno (28,29).

Primarno nepce nastaje u uzrastu od 4 do 8 nedelje gestacije, a sekundarno od 8 do 12 nedelje
gestacije. Rascep primarnog nepca nastaje usled poremecaja u spajanju maksilarnog nastavka sa
medijalnim nazalnim procesusom, odnosno nedovoljnom prorastanju mezenhimalnog tkiva u ovoj
regiji. Rascep sekundarnog nepca nastaje zbog poremecaja u spajanju palatinalnih nastavaka

maksilarnog procesusa usled kasnjenja u spustanju jezika koji razdvaja ova dva nastavka (28-30).

Rascep usne, sa ili bez rascepa nepca, se nalazi u sklopu vise od 200 razli¢itih sindroma, dok

je izolovan rascep nepca opisan u sklopu vise od 400 razli¢itih sindroma (30).

Nastanak rascepa se smatra multifaktorskim gde pored nasleda (genetskih faktora), znacajnu
ulogu imaju i egzogeni faktori tj. faktori spoljasnje sredine (30). Od naslednih faktora navode se
brojni genski lokusi u okviru hromozoma 1, 2, 4, 6, 14, 17 1 19 (TransformiSuci faktori rasta beta
3 i alfa), apolipoprotein C 2 kao i mutacije u okviru genskih lokusa 2932—-g35 i 992133 (30—
32).

Od egzogenih faktora poseban znacaj imaju virusne infekcije (rubela, toksoplazmoza),
konzumacija alkohola i puSenje cigareta. Smatra se da je uticaj pusSenja cigareta jo$ znacajniji, jer
efekat ,,pasivnog pusaca” nije moguce adekvatno utvrditi, potom velike koli¢ine vitamina A,
koriséenje antikonvulzivnih lekova (diazepam, fenitoin, fenobarbiton) i kortikosteroida tokom
trudnoce predstavljaju znacajne faktore za nastanak rascepa (30,33—-39). Koris¢enje multivitamina,
folne kiseline, preparata vitamina B6 i cinka zna€ajno smanjuje mogucénost nastanka orofacijalnih

rascepa (39-42).



Primarno nepce predstavljaju sledece strukture: gornja usna, kolumela, donji deo nosne
pregrade intermaksilarna kost, a sekundarno nepce najve¢i deo tvrdog nepca i meko nepce sa
uvulom. Rascepi mogu biti izolovani (samo rascep usne ili nepca) ili kombinovani, potom

inkompletni ili kompletni, jednostrani (unilateralni) ili obostrani (bilateralni) (27,28,30).

Kod jednostranih rascepa usne medijalna strana je slabije razvijena i kra¢a u odnosu na lateralnu
stranu, vermilion je uzan, a filtralni greben spljosten. Na lateralnoj strani vermilion i crvena linija

konvergiraju, m. orbicularis oris je deficijentan i patoloski preusmeren ka alarnoj bazi i kolumeli.

Rascep moze zahvatiti i nosni pod, alveolarni luk i nepce (Slika 1.1.) (43,44).

Slika 1.1:(A)Mikroformni desnostrani rascep usne; (B) Inkompletan rascep usne; (C) Kompletan rascep usne

Kod obostranih rascepa usne prolabijum i premaksila su kompletno razdvojeni od alveolarnog
luka i lateralnih krajeva usne. Koza prolabijuma je slabijeg kvaliteta, visina vermiliona je
neadekvatna, labijalni sulkus je plitak, m. orbicularis oris je deficijentan i lateralne strane usne su

sli¢no razvijene kao i kod jednostranih rascepa (Slika 1.2.) (44).

Slika 1.2.: (A) Inkompletan obostrani rascep usne; (B)Kompletan rascep; (C) Tezak oblik obostranog rascepa usne



Unilateralni rascep nepca karakteriSe defekt kosti, nazalne i1 oralne mukoze i dezorijentacija
palatinalnih miSic¢a §to za posledicu ima direktnu komunikaciju nosnog hodnika i orofarinksa.
Misi¢ tensor veli palatini je tanji, najveci broj vlakana se pripaja na rascepljenoj strani medijalno,
kao i na miSice levatora. Hipoplasti¢an je m. levator veli palatini i njegova vlakna ¢esto idu na
m.palatopharyngeus. Donji pripoj usmeren je longitudinalno, ulazi u zadnju ivicu tvrdog nepca, sa
vlaknima koja su paralelna ivici rascepa. Sva tri snopa m. palatopharyngeus-a su relativno dobro
razvijena, cirkularna vlakna su gu$c¢a, pa se na nepcu vidi Pasavantovo ispupcenje koga kod
normalnog nepca nema, tj. vidljivo je samo prilikom govora. Izolovani rascep nepca moze

zahvatati samo uvulu i deo mekog nepca ili kompletno nepce (Slika 1.3.).

Slika 1.3.A)Totalni rascep sekundarnog nepca; B)Subtotalni rascep nepca;C)Submukozni rascep sekundarnog nepca

Kod submukoznog rascepa nepca postoji diskontinuitet m. levator veli palatini sa trijasom

simptoma kao $to su zona prosijavanja - zona pellucida, palpabilan urez (,,notch®, eng.) na tvrdom

nepcu i bifidna uvula (44,45).

Lecenje dece sa rascepom usne i nepca zahteva multidisciplinarni pristup. U procesu lecenja
ucestvuju pedijatar neonatolog, genetiCar, de¢ji hirurg plasti¢ar, ortodont, specijalista ORL
(fonijatar i audiolog), logoped, psiholog, stomatolog i maksilofacijalni hirurg. Cilj leenja rascepa
su pored reSavanja defekta i rekonstrukcija miSi¢a usne i nepca radi razdvajanja usne od nosne
Supljine 1 stvaranja uslova za normalnu ishranu i govor. Prilikom operacije posStuju se svi principi

estetske hirurgije (30,44,46,47).

Opisane su brojne hirurske tehnike u leCenju rascepa usne i nepca. Najznacajnije 1 najcitiranije

tehnike kod jednostranih rascepa usne su: Fisher, Millard, Tennison, Onizuka, Mohler; kod



obostranih rascepa usne: Noordhoff, Mulliken, Millard, Chen; a kod rascepa nepca: Veau-Kilner-
Wardill, Furlow, Bardach, Sommerlad i Langenbeck (44,48-52).

Operacija rascepa usne izvodi se u uzrastu izmedu 2 i 6 meseci, a operacija rascepa nepca
izmedu 9 1 12 meseci (27,32). Za operaciju rascepa usne i nepca koristi se ,,pravilo 10”. Usna se
operiSe u uzrastu od 10 nedelja, telesna masa deteta je 10 1b (oko 4,6 kg), hemoglobin je iznad 10
g/L, a leukociti ispod 10. Za rascep nepca ovo pravilo se odnosi na uzrast od 10 meseci i telesnu
masu od 10 kg (26,53,54).

1.3.2. (Epi)dermoidna cista

Kozne ciste se u zavisnosti od grade mogu podeliti na epidermoidne, dermoidne i teratoidne
ciste. Epidermoidne ciste su gradene od epitela ektodermalnog porekla, a dermoidne ciste pored
ovog epitela sadrze elemente mezoderma (adnekse koze i vezivo). Teratoidne ciste pored tkiva

porekla ektoderma i mezoderma sadrze i neka od epitelnih tkiva porekla endoderma (55).

Postoji nekoliko terorija o nastanku (epi)dermoidnih cista. Po jednoj teoriji one nastaju
sekvestracijom povr$nog epitela u dublje slojeve duz linija spajanja dermatoma, dok pojedini
autori kao uzrok isti¢u dezorganizovan rast izdvojenih totipotentnih Celija (56,57). Takode, navodi

se i da koZne ciste mogu nastati usled traumatske implantacije delova koze u dublje slojeve (55,57).

U regiji glave i vrata, kozne ciste predstavljaju oko 7% svih dermoidnih cista od kojih je oko
80% lokalizovano na glavi, a oko 20% na vratu (56,58,59). Kozne ciste su meke, pokretne, loptaste

formacije, bezbolne, sa kozom normalne ili beli¢asto-zuckaste prebojenosti (58).

Ultrazvuéno se prezentuju kao jasno ogranicene, avaskularne, hipoehogene formacije u
poredenju sa okolnim masnim tkivom, a u pojedinim slucajevima mogu sadrZati hiperehogeni

fokus usled prisustva kalcifikata, mukusa i/ili purulentnog sadrzaja (58—61).

Kompletna ekscizija ciste (cistektomija) predstavlja najadekvatniji vid lecenja (58-60,62).

1.3.3. Nazalna dermoidna sinus cista

Nazalne dermoidne sinus ciste (,,Nasal dermoid sinus cyst - NDSC”) predstavljaju retke
kongenitalne anomalije sa incidencijom od 1/20000 do 1/40000 Zivorodenih (63). Predstavljaju
oko 3% svih dermoidnih cista i oko 12% dermoidnih cista glave i vrata (62,63). Ove ciste se sastoje

7



od ektodermalnih i mezodermalnih embrionalnih elemenata 1 kao takve mogu sadrzati epidermalno

tkivo, folikule kose, znojne i lojne zlezde (62).

Smatra se da ova anomalija nastaje wusled poremecaja regresije embrioloskog
neuroektodermalnog trakta koji polazi od prednje lobanjske jame, kroz foramen cekum i u

kontaktu je sa koZzom nosa (63-66).

Najcesce se prezentuju kao umereno tvrde, nekompresibilne, nepulsativne mase ili ,,furunkulu
sli¢ne lezije* u srednjoj liniji nosa sa sinusnim traktom koji se moze naci od glabele do kolumele
uz moguénost postojanja i drugog sinusnog otvora, naj¢es¢e u nivou medijalnog epikantusa (63—
67). Prisustvo dlake koja izlazi iz kutanog sinusa smatra se patognomoni¢nim znakom za ovu

anomaliju (62,64,65,68).

Autori navode da u oko 10% - 45% slu¢ajeva postoji intrakranijalna propagacija (63,65-67,69).
U slucaju infekcije nazalnih dermoida, sa intrakranijalnom propagacijom, mogu nastati

komplikacije u vidu meningitisa, apscesa mozga ili periorbitalnog celulitisa (63,64,66).

Kod NDSC ne dolazi do uvecanja ciste prilikom placa ili kompresije unutrasnjih jugularnih
vena (negativan Furstenberg-ov test) za razliku od encefalocele kod koje je pozitivan Furstenberg-
ov test (70). Prilikom postavljanja dijagnoze MR i CT pregledi su od klju¢nog znacaja ukoliko
postoji sumnja na intrakranijalnu propagaciju (65-67,69,71,72).

Kompletna ekscizija dermoidne ciste sa sinusnim traktom neophodna je u lecenju ove anomalje

i izbegavanju recidiva koji su opisani u preko 50% slucajeva (71,72).

Kod nekomplikovanih slu¢ajeva, sa minimalnom potkoznom komponentom, primenjuje se
vertikalna incizija sa kompletnom ekscizijom anomalije. Ukoliko nije ispoljena kozna komponenta
lecenje se izvodi tehnikom otvorene rinoplastike kao i endoskopskim metodama. Kod anomalija
sa intrakranijalnom komunikacijom vecina autora savetuje kraniotomijski pristup bikoronalnom
incizijom (62,64,67,69,72—-74).

1.3.4. Preaurikularni sinus
Preaurikularni sinus predstavlja benignu urodenu anomaliju mekih tkiva preaurikularne regije

sa incidencijom od 0,1% do 0,9% kod bele populacije (75,76).



Najcesce citirana i opSte prihvacena teorija nastanka preaurikularnog sinusa je da nastaje usled
nepotpunog ili neodgovarajuceg spajanja nekih od $est Hisovih brezuljaka. Rede se navodi da se
sinus razvija usled izolovane ektodermalne invaginacije tokom razvoja usne $koljke (77,78).
Poslednji radovi navode da se ova anomalija nasleduje po inkompletnom autozomno-

dominantnom (AD) Sablonu sa varijabilnom ispoljenosc¢u (78).

Otvori na koZi su najc¢esce lokalizovani u nivou korena heliksa, ispred i iznad korena heliksa,
potom duz postero-superiorne granice heliksa (cimbe, konhe), lobulusa i iza uSne Skoljke
(76,78,79). Vidljiva preaurikularna jamica moze predstavljati pun opseg deformiteta ili oznaciti
pocetak sinusnog kanala koji je razli¢ite duzine, uz postojanje mogucénosti njegovog grananja.
Sinusni trakt moze imati cisti¢no prosirenje koje je u bliskom odnosu sa hrskavicom tragusa i
anteriornog krusa heliksa. Topografski, sinus je lokalizovan superiorno u odnosu na temporalnu
fasciju, superiorno i lateralno u odnosu na parotidnu Zlezdu i facijalni nerv, za razliku od anomalija
prvog Zdrelnog luka koje su u bliskom odnosu sa ovim strukturama. U skoro svim slu¢ajevima deo

sinusnog trakta je srastao za perihondrijum aurikularne hrskavice (75,76).

Opisana je udruzenost ove anomalije sa drugim stanjima i sindromima u oko 3% - 10%
slu¢ajeva ukljucujuci osteéenje sluha, anomalije urotrakta, ili prezentacija u sklopu branhio-oto-
renalnog sindroma (68,80). Pojedini istrazivaci preporuc¢uju UZ pregled bubrega i urotrakta kod

dece sa preaurikularnim sinusom (80).

Pomocu UZ-a, uz instilaciju kontrasta (metilen plavo), postoji mogucnost vizualizacije i

detekcije pruzanja sinusnog trakta (81).

Postoji nekoliko vidova leenja ove anomalije (ekscizija, proSirena supraaurikularna ekscizija,

sklerozacija, primena radiotalasa) (76,82).

1.3.5. Sinus gornje usne
Kongenitalni sinus gornje usne predstavlja izuzetno retku anomaliju sa incidencijom manjom
od 0,00001% (83,84). U literaturi na engleskom jeziku, sinus gornje usne je do sada opisan kod

svega oko 60 pacijenata (83-87).

Etiopatogeneza sinusa gornje usne nije u potpunosti razjaSnjena. Prema prvoj teoriji postoji

poremecaj u spajanju mezoderma dva medijalna nazalna procesusa u srednjoj liniji. Druga teorija



je teorija invaginacije ektoderma u nivou frontonazalnog procesusa, dok teorija fuzije sugerise
neuspeh totalne fuzije izmedu dva maksilarna procesusa koji rastu i spajaju se preko medijalnog

nazalnog procesusa u srednjoj liniji (83,88).

Aoki i saradnici su predlozili klasifikaciju sinusa gornje usne na tri tipa na osnovu njihove
lokalizacije (medijalna ili lateralna) i na osnovu prisustva udruzenih anomalija: tip | je medijalni
sinus bez prate¢ih anomalija; tip II je medijalni sinus sa prate¢im anomalijama (rascep usne i
nepca, hipertelorizam ili udruzene sindromske malformacije); tip 111 je lateralni sinus gornje usne

sa ili bez prate¢ih anomalija (83).

Ove lezije prezentuju se kao jamice u nivou filtruma, vermiliona gornje usne ili baze kolumele.
Penetriraju kroz orbikularni misi¢, ali nemaju intraoralnu komunikaciju (83,84). Ukoliko postoji
sekrecija, sadrzaj moze biti proziran, belicast ili purulentan (84,85). Posebno treba obratiti paznju

na preoperativno dijagnostikovanje zbog opisane moguénosti intrakranijalne komunikacije
(86,89).

Hirurska ekscizija zajedno sa kozom oko sinusa predstavlja jedinstven tretman (83-85).

1.3.6. Sinus donje usne

Sinusi donje usne se najceS¢ée prezentuju u okviru Van der Woude sindroma (VWS) koji
predstavlja retku AD anomaliju koju jo$ karakteri$u i rascep usne sa ili bez rascepa nepca (90).
Prisutni su kod oko 2% pacijenata sa rascepom gornje usne sa ili bez rascepa nepca ili sa

izolovanim rascepom nepca (91).

Postoje brojne teorije oko nastanka sinusa donje usne. Najcitiranija je teorija prema kojoj tokom
obliteracije lateralnog sulkusa izostaje obliteracija cefalicnog kraja koji ponire kako se razvoj
odvija. U isto vreme ivice bedema postaju prominentnije, spajaju se i formiraju tubularni kanal sa
otvorom na gornjem kraju. Ovaj kanal se potom inkorporira u donju usnu i zaostaje kao
kongenitalna anomalija (91). Autori smatraju da do nastanka VWS dolazi usled mutacije gena na

lokusu 67 1932-g41 i njegovog koda za interferon regulatorni faktor 6 (IRF-6) (90).

Sinusi donje usne se generalno prezentuju kao bilateralne, simetri¢no paramedijalne depresije
na spoju vermiliona i mukoze usne (mukokutana linija) sa anteriorno-posteriornim pruzanjem
(91,92).
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Sinusni trakt prolazi kroz orbikularni mi$ié, zavr$ava se cisti¢nim pro$irenjem, a dubina jamica
se kre¢e izmedu 1 mm 1 25 mm. Jamice su uglavnom asimptomatske, ali moze postojati

kontinuirana ili intermitentna sekrecija pljuva¢nog sadrzaja (91,93).

Indikacije za hirurSko uklanjanje ukljuCuju sekreciju iz jamica, hroni¢ne inflamacije kao i
deformitet usne u nivou jamica (90,91,93,94). Pored ekscizije, ranije su se primenjivale dijatermija

i kauterizacija jamica koje nisu dale zadovoljavajuce rezultate (90,91,93,94).

1.4. KONGENITALNE ANOMALIJE VRATA

Sva oboljenja vrata se prema klinickom i histopatoloskom nalazu dele na kongenitalne
anomalije, inflamatorne ili infektivne lezije, benigne i maligne tumore (95,96). Najces¢e urodene
anomalije vrata su zaostaci tiroglosnog kanala, branhijalne anomalije, (epi)dermoidne ciste i
vaskularne anomalije. Inflamatorne lezije se manifestuju u vidu reaktivne limfadenopatije i
infektivnih limfadenitisa. Od benignih tumora prisutni su pilomatriksomi, lipomi, fibromi,
neurofibromi, benigni tumori tiroidne zlezde i dr. Maligni tumori (limfomi, rabdomiosarkom,
karcinomi tiroidne zlezde, metastatski nazofaringealni karcinom i dr.) predstavljaju 12% - 15%

svih anomalija vrata (95-98).

1.5. Kongenitalne anomalije prednje srednje linije vrata

Najces¢e dijagnostikovana urodena anomalija prednje srednje linije vrata (PSLV) je medijalna
(tiroglosna) cista vrata (99,100). Druge po ucestalosti su kozne ciste, a znatno rede opisuju se i
druge vrste anomalija (dermalni ili bronhogeni sinusi, bronhogene ciste, cervikalni timus i cista
cervikalnog timusa, rabdomiomatozni mezenhimalni hamartom (RMH); teratom, urodeno difuzno
uvecana tiroidna zlezda; horistom i urodena traheokutana fistula) (100-102). Ektopi¢ne male
pljuvacne zZlezde sa svojim izvodnim kanalom 1 ektopi¢ni izvodni kanali velikih pljuva¢nih zlezda

koje se nalaze na normalnom mestu mogu se nac¢i u prednjoj srednjoj liniji vrata (103,104).
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1.5.1. Medijalna cista vrata
Anomalije poreklom od tiroglosnog kanala predstavljaju najéesce kongenitalne anomalije vrata
sa zastupljenos¢u od 50% do 70% svih cervikalnih anomalija. Takode, one ¢ine oko 75% svih

urodenih anomalija prednje srednje linije vrata (99,105,106).

Dobro poznavanje embriologije jezika, tiroidne zlezde i hioidne kosti je od sustinskog znacaja
za razumevanje nastanka anomalija duktusa tiroglosusa. Tokom spustanja Stitaste zlezde sa poda
zdrela na normalno mesto na vratu zaostaje embrionalni kanal koji vezuje tiroidnu zlezdu za

foramen cekum jezika (99,100,105).

Postoje podaci o genetskom nasledivanju. Transmisija moze biti autozomno recesivna,

dominantna ili multifaktorijalna (99,106).

Medijalna cista se uglavnom prezentuje kao nepravilno loptasta tumefakcija, mekane
konzistencije, bezbolna (Slika 1.4.). Zbog njene embriologije, karakteriSe je pokretljivost navise
prilikom gutanja i protruzije jezika (100,107,108).

Slika 1.4.: (A) Pacijent sa medijalnom cistom vrata; (B) Intraoperativni nalaz medijalne ciste vrata
Sinus i fistula se manifestuju nakon infekcije i sledstvene spontane drenaze ili incizije od strane
hirurga, kao i postoperativno usled recidiviranja (99,107).

Pored klinickog nalaza za postavljanje tacne preoperativne dijagnoze od klju¢nog znacaja je i
UZ pregled. Ultrazvuéno se ciste mogu prezentovati kao anehogene i jasno ograni¢ene, potom

pseudosolidne (kada sadrze mukus, tiroglobulin, kristale holesterola ili keratin), ali mogu biti i
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heterogenih karakteristika kao posledica ranijih infekcija ili hemoragija. Kod dece su uglavnom
pseudosolidnih karakteristika (109).

Sistrankova procedura (,,Sistrunk procedure”, eng.) predstavlja zlatni standard u lecenju
medijalnih cista. Ono S§to razlikuje ovu tehniku od ostalih jeste neophodnost ekscizije
suprahioidnih i infrahioidnih miSi¢a, dela tela hioidne kosti i kompletnog duktusa sve do baze
jezika (110). Korejski i japanski autori opisuju leCenje cista skleroterapijom, ali bez znacajnog

uspeha (111).

1.5.2. Bronhogena cista
Bronhogene ciste predstavljaju retke kongenitalne anomalije koje se najceSée prezentuju

intratorakalno, potom intraabdominalno, a znatno rede i u cervikalnoj regiji (112-115).

Iako postoji viSe teorija, smatra se da cervikalne bronhogene ciste nastaju usled abnormalnog

razvoja proksimalnog traheobronhijalnog stabla (114,116).

Superficijalna presternalna ili suprasternalna lokalizacija je ¢eS¢a od lokalizacije na bo¢noj
strani vrata ili u dubokim strukturama vrata (112,114-116). Takode, bronhijalne ciste su opisane i

na podu usne duplje, mekom nepcu, zadnjem zidu Zdrela i u nivou aritenoida (117).

Prezentuju se kao asimptomatske cisti¢ne lezije, osim ukoliko ne dode do sekundarne infekcije

ili rasta ciste, a potom i sledstvene kompresije okolnih vitalnih struktura (112,114,116,117).
Ultrazvu¢no se vizualizuje unilokularna cisti¢na tumefakcija ispunjena te¢noscu (114,117).

Hirurska ekscizija predstavlja glavni vid lecenja ove anomalije kod koje je opisana i moguénost

maligne alteracija u vidu mukoepidermoidnog karcinoma (112-115).

1.5.3. Teratom

Teratomi predstavljaju retke kongenitalne tumore koji se sastoje od sva tri klicina lista i
manifestuju se sa incidencijom od 1/20000-1/40000 odnosno 1/35000-1/200000 zivorodenih
(118,119). Najcesce su lokalizovani u sakrokokcigealnoj regiji, dok teratomi glave i vrata
predstavljaju oko 2% - 9% svih kongenitalnih teratoma (120).
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Nastaju od aberantnih germinativnih ¢éelija tokom Cetvrte i pete gestacione nedelje (121).
Pojedini autori navode hromozomske abnormalnosti kao uzrok nastanka (trizomija 13
hromozoma, mozaicizam inaktivnog X hromozoma, pentazomija 49 hromozoma, XXXXY
kariotip, genske mutacije (HLXB9)) kao i abnormalne migracije primordijalnih ¢elija u

medijastinum ili hipotalami¢ki region (118,122-124).

Orofaringealni teratom (epignatus) nastaje od gornje vilice, tvrdog nepca ili zida zdrela i rastom
protrudira u usnu duplju (118,125). Cervikalni teratomi su najc¢esce lokalizovani u blizini tiroidne

Zlezde. Ipsilateralna tiroidna zlezda moze biti odsutna ili okruzivati teratom (Slika 1.5.) (126,127).

Slika 1.5.: (A) Pacijent sa cervikalnim teratomom; (B) Intraoperativni nalaz cervikalnog teratoma

U novorodenackom i odojackom periodu teratomi su retko maligni, ali imaju visok stepen
morbiditeta i mortaliteta (128). Veliki teratomi remete razvoj normalne cervikofacijalne anatomije,
dovode do kompresije orofaringealnih struktura, poremecaja gutanja fetusa, polihidramniona,
respiratorne opstrukcije i pulmonalne hipoplazije koja moze biti fatalna po plod (82,129). Kod
pacijenata Cesto dolazi do oSte¢enja kranijalnih nerava, te mnogi zahtevaju traheostomu i

gastrostomu (82,119).

Ranije su se prenatalnim UZ pregledom teratomi najcesce dijagnostikovali krajem drugog i
pocetkom treceg trimestra, a napretkom prenatalne dijagnostike u vidu MR-a i 3D UZ-a danas je

moguce znatno ranije dijagnostikovanje (130-132).
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Ukoliko se ne pristupi operativnom lecenju teratomi glave i vrata imaju izuzetno losu prognozu
sa gotovo 100% mortalitetom (133). Klinicki tok bolesti, le¢enje i prognoza variraju od prekida
trudnoce do izvodenja EXIT (,,Ex utero intrapartum treatment~, eng.) procedure (132-134).

1.5.4. Rascep vrata
Urodeni rascep vrata predstavlja izuzetno retku anomaliju sa opisanih manje od 200 slucajeva
u svetu (135-138). Najcesce citirana teorija nastanka ove anomalije je poremecaj fuzije prvog i

drugog Zdrelnog luka u srednjoj liniji tokom trece i Cetvrte gestacione nedelje (135,136,139).

Prezentuje se u prednjoj srednjoj liniji vrata, od simfize mandibule do manubrijuma sternuma.
Rascep vrata se sastoji od Cetiri anatomska dela. Glavni je rascep, oluéasto udubljenje koze
gradeno od istanjenog, blago neravnog epiderma, Sirine do 1 cm. Na gornjem kraju rascepa nalazi
se kupasta prominencija boje okolne koze. Potkozna fibrozna traka ograni¢ava ekstenziju vrata i

glave. Ovo je izrazenije kod neoperisanih osoba, kao i kod postojanja recidiva (135,136,138,139).

U cilju le¢enja neophodno je ekscidirati sve anatomske patoloske strukture, a posebno potkozno
fibrozno trakasto tkivo. Ekscizija sa rekonstrukcijom defekta po principu multiple ,,Z” plastike (4-
12 trouglastih reznjeva) je po veéini autora zlatni standard u le¢enju ove anomalije (140). Znatno
rede se primenjuje i ,,W” plastika (135). Neki autori preporucuju i eksciziju fibrozne trake

incizijom u dva nivoa (,,stepladder incizija) sa ,,Z* plastikom fascije (Slika 1.6.) (140,141).

a2 | k & - .‘ r
Slika 1.6.: (A) Pacijent sa rascepom vrata; (B) Sema multiple ,,Z” plastike; (C) Stepenicasta incizija sa multiplom
,,Z” plastikom fascije.
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1.6. Kongenitalne anomalije izvan prednje srednje linije vrata

Urodene anomalije bo¢ne strane vrata nastaju od embrionalnih struktura koje pripadaju bo¢noj
strani vrata, ali 1 zadnjim delovima prednjeg predela vrata. Limfaticne 1 venske malformacije
najéeSc¢e zahvataju bo¢nu stranu vrata (142,143). Ciste porekla drugog Zdrelnog luka nalaze se u
nivou gornje tre¢ine SCM misicéa, dok se ciste porekla treceg i Cetvrtog zdrelnog luka manifestuju

uglavnom uz levi rezanj tiroidne zlezde (144,145).

1.6.1. Branhijalne anomalije

Branhijalne anomalije predstavljaju 20% - 30% urodenih anomalija vrata, i druge su po
zastupljenosti, odmah posle zaostataka tiroglosnog kanala (146,147). Postoji nekoliko teorija o
nastanku branhijalnih anomalija kao §to su timofaringealna, potom teorija degenerativne cisticne
izmenjenosti cervikalnog limfnog ¢vora, teorija inkluzije parotidne zlezde i najSire prihvacena

teorija inkompletne involucije branhijalnog aparata (Slika 1.7.) (145-149).

Arch Skeletal structures Ligaments Muscles Nerves Vessels
First Upper portions of the  Anterior ligament Muscles of Trigeminal Terminal branch of
(mandibular) malleus and incus of the malleus, mastication, (maxillary and maxillary artery
sphenomandibular mylohyoid, mandibular
ligament anterior belly of the divisions)

digastric muscle,
tensor tympani,
tensor palati

Second Lower portion of the Stylohyoid Muscles of facial Facial Stapedial artery
(hyoid) malleus and incus, ligament expression,
stapes crura, styloid stapedius,
process of the temporal stylohyoid,
bone, lesser horns, and posterior belly of
upper part of the body the digastric muscle
of hyoid bone
Third Greater horns and lower None Stylopharyngeal Glossopharyngeal Common carotid
part of body of hyoid artery, root of internal
bone carotid
Fourth, fifth, Thyroid cartilage, None Pharyngeal and Vagus (superior Aortic arch, right
and sixth arytenoid cartilage, laryngeal muscles  laryngeal and subclavian, origin
corniculate cartilage, recurrent sprouts of pulmonary
cuneiform cartilage, laryngeal arteries, ductus
cricoid cartilage branches) arteriosus, roots of

definitive pulmonary
arteries

Slika 1.7. Derivati branhijalnog aparata (Z. Rumboldt. 2015. First Branchial (Pharyngeal) Apparatus)
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IzvrSena je podela ovih anomalija prema njithovom poreklu (anomalije prvog, drugog, treceg i
Cetvrtog zdrelnog luka) kao 1 prema klinickom ispoljavanju (ciste, sinusi, fistule 1 kozno-

hrskavicavi izrastaji) (145,148).

1.6.1.1. Anomalije porekla II Zdrelnog luka

Anomalije porekla drugog zdrelnog luka predstavljaju 80% - 90% svih branhijalnih anomalija
(144,145,150).

Najcesca lokalizacija cisti porekla drugog zdrelnog luka je u nivou prednjeg trougla vrata,
ispred prednje ivice SCM misica (151-153). U zavisnosti od njihove lokalizacije Bejli (,,Bailey”)
je ove ciste podelio na 4 tipa: A) povrsna, ispod platizme i cervikalne fascije; B) u bliskom odnosu
sa velikim krvnim sudovima, adherentna za jugularnu venu (naj¢e$¢a prezentacija); C) u nivou

ra¢ve karotidne arterije; D) naleZe na zid Zdrela (154).

Ciste se prezentuju kao bezbolne, kompresibilne, potkozne formacije sa normalnom
prebojenosc¢u koze iznad njih (Slika 1.8.). Usled infekcije dolazi do promene Klinicke prezentacije
u smislu uveéanja ciste koja postaje napeta, tvrde konzistencije, bolna, uz lokalne znake infekcije
(145).

Slika 1.8.:A) Pacijent sa desnostranom vratnom cistom porekla II z.I.; B) Intraoperativni nalaz ciste porekla II z.1.
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Fistula je na kozi lokalizovana duz prednje ivice SCM misica, i to u vecini slu¢ajeva u njegovoj
donjoj trecini. Prostire se od spoljasnjeg otvora na kozi vrata, kroz platizmu, duz karotidnog
omotaca, iznad hipoglosnog i glosofaringealnog nerva, izmedu spoljasnje i unutrasnje karotidne
arterije, ispod stilohioidnog ligamenta do unutrasnjeg otvora koji se nalazi u tonzilarnoj lozi (Slika
1.9.) (146,155-157).

Slika 1.9.:(A) Pacijent sa desnostranom vratnom fistulom porekla Il z.1.;(B) Intraoperativni nalaz fistule porekla IT z.1.

Sinus karakteriSe ista lokalizacija i pravac pruzanja kanala kao i kod fistula, ali je duzina kanala
znatno kraca i on se slepo zavrSava u tkivu vrata (146,156,157). Fistule i sinusi se uglavnom
prezentuju ve¢ na rodenju, a ciste u kasnijem uzrastu (155,156). Opisana je udruzenost branhijalnih
anomalja sa drugim anomalijama, kao i u sklopu nekih sindroma (Treacher Collins, Branchio-Oto-
Renal Syndrome) (157).

Pomoc¢u UZ-a se branhijalne ciste dijagnostikuju kao jasno ogranicene, nepravilno loptaste,

kompresibilne, anehogene tumefakcije sa posteriornim pojacanjem signala (158).

Pored UZ, MR pregled je znacajan radi taénog utvrdivanja lokalizacije ciste i njenog odnosa sa
velikim krvnim sudovima. U dijagnostikovanju se primenjuje i punkciona biopsija sa citoloskim

pregledom (,,Fine-needle aspiration biopsy - FNAB”, eng.) (6,16).

Kompletna hirurska ekscizija predstavlja zlatni standard u le¢enju ovih anomalija. Opisani su i
drugi nacini leCenja (punkcija, incizija i/ili drenaza; skleroterapija primenom apsolutnog alkohola

ili sa OK-432), ali bez veceg uspeha (144,155).
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1.6.1.2. Anomalije porekla I Zdrelnog luka

Ove anomalije predstavljaju oko 1% - 8% svih branhijalnih anomalija (159,160). Postoji
nekoliko klasifikacija ovih anomalija: Arnotova prema anatomskoj lokalizaciji; Workova prema
histoloSkoj gradi; Olsenova prema klinickom vidu ispoljavanja. Prema vecini autora najznacajnija
je Klasifikacija izvrsena u zavisnosti od odnosa kanala prema facijalnom nervu: a) iznad n.
facialisa; b) ispod n. facialisa; c) izmedu grana n. facialisa; d) fistula sa dubokim krakom koja se

nalazi iznad n. facialisa (159).

Anomalije porekla I zdrelnog luka se najcesce prezentuju periaurikularno, ispred, pozadi ili
ispod usne Skoljke (159,160). Fistule se u velikom procentu prezentuju u nivou gornje treéine
bocne strane vrata, ispred SCM misica, i uvek iznad hioidne kosti (147). Unutrasnji otvor fistule
se najceSce nalazi na koStano-hrskavicavom spoju prednje-donjeg zida spoljasnjeg slusnog
hodnika. Usled komunikacije sa spoljasnjim slu$nim hodnikom ovu anomaliju karakteriSe i
curenje sadrzaja fistuloznog kanala iz uha (Slika 1.10.) (160). Pored fistula, sinusi su takode
zastupljeni u visokom procentu u pedijatrijskoj populaciji dok su ciste karakteristine za odrasle

(157).

Slika 1.10.:(A) Pacijent sa levostranom vratnom fistulom porekla I z.1.;(B)Cerviko-mastoido-facijalna parotidektomija

Kompletna hirurska ekscizija predstavlja jedini vid leCenja anomalija I zdrelnog luka. Pravilan
i u potpunosti siguran hirurski pristup podrazumeva cerviko-mastoido-facijalnu parotidektomiju

sa potpunom preparacijom i identifikacijom svih grana facijalnog zivca kako bi se moguénost
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povrede nerva svela na minimum (161-164). Uprkos pazljivom hirur§kom radu, autori navode da

se lezije facijalnog nerva desavaju u 1% - 18% slucajeva (161,164).

1.6.1.3. Anomalije porekla Il i IV Zdrelnog luka

Anomalije III 1 IV zdrelnog luka se u literaturi uglavnom opisuju zajedno, zbog sli¢nosti, kao 1
teSkog medusobnog diferenciranja (144,155). Predstavljaju svega 1% - 4% svih branhijalnih
anomalija (165,166).

Opisane su razlike izmedu anomalija porekla treceg i Cetvrtog zdrelnog luka na osnovu kojih
je moguce izvrsiti diferencijaciju. Smatra se da anomalije porekla tre¢eg zdrelnog luka embrioloski
poticu od timofaringealnog kanala, sinusni otvor je na bo¢noj strani piriformne jame (kranijalni
kraj), potom se kanal pruza kroz tirohioidnu membranu, i spusta se iznad superiornog laringealnog
nerva. Anomalije porekla cetvrtog Zdrelnog luka embrioloski poticu od faringobranhijalnog
kanala, sinusni otvor je na vrhu piriformne jame (kaudalni kraj), potom se kanal pruza kroz
krikotiroidnu membranu i spusta ispod superiornog laringealnog nerva. Cista porekla Cetvrtog
zdrelnog luka se nalazi neposredno uz tiroidnu zlezdu, dok je cista porekla treceg Zdrelnog luka

lokalizovana nesto dalje od tiroidne zlezde (147,167)

Tegobe kod pacijenata po¢inju u ranom uzrastu u vidu potkoznog otoka u nivou levog lobulusa
tiroidne Zlezde, Cestih infekcija u datoj regiji koje zahtevaju inciziju i drenaZu, ili rekurentnog

supurativnog tiroiditisa rezistentnog na antibiotsku terapiju (Slika 1.11.) (166,168-170).

Slika 1.11.: (A) Pacijent sa inflamiranom vratnom cistom poreklom I1I/1V z.1.; (B) Intraoperativni nalaz ciste
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Do dijagnoze se dolazi ciljanom anamnezom 1 tipi€énom klini¢kom slikom. Pored UZ, nekad je

neophodno uraditi i MR i CT pregled (166,168-170).

Smatra se da je za potvrdu dijagnoze kljuéna gornja endoskopija kojom se vr$i inspekcija

hipofarinksa, odnosno piriformnog recesusa (sinusa) (Slika 1.12.) (171).

Slika 1.12.: Endoskopski verifikovan otvor na vrhu piriformne jame (IV Zdrelni luk)

Ranije je hirurSka ekscizija predstavljala glavni vid lecenja ove anomalije. Novija istraZivanja
isti¢u znacajnost minimalno invazivnih procedura u vidu sklerozacije otvora sinusa u piriformnoj
jami, §to se postize primenom trihlorsir¢etne kiseline, fibrinskog lepka, argon plazmom ili
laserskom kauterizacijom (172-175). U naSoj ustanovi se vrlo uspesno, u saradnji sa ORL

specijalistima, leCenje ove anomalije izvodi minimalno invazivnim procedurama.

1.6.1.4. KoZno-hrskavicavi izrastaji vrata

Poseban entitet branhijalnih anomalija ¢ine kozno-hrskavicavi izrastaji vrata (,,Cervical
Chondrocutaneal Branchial Remnant-CCBR”, eng.). Od svih branhiogenih anomalija imaju
najmanju ucestalost ispoljavanja koja iznosi manje od 1% (176). Autori navode da se u zavisnosti
od hrskavice koja je u sklopu anomalije moZe odrediti njeno poreklo. Preciznije, ukoliko CCBR

sadrzi elasticnu hrskavicu onda vodi poreklo od I ili I Zdrelnog luka koji embrioloski uc¢estvuju u
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izgradnji uSne $koljke, ili ako je u osnovi hijalina hrskavica kozni izrastaji su porekla I, Il ili IV

zdrelnog luka koji embrioloski uéestvuju u izgradnji struktura vrata (176,177).

Kozno-hrskavicavi izrastaji su najcesc¢e lokalizovani na prednje-bocnoj strani vrata, u srednjoj
ili donjoj tre¢ini, duz prednje ivice SCM miSi¢a (Slika 1.13.). Ovi remnanti su normalne
prebojenosti koze, bezbolni, ¢vrsti ali elasti¢ni, nalik hrskavici nosa ili uha. Pruzaju se do platizme,

a u pojedinim sluéajevima i ispod nje, bez komunikacije sa dubljim strukturama vrata (177-179).

Slika 1.13.: Pacijent sa obostranim cervikalnim kozno-hrskavi¢avim izrastajima

Nacin leCenja je iskljucivo hirurSka ekscizija kojom je neophodno odstraniti hrskavicavu

komponentu. Operativni zahvat se izvodi iz estetskih razloga (176-179).

1.6.2. Vaskularne anomalije

Savremen pristup dijagnostikovanju i leCenju vaskularnih anomalija posebno u dec¢ijem uzrastu
pocinje od 1982. godina kada je objavljen rad autora iz Bostona. Tadasnja klasifikacija je sve
anomalije delila na hemangiome i vaskularne malformacije. U zavisnosti od brzine toka krvi i
limfe, sve vaskularne anomalije se dele na brzog i sporog toka (180,181). Najznacajnija revizija
klasifikacije uradena je 2014. godine, a dodatno je modifikovana 2018. godine kada su detaljno
opisane i ,,channel type” ili ,,truncal” vaskularne malformacije, kao i udruzenost sa drugim
anomalijama (Internacionalno udruzenje za proucavanje vaskularnih anomalija) (Tabela 1.1. i
Tabela 1.2.) (182).
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Tabela 1.1.: Klasifikacija vaskularnih anomalija (2018.9.)

Vaskularni tumori

Vaskularne malformacije

Benigni: Pojedinacne: Kombinovane:
- Infantilni hemangiomi

- Kongenitalni hemangiomi

-,,Tufted” angiomi Sporog toka

-,,Spindle cell” hemangiomi -Kapilarne malformacije (CM) CM +VM
-Epitelioidni hemangiomi -Venske malformacije (VM) CM + LM
-Piogeni granulomi -Glomuvenske malformacije CM + AVM
-Ostali -Limfati¢ne malformacije (LM) LM+ VM
-Primarni limfedem CM+ LM+ VM

Lokalno agresivni ili grani¢ni (“borderline”):
-Kaposiformni hemangioendoteliom

-Papilarni intralimfati¢ni angioendoteliom
(PILA), ,,Dabska” tumor

-Kaposi sarkom

-Retiformni hemangioendoteliom

-Kompozitni hemangioendoteliom
-Pseudomiogeni hemangioendoteliom
-Polimorfni hemangioendoteliom
-Hemangioendoteliomi specifi¢nih karakteristika
-Ostali

CM+ LM+ AVM
CM+VM + AVM

CM+ LM+ VM +
Brzog toka AVM

Aurterio-venske malformacije
Aurterio-venske fistule

Maligni:
-Angiosarkom
-Epitelioidni hemangioendoteliom

-Ostali
Tabela 1.2 : Udruzenost vaskularnih anomalija sa drugim anomalijama
(2018.9.)
UdruZenost vaskularnih anomalija sa drugim anomalijama
Sindrom Nacin ispoljavanja Mutacije
,,Klippel-Trenaunay” sindrom CM + VM +/-LM + limb overgrowth PIK3CA
,,Parkes Weber” sindrom CM + AVF + limb overgrowth RASA1

.,Servelle-Martorell” sindrom limb VM + bone undergrowth

,,»Sturge-Weber” sindrom facial + leptomeningeal CM + eye anomalies GNAQ
+/-bone and/or soft tissue overgrowth
Limb CM + congenital non-progressive limb overgrowth GNA1l
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,»Maffucci” sindrom VM +/-spindle-cell hemangioma + enchondroma IDH1 / IDH2
Macrocephaly -CM (M-CM / MCAP) PIK3CA
Microcephaly -CM (MICCAP) STAMBP
,,CLOVES” sindrom LM + VM + CM +/-AVM+ lipomatous overgrowth PICK3CA
,,Proteus” sindrom CM, VM and/or LM + asymmetrical somatic AKT1
overgrowth
,,Bannayan-Riley-Ruvalcaba” sindrom | AVM + VM +macrocephaly, lipomatous overgrowth | PTEN
,yCLAPO” sindrom lower lip CM + face and neck LM + asymmetry and | PIK3CA
partial/generalized overgrowth

**nastavak tabele 1.2 : Udruzenost vaskularnih anomalija sa drugim anomalijama.

1.6.2.1. Limfati¢na malformacija

Limfaticne malformacije (LM) predstavljaju razvojne anomalije limfnih sudova razli¢itih
organskih sistema u vidu cisti¢nih prosirenja (143). Javljaju se sa incidencijom od 1/6000 do
1/16000 zivorodene dece (143,183). Manifestuju se u vidu fokalnih ili regionalnih lezija, ali mogu
biti i generalizovane prirode (184).

Nepoznata je ta¢na etiologija LM. Smatra se da mogu biti posledica abnormalne sekvestracije
pupoljaka limfaticnog mezenhima ili gubitka (neuspostavljanja) komunikacije sa centralnim
venskim sistemom (180,185). Iako je veéina kongenitalna, autori navode i moguénost nastanka
LM nakon traume ili infekcije (143,183,184).

Nisu dokumentovani slu¢ajevi nasledivanja LM po principu Mendelovog pravila. Javljaju se
u sklopu sindroma koji su uzrokovani citogenetskom abnormalnos¢u (Turner, Down, Noonan).
Mogu biti deo kombinovanih limfati¢no-venskih malformacija u sklopu sindroma Klippel-
Trenaunay i CLOVES (congenital lipomatous overgrowth, vascular malformations, epidermal
nevi and scoliosis/skeletal/spinal anomalies) sindroma. Autori navode da mutacije gena za faktore
rasta kao i mutacija PIK3CA (Phosphatidylinositol-4,5-Bisphosphate 3-Kinase Catalytic Subunit
Alpha) gena uzrokuju pojavu LM i sindroma u sklopu kojih su prisutne i LM (185,186).
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Primarno su lokalizovane na glavi i vratu u 75% slucajeva, a zatim u predelu pazusne jame i
medijastinuma (151,183). Intenzivnim rastom, ove malformacije mogu da dovedu do disfagije,

odinofagije i u najtezim slucajevima do respiratorne opstrukcije (143).

Postoje tri morfoloska tipa LM: makrocisti¢ne ( dijametra > 2cm), mikrocisticne ( dijametra <
2 cm) i meSovite (143,187). Manifestuju se kao bezbolne tumefakcije mekane konzistencije i
normalne prebojenosti koze (Slika 1.14.). Usled intralezionog krvarenja i infekcije prezentuju se

kao tumefakcije tvrde konzistencije sa crvenkasto prebojenom kozom iznad LM (143,182).

Slika 1.14.: Pacijent sa mesovitom LM leve strane vrata

Usled LM moZe do¢i do pojacanog koStanog rasta sa sledstvenim deformitetima lica i

hipertrofijom ekstremiteta (188).

Opisani su multipli varijabilni UZ nalazi LM. Ciste se verifikuju kao anehogene ili
hiperehogene u slucaju krvarenja, infekcije ili pojacanog lipidnog statusa unutar ciste (189). Grupa

autora opisala je Cetiri razli¢ita UZ nalaza LM (190):
1. Ciste sa tankim septama;

2. Ciste sa debelim septama;

3. Ciste sa debelim septama i solidnim poljima;

4. Vec¢inom solidne LM sa pojedinim cisticnim poljima.
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Dopplerom se moze verifikovati arterijski i venski protok u okviru septi. Primena MR 1 CT-a

je od znacaja u evaluaciji proSirenosti LM i njenog odnosa sa okolnim strukturama (189).

Punkcija i aspiracija sadrzaja sa karakteristiécnim makroskopskim izgledom (zuta boja - boja
slame) 1 citoloskim nalazom proteina, limfocita i sporadi¢nih eritrocita potvrduje dijagnozu LM
(142,143,181). Prilikom imunohistohemijskog bojenja endotela, LM se karakteriSu pozitivnoscu
na anti-Prox 1 i VEGFR-3, kao i D2-40 i LYVE-1 antitela (191).

Ne postoji jedinstvena terapija u leCenju LM. U nekim slu¢ajevima potrebno je nekoliko
razlicitih intervencija (hirurska ekscizija, skleroterapija, primena CO2 lasera). Kompletna
ekscizija najéesée nije moguca zbog infiltrative prirode LM. Komplikacije su opisane u 35%
slucajeva sa rekurentno$cu i do 40% (142). Postoji moguénost sporadi¢ne, spontane rezolucije

iako se vecina tih anomalija tokom godina ponovo uveca (192).

U savremenom le¢enju skleroterapija predstavlja glavni vid leCenja, a primenjuje se uspesno
¢ak i prenatalno (193). U literaturi je opisano vise razli¢itih skleroziraju¢ih agenasa: Bleomicin,
OK - 432, doksiciklin, etanol, fibrinski lepak, sir¢etna kiselina, kortikosteroidi, rastvor hipertone

glukoze i dr. (184,194).

Bleomicin je antineoplasti¢ni antibiotik, a njegov skleroziraju¢i efekat na vaskularni endotel
otkriven je slu¢ajno, kao komplikacija, usled intravenske primene leka. Pored svoje aktivnosti kao
inhibitor sinteze DNK, ovaj agens u nizim koncentracijama dovodi do nekroze ¢elija endotela dok
u visim koncentracijama dovodi do apoptoze ¢éelija sa posledi¢nom inflamatornom reakcijom i
fibrozom (194,195).

OK - 432 je liofilizirani prah koji sadrzi bakteriju Streptococcus pyogenes grupe A tretiranu
antibiotikom benzil penicilinom (196). Nakon primene OK - 432 dolazi do obliteracije LM sa
minimalnom lokalnom fibrozom. Smatra se da oSte¢enje endotela LM nastaje sekundarno usled
aktivacije imunog sistema domacina, migracije neutrofila, makrofaga i citotoksi¢nih T ¢elija, a

potom i sledstvenog podizanja nivoa imunoloskih medijatora (interleukin 1 i 2) (196,197).
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1.6.2.2. Hemangiom

Hemangiomi su vaskularni tumori koji nastaju na racun hiperplazije endotelnih ¢elija.
Etiologija hemangioma nije u potpunosti razjasnjena, postoje dve dominantne teorije. Prva je da
hemangiomi nastaju na racun endotelnih ¢elija posteljice majke koje se inkorporiraju u fetalna
meka tkiva tokom trudnoce ili porodaja. Markeri za hemangiome su nadeni u placentarnom tkivu
(198). Ovo potkrepljuje ¢injenica da su ¢esce ispoljeni kod novorodencadi i odojcadi kod kojih je
radeno uzorkovanje horionskih resica, kod placente previje i preeklampsije (199). Druga teorija se
zasniva na pronalasku endotelnih progenitorskih i stem celija u cirkulaciji pacijenata sa
hemangiomom (200). Smatra se da vaznu ulogu u razvoju hemangioma imaju genetska alteracija
i citokini. Abnormalni nivoi matrix metaloproteinaze (MMP-9) i proangiogenetskih faktora: faktor
rasta endotela, osnovni faktor rasta fibroblasta kao i transformisuci faktor rasta beta-1 se opisuju

u etiopatogenezi hemangioma (201).

Prema savremenoj Kklasifikaciji hemangiomi mogu biti kongenitalni i infantilni (202).
Kongenitalne hemangiome moze karakterisati rapidna involucija (,,Rapidly involuting congenital
hemangioma - RICH”, eng.), ali mogu imati i neinvolutivni karakter (,,Non-involuting congenital
hemangioma - NICH”, eng.). Po novijoj podeli postoje i hemangiomi koje karakteri$e parcijalna

involucija (,,Partially involuting congenital hemangioma - PICH”, eng.) (202,203).

Hemangiomi po tipu RICH hemangioma postepeno involuiraju do uzrasta od 14 meseci
(203,204). Za razliku od RICH, NICH ne pokazuje znake involucije i rastu sa rastom deteta, dok
PICH u pocetku pokazuju involutivnu fazu (slicno RICH-u) ali se u jednom trenutku ta faza

zavrSava i ovaj oblik hemangioma poprima karakteristike NICH-a (143,205,206).

Infantilni ili de¢iji hemangiomi su najée$¢i benigni tumori u odojackom periodu sa
prevalencijom 5% - 10% (207). Oko 60% infantilnih hemangioma lokalizovano je u nivou
cervikofacijalne regije. Obi¢no nisu prisutni na rodenju, naj¢esce se manifestuju do trece nedelje
Zivota, ali pojedini, pre svega potkoZni hemangiomi, mogu biti neprimecenti i1 do ¢etvrtog meseca
zivota (202,203,208). Neki od predisponirajucih faktora su zenski pol, prematuritet i mala

porodajna telesna masa (199) .

Infantilni hemangiomi mogu biti povrSinski, potkozni ili kombinovani. PovrSinski, odnosno,

superficijalni hemangiomi su crvene prebojenosti, nodularni, bez potkozne komponente. Potkozni
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hemangiom se na kozi prezentuju plavi¢astom prebojenoscu ili telangiektazijama. Kombinovani

imaju karakteristike i povrsinskih i potkoznih hemangioma (Slika 1.15.) (182,209).

Slika 1.15.:(A) Pacijent sa infantilnim povrsinskim hemangiomom; (B,C) Pacijent sa infantilnim kombinovanim

hemangiomom.

Jedna od karakteristika infantilnih hemangioma je i da se ne $ire van svoje osnovne lokalizacije.
Imaju tri stepena razvoja: proliferativni, period mirovanja i period spontane regresije
(180,210,211). Proliferativna faza zapocinje ubrzo po rodenju. Hemangiomi se obi¢no prvo
prezentuju u obliku crvenih tackica. Potom sledi intenzivan rast 1 kod veéine pacijenata u prvih pet
meseci dolazi do rasta hemangioma od 80% njegovog ukupnog potencijala (202,208,210,211).
Tokom perioda intenzivne proliferacije moze do¢i do ishemije, nekroze, ulceracije i krvarenja
hemangioma usled nemogucnosti vaskularne mreZze da isprati rast hemangioma. Potom sledi
period znacajno sporije proliferacije ili period mirovanja. Ova faza traje od devetog do dvanaestog
meseca odojCeta. Finalna faza je period spontane regresije koji traje godinama. KarakteriSe se
pojavom belicastih povrSina i smanjivanjem veli¢ine hemangioma. Nakon finalne faze regresije

moze zaostati fibrozno-masno tkivo na mestu lokalizacije hemangioma (180,208,210).

Novorodenc¢ad i odojcad sa lokalizacijom hemangioma u nivou brade u 60% slu¢ajeva mogu

imati subgloti¢ni hemangiom ¢ijim rastom moze doc¢i do opstrukcije disajnih puteva (212).

Dijagnoza hemangioma postavlja se na osnovu anamneze i klinickog pregleda. U slucaju

nejasne dijagnoze, dijagnosticke procedure od koristi su Doppler UZ i MR. Ultrazvucno se
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hemangiomi dijagnostikuju kao diskretne kutane ili subkutane potkoZzne mase sa prominentnom

internom vaskularizacijom. Vidljive su i arterijska i venska cirkulacija unutar mase (189).

Zlatni standard u leCenju hemangioma je primena propranolola. U literaturi se navodi dejstvo
propranolola na hemangiome u vidu vazokonstrikcije, inhibicije angiogeneze, inhibicije
vaskularnog endotelnog faktora rasta i bazi¢nog fibroblastnog faktora rasta kao i stimulisanju
apoptoze endotelnih celija (213,214). Kortikosteroidi, interferoni i vinkristin su se pokazali od
znafaja u leenju Zivotno ugrozavaju¢ih hemangioma (kod opstrukcije disajnih puteva,

periorbitalnih i visceralnih hemangioma) (215-217).

Operativno lecenje se ogleda u vidu klasicne ili cirkularne ekscizije sa rekonstukcijom defekta
Savom ,,duvankese”. Ova operativna tehnika primenjuje se za reziduume hemangioma, polipoidne,

krvarece, ulcerisane i uoc¢ljive hemangiome koji narusavaju izgled deteta (213,218,219).

1.6.2.3. Kapilarna malformacija

Kapilarne malformacije (KM) se javljaju kod priblizno 0,3% dece (220,221). Sastoje se od
dilatiranih kapilara i venula (221,222). Etiologija KM je i dalje nepoznata. Brojni radovi ukazuju
na znacaj 5q hromozoma, a kao jedan od mogucih uzroka njihovog nastanka navode se i genetske

mutacije u nivou RASA 1 (RAS P21 Protein Activator 1) gena (223,224).

Mogu se ispoljiti na svim delovima tela, a najvise u nivou cervikofacijalne regije (220). Dva

najcesce ispoljena oblika su simpleks oblik i mrlja boje crvenog vina (220-222).

Simpleks oblik predstavljaju medijalne KM koje su prisutne kod gotovo 82% novorodencadi.
KarakteriSe ith medijalna lokalizacija svetlo ruZi€astih ili crvenkastih koZnih promena, iregularnih
ivica (222,225). Najcesce se ispoljavaju na Celu, gornjim kapcima, filtrumu i nuhalnoj regiji.
Nazivaju sei ,,Fading macular stains’’ jer viemenom blede i nestaju bez potrebe za ikakvim vidom

hirurskog lecenja (221,222).

Mrlje boje crvenog vina (,,port wine stain”, ,naevus flammeus”) su lateralne KM koje se
naj¢eS¢e nalaze u nivou distribucije trigeminalnog nerva. U pocetku su svetlo ruzicaste ili

crvenkaste prebojenosti, vremenom ne blede ve¢ postaju tamnije, prominentnije i nodularne (Slika

1.16.) (226).
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Slika 1.16.: Pacijent sa kapilarnom malformacijom lica tipa mrlje boje crvenog vina

Dermatoskopija 1 Doppler UZ pomazu u dijagnostikovanju i razlikovanju KM pre svega od
infantilnih hemangioma i arterijsko-venskih malformacija (227).

Opisani su brojni vidovi leCenja KM koje se spontano ne povlace. Najznacajniji tretmani
ukljucuju primenu pulsnih lasera talasne duzine 595 nm i 755 nm kao i kalijum-titanil-fosfat lasera
(181,228). Hirurska ekscizija predstavlja metod le¢enja u slucaju da KM ne reaguju na lasersku
terapiju (226).

1.6.2.4. Venska malformacija

Venske malformacije (VM) predstavljaju sporo proto¢ne vaskularne malformacije koje se
sastoje od abnormalnih, dilatiranih venskih krvnih sudova sa mitotski inaktivnim endotelom i
oskudnim glatkim misi¢nim vlaknima (187,221,229). Incidencija VM je oko 1-2/10000 (230,231).

Studije su dokazale da je hromozom 9p od znacaja za nastanak venskih malformacija (232).
Takode je otkriveno da su poremecaj mutacije u nivou gena za angiopoetin receptor TIE2/TEK,
tkivni faktor rasta beta (TGF-beta) i fibroblastni faktor rasta beta (beta-FGF) znac¢ajni za nastanak
VM (185,233). U okviru VM otkriveni su i progesteronski receptori. Ovo objasnjava tendenciju

rasta ove vaskularne malformacije prilikom hormonskih promena (234).
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IzvrSena je podela VM na povrSinske, koje zahvataju kozu 1 potkozno tkivo, 1 duboke koje
infiltriSu misice i kosti (220,221). Prema poslednje objavljenoj klasifikaciji VM navode se: Tipi¢na
VM; Familijarna kutano-mukozna VM; ,,Blue rubber bleb nevus (Bean)” sindrom VM;
Glomuvenska malformacija; Cerebralna kavernozna malformacija; Familijarna intraosealna

vaskularna malformacija; Verukozna venska malformacija i dr. (182).

Klini¢ki se prezentuju kao meki, kompresibilni potkozni otoci sa kozom iznad njih koja je

plavicaste, ali moze biti i normalne prebojenosti (Slika 1.17.) (220,235).

Slika 1.17.: Pacijent sa orofaringealnom i cervikofacijalnom venskom malformacijom

Cesto su VM prisutne ve¢ na rodenju, ali se mogu manifestovati i u kasnijem periodu Zivota.
KarakteriSe ih postepen rast sa rastom deteta uz naglu ekspanziju malformacije usled traume, kao

i u periodu puberteta i trudnoce (230).

Zahvacenost gornjih respiratornih puteva je Cesta kod pacijenata sa VM, te autori navode

komplikacije u vidu opstrukcije aerodigestivnog trakta, hrkanja i ,,sleep” apneje (236,237).

Vrednosti D dimera su od znacaja u postavljanju ta¢ne dijagnoze i ¢esto jedini marker za ovu
anomaliju (normalne vrednosti D dimera su nize od 500 ng/ml) (229). Doppler UZ i MR

dijagnostika su od velikog znacaja u diferenciranju ove od drugih vaskularnih anomalija (238).

Ne postoji samo jedna terapijska procedura u leenju VM vec¢ je Cesto potrebna primena vise

od jednog nacina lecenja. HirursSka ekscizija, laser i skleroterapija predstavljaju metod izbora
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(239). Poslednji radovi isti¢u zna¢aj primene BEST metode (,,Bleomycin electrosclerotherapy”,
eng.) u leCenju VM ekstremiteta, dok jo$ uvek nije sprovedena studija o efikasnosti ove terapije

na VM cervikofacijalne regije (240).

1.6.2.5. Arterijsko-venska malformacija

Arterijsko-venske malformacije (AVM) su kongenitalne, brzoproto¢ne vaskularne
malformacije koje se sastoje od anomalnih krvnih sudova koji Santuju krv direktno iz arterijskog
u venski sistem (182). Ova veza moze biti direktna, posredstvom arteriovenskih fistula ili preko
nekoliko abnormalnih kanala koji formiraju ,,nidus” krvnih sudova (241). Normalna kapilarna

mreza moze biti delimi¢no ili u potpunosti odsutna (220).

Etiologija nije u potpunosti razjasnjena. Ve¢ina AVM su prisutne na rodenju, ali postoje podaci
o prezentaciji ovih lezija kod odraslih nakon trauma. Defekt u nivou transformiSuceg faktora rasta

beta se smatra jednim od razloga nastanka AVM (242,243).

Iako su ove lezije uglavnom sporadi¢ne, opisana je genetska predispozicija u okviru pojedinih
sindroma kao $to su kapilarno-arterijsko-venske malformacije (mutacija u okviru RASA1 gena),
CLOVES sindrom (mutacija u okviru PIK3CA), PTEN hamartom tumor sindrom (mutacija PTEN
gena), i u okviru kongenitalnih hemoragijskih telangiektazija (mutacije u okviru ENG, ACVRL1
i SMAD4 gena) (243-246). Opisano je prisustvo progesteronskih receptora u okviru AVM, ¢ime

se objasnjava rast malformacije tokom puberteta (234).

Najcesce su lokalizovane intrakranijalno, potom na licu i vratu, a zatim u nivou ekstremiteta,
abdomena i unutrasnjih organa (220,246). Oralne lezije se karakteriSu zahvatanjem gingiva i

profuznim peridentalnim krvarenjem (247).

Glavne karakteristike AVM lica i vrata su crvenkasto-plavicasta prebojenost koze, palpabilna
povisena toplota date regije i puls (,,trill”, eng.) zbog brzog santovanja krvi unutar lezije (Slika
1.18.) (247).
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Slika 1.18.: Pacijent sa sa AV malformacijom lica.

Ove malformacije rastu postepeno, sa rastom deteta, a hormonske promene i trauma dovode do
znacajnog rasta anomalije (247-249). Pored klini¢kog pregleda, UZ, MR i CT angiografija su od
velikog znacaja u postavljanju dijagnoze (220,250).

Potreban je multidisciplinaran pristup u lecenju AVM. Intravaskularna embolizacija AVM
samostalno ili u kombinaciji sa hirurSkom ekscizijom kao i primena YAG lasera predstavljaju
vidove le¢enja (180,181,241,251,252).

1.7. Aspiraciona biopsija tankom iglom (Fine needle aspiration biopsy)

Aspiraciona biopsija (,,Fine needle aspiration biopsy — FNAB”, eng.) predstavlja Siroko
prihvac¢enu metodu u dijagnostikovanju mekotkivnih anomalija lica i vrata kod odraslih (253,254).
Prevashodno se istie njen znacaj u dijagnostikovanju benignih i malignih tumora tiroidne Zlezde
kod adulta uz primenu dodatnih tehnika kao $to su imunohistohemija, proto¢na citometrija i
elektronska mikroskopija (253,255). Retki su radovi, i to uglavnom sa malim serijama, koji se
bave senzitivno$¢u 1 znacajem ove metode kao jedine preoperativne dijagnosticke metode kod
dece. Smatra se da je razlog malog broja radova na ovu temu pre svega usled neiskustva sa
pedijatrijskom citoloSkom evaluacijom, kao i otezanog izvodenja ove dijagnosticke metode kod,

veéinom nesaradljive, pedijatrijske populacije (253,254,256,257).
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Kao prednost FNAB isti¢e se njena minimalna invazivnost, kra¢i period oporavka pacijenata,
izbegavanje otvorene biopsije kao i komplikacija koje ona nosi sa sobom (infekcije, krvarenje,

neurovaskularne povrede, i za pacijenta znacajno, formiranje bespotrebno velikog oziljka) (253).

Nakon FNAB autori navode da kod 40% - 75% slucajeva, nije bilo indikacija za hirursSkom
biopsijom/ekscizijom (253). Pojedini autori opisuju minimalne komplikacije od svega oko 2%
tokom i nakon izvodenja FNAB (258).

Vedina autora ovu dijagnosticku metodu izvodi nakon CT dijagnostike, te se kao glavni
nedostaci ove procedure istucu bespotrebno izlaganje dece velikom CT zracenju. Od pacijenata
kojima je pre intervencije radena neka radioloSka dijagnosticka metoda u gotovo 85% slucajeva to
je CT dijagnostika, a pojedini autori navode da je ova dijagnosticka metoda radena kod svih
njihovih pacijenata (253,259-261). Takode, kao nedostatak FNAB navodi se i njeno tesko
izvodenje u uslovima lokalne anestezije, kao i Cesto nedovoljan uzorak koji se dobija ovom
metodom (260-262).

Rezultati dosadasnjih studija koje su analizirale znacaj dijagnostikovanja anomalija lica i vrata
kod dece su veoma raznoliki (od apsolutne preporuke ove tehnike do potpune nepouzdanosti
primene ove metode) (253).
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2. CILJEVI ISTRAZIVANJA

1. Odredivanje relativne ucestalosti anomalija lica 1 vrata analizom dokumentacije Instituta za
zdravstvenu zadtitu majke i deteta Srbije ,,Dr Vukan Cupié¢” i Ginekologko akuserske klinike

,,Narodni front” u Beogradu.

2. Odredivanje dijagnosticke vrednosti citoloskog pregleda aspiriranog sadrzaja putem FNAB u

postavljanju ta¢ne dijagnoze anomalija lica i vrata.

3. Ispitivanje tacnosti postavljanja dijagnoze anomalije lica 1 vrata klinickim pregledom, primenom
vizualizacionih dijagnosti¢kih metoda, intraoperativnim i histopatolos§kim nalazom u poredenju sa

kona¢nom dijagnozom.
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3. MATERIJAL | METODE

U studiji preseka analizirani su podaci za pacijenate sa anomalijama lica i vrata koji su bili
hospitalizovani radi hirursSkog leenja na Odeljenju za plasti¢cnu 1 rekonstruktivnu hirurgiju,
Instituta za zdravstvenu zastitu majke i deteta Srbije ,,Dr Vukan Cupi¢” u Beogradu u periodu od
10 godina, od 1.7.2009. godine do 30.6.2019. godine. U analizu je ukljuc¢eno 1363 pacijenta sa
urodenim anomalijama i 205 pacijenata sa steCenim oboljenjima $to sveukupno predstavlja 1568

pacijenata sa anomalijom lica i vrata.

Podaci o pacijentima su uzeti iz njihovih istorija bolesti. U studiji smo obradivali demografske
karakteristike (pol, starost); uzrast kada je primeéena anomalija (prenatalno dijagnostikovana,

videna na rodenju ili u kasnijem uzrastu); lokalizaciju anomalije:
1. Prednja strana vrata: srednja linija vrata, anomalije u visini tiroidne Zlezde, jugularna fosa;

2. Boc¢na strana vrata: regija u nivou gornje polovine SCM misic¢a (gornji medijalni i bo¢ni deo
SCM misSica); regija u nivou donje polovine SCM misSi¢a (ukljucuje donji medijalni 1 bo¢ni deo
SCM misica); regija iza SCM miSi¢a (,,pravi” bocni cervikalni region); parotidna i

supraklavikularna regija.

3. Lice : Periorbitalna regija (supraorbitalna regija, gornji i donji kapak oka, medijalni kantus oka);
orbita; koren, dorzum i vrh nosa; frontalna regija; bukalna regija; temporalna regija; usna $koljka,
preaurikularna i retroaurikularna regija, koren heliksa uha, regija ispred i iznad korena heliksa uha;
gornja i donja usna; gingiva; nepce; jezik, sublingvalna i subgloti¢na regija; submandibularna i

submentalna regija.

Podaci su ukljucivali i konzistenciju anomalije prilikom fizikalnog pregleda (meka, tvrda i
umereno tvrda); laboratorijske analize koje su radene kod dece (kompletna krvna slika - KKS i C
reaktivni protein - CRP) kao i postojanje udruzenih anomalija. Obradivali smo preciznost
dijagnostickih pregleda (UZ, MR, CT, FNAB) prilikom postavljanja tane preoperativne

dijagnoze.

Poredene su prenatalna, uputna, klinicka, preoperativha (radna), intraoperativna i

histopatoloska dijagnoza u odnosu na kona¢nu dijagnozu. Prenatalna dijagnoza je postavljena
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nakon UZ sa ili bez dodatnih dijagnostickih pregleda (MR, CT 1 genetickih analiza). Uputna
dijagnoza postavljena je od strane pedijatra, maksilofacijalnog hirurga, specijaliste ORL,
hematologa i dr. Klini¢ka dijagnoza postavljena je od strane hirurga nakon uzimanja detaljne
istorije bolesti i klinickog pregleda deteta. Preoperativna dijagnoza predstavlja precizniju
dijagnozu od klini¢ke, jer je pored anamneze i fizikalnog nalaza upotpunjena dodatnim
laboratorijskim i radioloskim pregledima (UZ, MR, CT). Intraoperativna dijagnoza postavljena je
od strane hirurga u operacionoj sali. Patolog na osnovu dodatnih ispitivanja postavlja
histopatolosku dijagnozu nekoliko dana nakon operativnog lecenja pacijenta. Konac¢na dijagnoza

je dijagnoza uskladena, ali i potvrdena prvim ili revidiranim histopatolo§kim nalazom.

Takode, analizirani su nalazi FNAB pre planirane operacije i uporedivani rezultati citoloske
analize sa HP nalazom ekscidiranog ili incidiranog tkiva. Procenjivali smo makroskopski izgled

aspiriranog sadrzaja 1i to:

1) kod limfati¢cnih malformacija svetlo zut sadrzaj, zuckasto-crvenkast (serohemoragican),

hemoragican i1 ¢okoladni sadrzaj (hematizirana krv);

2) kod lateralnih cista vrata poreklom drugog Zdrelnog luka sadrzaj je kod neinficiranih cista svetlo

braon prebojen, dok je kod inficiranih cista u nijansama Zute i zelene boje (gust sadrzaj);
3) kod venskih malformacija uvek se dobija krv.

Ove preparate smo slali na citoloski pregled nakon centrifugiranja sadrzaja. Prema izgledu i
brojnosti ¢elija u aspiriranoj tecnosti, u skladu sa klini¢kim izgledom i primenjenim dijagnostickim

metodama postavljana je konacna dijagnoza.

Statisticka analiza anomalija lica i vrata

Izracunavala se aritmeticka srednja vrednost i standardna devijacija, mediana i interkvartilni
opseg. Razlika distribucija frekvencija pojedinih obelezja izmedu ispitivanih grupa odredivala se
primenom X2 - testa. Za procenu razlika unutar i izmedu grupa primenjivani su parametrijski ili
neparametrijski testovi (Studentov T-test, Mann-Whitney test). Za utvrdivanje preciznosti
dijagnostickih testova koris¢ene su odgovarajuce formule za njihovu senzitivnost, specificnost i

prediktivnu vrednost.

37



U ovoj studiji posebno su obradene potkozne mase bo¢ne strane vrata koje predstavljaju
diferencijalno dijagnosticki izazov prilikom postavljanja tatne preoperativne dijagnoze i izbora

adekvatne hirurske tehnike leCenja.

Anomalije bo¢ne strane vrata klasifikovane su u dve grupe: urodene anomalije (lateralna cista
vrata, bronhogena cista, venska i limfaticna malformacija (VM, LM), dermoidna cista,
ganglioneurom,  ganglioneuroblastom,  neuroblastom, neurofibromatoza 1  urodeni
rabdomiosarkom) i steCena oboljenja (reaktivni ili granulomatozni limfadenitis, pilomatrikom,
limfom, lipoblastom, rabdomiosarkom, Langerhansova histiocitoza i1 karcinom acinusnih ¢elija

pljuvacne zlezde).

Neke mase vrata (neurofibromatoza, LM, limfadenitis, limfom) ¢esto su lokalizovane u
nekoliko regija, jednostrano ili obostrano, a u nasoj studiji je lokalizacija odredena prema regiji u

kojoj je masa prvi put primecena ili gde je potkozni otok bio najistaknutiji.

Nismo imali pacijente sa cistom prvog zdrelnog luka, ve¢ su nasi pacijenti imali sinus ili fistulu
poreklom ove branhijalne anomalije. Ciste poreklom tre¢eg i Cetvrtog zdrelnog luka bile su
lokalizovane uz levi rezanj tiroidne Zlezde kod svih naSih pacijenata, te smo ih pripisali

anomalijama prednje strane vrata.

Kod anomalija bocne strane vrata analiza binarne logisticke regresije zapoceta je
univarijantnom analizom, sa urodenom anomalijom kao zavisnom (,,target”) varijablom, a sa svim
ostalim klinickim 1 UZ parametrima kao nezavisnim varijablama (pol, uzrast, UZ dijagnoza,
lokalizacija, strana vrata, konzistencija, simptomi, laboratorijske analize i period od primeéivanja
anomalije do operacije). Promenljive za koje je ustanovljeno da su znacajne na nivou od 5% u

univarijantnoj analizi dalje su unete u analizu multiple logisticke regresije.

Adekvatnost modela proveravana je Hosmer-Lemeshaw-ovim testom. Tokom cele studije,

statistiCka znacCajnost procenjivana je na nivou od 5%.
Sve analize smo obavili pomocu ,,Statistical Package for Social Science” (SPSS) 22.0.

Senzitivnost dijagnostickih metoda se odredivala prilikom postavljanja ta¢ne dijagnoze (UZ
dijagnoze i klinicke dijagnoze, konzistencije masa vrata) na osnovu 2 x 2 tablica kontingencije.

Za analizu smo Koristili program Microsoft Excel 2010.
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Senzitivnost smo odredivali prema slede¢oj formuli:

__TP__ X100 = Senzitivnost (%),
TP+ LN

TP oznacava “Tacno pozitivne* dok LN oznacava “Lazno negativne “ vrednosti.

Ovu studiju je odobrila Eticka komisija Medicinskog fakulteta Univerziteta u Beogradu

(odluka broj - 1550/V -37).

Radi mogu¢nosti obrade podataka pisani pristanak dobijen je od informisanog roditelja ili

pacijenta ako su imali viSe od petnaest godina.
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4. REZULTATI ISTRAZIVANJA

Na osnovu tipa anomalije, 1568 pacijenata podeljeno je u dve osnovne grupe koje su ukljucivale
decu sa kongenitalnim anomalijama (1363 pacijenta - 86,9%) i decu sa stecenim oboljenjima (205
pacijenata - 13,1%).

Vazan anamnesticki podatak predstavljao je uzrast pacijenta kada je dijagnostikovana

anomalija lica i vrata. Distribucija na osnovu ovog parametra prikazana je u tabeli 4.1.

Tabela 4.1.: Distribucija pacijenata sa anomalijama lica i vrata u odnosu na uzrast kada je

anomalija dijagnostikovana

Anomalije lica i vrata
(bez orofacijalnih Orofecijalni Ukupno P
rascepa i rascepa vrata) rascepi i rascep vrednost
vrata
N % N % N %
prenatalno 12 1,0 46 11,4 58 3,7
na rodenju 167 14,3 326 80,9 493 31,4
1-6 meseci 410 35,2 0 0,0 410 26,1
Uzrast kada je | 7-12 meseci 105 9,0 2 0,5 107 6,8 <0,001
anomalija  [13-24 meseca 69 5,9 6 1,5 75 48
dijagnostikovana | 2.5 godina 144 12,4 14 35 158 10,1
6-10 godina 139 11,9 8 2,0 147 9,4
11+ godina 119 10,2 1 0,2 120 7,7

Na osnovu prikazane distribucije proistice da je vise od polovine anomalja lica 1 vrata kod nasih
pacijenata dijagnostikovano na rodenju i u prvih Sest meseci zivota, dok je daleko manji broj
pacijenata kojima je anomalija prenatalno dijagnostikovana.

Primenom Mann-Whitney testa proisti¢e da su prenatalno i na rodenju statisticki znacajno cesce
dijagnostikovani orofacijalni rascepi nego potkozne mekotkivne anomalije lica i vrata koje su u

veéem procentu dijagnostikovane u prvih Sest meseci zivota.
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4.1. PRENATALNA DIJAGNOSTIKA

Prenatalno je dijagnostikovana anomalija lica i vrata kod 58 fetusa. Najveci procenat €inili su
orofacijalni rascepi (46 fetusa ili 79,3%) dok su ostale anomalije ¢inile 20,7%. Prose¢na gestaciona
starost ploda prilikom dijagnostikovanja anomalije lica i vrata bila je 23,9 + 4,3 nedelje starosti.
Najranije je kongenitalna anomalija ove regije dijagnostikovana u 16. gestacionoj nedelji, a
najkasnije u 35. gestacionoj nedelji. Distribucija pacijenata u odnosu na gestacionu starost ploda

pri dijagnostikovanju anomalije prikazana je u tabeli 4.2.

Tabela 4.2.: Gestaciona starost ploda pri dijagnostikovanju anomalije lica i vrata

Srednja | Standardna P
. N . - . vrednost
Broj | vrednost | devijacija | Mediana | Minimum | Maksimum

Pacijenti sa anomalijama lica| 12 | 2433 3,725 24,00 20 32
i vrata (bez orofacijalnih
rascepa) 0,671
Pacijenti sa orofacijalnim 46 | 23,74 4,419 22,50 16 35
rascepima
Ukupno 58 | 23,86 4,261 23,50 16 35

Na osnovu rezultata evidentno je da su kongenitalne anomalije lica i vrata najéesce

dijagnostikovane u drugom trimestu trudnoce, i to uglavnom izmedu 20. i 26. gestacione nedelje.

Rascepi su najéesce dijagnostikovani u 23,7 + 4,4 gestacionoj nedelji, a ostale anomalije u 24,3
+ 3,7 gestacionoj nedelji. Primenom T testa utvrdeno je da nema statisticki znacajne razlike izmedu

ispitivanih grupa po gestacionoj starosti prilikom dijagnostikovanja ovih anomalija.

4.2. DISTRIBUCIJA ANOMALIJA LICA | VRATA

Svim naSim pacijentima odredena je precizna lokalizacija dijagnostikovane anomalije, a
distribucija pacijenata u odnosu na anatomsku lokalizaciju graficki je prezentovana na grafikonu

4.1.
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Regije

Prednja srednja linija vrata
Supaorbitalna

Donja polovina SCM misica
Parotidna
Supraklavikularna

Gornja polovina SCM misica
Bukalna

Temporalna

Frontalna

Iza SCM misica

Gornji kapak

Koren i dorzum nosa
Preaurikularna
Submandibularna i submentalna
Sublingvalna

Donja usna

Koren heliksa aurikule
Gornja usna

Jugularna fosa

Ostali (<1%)

o 25 50 75 100 125

Yo

Grafikon 4.1.: Distribucija pacijenata prema lokalizaciji anomalija lica i vrata (SCM-sternokleidomastoidni misi¢)

Anomalje su najcesce bile lokalizovane na prednjoj srednjoj liniji vrata - 15,6% (srednja linija
vrata, regija u visini tiroidne zlezde, jugularna fosa), supraorbitalno (9,5%) i u regiji donje polovine
SCM misic¢a (9,3%), slede parotidna regija (7,2%), supraklavikularna regija (5,5%), gornja 1/2
SCM misica (5,3%), bukalna (5,1%), temporalna (5,0%) i frontalna regija (5,0%). Anomalije koje

su ¢inile manje od 1% grupisane su u jednu kategoriju i prikazane kao “ostali”.

4.3. ZASTUPLJENOST ANOMALIJA PREMA LOKALIZACIJI

U tabeli 4.3. prikazana je zastupljenost dijagnostikovanih anomalija kod naSih pacijenata
prema anatomskoj lokalizaciji anomalija.

Tabela 4.3.: Zastupljenost urodenih anomalija i steCenih oboljenja lica i vrata prema lokalizaciji

Lokalizacija Kona¢na dijagnoza N %

Gornja 1/2 SCM misica Lateralna cista 24 38,7
Limfati¢na malformacija 5 8,1
Bronhogena cista 1 1,6
Pilomatriksom 4 6,5
Lateralna fistula vrata II z.1. 4 6,5
Lateralni sinus vrata II Z.1. 3 4.8
Hodzkinov limfom 1 1,6
Cervikalna fibromatoza 2 3,2
Rabdomiosarkom 1 1,6
Reaktivni ili granulomatozni limfadenitis 17 27,4
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Donja 1/2 SCM misic¢a Lateralna cista 1 0,9
Limfati¢na malformacija 5 4.6
(Epi)dermoidna cista 6 5,5
Pilomatriksom 9 8,3
'Venska malformacija 3 2,8
Ganglioneurom 2 1,8
Lateralna fistula vrata II Z.1. 13 11,9
Lateralni sinus vrata 11 Z.1. 26 23,9
Sinus ektopic¢ne pljuvacne zlezde 6 55
CCBR 25 22,9
Hodzkinov limfom 1 0,9
Burkitov limfom 1 0,9
Cervikalna fibromatoza 2 1,8
Ganglioneuroblastom 1 0,9
Reaktivni ili granulomatozni limfadenitis 8 7,3

Iza SCM miSica Limfati¢na malformacija 17 34,0
(Epi)dermoidna cista 1 2,0
Pilomatriksom 7 14,0
Venska malformacija 2 4,0
Hemangiom 5 10,0
Hodzkinov limfom 4 8,0
Rabdomiosarkom 1 2,0
Reaktivni ili granulomatozni limfadenitis 13 26,0

Parotidna regija Limfati¢na malformacija 36 42,9
Pilomatriksom 2 2,4
Neurofibromatoza 2 2,4
Langerhansova histiocitoza 2 2,4
|Acinic cell tumor parotidne zlezde 2 2,4
Fistula vrata I z.1. 1 1,2
Sinus vrata I z.1. 5 6,0
Hemangiom 28 33,3
Neuroblastom 1 1,2
Burkitov limfom 2 2,4
Reaktivni ili granulomatozni limfadenitis 3,6

43




Supraklavikularna regija Limfati¢na malformacija 18 28,1
(Epi)dermoidna cista 6 94
Pilomatriksom 1 1,6
Langerhansova histiocitoza 1 1,6
Lipoblastom 1 1,6
Hodzkinov limfom 18 28,1
Burkitov limfom 2 3,1
T limfom 2 3,1
Rabdomiosarkom 1 1,6
Reaktivni ili granulomatozni limfadenitis 14 21,9
Supraorbitalna regija (Epi)dermoidna cista 88 79,3
Pilomatriksom 10 9,0
Venska malformacija 3 2,7
Hemangiom 8 7,2
Lipom 1 0,9
Nodularni fasciitis 1 0,9
Frontalna regija (Epi)dermoidna cista 23 39,0
Pilomatriksom 8 13,6
Hemangiom 24 40,7
Lipom 4 6,8
Koren i dorzum nosa Hemangiom 20 52,6
NDSC 17 447
Gliom 1 2,6
Temporalna regija (Epi)dermoidna cista 27 45,8
Pilomatriksom 5 8,5
Venska malformacija 5 8,5
Langerhansova histiocitoza 3 51
Hemangiom 15 25,4
Nodularni fasciitis 2 3,4
Lejomiom 1 1,7
Svanom 1 1,7
Retroaurikularna regija Sinus vrata I Z.1. 3 42,9
Hemangiom 4 57,1
Preaurikularna regija Preaurikularni apendiks 37 100,0
Srednja linija vrata Bronhogena cista 1 0,6
(Epi)dermoidna cista 41 25,5
Rascep vrata 9 5,6
Medijalna cista 110 68,3
Gornji kapak Limfati¢na malformacija 7 16,7
(Epi)dermoidna cista 25 59,5
Pilomatriksom 2 4.8
Hemangiom 8 19,0
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Bukalna regija (Epi)dermoidna cista 17 28,3
Pilomatriksom 6 10,0
'Venska malformacija 4 11,7
Neurofibromatoza 4 6,7
Hemangiom 22 36,7
Lipom 1 1,7
Limfaticno-venska malformacija 2 3,3
Kapilarno-limfatiéna malformacija 1 1,7
Sublingvalna regija Limfaticna malformacija 12 33,3
(Epi)dermoidna cista 10 27,8
Neurofibromatoza 2 5,6
Teratom 5 13,9
Ranula 6 16,7
Duplikatura ezofagusa 1 2,8
Suprasternalna regija (Jugularna |Bronhogena cista 2 15,4
fosa) (Epi)dermoidna cista 11 84,6
Aurikula (Epi)dermoidna cista 6 60,0
Pilomatriksom 4 40,0
Palatum (Epi)dermoidna cista 2 40,0
Hairy polyp 1 20,0
Fibrom 2 40,0
Gornja usna Venska malformacija 3 16,7
Hemangiom 10 55,6
Sinus gornje usnhe 5 27,8
Medijalni kantus oka (Epi)dermoidna cista 7 100,0
Orbita Hemangiom 7 77,8
Limfati¢no-venska malformacija 2 22,2
Na vratu, u visini tiroidne Zlezde (Cista vrata III/IV Z.1 6 66,7
Folikularni adenoma tiroidne Zlezde 2 22,2
Papilarni adenokarcinom tiroidne Zlezde 1 11,1
Donja usna Venska malformacija 6 17,6
Hemangiom 9 26,5
Mukocela 19 55,9
Jezik Limfaticna malformacija 4 50,0
Hamartom jezika 2 25,0
Limfati¢no-venska malformacija 1 12,5
Epitelioidni hemangioendoteliom 1 12,5
Donji kapak Hemangiom 4 100,0
Vrh nosa Hemangiom 5 100,0
Subgloti¢na regija Hemangiom 6 100,0
Gingiva Epulis 5 100,0
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Submandibularna i submentalna [Venska malformacija 4 11,1
regija Fistula vrata I 2.1 3 8,3
Limfaticno-venska malformacija 3 8,3
Kapilarno-limfati¢no-venska malformacija 1 2,8
Kapilarno-limfatiéna malformacija 1 2,8
Reaktivni ili granulomatozni limfadenitis 21 58,3
Cerubizam 2 5,6
Ameloblastom 1 2,8
Koren heliksa Preaurikularni sunus 18 100,0
Ispred i iznad korena heliksa ~ [Preaurikularni sunus 8 100,0

**nastavak tabele 4.3.: Zastupljenost urodenih anomalija i steCenih oboljenja lica i vrata prema lokalizaciji; SCM
misic¢-Sternokleidomastoidni misi¢; CCBR-cervikalni hondrokutani branhijalni remnant; NDSC- nazalna dernoidna
sinus cista; z.1.-zdrelni luk

Na boc¢noj strani vrata, u regiji gornje polovine SCM misi¢a najées¢e smo dijagnostikovali
lateralnu cistu (38,7%) i reaktivno ili granulomatozno izmenjen limfni ¢vor (27,4%). U visini
donje polovine SCM misi¢a najées¢i su lateralni sinus vrata poreklom drugog zdrelnog luka
(23,9%) i CCBR (22,9%), dok je regija iza SCM misi¢a bila tipi¢na lokalizacija LM (34%) i
reaktivno ili granulomatozno izmenjenih limfnih ¢vorova (26%). U parotidnoj regiji najéesce su
verifikovani LM (42,9%) i hemangiomi (39,3%), dok su u supraklavikularnoj regiji ve¢inom
dijagnostikovani LM (28,1%), Hodzkinov limfom (28,1%) i reaktivno ili granulomatozno
izmenjeni limfni ¢vorovi (21,9%).

Prednja strana vrata, u nivou prednje srednje linije, tipi¢no je mesto prezentacije medijalne
(68,3%) i (epi)dermoidne ciste vrata (25,5%). U visini tiroidne Zzlezde preteZzno su
dijagnostikovane ciste porekla treceg ili ¢etvrtog zdrelnog luka (66,7%), dok smo u suprasternalnoj
regiji operisali uglavnom (epi)dermoidne ciste (84,6%).

Na licu je vec¢ina potkoznih anomalija dijagnostikovana u supraorbitalnoj regiji i to dominantno
(epi)dermoidne ciste (79,3%). U frontalnoj regiji dijagnostikovani su pretezno hemangiomi
(40,7%) i (epi)dermoidne ciste (39%), temporalno (epi)dermoidne ciste (45,8%) i hemangiomi
(25,4%), u nivou korena i dorzuma nosa hemangiomi (52,6%) i NDSC (44,7%), na vrhu nosa samo
hemangiomi, retroaurikularno hemangiomi (57,1%) i sinusi porekla prvog zdrelnog luka (42,9%),
preaurikularno dominantno preaurikularni apendiksi (100%), na gornjem kapku (epi)dermoidne
ciste (59,5%), na donjem kapku dominantno hemangiomi (100%), u nivou medijalnog kantusa oka
(epi)dermoidne ciste (100%), u orbiti hemangiomi (77,8%) i limfati¢no-venske malformacije

(22,2%), na gornjoj usni hemangiomi (55,6%), na donjoj usni pretezno mukocela (55,9%), bukalno

46



hemangiomi (36,7%) i (epi)dermoidne ciste (28,3%), na aurikuli (epi)dermoidne ciste (60%), na
korenu heliksa kao i ispred i iza korena heliksa preaurikularni sinusi (100%), na gingivi epulis
(100%), na jeziku LM (50%), sublingvalno prevashodno LM (33,3%), na palatumu
(epi)dermoidne ciste (40%) i fibromi (40%), subgloti¢no samo hemangiomi, dok su submentalno
i submandibularno pretezno dijagnostikovani reaktivno ili granulomatozno izmenjeni limfni

¢vorovi (58,3%).

4.4. KARAKTERISTIKE ANOMALIJA LICA | VRATA

4.4.1. Pol
Od ukupnog broja pacijenata devojéice su Cinile 51,7% a decaci 48,3% pacijenata sa

anomalijom lica i vrata (Tabela 4.4.).

Tabela 4.4.: Zastupljenost urodenih anomalija lica i vrata prema polu

Anomalije lica i vrata N
Orofacijalni
(bez orofacijalnih rascepai | rascepi i rascep P
rascepa vrata) vrata Ukupno vrednost
N % N % N %
o zenski 632 54,2 178 442 810 51,7 <0,001
muski 533 45,8 225 55,8 758 48,3

Procenat decaka veci je kod pacijenata sa finalnom dijagnozom rascepa, a Statistickom
analizom, Pirsonovim X2 testom, utvrdena je statisti¢ki znacajna razlika po polu. Prakti¢no, iako

je polna struktura sli¢na u celom uzorku, kod orofacijalnih rascepa dominiraju decaci.

4.4.2. Strana prezentovanja anomalije
Od ukupnog broja pacijenata sa anomalijom lica i vrata (1568) njih 39,4% imalo je anomaliju
lokalizovanu na levoj strani, nesto rede na desnoj strani (31,5%), u nivou srednje linije 23,5%, dok

je obostrana prezentacija anomalije bila znacajno reda (5,5%) (tabela 4.5.).
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Tabela 4.5.: Strana lica i vrata na kojoj se prezentovala anomalija

Anomalije lica i vrata

(bez orofacijalnih rascepa i | Orofacijalni rascepi i P
rascepa vrata) rascep vrata Ukupno vrednost
N % N % N %
Leva 489 42.0 129 32,0 618 39,4
Strana Desna 412 35,4 82 20,3 494 31,5
<0,001
Srednja linija 234 20,1 135 33,5 369 23,5
Obostrano 30 2,6 57 14,1 87 55

Utvrdeno je da je leva strana dominantna kod anomalija lica i vrata (bez orofacijalnih rascepa

i rascepa vrata), prati je desna, a obostrana lokalizacija je kod ovih pacijenti bila najmanje

zastupljena. Nasuprot tome, orofacijalni rascepi vrata imaju sli¢nu distribuciju leve strane i

lokalizaciju anomalije u nivou srednje linije (rascepi nepca i rascep vrata), a manje desno i

obostrano. StatistiCkom analizom, Pirsonovim X2 testom, potvrdeno je da je razlika izmedu

ispitivanih grupa po lokalizaciji statisti¢ki znacajna.

4.4.3. Konzistencija potkoZnih masa

Konzistencija potkoznih masa prezentovana je na grafikonu 4.2.

Grafikon 4.2.: Konzistencija potkoznih masa
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Prilikom palpacije, potkozni otok je u veéini sluc¢ajeva bio tvrde konzistencije (44%), potom

umereno tvrde i mekane konzistencije.

4.4.4. Simptomi i laboratorijske analize

Vecina pacijenata nije imala simptome (84,6%) i kod 95,4% pacijenata su oshovne
laboratorijske analize (KKS i CRP) bile u granicama referentnih vrednosti (Grafikon 4.3. i Tabela
4.6.).

M da
Mne

Grafikon 4.3.:Simptomi bolesti i anomalija glave i vrata

Tabela 4.6.: Vrednosti kompletne krvne slike i C- reaktivnog proteina kod nasih pacijenata

Anomalije lica i vrata
(bez orofacijalnih Orofacijalni
rascepa i rascepa rascepi i rascep P
vrata) vrata Ukupno vrednost
N % N % N %
U granicama 1093 93,8 403 100,0 | 1496 95,4
referentnih
Kompletna .
vrednosti
krvna
slika, C- Izvan granica 72 6,2 0 0,0 72 4,6 <0,001
reaktivni referentnih
protein vrednosti
CRP
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Na osnovu distribucije pacijenata iz tabele 4.6. evidentno je da je broj pacijenata koji su imali
laboratorijske analize izvan granica referentnih vrednosti mali, ali je statisti¢ki znacajno veci
(utvrdeno Fiserovim testom ta¢ne verovatnoce) u grupi pacijenata sa anomalijom lica i vrata (bez

orofacijalnih rascepa i rascepa vrata).

4.5. DIJAGNOSTIKOVANJE ANOMALIJA LICA | VRATA

4.5.1. DIJAGNOSTIKOVANJE ANOMALIJA ULTRAZVUKOM
Preoperativni UZ pregled raden je kod 82,1% nasih pacijenata. Sveukupno je UZ postavio tacnu
dijagnozu u 58,7% slucajeva, neodredenu u 27,4%, dok je pogresna dijagnoza postavljena u 13,8%

slucajeva (tabela 4.7.)

Tabela 4.7.: Ta¢nost dijagnoze postavljene pomocu ultrazvuka

Anomalije lica i vrata
(bez orofacijalnih rascepa | Orofacijalni rascepi i Ukupno P
i rascepa vrata) rascep vrata vrednost
N % N % N %
Tacna 694 77,5 62 15,9 756 58,7
Ultrazvucéna | Netacna 24 2,7 329 84,1 353 27,4 <0,001
dijanoza
anomalije Neodredena 178 19,9 0 0,0 178 13,8

Procenat ta¢ne dijagnostike je daleko veci kod anomalija lica i vrata (bez orofacijalnih rascepa
I rascepa vrata), dok je procenat netacne dijagnoze zanemarljivo mali u pomenutoj grupi. Procenat
netacne UZ dijagnostike je ¢es¢i u grupi pacijenata sa orofacijalnim rascepima (prenatalna UZ
dijagnostika). Fiserovim testom ta¢ne verovatnoce, utvrdeno je da je ova razlika statisticki

znacajna.
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Pojedine anomalije nemaju uniforman UZ nalaz te Cesto postoji mogucénost pogresne
interpretacije UZ nalaza. U tabeli 4.8. izdvojena je pojedinacna senzitivnost UZ dijagnostike za

anomalje lica i vrata.

Tabela 4.8.: Ultrazvucna senzitivnost pri dijagnostikovanju anomalija lica i vrata

Ultrazvucna dijagnoza
Finalna dijagnoza tacna netacna neodredena Ukupno
Lateralna cista N 13 8 4 25
% 52,0 32,0 16,0 100,0
Limfaticna malformacija N 84 7 9 100
% 84,0 7,0 9,0 100,0
Bronhogena cista N 1 0 3 4
% 25,0 0,0 75,0 100,0
(Epi)dermoidna cista N 184 5 48 237
% 77,6 2,1 20,3 100,0
Pilomatriksom N 39 0 5 44
% 88,6 0,0 114 100,0
Venska malformacija N 18 2 4 24
% 75,0 8,3 16,7 100,0
'Uvecan limfni ¢vor N 21 0 0 21
% 100,0 0,0 0,0 100,0
Neurofibromatoza N 5 0 3 8
% 62,5 0,0 37,5 100,0
Langerhansova histiocitoza N 0 0 6 6
% 0,0 0,0 100,0 100,0
Ganglioneurom N 1 0 1 2
% 50,0 0,0 50,0 100,0
Lipoblastom N 0 0 1 1
% 0,0 0,0 100,0 100,0
|Acinic cell tumor parotidne zlezde| N 1 1 0 2
% 50,0 50,0 0,0 100,0
Jednostrani rascep usne N 13 55 0 68
% 19,1 80,9 0,0 100,0
Obostrani rascep usne N 3 3 0 6
% 50,0 50,0 0,0 100,0
Jedostrani rascep usne i nepca N 22 55 0 77
% 28,6 71,4 0,0 100,0
Obostrani rascep usne i nepca N 24 27 0 51
% 47,1 52,9 0,0 100,0
Subtotalni rascep nepca N 0 55 0 55
% 0,0 100,0 0,0 100,0
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Totalni rascep nepca N 0 64 0 64
% 0,0 100,0 0,0 100,0
Rascep vrata N 0 9 0 9
% 0,0 100,0 0,0 100,0
Submukozni rascep nepca N 0 31 0 31
% 0,0 100,0 0,0 100,0
Medijalna cista N 46 0 54 100
% 46,0 0,0 54,0 100,0
Cista porekla III/IV z.1 N 3 1 2 6
% 50,0 16,7 33,3 100,0
Hemangiom N 148 0 9 157
% 94,3 0,0 57 100,0
Sinus gornje usne N 9 0 2 11
% 81,8 0,0 18,2 100,0
NDSC N 17 0 0 17
% 100,0 0,0 0,0 100,0
Rascep mekog nepca N 0 28 0 28
% 0,0 100,0 0,0 100,0
Rascep nosa N 0 1 0 1
% 0,0 100,0 0,0 100,0
Oroorbitalni rascep N 0 1 0 1
% 0,0 100,0 0,0 100,0
Teratom N 0 0 5 5
% 0,0 0,0 100,0 100,0
Lipom N 6 0 0 6
% 100,0 0,0 0,0 100,0
Nodularni fasciitis N 0 0 2 2
% 0,0 0,0 100,0 100,0
Neuroblastom N 1 0 0 1
% 100,0 0,0 0,0 100,0
Hodzkinov limfom N 24 0 0 24
% 100,0 0,0 0,0 100,0
Burkitov limfom N 5 0 0 5
% 100,0 0,0 0,0 100,0
T limfom N 2 0 0 2
% 100,0 0,0 0,0 100,0
Cervikalna fibromatoza N 4 0 0 4
% 100,0 0,0 0,0 100,0
Rabdomiosarkom N 3 0 0 3
% 100,0 0,0 0,0 100,0
Limfati¢no-venska malformacija | N 3 0 5 8
% 37,5 0,0 62,5 100,0
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Kapilarno-limfati¢no-venska N 0 0 1 1
malformacija % 0,0 0,0 100,0 100,0
Kapilarno-limfati¢na N 1 0 1 2
malformacija %| 50,0 0,0 50,0 100,0
Ganglioneuroblastom N 0 0 1 1
% 0,0 0,0 100,0 100,0
Hairy polyp N 0 0 1 1
% 0,0 0,0 100,0 100,0
Duplikatura ezofagusa N 0 0 1 1
% 0,0 0,0 100,0 100,0
Gliom N 0 0 1 1
% 0,0 0,0 100,0 100,0
Epitelioidni hemangioendoteliom | N 0 0 1 1
% 0,0 0,0 100,0 100,0
Reaktivni ili granulomatozni N 55 0 0 55
limfadenitis %/ 100,0 0,0 0,0 100,0
Cerubizam N 0 0 2 2
% 0,0 0,0 100,0 100,0
Folikularni adenom tiroidne N 0 0 2 2
Zlezde % 0,0 0,0 100,0 100,0
Papilarni adenokarcinom tiroidne | N 0 0 1 1
AR %| 00 0,0 100,0 100,0
Lejomiom N 0 0 1 1
% 0,0 0,0 100,0 100,0
/Ameloblastom N 0 0 1 1
% 0,0 0,0 100,0 100,0
Svanom N 0 0 1 1
% 0,0 0,0 100,0 100,0
Ukupno N 756 353 178 1287
% 58,7 27,4 13,8 100,0

**nastavak tabele 4.8.: UZ senzitivnost pri dijagnostikovanju anomalija lica i vrata; CCBR-cervikalni hondrokutani
branhijalni remnant; z.1.-zdrelni luk

Senzitivnost UZ u dijagnostikovanju uvecanog limfnog ¢vora iznosila je 100%, dok je u
dijagnostikovanju nekih od najc¢es¢ih anomalija glave i vrata iznosila 94,3% za hemangiom, za
pilomatriksom 88,6%, LM 84%, (epi)dermoidne ciste 77,6%, venske malformacije 75%, lateralne

ciste 52%, medijalne ciste 46% i bronhogene ciste 25%.

Senzitivnost UZ u prenatalnom dijagnostikovanju orofacijalnih rascepa prema rezultatima nase

studije iznosila je 50% za obostrani rascep usne, 47,1% za obostrani rascep usne i nepca, 28,6%
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za jednostrani rascep usne i nepca, 19,1% za jednostrani rascep usne, dok je UZ senzitivnost u

dijagnostikovanju izolovanog rascepa nepca prema rezultatima nase studija iznosila 0%.

Ultrazvucéna dijagnostika anomalija bubrega i urotrakta radena je kod dece sa CCBR-om,
preaurikularnim sinusima i apendiksima (88 pacijenata) od kojih su kod 3,4% (3 pacijenta)

dijagnostikovane anomalije bubrega i urotrakta.

4.5.2. DIJAGNOSTIKOVANJE ANOMALIJA MAGNETNOM REZONANCIJOM |
KOMPJUTERIZOVANOM TOMOGRAFIJOM

U sklopu preoperativne dijagnostike MR pregled uraden je kod 120 pacijenata (7,7%) dok je
CT dijagnostiku imalo 23 pacijenta (1,5%) (tabela 4.9. i tabela 4.10.).

Tabela 4.9.: Dijagnostikovanje anomalija lica i vrata magnetnom rezonancijom

Anomalije lica i vrata
(bez orofacijalnih rascepa | Orofacijalni rascepi Ukupno P
i rascepa vrata) i rascep vrata vrednos
t
N % N % N %
Raden 116 10,0 4 1,0 120 7,7
Magnetna | Nije raden 1049 90,0 399 99,0 | 1448 | 92,3 | <0001
rezonancija

Distribucija uradene MR dijagnostike je skoro sli¢na u ispitivanim grupama, ali je Pirsonov X2

testom, utvrdeno da je ova razlika, iako mala, statisticki znacajna.

Od ukupno 120 pacijenata kojima je kako prenatalno tako i postnatalno raden MR pregled, ova

dijagnosticka metoda radena je kod samo 4 pacijenta sa orofacijalnim rascepima.
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Tabela 4.10.: Dijagnostikovanje anomalija lica i vrata kompjuterizovanom tomografijom

Anomalije lica i vrata
(bez orofacijalnih rascepai | Orofacijalni rascepi Ukupno P vrednost
rascepa vrata) I rascep vrata
N % N % N %
Kompjuterizovana| Raden 23 2,0 0 0,0 23 15
tomografija Nije 1142 98,0 403 100,0 | 1545 | 985 | 0.001
raden

Distribucija uradene CT dijagnostike je vrlo sli¢na u obe ispitivane grupe, ali je statistickom

analizom, Pirsonov X2 testom, utvrdeno da je ova razlika, iako mala, statisticki znacajna.

4.6. UDRUZENE ANOMALIJE

Pored anomalija lica 1 vrata, udruZene anomalije imao je 131 pacijent (8,4%), dok je vec¢ina

nas$ih pedijatrijskih pacijenata bila bez udruzenih anomalija (91,6%).

Anomalije Sake, stopala 1 kuka ¢inile su 23% svih udruZenih anomalija, genitourinarne

anomalije 21,5%, a sr¢ane anomalije 20,7%.

Udruzene anomalije su znac¢ajno ¢esce dijagnostikovane kod pacijenata sa rascepom usne sa ili
bez rascepa nepca (112 pacijenata — 85,5%). Kod 27,8% pacijenata sa orofacijalnim rascepima
njih 27,8% postojale su statisticki zna¢ajno ¢e$c¢e udruzene anomalije nego kod drugih anomalija

(p<0.001, Pirsonov X2 test).

Zbog veceg procenta udruzenosti rascepa usne sa ili bez rascepa nepca sa drugim anomalijama
posebno izdvajamo dijagnostikovane anomalije kod pacijenata sa orofacijalnim rascepima (Tabela
4.11.).
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Tabela 4.11.: Orofacijalni rascepi i dijagnostikovane udruzene anomalije

N %
ASD 11 9,8
\/SD 9 8,0
DAP 6 5,4
Hipospadia 6 5,4
\Vezikoureteralni refluks > drugog stepena 12 10,7
Ureter dupleks 3 2,7
Nefrotski sindrom 1 0,9
Ureterohidronefroza 1 0,9
Dupli palac Sake 4 3,6
Polidaktilija prstiju Saka 7 6,3
Polidaktilija prstiju stopala 3 2,7
Sindaktilija prstiju Saka 3 2,7
Sindaktilija prstiju stopala 8 7,1
Pierre Robin sekvenca 25 22,3
Treacher Collins sindrom 2 1,8
van der Woude sindrom 8 7,1
Anotia 1 0,9
Hemifacijalna mikrozomija 1 0,9
Hemofilija 1 0,9
Ukupno 112 100,0

ASD-atrijalni septalni defekt; VSD-ventrikularni septalni defekt; DAP-ductus arteriosus persistens

Kod orofacijalnih rascepa najceS¢e su dijagnostikovane sréane anomalije (23,2%), potom

anomalije Sake, stopala i kuka (22,4%), a zatim i genitourinarne anomalije (20,6%).

4.7. ASPIRACIONA BIOPSIJA (FNAB)

Aspiraciona biopsija kao dijagnosticka metoda primenjena je kod 82,1% nasih pacijenata sa
urodenom cisticnom anomalijom lica i vrata ukljucujuéi lateralne ciste vrata, LM, venske

malformacije i meSovite vaskularne malformacije (ukupno 173 pacijenta).
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4.7.1. SADRZAJ DOBILJEN ASPIRACIONOM BIOPSIJOM (FNAB)

Nakon aspiracije sadrzaj je pregledan od strane patologa (citologa) koji je nakon preciznog

opisa sadrzaja postavljao citoloSku dijagnozu. Sadrzaj aspiriranog materijala dobijen pomocu

FNAB prikazan je u tabeli 4.12.

Tabela 4.12.: Sadrzaj cisti¢nih anomalija lica i vrata, prema tipu ¢elija

da ne
N % N %
Sadrzaj - limfociti 115 94,3 7 5,7
Sadrzaj - eritrociti 50 41,0 72 59,0
Sadrzaj - makrofagi 51 41,8 71 58,2
Sadrzaj - neutrofilni granulociti 67 54,9 55 451
Sadrzaj - eozinofilni granulociti 24 19,7 98 80,3
Sadrzaj - proteini 54 443 68 55,7
Sadrzaj - plocaste epitelne celije 19 70,4 8 29,6
Sadrzaj — krv 28 68,3 13 31,7

Na osnovu rezultata u aspiriranom sadrZaju u najve¢em procentu su opisani limfociti, potom u
nesto manjem procentu plocaste epitelne ¢elije, krv i neutrofilni granulociti. Eritrociti, makrofagi
I proteini nalaze se u vrlo slicnom procentu (oko 40%), dok su u aspiriranom sadrzaju eozinofili

najrede dijagnostikovani.

4.7.2. Postavljanje dijagnoze na osnovu nalaza aspiracione biopsije

Distribucija pacijenata sa postavljenom FNAB citoloskom dijagnozom u odnosu na kona¢nu

dijagnozu anomalije lica i vrata prikazana je u tabeli 4.13.
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Tabela 4.13.: Dijagnoza postavljena pomoc¢u aspiracione biopsije (FNAB) u poredenju sa

kona¢nom dijagnozom anomalije lica 1 vrata

Konac¢na dijagnoza
Mesovita
Limfati¢na Venska Lateralna| vaskularna
malformacija | malformacija | cista | malformacija | Ukupno
Limfati¢na malformacija N 74 0 0 0 74
% 77,9 0,0 0,0 0,0 52,1
Lateralna cista N 0 0 13 0 13
o % 0,0 0,0 68,4 0,0 9,2
Asplra(?!ona Mesovita vaskularna N 0 0 0 4 4
biopsija- | maiformacija % 0,0 0,0 0,0 50,0 2,8
citologija Neodredena dijagnoza N 21 20 6 4 51
jag
% 22,1 100,0 31,6 50,0 35,9
Ukupno N 95 20 19 8 142
% 100,0 100,0 100,0 100,0 100,0

Na osnovu distribucije pacijenata u tabeli se jasno vidi da je kod svih pacijenata kojima je na
osnovu citoloskog nalaza postavljena dijagnoza LM, ta dijagnoza i potvrdena (74/74 odnosno
100%), ali su dijagnosticku dilemu predstavljali pacijenti sa cistiénim anomalijama kojima je na
osnovu citoloSkog nalaza postavljena neodredena dijagnoza, a zapravo su imali LM. Iz rezultata
nase studije proistice da je senzitivnost FNAB u dijagnostikovanju LM 77,9%, a pozitivna
prediktivna vrednost (PPV) 100%.

Svim pacijentima kojima je na osnovu citoloSkog nalaza postavljena dijagnoza lateralne ciste
vrata ovo je bila 1 kona¢na dijagnoza (100%), ali je problem predstavljalo to $to je kod tre¢ine
pacijenata sa lateralnom cistom vrata citoloSka dijagnoza bila neodredena, te je na osnovu ovih

rezultata senzitivnost FNAB metode za ovu anomaliju iznosila 68,4%, a PPV 100%.

U 35,9% slucajeva FNAB dijagnoza je bila definisana kao neodredena, tj. nije data adekvatna
dijagnoza, §to prakticno znaci da kod trecine pacijenata nije bilo moguce postaviti ta¢nu dijagnozu
samo na osnovu citologije. S druge strane, tamo gde je postavljena citoloska dijagnoza, ona je
uvek i potvrdena na kraju finalnom dijagnozom. S obzirom da su svi pacijenti imali neku
malformaciju nema pacijenata koji imaju pozitivan bilo koji nalaz, a da se na kraju u finalnoj

dijagnozi ispostavilo da je nalaz negativan.
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Senzitivnost (Sn), specifi¢nost (Sp), PPV i negativna prediktivna vrednost (NPV) ove citoloske

dijagnosticke metode u poredenju sa kona¢nom dijagnozom pokazani su u tabeli 4.14.

Tabela 4.14.: Senzitivnost, specifi¢nost, pozitivna i negativna prediktivna vrednost FNAB

Sn Sp PPV NPV

Limfati¢na
malformacija pozitivan | negativan | Ukupno

pozitivan | 74 0 74 0,778947 1 1 0,691176
citoloski nalaz negativan | 21 47 68

Ukupno | 95 47 142
Lateralna cista vrata pozitivan | negativan | Ukupno

pozitivan | 13 0 13 0,684211 1 1 0,953488
citoloski nalaz negativan | 6 123 129

Ukupno | 19 123 142
MeSovita vaskularna pozitivan | negativan | Ukupno
malformacija pozitivan | 4 0 4 0,5 1 1 0,971014
citoloski nalaz negativan | 4 134 138

Ukupno | 8 134 142
Venska malformacija pozitivan | negativan | Ukupno

pozitivan | 0 0 0 0 1 / 0,859155
citoloski nalaz negativan | 20 122 142

Ukupno | 20 122 142

Sn-senzitivnost; Sp-specifi¢nost; PPV-pozitivna prediktivna vrednost; NPV-negativna prediktivna vrednost

Nakon uradene FNAB dijagnostike, pregleda citoloSkog materijala, opisa sadrzaja i

postavljanja FNAB dijagnoze u 35,9% slucajeva je na osnovu naknadnog HP nalaza i izvestaja

patologa, korigovana FNAB dijagnoza.

4.8. UPUTNA DIJAGNOZA

Vecina nasSih pacijenata imala je uputnu dijagnozu (epi)dermoidne ciste i uve¢anog limfnog

¢vora i to sa podjednakom zastupljenoscu od po 12,3%. Iz rezultata studije proisticne da je ¢ak

23,2% nasih pacijenata imalo neodredenu uputnu dijagnozu (cisti€na formacija neodredenog
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porekla - 11,9%, lezija neodredenog porekla - 6,9%), od kojih 4,4% pacijenata nije ni imalo uputnu
dijagnozu.

Uputne dijagnoze za anomalije lica i vrata, postavljene od strane lekara pre upuéivanja u nasu

ustanovu, prikazane su na grafikonu 4.4.

(Eplidermoidna cista
Limfadenopatija

Cisticna form. neodredenog porekla
Hemangiom

Lezija neodredenog porekla
Jednostrani rascep usne i nepca
Jednaostrani rascep usne

Nije postavljena uputna dijagnoza
Totalni rascep nepca

Subtotalni rascep nepca
Obostrani rascep usne i nepca
Medijalna cista vrata

Limfati¢na malformacija

Kozni sinus

Preaurikularni apendiks

Rascep mekog nepca
Submukozni rascep nepca
Fistula/sinus porekla drugog 7. I.
Mukocela

Venska malformacija
Kozno-hrskavicavi remnanti
Ostalo (<1%)

%

Grafikon 4.4.: Procentualna zastupljenost uputnih dijagnoza pacijenata sa anomalijama lica i

vrata (form. — formacija, 2.1 .- zdrelnog luka)

Pored (epi)dermoidnih cista i uvecanih limfnih ¢vorova, u ne$to manjem procentu (8,5%),
upucivana su i deca sa dijagnozom hemangioma, dok pacijenti sa orofacijalnim rascepima nisu

predstavljali diferencijalno dijagnosti¢ku dilemu nasim kolegama.
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4.9. KLINICKA, PREOPERATIVNA, INTRAOPERATIVNA, HP I KONACNA
DIJAGNOZA

Klini¢ka, preoperativna, intraoperativna, HP i kona¢na dijagnoza prikazane su u tabeli 4.15.

Tabela 4.15.: Klini¢ka, preoperativna, intraoperativna, HP i kona¢na dijagnoza pacijenata sa

anomalijama lica i vrata

Klini¢ka | Preoperativna | Intraoperativna HP Konacna
N | % N % N % N | % | N| %

Lateralna cista vrata 16 | 1,0 20 1,3 25 1,7 28 127|125 | 1,6
Medijalna 10366 | 113 | 7,2 | 110 7,6 109 |10,4|110| 7,0
cista/fistula/sinus vrata
Limfati¢na malformacija | 79 | 5,0 | 97 6,2 | 106 7,3 104 | 9,9 | 104 | 6,6
Venska malformacija 32 | 2,0 37 2,4 37 2,5 33 131(33]| 21
Hemangiom 143 | 9,1 175 | 11,2 64 4.4 64 | 6,1 |175|11,2
(Epi)dermoidna cista 253 |16,1| 258 | 16,5| 263 18,1 | 269 |25,6(270|17,2
NDSC 17 | 1,1 17 1,1 17 1,2 17 | 16|17 | 11
Pilomatriksom 42 | 2,7 53 3,4 58 4,0 58 | 55|58 | 3,7
Bronhogena cista 1 |01 4 0,3 4 0,3 3103|4103
Jednostrani rascep usne 72 | 4,6 72 4,6 72 5,0 / [ |72 | 4,6
Obostrani rascep usne 6 |04 6 0,4 6 0,4 / / 6 | 04
Jedostrani rascep usne i 81 | 52 81 5,2 81 5,6 / / | 81]52
nepca
Obostrani rascep usne i 51 | 3,3 51 3,3 51 3,5 / / |51 3,3
nepca
Subtotalni rascep 57 | 3,6 57 3,6 57 3,9 / [ | 57| 3,6
sekundarnog nepca
Totalni rascep 64 | 4,1 64 4,1 64 4,4 / / | 64|41
sekundarnog nepca
Rascep mekog nepca 28 | 1,8 28 1,8 28 1,9 / / | 28|18
Submukozni rascep nepca| 31 | 2,0 31 2,0 31 2,1 / /131120
Rascep vrata 9 |06 9 0,6 9 0,6 9 {09 9 | 06
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Rascep aurikule 2 |01 2 0,1 2 0,1 / / 2 |01
Rascep nosa 1101 1 0,1 1 0,1 / / 101
Oroorbitalni rascep 1101 1 0,1 1 0,1 / / 101
Fistula/sinus porekla Il 52 | 3,3 52 3,3 48 3,3 44 | 4,2 | 46 | 2,9
zdrelnog luka

Fistula/sinus porekla | 12 | 0,8 12 0,8 12 0,9 12 11,212 | 0,8
zdrelnog luka

Cista porekla 11/1V 6 |04 6 0,4 6 0,4 / / 6 | 04
zdrelnog luka

Uveéan limfni ¢vor 107 | 6,8 | 104 6,6 70 48 / / / /
Reaktivno ili / / / / 22 15 76 | 7,2 |76 | 4,8
granulomatozno izmenjen

limfni ¢vor

Tumorski izmenjen limfni| / / 8 0,5 15 1,0 / / / /
¢vor

HodZkinov limfom / / / / / / 24 | 23|24 | 15
Burkitov limfom / / / / / / 5105|503
T limfom / / / / / / 2 /02| 2 (01
CCBR 25 | 1,6 25 1,6 25 1,7 25 124 | 25|16
Preaurikularni apendiks 37 | 24 37 2,4 37 2,5 37 |35 |37 | 24
Preaurikularni sinus 26 | 1,7 26 1,7 26 1,8 26 | 25|26 | 1,7
Lipom 5103 7 0,4 7 0,5 6 |06| 6 | 04
Teratom 5 10,3 5 0,3 5 0,3 51055 |03
Mukocela 19 [ 12 19 1,2 19 13 19 118 |19 | 1,2
Epulis 5103 5 0,3 5 0,3 5105|503
Hamartom jezika 2 (01 2 0,1 2 0,1 2 102 2 |01
Neurofibromatoza 5 10,3 6 0,4 7 0,5 8 [08| 8 | 05
Cervikalna fibromatoza 4 10,3 4 0,3 1 0,1 1 /01] 4 |03
Sinus gornje ushe 5103 5 0,3 5 0,3 5105|503
Ranula 5103 6 0,4 7 0,5 6 (06| 6 |04
Fibrom 2 |01 2 0,1 7 0,5 2 (02] 2 |01
Cerubizam 2 |01 2 0,1 2 |01
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Cisti¢na formacija 85 | 54 29 1,8 7 0,5 / / / /
neodredenog porekla

Lezija neodredenog 70 | 45 27 1,7 23 1,6 / / / /
porekla

Acinic cell tumor / / 1 0,1 1 0,1 2 102 2 |01
parotidne Zlezde

Sinus ektopi¢ne pljuvaéne| / / / / 4 0,3 8 |08 6 |04
Zlezde

Nodularni fasciitis / / / / 3 0,2 3103|3102
Langerhansova / / / / / / 6 06| 6 | 04
histiocitoza

Ganglioneurom / / / / / / 2 102| 2 |01
Ganglioneuroblastom / / / / / / 1101 1 |01
Rabdomiosarkom / / 1 0,1 1 0,1 3103|3102
Lipoblastom / / / / / / 1 /01| 101
Neuroblastom / / / / / / 1101|1101
Limfati¢no-venska / / / / / / 8 |08 8 |05
malformacija

Kapilarno-limfati¢no- / / / / / / 11]101| 1 |01
venska malformacija

Kapilarno-limfati¢na / / / / / / 2 (02| 2 (01
malformacija

Hairy polip / / / / / / 1 /01101
Duplikatura ezofagusa / / / / / / 1 /01101
Gliom / / / / / / 11]01(1]01
Epiteliodni / / / / / / 1101|101
hemangioendoteliom

Folikularni adenom / / / / / / 2 (02| 2 (01
tiroidne zlezde

Papilarni adenokarcinom | / / / / / / 1 /01101
tiroidne zlezde

Lejomiom / / / / / / 1101|101
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Ameloblastom / / / / / / 1101 1 |01
Svanom / / / / / / 1101|1101
Ukupno 1568(100,0 1568 |100,0| 1452 100,0 |1052(100,0[1568/100,0

**Nastavak tabele 4.15.: Klini¢ka, preoperativna, intraoperativna, HP i kona¢na dijagnoza pacijenata sa

anomalijama lica i vrata. NDSC-nazalna dermoidna sinus cista; CCBR-cervikalni hondrokutani branhijalni remnant

Na osnovu iskustva hirurga, anamneze i klinickog pregleda postavljene su 42 razliCite
dijagnoze od kojih su najcesce bile (epi)dermoidna cista (16,1%), hemangiom (9,1%) i uvecan
limfni ¢vor (6,8%). Pojedina¢no su i kod velikog broja pacijenata postavljene dijagnoze medijalne
ciste/fistule/sinusa vrata i LM dok su rascepi usne i nepca sveukupno predstavljali 25%

postavljenih dijagnoza od kojih su vecinski udeo ¢inili jednostrani rascepi usne i nepca (5,2%).

Dodatnom preoperativnom dijagnostikom potvrdena je ili korigovana klini¢ka dijagnoza tako
da je preoperativna dijagnoza ukljucivala 45 razli¢itih anomalija lica i vrata od kojih je neodredeno
bilo 3,5%. Vec¢inom su postavljene dijagnoze (epi)dermoidne ciste (16,5% prema 16,1%
postavljenih Klinickim pregledom) i hemangiom (11,2% prema 9,1%). Dijagnoza uvecanog
limfnog ¢vora postavljena je kod 6,6% prema 6,8% postavljenih klini¢kih dijagnoza. Dijagnoza
medijalne ciste/fistule/sinusa vrata postavljena je kod 7,2% pacijenata prema 6,6%, a LM kod

6,2% prema 5% klinicki postavljenih dijagnoza ovih anomalija.

Na osnovu intraoperativnog nalaza postavljeno je 48 razlicitih dijagnoza od koji su najcesce
(ne racunajuci rascepe usne sa ili bez rascepa nepca) postavljane dijagnoze (epi)dermoidne ciste,
medijalne ciste vrata i LM. Neodredena dijagnoza uvecanog limfnog ¢vora postavljena je kod

4,8% pacijenata prema 6,6% postavljenih preoperativnih dijagnoza.

Patolog (citolog) je na osnovu HP nalaza postavio 52 razlicite dijagnoze anomalija lica i vrata.
HP dijagnoze su u najveéem procentu ukljucivale (epi)dermoidne ciste (25,6%), medijalne ciste
vrata (10,4%), LM (9,9%) i reaktivno ili granulomatozno izmenjene limfne ¢vorove (7,2%).
Tumorski izmenjeni limfni ¢vorovi sveukupno su ¢inili 3% HP dijagnoza i ukljucivali su
HodZzkinov limfom (2,3%), Burkitov limfom (0,5%) i T limfom (0,2%).

Na Odeljenju plasti¢ne i1 rekonstruktivne hirurgije leceni su pacijenti sa 65 razli¢itih anomalija

lica 1 vrata. Veéinu anomalija leCenih od strane plasticnog hirurga Cinile su (epi)dermoidne ciste
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(17,2%), hemangiomi (11,2%), medijalne ciste vrata (7%), LM (6,6%), jednostrani rascepi usne i
nepca (5,2%), reaktivno ili granulomatozno izmenjeni limfni ¢vorovi (4,8%), jednostrani rascepi
usne (4,6%), totalni rascepi sekundarnog nepca (4,1%), pilomatriksomi (3,7%), subtotalni rascepi
sekundarnog nepca (3,6%) i obostrani rascepi usne i nepca (3,3%).

Cak 43 anomalije su se, u odnosu na celokupan uzorak, manifestovale u manje od 1% sluéajeva.

4.10. TACNOST POSTAVLJANJA DIJAGNOZE ANOMALIJA LICA I VRATA U
POREPENJU SA KONACNOM (FINALNOM) DIJAGNOZOM

4.10.1. POREDENJE UPUTNE SA FINALNOM DIJAGNOZOM

U tabeli 4.16. poredena je taénost uputne dijagnoze sa konaénom dijagnozom anomalija lica i
vrata.

Tabela 4.16.: Ta¢nost uputne dijagnoze u poredenju sa kona¢nom dijagnozom anomalija lica i
vrata

FINALNA DIJAGNOZA UPUTNA DIJAGNOZA
N %
Fistula vrata porekla I Z.1 Nije postavljena uputna Dg 2 50,0
Kozni sinus 2 50,0
Sinus vrata porekla I Z.1. Nije postavljena uputna Dg 1 12,5
Fistula/sinus porekla I zdrelnog luka 5 62,5
Kozni sinus 2 25,0
Lateralna cista porekla IT Z.1. Limfadenopatija 12 48,0
Cisti¢cna formacija neodredenog porekla 8 32,0
Lateralna cista 5 20,0
Lateralna fistula vrata porekla IT Z.1.  |Nije postavljena uputna Dg 3 17,6
Fistula/sinus porekla II zdrelnog luka 10 58,8
Kozni sinus 4 23,5
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Lateralni sinus vrata porekla IT Z.1. Nije postavljena uputna Dg 10 34,5
Fistula/sinus porekla II zdrelnog luka 10 34,5
K ozni sinus 9 31,0
Cista porekla III/IV Zz.1. Lezija neodredenog porekla 3 50,0
Cisti¢na formacija neodredenog porekla 3 50,0
Medijalna cista Limfadenopatija 4 3,6
(Epi)dermoidna cista 5 4,5
Medijalna cista vrata 31 28,2
Nije postavljena uputna Dg 28 25,5
Cisticna formacija neodredenog porekla 42 38,2
Limfati¢na malformacija Limfaticna malformacija 37 35,6
Cisticna formacija neodredenog porekla 32 30,8
Limfadenopatija 20 19,2
Hemangiom 10 9,6
(Epi)dermoidna cista 4 3,8
Lateralna cista 1 1,0
'Venska malformacija Limfati¢na malformacija 2 6,1
Venska malformacija 18 54,5
Hemangiom 3 9,1
Lezija neodredenog porekla 10 30,3
Hemangiom Hemangiom 121 69,1
Lezija neodredenog porekla 54 30,9
Bronhogena cista Limfadenopatija 2 50,0
Lateralna cista 1 25,0
Medijalna cista 1 25,0
(Epi)dermoidna cista Limfadenopatija 34 12,6
(Epi)dermoidna cista 149 55,2
Medijalna cista vrata 18 6,7
Cisti¢na formacija neodredenog porekla 69 25,6
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Pilomatriksom Limfadenopatija 9 15,5
(Epi)dermoidna cista 26 44,8
Pilomatriksom 9 15,5
Cisti¢na formacija neodredenog porekla 14 24,1
Reaktivno ili granulomatozno Limfadenopatija 76 100,0
izmenjen limfni ¢vor
HodZkinov limfom Limfadenopatija 24 100,0
Burkitov limfom Limfadenopatija 5 100,0
T limfom Limfadenopatija 2 100,0
Neurofibromatoza Neurofibromatoza 3 37,5
Lezija neodredenog porekla 5 62,5
Langerhansova histiocitoza Lezija neodredenog porekla 6 100,0
Ganglioneurom Lezija neodredenog porekla 2 100,0
Lipoblastom Lipom 1 100,0
Acinic cell tumor parotidne Zlezde Limfadenopatija 2 100,0
Jednostrani rascep usne Jednostrani rascep usne 72 100,0
Obostrani rascep usne Obostrani rascep usne 6 100,0
Jedostrani rascep usne i nepca Jednostrani rascep usne i nepca 81 100,0
Obostrani rascep usne i nepca Obostrani rascep usne i nepca 51 100,0
Subtotalni rascep nepca Subtotalni rascep nepca 57 100,0
Totalni rascep nepca Totalni rascep nepca 64 100,0
Rascep mekog nepca Rascep mekog nepca 28 100,0
Submukozni rascep nepca Nije postavljena uputna Dg 9 29,0
Submukozni rascep 22 71,0
Rascep vrata Rascep vrata 1 111
Nije postavljena uputna Dg 8 88,9
Rascep aurikule Rascep aurikule 2 100,0
Rascep nosa Rascep nosa 1 100,0
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Oroorbitalni rascep Oroorbitalni rascep 1 100,0
Sinus ektopi¢ne pljuvacne zZlezde Fistula/sinus porekla II zdrelnog luka 1 16,7
K ozni sinus 5 83,3
CCBR Nije postavljena uputna Dg 7 28,0
CCBR 18 72,0
Preaurikularni apendiks Preaurikularni apendiks 37 100,0
Preaurikularni sunus Kozni sinus 11 423
Preaurikularni sinus 15 57,7
Epulis Nije postavljena uputna Dg 1 20,0
Epulis 4 80,0
Mukocela Mukocela 19 100,0
Sinus gornje ushe Kozni sinus 5 100,0
NDSC (Epi)dermoidna cista 9 52,9
Cisti¢na formacija neodredenog porekla 8 47,1
Teratom Teratom 3 60,0
Lezija neodredenog porekla 2 40,0
Lipom Lipom 3 50,0
Lezija neodredenog porekla 3 50,0
Ranula Limfadenopatija 3 50,0
Cisti¢na formacija neodredenog porekla 3 50,0
Hamartom jezika Hamartom jezika 1 50,0
Lezija neodredenog porekla 1 50,0
Nodularni fasciitis Lezija neodredenog porekla 3 100,0
Neuroblastom Lezija neodredenog porekla 1 100,0
Cervikalna fibromatoza Cervikalna fibromatoza 2 50,0
Lezija neodredenog porekla 2 50,0
Rabdomiosarkom Lezija neodredenog porekla 3 100,0
Limfati¢no-venska malformacija Limfaticna malformacija 2 25,0
Cisti¢na formacija neodredenog porekla 6 75,0
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Kapilarno-limfati¢no-venska Cisti¢na formacija neodredenog porekla 100,0
malformacija
Kapilarno-limfatiéna malformacija  |Limfati¢na malformacija 50,0
Cisticna formacija neodredenog porekla 50,0
Ganglioneuroblastom Lezija neodredenog porekla 100,0
Hairy polyp Lezija neodredenog porekla 100,0
Duplikatura ezofagusa Lezija neodredenog porekla 100,0
Gliom Lezija neodredenog porekla 100,0
Epitelioidni hemangioendoteliom Lezija neodredenog porekla 100,0
Cerubizam Lezija neodredenog porekla 100,0
Fibrom Lezija neodredenog porekla 100,0
Folikularni adenom tiroidne zlezde  [Lezija neodredenog porekla 100,0
Papilarni adenokarcinom tiroidne Lezija neodredenog porekla 100,0
zlezde
Lejomiom Lezija neodredenog porekla 100,0
Ameloblastom Lezija neodredenog porekla 100,0
Svanom Lezija neodredenog porekla 100,0

**nastavak tabele 4.16.: Ta¢nost uputne dijagnoze u poredenju sa kona¢nom dijagnozom; Dg-dijagnoza; CCBR-

cervikalni hondrokutani branhijalni remnant; NDSC- nazalna dernoidna sinus cista; z.1.-Zdrelni luk

Prilikom postavljanja uputne dijagnoze najveci procenat tacnosti (ne ukljucujuci orofacijalne
rascepe) bio je prilikom postavljanja dijagnoze hemangioma (69,1%), potom sinusa porekla I
zdrelnog luka (62,5%), fistule porekla II zdrelnog luka (58,8%), (epi)dermoidne ciste (55,2%) i

venske malformacije 54,5%.

Kod pacijenata sa kona¢nom dijagnozom lateralne ciste vrata u vecini slucajeva postavljana je

dijagnoza limfadenopatije (48%), dok je tacna dijagnoza lateralne ciste vrata postavljena u 20%

slucajeva.

Pacijenti sa medijalnom cistom vrata su naj¢esce upucivani u nasu ambulantu sa neodredenom

dijagnozom (63,7%), dok je tacnu dijagnozu imalo 28,2% pacijenata.

69




Deca sa LM su ve¢inom imala postavljenu ta¢nu uputnu dijagnozu (35,6%), a Cesto |

neodredenu dijagnozu (30,8%) i dijagnozu limfadenopatije (19,2%).

Posebno smo izdvojili pacijente sa uputnim dijagnozama orofacijalnih rascepa (tabela 4.17.).

Tabela 4.17.: Poredenje uputne sa kona¢nom dijagnozom orofacijalnih rascepa

FINALNA DIJAGNOZA -
RASCEP Ukupno
ne da

UPUTNA Ne N 1165 17 1182
DIJAGNOZA -

RASCEP % uputna 98,6 1,4 100,0

% finalna 100,0 4,2 75,4

Da N 0 386 386

% uputna 0,0 100,0 100,0

% finalna 0,0 95,8 24,6

N 1165 403 1568

Ukupno % uputna 74,3 25,7 100,0

% finalna 100,0 100,0 100,0

Slaganje uputne i finalne dijagnoze rascepa je izuzetno visoko, dok je od ukupno postavljenih
1182 dijagnoze koje nisu ukljucivale rascep, kod njih 17 (1.4%) dijagnostikovan rascep (tabela
4.17.). Testiranjem je utvrdeno statistiCki znaCajno slaganje uputne i finalne dijagnoze

(Kappa=0,971; p<0.001).
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4.10.2. POREPENJE KLINICKE SA FINALNOM DIJAGNOZOM

U tabeli 4.18. poredena je tacnost klini¢ke dijagnoze sa kona¢nom dijagnozom anomalija lica

i vrata.

Tabela 4.18.: Tac¢nost klinicke dijagnoze u poredenju sa kona¢nom dijagnozom anomalija lica i

vrata

FINALNA DIJAGNOZA

KLINICKA DIJAGNOZA

N %
Fistula vrata porekla I Z.1 Fistula/sinus vrata porekla I z.1 100.0
Sinus vrata porekla [ Z.1. Fistula/sinus vrata porekla I z.1 8 100.0
Lateralna cista porekla IT Z.1. Lateralna cista 16 64.0
Cisti¢na formacija neodredenog porekla 9 36.0
Lateralna fistula vrata porekla II z.1. Fistula/sinus vrata porekla II z.1. 17 100.0
Lateralni sinus vrata porekla II z.1. [Fistula/sinus vrata porekla II z.1. 29 100.0
Cista porekla III/IV Z.1. Cista porekla III/IV Z.1 6 100.0
Medijalna cista (Epi)dermoidna cista 16 145
Medijalna cista 60 54.5
Medijalna fistula/sinus 34 30.9
Limfati¢na malformacija Limfati¢na malformacija 75 72.1
Cisti¢na formacija neodredenog porekla 29 27.9
Limfati¢no-venska malformacija Limfati¢na malformacija 3 37.5
'Venska malformacija 3 37.5
Cisti¢na formacija neodredenog porekla 1 125
Lezija neodredenog porekla 1 12,5
Kapilarno-limfati¢no-venska 'Venska malformacija 1 100.0
malformacija
Kapilarno-limfatiéna malformacija Limfati¢na malformacija 1 50.0
Cisti¢na formacija neodredenog porekla 1 50.0
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'Venska malformacija 'Venska malformacija 28 84.8
Lezija neodredenog porekla 5 15.2
Hemangiom Hemangiom 143 81.7
Lezija neodredenog porekla 32 18.3
Bronhogena cista Bronhogena cista 1 25.0
Cisti¢na formacija neodredenog porekla 3 75.0
(Epi)dermoidna cista (Epi)dermoidna cista 220 81.5
Medijalna cista 9 3.3
Ranula 2 0.7
Cisticna formacija neodredenog porekla 39 14.4
Pilomatriksom (Epi)dermoidna cista 16 27.6
Pilomatriksom 42 72.4
Reaktivno ili granulomatozno izmenjen  [Uvecan limfni ¢vor 76 100.0
limfni ¢vor
Hodzkinov limfom [Uvecan limfni ¢vor 24 100.0
Burkitov limfom Uvecan limfni ¢vor 5 100.0
T limfom Uvecan limfni ¢vor 2 100.0
Neurofibromatoza Neurofibromatoza 5 62.5
Lezija neodredenog porekla 3 375
Langerhansova histiocitoza Lezija neodredenog porekla 6 100.0
Ganglioneurom Lezija neodredenog porekla 2 100.0
Lipoblastom Lipom 1 100.0
lAcinic cell tumor parotidne zlezde Lezija neodredenog porekla 2 100.0
Jednostrani rascep usne Jednostrani rascep usne 72 100.0
Obostrani rascep usne Obostrani rascep usne 6 100.0
Jedostrani rascep usne i nepca Jedostrani rascep usne i nepca 81 100.0
Obostrani rascep usne i nepca Obostrani rascep usne i nepca 51 100.0
Subtotalni rascep nepca Subtotalni rascep nepca 57 100.0
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Totalni rascep nepca Totalni rascep nepca 64 100.0
Rascep mekog nepca Rascep mekog nepca 28 100.0
Submukozni rascep nepca Submukozni rascep nepca 31 100.0
Rascep vrata Rascep vrata 9 100.0
Rascep aurikule Rascep aurikule 2 100.0
Rascep nosa Rascep nosa 1 100.0
Oroorbitalni rascep Oroorbitalni rascep 1 100.0
Sinus ektopicne pljuvacne Zlezde Lateralna fistula/sinus vrata porekla II Z.1. 6 100.0
CCBR CCBR 25 100.0
Preaurikularni apendiks Preaurikularni apendiks 37 100.0
Preaurikularni sunus Preaurikularni sunus 26 100.0
Epulis Epulis 5 100.0
Mukocela Mukocela 19 100.0
Sinus gornje usne Sinus gornje usne 5 100.0
NDSC NDSC 17 100.0
Teratom Teratom 5 100.0
Lipom Lipom 4 66.7

Lezija neodredenog porekla 2 33.3
Ranula (Epi)dermoidna cista 1 16.7

Ranula 3 50.0

Cisti¢na formacija neodredenog porekla 2 33.3
Hamartom jezika Hamartom jezika 2 100.0
Nodularni fasciitis Lezija neodredenog porekla 3 100.0
Neuroblastom Lezija neodredenog porekla 1 100.0
Cervikalna fibromatoza Cervikalna fibromatoza 4 100.0
Rabdomiosarkom Lezija neodredenog porekla 3 100.0
Ganglioneuroblastom Lezija neodredenog porekla 1 100.0
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Hairy polyp Lezija neodredenog porekla 1 100.0
Duplikatura ezofagusa Cisti¢na formacija neodredenog porekla 1 100.0
Gliom Lezija neodredenog porekla 1 100.0
Epitelioidni hemangioendoteliom Lezija neodredenog porekla 1 100.0
Cerubizam Cerubizam 2 100.0
Fibrom Fibrom 2 100.0
Folikularni adenom tiroidne Zlezde Lezija neodredenog porekla 2 100.0
Papilarni adenokarcinom tiroidne zlezde |Lezija neodredenog porekla 1 100.0
Lejomiom Lezija neodredenog porekla 1 100.0
Ameloblastom Lezija neodredenog porekla 1 100.0
Svanom Lezija neodredenog porekla 1 100.0

**nastavak tabele 4.18.: Ta¢nost klini¢ke dijagnoze u poredenju sa kona¢nom dijagnozom anomalija lica i vrata;
CCBR-cervikalni hondrokutani branhijalni remnant; NDSC- nazalna dernoidna sinus cista; z.1.-Zdrelni luk

Fistule 1 sinusi vrata porekla prvog i drugog zdrelnog luka, kao i ciste porekla treceg i Cetvrtog
zdrelnog luka kod dece pregledane prvi put u specijalistickoj ambulanti nisu nam predstavljale

dijagnosticku dilemu (100% tacnost).

Pacijentima sa medijalnom cistom/fistulom/sinusom vrata smo u 85,4% slucajeva postavili
tacnu dijagnozu, dok je kod dece sa venskom malformacijom (84,8%), hemangiomom (81,7%),
(epi)dermoidnom cistom (81,5%) i LM (72,1%) samo na osnovu anamneze i klini¢kog nalaza u

vecini slu€ajeva postavljena ta¢na dijagnoza.

Kod pacijenata sa kona¢nom dijagnozom lateralne ciste vrata u 64% slucajeva postavljana je
tacna dijagnoza, dok je u 36% slucajeva bila potrebna dodatna dijagnostika zbog atipi¢ne klini¢ke

slike i nepouzdane anamneze.
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4.10.3. POREDENJE PREOPERATIVNE SA FINALNOM DIJAGNOZOM

U tabeli 4.19. poredena je tacnost preoperativne dijagnoze sa kona¢nom dijagnozom
anomalija lica i vrata.

Tabela 4.19.: Ta¢nost preoperativne dijagnoze u poredenju sa kona¢nom dijagnozom anomalija

lica i vrata
FINALNA DIJAGNOZA PREOPERATIVNA DIJAGNOZA
N %
Fistula vrata porekla I Z.1 Fistula/sinus vrata porekla I Z.1 4 100.0
Sinus vrata porekla I Z.1. Fistula/sinus vrata porekla I z.1 8 100.0
Lateralna cista porekla IT Z.1. Lateralna cista porekla II Z.1. 20 80.0
Uvecan limfni ¢vor 5 20.0
Lateralna fistula vrata porekla II z.1. Lateralna fistula/sinus vrata porekla II Z.1. 17 100.0
Lateralni sinus vrata porekla II z.1. Lateralna fistula/sinus vrata porekla II z.1. 29 100.0
Cista porekla II/IV Z.1 Cista porekla III/IV Z.1 6 100.0
Medijalna cista (Epi)dermoidna cista 7 6.4
Medijalna cista 69 62.7
Medijalna fistula/sinus 34 30.9
Limfati¢na malformacija Limfati¢na malformacija 93 89.4
Cisti¢na formacija neodredenog porekla 11 10.6
Limfati¢no-venska malformacija Limfaticna malformacija 3 37.5
Bronhogena cista 2 25.0
'Venska malformacija 3 37.5
Kapilarno-limfati¢éno-venska 'Venska malformacija 1 100.0
malformacija
Kapilarno-limfatiéna malformacija Limfati¢na malformacija 1 50.0
Cisti¢na formacija neodredenog porekla 1 50.0
Venska malformacija 'Venska malformacija 33 100.0
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Hemangiom Hemangiom 175 | 100.0
Bronhogena cista Bronhogena cista 2 50.0
Cisti¢na formacija neodredenog porekla 2 50.0
(Epi)dermoidna cista (Epi)dermoidna cista 246 91.1
Medijalna cista 10 3.7
Ranula 2 0.7
Cisti¢na formacija neodredenog porekla 12 4.4
Pilomatriksom (Epi)dermoidna cista 5 8.6
Pilomatriksom 53 91.4
Reaktivno ili granulomatozno izmenjen  [Uvecan limfni ¢vor 76 100.0
limfni ¢vor
Hodzkinov limfom Uvecan limfni ¢vor 18 75.0
Tumorski izmenjen limfni ¢vor 6 25.0
Burkitov limfom Uvecan limfni ¢vor 3 60.0
Tumorski izmenjen limfni ¢vor 2 40.0
T limfom Uvecan limfni ¢vor 2 100.0
Neurofibromatoza Neurofibromatoza 6 75.0
Lezija neodredenog porekla 2 25.0
Langerhansova histiocitoza Lezija neodredenog porekla 6 100.0
Ganglioneurom Lezija neodredenog porekla 2 100.0
Lipoblastom Lipom 1 100.0
Acinic cell tumor parotidne Zlezde IAcinic cell tumor parotidne Zlezde 1 50.0
Lezija neodredenog porekla 1 50.0
Jednostrani rascep usne Jednostrani rascep usne 72 100.0
Obostrani rascep usne Obostrani rascep usne 6 100.0
Jedostrani rascep usne i nepca Jedostrani rascep usne i nepca 81 100.0
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Obostrani rascep usne i nepca Obostrani rascep usne i nepca 51 100.0
Subtotalni rascep nepca Subtotalni rascep nepca 57 100.0
Totalni rascep nepca Totalni rascep nepca 64 100.0
Rascep mekog nepca Rascep mekog nepca 28 100.0
Submukozni rascep nepca Submukozni rascep nepca 31 100.0
Rascep vrata Rascep vrata 9 100.0
Rascep aurikule Rascep aurikule 2 100.0
Rascep nosa Rascep nosa 1 100.0
Oroorbitalni rascep Oroorbitalni rascep 1 100.0
Sinus ektopicne pljuvacne zlezde Lateralna fistula/sinus vrata porekla II Z.1. 6 100.0
CCBR CCBR 25 100.0
Preaurikularni apendiks Preaurikularni apendiks 37 100.0
Preaurikularni sunus Preaurikularni sunus 26 100.0
Epulis Epulis 5 100.0
Mukocela Mukocela 19 100.0
Sinus gornje usne Sinus gornje usne 5 100.0
NDSC NDSC 17 100.0
Teratom Teratom 5 100.0
Lipom Lipom 6 100.0
Ranula Ranula 4 66.7

Cisti¢na formacija neodredenog porekla 2 33.3
Hamartom jezika Hamartom jezika 2 100.0
Nodularni fasciitis Lezija neodredenog porekla 3 100.0
Neuroblastom Lezija neodredenog porekla 1 100.0
Cervikalna fibromatoza Cervikalna fibromatoza 4 100.0
Rabdomiosarkom Rabdomiosarkom 1 33.3

Lezija neodredenog porekla 2 66.7
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Ganglioneuroblastom Lezija neodredenog porekla 1 100.0
Hairy polyp Lezija neodredenog porekla 1 100.0
Duplikatura ezofagusa Cisti¢na formacija neodredenog porekla 1 100.0
Gliom Lezija neodredenog porekla 1 100.0
Epitelioidni hemangioendoteliom Lezija neodredenog porekla 1 100.0
Cerubizam Cerubizam 2 100.0
Fibrom Fibrom 2 100.0
Folikularni adenom tiroidne zlezde Lezija neodredenog porekla 2 100.0
Papilarni adenokarcinom tiroidne Zlezde [Lezija neodredenog porekla 1 100.0
Lejomiom Lezija neodredenog porekla 1 100.0
Ameloblastom Lezija neodredenog porekla 1 100.0
Svanom Lezija neodredenog porekla 1 100.0

**nastavak tabele 4.19.: Ta¢nost preoperativne dijagnoze u poredenju sa konaénom dijagnozom anomalija lica i
vrata; CCBR-cervikalni hondrokutani branhijalni remnant; NDSC- nazalna dernoidna sinus cista; Z.1.-Zdrelni luk

Dodatnom dijagnostikom je znacajno povecan procenat tacnosti preoperativne dijagnoze i to
do 100% za anomalije lica i vrata po tipu venskih malformacija i hemangioma, potom 93,6% za

medijalne ciste/fistule/sinuse vrata, pilomatriksoma (91,4%), (epi)dermoidne ciste (91,1%) i LM

(89,4%).

Kod pacijenata sa kona¢nom dijagnozom lateralne ciste vrata je nakon radioloske dijagnostike

tacnost preoperativne dijagnoze podignuta na 80%.

4.10.4. POREDENJE INTRAOPERATIVNE SA FINALNOM DIJAGNOZOM

U tabeli 4.20. poredena je tacnost intraoperativne dijagnoze sa kona¢nom dijagnozom

anomalija lica i vrata.
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Tabela 4.20: Tacnost intraoperativne dijagnoze u poredenju sa konacnom dijagnozom anomalija

lica i vrata

FINALNA DIJAGNOZA

INTRAOPERATIVNA DIJAGNOZA

N %
Fistula vrata porekla I Z.1. Fistula vrata porekla I z.1 4 100.0
Sinus vrata porekla I Z.1. Sinus vrata porekla I Z.1. 8 100.0
Lateralna cista porekla II z.1. Lateralna cista porekla II z.1. 25 100.0
Lateralna fistula vrata porekla II z.1. Lateralna fistula vrata porekla IT Z.1. 17 100.0
Lateralni sinus vrata porekla II z.1. Lateralni sinus vrata porekla II z.1. 29 100.0
Cista porekla ITI/IV z.1 Cista porekla III/TV z.1 6 100.0
Medijalna cista Medijalna cista 110 100.0
Limfati¢na malformacija Limfaticna malformacija 102 98.1
Cisti¢na formacija neodredenog porekla 2 19
Limfati¢no-venska malformacija Limfati¢na malformacija 3 375
Bronhogena cista 2 25.0
'Venska malformacija 3 37.5
Kapilarno-limfati¢no-venska malformacija [Venska malformacija 1 100.0
Kapilarno-limfatiéna malformacija Limfati¢na malformacija 1 50.0
Cisti¢na formacija neodredenog porekla 1 50.0
Venska malformacija 'Venska malformacija 33 100.0
Hemangiom Hemangiom 64 100.0
Bronhogena cista Bronhogena cista 2 50.0
Cisti¢na formacija neodredenog porekla 2 50.0
(Epi)dermoidna cista (Epi)dermoidna cista 263 97.4
Ranula 2 0.7
Fibrom 5 1.9
Pilomatriksom Pilomatriksom 58 100.0
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Reaktivno ili granulomatozno izmenjen  [Uvecan limfni ¢vor 54 71.1
PO Reaktivno ili granulomatozno izmenjen 22 28.9
limfni ¢vor
Hodzkinov limfom Uvecan limfni ¢vor 14 58.3
Tumorski izmenjen limfni ¢vor 10 41.7
Burkitov limfom Uvecan limfni ¢vor 1 20.0
Tumorski izmenjen limfni ¢vor 4 80.0
T limfom Uvecan limfni ¢vor 1 50.0
Tumorski izmenjen limfni ¢vor 1 50.0
Neurofibromatoza Neurofibromatoza 7 87.5
Lezija neodredenog porekla 1 12,5
Langerhansova histiocitoza Lezija neodredenog porekla 6 100.0
Ganglioneurom Lezija neodredenog porekla 2 100.0
Lipoblastom Lipom 1 100.0
Acinic cell tumor parotidne Zlezde IAcinic cell tumor parotidne Zlezde 1 50.0
Lezija neodredenog porekla 1 50.0
Jednostrani rascep usne Jednostrani rascep usne 72 100.0
Obostrani rascep usne Obostrani rascep usne 6 100.0
Jedostrani rascep usne i nepca Jedostrani rascep usne i nepca 81 100.0
Obostrani rascep usne i nepca Obostrani rascep usne i nepca 51 100.0
Subtotalni rascep nepca Subtotalni rascep nepca 57 100.0
Totalni rascep nepca Totalni rascep nepca 64 100.0
Rascep mekog nepca Rascep mekog nepca 28 100.0
Submukozni rascep nepca Submukozni rascep nepca 31 100.0
Rascep vrata Rascep vrata 9 100.0
Rascep aurikule Rascep aurikule 2 100.0
Rascep nosa Rascep nosa 1 100.0
Oroorbitalni rascep Oroorbitalni rascep 1 100.0
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Sinus ektopi¢ne pljuvacne Zlezde Lateralni sinus vrata porekla II z.1. 2 33.3

Sinus ektopi¢ne pljuvacne Zlezde 4 66.7
CCBR CCBR 25 100.0
Preaurikularni apendiks Preaurikularni apendiks 37 100.0
Preaurikularni sunus Preaurikularni sunus 26 100.0
Epulis Epulis 5 100.0
Mukocela Mukocela 19 100.0
Sinus gornje ushe Sinus gornje usne 5 100.0
NDSC NDSC 17 100.0
Teratom Teratom 5 100.0
Lipom Lipom 6 100.0
Ranula Ranula 5 83.3

Cisti¢na formacija neodredenog porekla 1 16.7
Hamartom jezika Hamartom jezika 2 100.0
Nodularni fasciitis Nodularni fasciitis 3 100.0
Neuroblastom Lezija neodredenog porekla 1 100.0
Cervikalna fibromatoza Cervikalna fibromatoza 1 100.0
Rabdomiosarkom Rabdomiosarkom 1 333

Lezija neodredenog porekla 2 66.7
Ganglioneuroblastom Lezija neodredenog porekla 1 100.0
Hairy polyp Lezija neodredenog porekla 1 100.0
Duplikatura ezofagusa Cisti¢na formacija neodredenog porekla 1 100.0
Gliom Lezija neodredenog porekla 1 100.0
Epitelioidni hemangioendoteliom Lezija neodredenog porekla 1 100.0
Fibrom Fibrom 2 100.0
Folikularni adenom tiroidne Zlezde Lezija neodredenog porekla 2 100.0
Papilarni adenokarcinom tiroidne zlezde |Lezija neodredenog porekla 1 100.0
Lejomiom Lezija neodredenog porekla 1 100.0
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IAmeloblastom

Lezija neodredenog porekla

1

100.0

Svanom

Lezija neodredenog porekla

1

100.0

**nastavak tabele 4.20.: Ta¢nost intraoperativne dijagnoze u poredenju sa kona¢nom dijagnozom anomalija lica i
vrata; CCBR-cervikalni hondrokutani branhijalni remnant; NDSC- nazalna dernoidna sinus cista; Z.1.-zdrelni luk

Intraoperativnim nalazom dodatno je podignuta tacnost dijagnostikovanja i to do 100% za

lateralnu cistu vrata, medijalnu cistu vrata i pilomatriksom, potom 98,1% za LM, 97,4% za

(epi)dermoidnu cistu i 87,5% za neurofibromatozu. Kod 48,4% postavljena je tacna dijagnoza

tumorski izmenjenih limfnih &vorova, a u 28,9% sluCajeva ta¢na dijagnoza reaktivno ili

granulomatozno izmenjenih limfnih ¢vorova.

4.10.5. POREPENJE HISTOPATOLOSKE SA FINALNOM DIJAGNOZOM

U tabeli 4.21. poredena je tacnost HP dijagnoze sa kona¢nom dijagnozom anomalija lica i vrata.

Tabela 4.21.: Ta¢nost histopatoloske dijagnoze u poredenju sa kona¢nom dijagnozom anomalija

licai vrata

FINALNA DIJAGNOZA

HISTOPATOLOSKA DIJAGNOZA

N %
Fistula vrata porekla I z.1 Fistula vrata porekla I z.1 4 1100.0
Sinus vrata porekla I Z.1. Sinus vrata porekla I z.1. 8 (100.0
Lateralna cista porekla II Z.1. Lateralna cista porekla II Z.1. 25 |100.0
Lateralna fistula vrata porekla II Z.1. Lateralna fistula vrata porekla II Z.1. 17 |100.0
Lateralni sinus vrata porekla II Z.1. Lateralni sinus vrata porekla II Z.1. 27 | 931

Sinus ektopic¢ne pljuvacne zZlezde 2 6.9

Medijalna cista Lateralna cist vrata porekla II Z.1. 2 18
Medijalna cista 108 | 98.2
Limfati¢éna malformacija Limfati¢éna malformacija 104 |100.0
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Limfati¢no-venska malformacija Limfaticno-venska malformacija 8 |100.0
Kapilarno-limfati¢éno-venska malformacija [Kapilarno-limfati¢no-venska malformacija 1 |100.0
Kapilarno-limfati¢na malformacija Kapilarno-limfati¢na malformacija 2 1100.0
\Venska malformacija 'Venska malformacija 33 |100.0
Hemangiom Hemangiom 64 |100.0
Bronhogena cista Bronhogena cista 3 75.0
Medijalna cista 1 25.0
(Epi)dermoidna cista Lateralna cista porekla II Z.1. 1 0.4
(Epi)dermoidna cista 269 | 99.6
Pilomatriksom Pilomatriksom 58 [100.0
Reaktivno ili granulomatozno izmenjen Reaktivno ili granulomatozno izmenjen 76 |100.0
limfni ¢vor limfni ¢vor
HodzZkinov limfom Hodzkinov limfom 24 1100.0
Burkitov limfom Burkitov limfom 5 1100.0
T limfom T limfom 2 [100.0
Neurofibromatoza Neurofibromatoza 8 ]100.0
Langerhansova histiocitoza Langerhansova histiocitoza 6 |100.0
Ganglioneurom Ganglioneurom 2 1100.0
Lipoblastom Lipoblastom 1 |100.0
Acinic cell tumor parotidne Zlezde Acinic cell tumor parotidne zlezde 2 |100.0
Rascep vrata Medijalni rascep vrata 9 [100.0
Sinus ektopicne pljuvacne zlezde Sinus ektopicne pljuvacne Zlezde 6 |[100.0
CCBR CCBR 25 |100.0
Preaurikularni apendiks Preaurikularni apendiks 37 (100.0
Preaurikularni sunus Preaurikularni sunus 26 |100.0
Epulis Epulis 5 1100.0
Mukocela Mukocela 19 |100.0
Sinus gornje usne Sinus gornje usne 5 1100.0
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NDSC NDSC 17 |100.0
Teratom Teratom 5 |100.0
Lipom Lipom 6 |[100.0
Ranula Ranula 6 |100.0
Hamartom jezika Hamartom jezika 2 [100.0
Nodularni fasciitis Nodularni fasciitis 3 ]100.0
Neuroblastom Neuroblastom 1 ]100.0
Cervikalna fibromatoza Cervikalna fibromatoza 1 ]100.0
Rabdomiosarkom Rabdomiosarkom 3 ]100.0
Ganglioneuroblastom Ganglioneuroblastom 1 |100.0
Hairy polyp Hairy polyp 1 |100.0
Duplikatura ezofagusa Duplikatura ezofagusa 1 |100.0
Gliom Gliom 1 ]100.0
Epitelioidni hemangioendoteliom Epitelioidni hemangioendoteliom 1 |100.0
Fibrom Fibrom 2 ]100.0
Folikularni adenom tiroidne Zlezde Folikularni adenom tiroidne zlezde 2 [100.0
Papilarni adenokaricnom tiroidne zlezde Papilarni adenokarcinom tiroidne zlezde 1 |100.0
Lejomiom Lejomiom 1 |100.0
Ameloblastom IAmeloblastom 1 ]100.0
Svanom Svanom 1 |100.0

**nastavak tabele 4.21.: Ta¢nost histopatoloske dijagnoze u poredenju sa kona¢nom dijagnozom anomalija lica i vrata;

CCBR-cervikalni hondrokutani branhijalni remnant; NDSC- nazalna dernoidna sinus cista; z.1.-zdrelni luk

Na osnovu dodatne dijagnostike od strane patologa ucinjena je revizija HP nalaza kod 6

prethodno postavljenih HP dijagnoza. Revizija je ukljucivala dve dijagnoze sinusa ektopicne

pljuvacne zlezde u lateralni sinus vrata porekla II zdrelnog luka, potom dve dijagnoze lateralne

ciste vrata u dve medijalne ciste vrata, jednu dijagnozu medijalne ciste vrata u bronhogenu cistu i

jednu dijagnozu lateralne ciste vrata u (epi)dermoidnu cistu.
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4.11. POTKOZNE MASE BOCNE STRANE VRATA

Ukupno 250 pedijatrijskih pacijenata imalo je potkoznu masu bo¢ne strane vrata. Vise od pola
(133 pacijenta ili 53,2%) imalo je urodenu, dok je 117 pacijenata (46,8%) imalo ste¢enu cervikalnu
masu. Demografske, klinicke i UZ karakteristike potkoznih masa bo¢ne strane vrata predstavljene
su u tabeli 4.22.

Tabela 4.22.: Demografske, klini¢ke i ultrazvucne karakteristike potkoznih masa bo¢ne strane

vrata
Parametri Kongenitalne Stecene P-vrednost
N (%) N (%)
Pol
Decaci 67 (50,4) 56 (47,9)
Devojcice 66 (49,6) 61 (52,1) 0,787
UZ dijagnostika
Tacna 97 (72,9) 112 (95,7)
Netac¢na 17 (12,8) 1(0,9)
Neodredena 19 (14,3) 4(3,4) <0,001**
Lokalizacija
Gornja %2 SCM misic¢a 70 (52,6) 33 (28,2)
Donja 2 SCM misica 19 (14,3) 19 (16,2)
Regija iza SCM misica 44 (33,1) 65 (55,6) <0,001**
Strana vrata
Leva 73 (54,9) 55 (47,0)
Desna 58 (43,6) 53 (45,3) 0,045**
Obostrano 2 (1,5) 9(7,7)
Konzistencija
Mekana 90 (67,7) 4(3,4)
Tvrda 23 (17,3) 74 (63,2)
Umereno tvrda 20 (15,0) 39 (33,3) <0,001**
Simptomi
Da 28 (21,1) 66 (56,4)
Ne 105 (78,9) 51 (43,6) 0,002**
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Laboratorijske analize

U granicama referentnih 122 (91,7) 112 (95,7)

vrednosti

Izvan granica referentnih 11 (8,3) 5 (4,3) 0,303
vrednosti

Vreme od otkrivanja
anomalije do operacije

< 4 nedelje 60 (45,1) 40 (34,2)
4-8 nedelja 22 (16,5) 40 (34,2)
> 8 nedelja 51 (38,3) 37 (31,6) 0,005**

**nastavak tabele 4.22.: Demografske, klini¢ke i ultrazvuéne karakteristike potkoznih masa bo¢ne strane vrata.
QR (interkvartilni opseg), *Mann-Whitney U test; ** Pirsonov X2 test; SCM — sternokleidomastoidni migi¢; UZ-

ultrazvuk

Ispitivanjem razlike izmedu kongenitalnih i steCenih masa, dobili smo da se radi o sli¢noj
distribuciji po polovima, ali sa razli¢itom UZ dijagnostic¢kom tacnoSc¢u (statisti¢ki znacajna razlika

izmedu grupa).

Lokalizacija izmedu grupa se znacajno razlikuje. U kongenitalnoj dominira gornja polovina
SCM misica, dok u ste¢enoj dominira regija iza SCM miSi¢a. Na osnovu distribucije pacijenata po
strani vrata gde se anomalija nalazi, utvrdili smo postojanje znacajne razlike izmedu grupa, a ona

se najvise ogleda u distribuciji obostranih anomalija (steCene mase).

Mekana konzistencija je znacajno ¢eS¢a kod kongenitalnih anomalija, za razliku od stecenih
oboljenja gde dominira tvrda konzistencija. Pacijenti sa steCenom masom imaju znacajno ¢eScu

simptomatologiju nego pacijenti sa kongenitalnom anomalijom.

Kada se analizira razlika izmedu grupa po vremenu otkrivanja anomalije do operacije, u okviru
perioda izmedu Cetvrte 1 osme nedelje, postojala je znacajna razlika kod pacijenata sa steCenim i

urodenim masama (34,2% prema 16,5%).

Najces¢e urodene mase bocne strane vrata bile su LM (81 pacijent) i lateralna cista (26
pacijenata), dok su najéeSce steCene mase Cinili reaktivno ili granulomatozno izmenjeni limfni
¢vorovi (55 pacijenata), Hodzkinov limfom (24 pacijenta) 1 pilomatriksom (23 pacijenta). Dvesta
devet pacijenata imalo je benignu cervikalnu masu, dok je kod 41 pacijenta (16,4%)

dijagnostikovan i operisan malignitet. Rezultati HP i citoloskih nalaza prikazani su u Tabeli 4.23.
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Tabela 4.23.: Histopatoloski i citoloSki nalazi kod dece sa lateralnim cervikalnim masama

Tabela 4.23.1. Kongenitalne cervikalne mase Tabela 4.23.2. Stecene cervikalne mase
N % N %
133 | 100 117 | 100
Limfaticna malformacija 8l | 609 Reaktivno ili granulomatozno | 55 | 47,00
Branhijalna cista 26 | 19,55 trmeig e il €5onev
i _ HodZkinov limfom 24 | 20,50
Dermoidna cista 13 | 9,77
Pilomatrixom 23 | 19,66
Venska malformacija 5 3,76
Burkitov limfom 5 4,27
Neurofibromatoza 2 1,50
: Langerhansova histiocitoza 3 | 256
Ganglioneurom 2 1,50
Bronhogena cista 1 0,75 T limfom 2 1,70
Neuroblastom 1 0,75 Acinic cell karcinom 2 1,70
_ parotidne zlezde
Ganglioneuroblastom 1 | 0,75 Rabdomiosarkom 2 | 1,70
Kongenitalni 1 0,75 Lipoblastom 1 0,85
rabdomiosarkom

Tacna UZ dijagnoza postavljena je u znacajnom vecem procentu kod pacijenata sa stecenim
vratnim masama. Poredenjem lokalizacije, urodene mase se znacajno ¢eS¢e manifestuju u nivou
gornje polovine SCM misic¢a, dok su steCene znacajno ¢eS¢e u regiji iza SCM misica. Nije bilo
razlike izmedu dve grupe pacijenata poredenjem leve i desne strane vrata, osim kada je re¢ o
obostranoj prezentaciji koju su znacajno ¢es¢e imale stecene mase (Tabela 4.22.). Urodene mase
su u vecini slu¢ajeva imale mekanu konzistenciju (67,7%), potom tvrdu (17,3%) i umereno tvrdu
konzistenciju (15,0%). Za razliku od njih, stecene mase su uglavnom tvrde (63,2%) i umereno
tvrde konzistencije (33,3%), dok su mekanu konzistenciju imale u svega 3,4% slu¢ajeva. Odsustvo
simptoma bilo je statisticki znacajno ¢esce kod kongenitalnih tumora. Nije bilo znacajne razlike
izmedu dve grupe pacijenata poredeci rezultate laboratorijskih analiza, dominantno su rezultati
analiza bili u granicama referentnih vrednosti. Porede¢i vreme od otkrivanja anomalije do

operacije, postojale su znacajne razlike u zavisnosti da li je re¢ o urodenoj ili stecenoj anomaliji
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od Cega se posebno isti¢e period izmedu 4 i 8 nedelje kada je operisano 34,2% ste¢enih masa u

poredenju sa 16,5% kongenitalnih cervikalnih masa (Tabela 4.22.).

Promenljive kod kojih je utvrdena statisti¢ka zna¢ajnost na nivou od 5% u univarijantnoj analizi
su dalje koris¢ene u analizi multiple logisticke regresije. Adekvatnost modela multiple logisti¢ke
regresione analize, sa urodenim bo¢nim cervikalnim masama kao ishodnom varijablom i
nezavisnim varijablama (UZ dijagnoza, lokalizacija, konzistencija, simptomi i vreme od otkrivanja
anomalije do operacije) verifikovana je koris¢enjem Hosmer-Lemeshow-ovog testa. Na osnovu
rezultata multiple logisticke regresione analize pacijenti sa urodenom cervikalnom masom imali
su 32,37 (3,44-304,63) puta vecu verovatnocu pogresnih nego ta¢nih UZ nalaza (p = 0,002)
(Grafikon 4.5.).

Period od > 8 nedelja : @ Referentna
dijagnostikovanija (4 do 8 nedelja —_— kategorija
do operacije <4 nedelje b
" — e I
Da ¢
Umerenotvrda | @ *** .
Konzistencija Tvrda {1 @ === |
Mekana ’
o Iza SCM m. o—oi| *
s Donja 1/2 SCM m. —
] l
:é Gornja 1/2 SCM m. .
Neodredena i -
it Netacna : -
dijagnoza I 304.63
Tacna .
AR | S R e
0 1 10 100

Grafikon 4.5.; Rezultati multiple logisti¢ke regresione analize sa urodenom LCM kao ishodnom varijablom. * p
<0,05; ** p <0,01; *** p <0,001 u poredenju na odgovarajuc¢im referentnim kategorijama; isprekidana linija
oznacava vrednost jednakih Sansi za ispoljavanje izabranih klinickih i UZ parametara.

Stavise, pacijenti sa urodenim tumorima vrata imali su 5,86 (1,35-25,48) puta veéu verovatnoéu

da imaju neodredenu nego tacnu UZ dijagnozu (p = 0,018) (Grafikon 4.5.).

U regiji iza SCM misica je, prema rezultatima studije, 2,56 (1,01-6,66) puta manja verovatnoca
lokalizacije urodene anomalije U poredenju sa gornjom polovinom SCM miSic¢a (p = 0,048), dok

je 1,23 (0,38-4,00) puta manja verovatnoca lokalizacije urodenih masa u nivou donje polovine
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SCM misi¢a u poredenju sa gornjom polovinom SCM misi¢a, ali ovaj odnos nije dostigao

statistiCku znacajnost (p = 0,721) (Grafikon 4.5. i slika 4.1.).

PAROTIDNA REGIJA
- LIMFATIENA MALFORMACIJA (36)
- LIMFADENITIS (3)
- LIMFOM (2)
- PILOMATRIXOM (2)

REGIJA 1ZA SCM MISICA
- LIMFATIENA MALFORMACIJA (17)
- LIMFADENITIS (13)
- PILOMATRIXOM (7)
- LIMFOM (4)

REGIJA U NIVOU GORNJE

1/2 SCM MISICA
- LATERALNA CISTA VRATA (26)
- LIMFADENITIS (17)
- LIMFATIENA MALFORMACIJA (5)
- PILOMATRIXOM (4)
- LIMFOM (1)

SUPRAKLAVIKULARNA

REGIJ)A
- LIMFOM (22)
- LIMFATICNA MALFORMACIJA (18)
- LIMFADENITIS (14)
- PILOMATRIXOM (1)

REGIJA U NIVOU DONJE

1/2 SCM MISICA
- PILOMATRIXOM (9)
- LIMFADENITIS (8)
- LIMFATICNA MALFORMACIJA (5)
- LIMFOM (2)

Slika 4.1.: Anatomska Sema lokalizacije lateralnih cervikalnih masa u naoj studiji (SCM-sternokleidomastoidni

misic)

Uzimaju¢i u obzir konzistenciju, kongenitalni tumori su daleko ceS¢e imali mekanu
konzistenciju, odnosno, prema statistickim rezultatima, kongenitalni tumori su imali 102 (25,0-
333,33; p = 0,001) puta manju verovatno¢u tvrde i 99 (16,66-250,0; p = 0,001) puta manju
verovatno¢u umereno tvrde konzistencije u poredenju sa mekanom. Kada je re¢ o simptomima,
urodene bo¢ne vratne mase su 5,95 (2,44-14,51) puta ¢esce bile asimptomatske nego simptomatske
(p =0,001) (Grafikon 4.5.).

Uradena je analiza senzitivnosti dijagnostickih metoda koriS¢enih u postavljanju tacne
preoperativne dijagnoze (UZ dijagnoze i konzistencije kao klinicki vrlo znacajnog dijagnostickog
kriterijuma) (Tabela 4.24.).

Kada je re¢ o dijagnostikovanju urodenih cervikalnih masa, najveéa senzitivnost izracunata je

za -ta¢nu- UZ dijagnozu (72%) (zlatni standard predstavljali su rezultati HP nalaza), i za -mekanu
konzistenciju- (66,9%).
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S druge strane, stecene cervikalne mase imale su ¢ak i ve¢u senzitivnost kada se radi o -tanoj-
UZ dijagnozi (95,7%).

Tabela 4.24.: Vrednosti senzitivnosti za ultrazvué¢nu dijagnozu i konzistenciju lateralnih

cervikalnih masa

Senzitivnost: Urodena masa (%) Stecena masa (%)
UZ dijagnoza - ta¢na 72,9 95,7
Konzistencija - mekana 66,9 3,5
Konzistencija - tvrda 17,3 63,2
Konzistencija — umereno tvrda 15,8 33,3
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5. DISKUSIJA

Na Odeljenju plasti¢ne i rekonstruktivne hirurgije Instituta za zdravstvenu zastitu majke i deteta
Srbije ,,Dr Vukan Cupi¢” u Beogradu, u periodu od 10 godina, od 1.7.2009. godine do 30.6.2019.
godine, hospitalizovano je i leCeno 1568 pacijenata sa anomalijama lica i vrata (od rodenja i prvih
sati zivota novorodenceta, do uzrasta od 18 godina). Od ukupnog broja pacijenata njih 1363 imalo

je urodenu anomaliju, a 205 steCeno oboljenje.

Od urodenih anomalija prenatalno je dijagnostikovano 58 cervikofacijalnih anomalija (4,3%)
dok su na rodenju prvi put verifikovane 493 anomalije (36,2%) od kojih su najveci procenat ¢inili
rascepi usne i nepca. U prvih Sest meseci zivota dijagnostikovano je 410 anomalija (30,1%), te iz
rezultata studije proisti¢e da su anomalije lica i vrata u vec¢inskom procentu (70,5%, 961/1363
pacijenta) dijagnostikovane do uzrasta od Sest meseci. Ukljucujuci i uzrast od 6 do 12 meseci (107
anomalija — 7,9%) u prvih godinu dana zivota dijagnostikovano je 78,4% urodenih

cervikofacijalnih anomalija.

U sistematskom pregledu autora Rossi-a i saradnika, analizom 19 studija (78002 fetusa),
sveukupna stopa prenatalnog otkrivanja kongenitalnih anomalija u prvom trimestru (u periodu od
11. do 14. gestacione nedelje) primenom UZ iznosila je 51%. Najveca stopa detekcije bila je za
anomalije vrata (92%), potom anomalije abdomena (88%), CNS-a (51%) i srca (48%). Anomalije
lica dijagnostikovane su u 34% slucajeva, kao i anomalije ekstremiteta i genitourinarnog trakta.
Obradom podataka izraCunata je prevalencija anomalija od 12/1000 (996/78002 fetusa) (263).

U studiji autora Wong-a i saradnika (12169 trudnoca), ispitivana je senzitivnost UZ u
dijagnostikovanju major anomalija u drugom trimestru. Senzitivnost UZ za anomalije CNS-a
iznosila je 92%, potom 87% za genitourinarne, 54% za gastrointestinalne i 46% za srcane

anomalije (264).

Eurofetus studija navodi UZ senzitivnost od 44% kada je ehosonografski pregled raden pre 24.
gestacione nedelje ploda. U ovoj prospektivnoj studiji (170800 fetusa), UZ pregled raden je tokom
drugog 1 treceg trimestra, proseCna gestacijska starost ploda pri dijagnostikovanju anomalija

iznosila je 25,8 + 7,5 nedelja, a izra¢unata prevalencija strukturnih anomalija 2,7% (265).

91



U nasoj studiji proseCna gestacijska starost ploda, prilikom prenatalnog dijagnostikovanja
cervikofacijalnih anomalija, iznosila je 23,9 £+ 4,3 gestacione nedelje. Najranije je anomalija
dijagnostikovana u 16. a najkasnije u 35. gestacionoj nedelji na Konzilijumu za fetalne anomalije
Instituta za majku i dete 1 Ginekolosko akuserske klinike ,,Narodni front”. Cak 75,9% anomalija
dijagnostikovano je u drugom trimestru i to uglavnom izmedu 20. i 26. gestacione nedelje. Prvi

put je u tre¢em trimestru otkriveno 24,1% anomalija i to 12 rascepa i dva cervikalna teratoma.

Kada je re¢ o prenatalno dijagnostikovanim orofacijalnim rascepima, Nyberg i saradnici iz
Sijetla su medu prvima klasifikovali rascepe usne i nepca i opisali korelaciju sonografskih nalaza
sa klinickim ishodom (266). Stoll i saradnici iz Strazbura su u svojoj studiji obradili 265679
trudnoca u periodu praéenja od 20 godina. Izuzeti su slucajevi izolovanog rascepa nepca. Prema
rezultatima njihove studije senzitivnost prenatalne UZ dijagnostike iznosila je svega 17,8%. Autori
navode da je stopa otkrivanja rascepa bila je znacajno veca kod fetusa koji su pored rascepa imali

i udruzene anomalije (34,6% prema 9,6% bez udruzenih anomalija) (267).

Prenatalno je u nasoj studiji, UZ pregledom, dijagnostikovano 46 orofacijalnih rascepa. Kod 11
fetusa dijagnostikovan je jednostrani rascep usne, kod dva obostrani rascep usne, kod 16
jednostrani rascep usne i nepca i kod 17 obostrani rascep usne i nepca. Prosec¢na gestacijska starost
prilikom dijagnostikovanja rascepa bila je 23,7 * 4,4 nedelje. Nismo imali pacijente sa prenatalno
dijagnostikovanim izolovanim rascepom nepca. Poredec¢i nalaz na rodenju sa prenatalnim UZ
nalazom, dijagnostikovano je 11/72 jednostranih rascepa usne (15,3%), 2/6 obostranih rascepa
usne (33,3%), 16/81 jednostranih rascepa usne i nepca (19,8%) i 17/51 obostranih rascepa usne i
nepca (33,3%). Sveukupno je primenom UZ dijagnostikovano 46/210 rascepa usne sa ili bez

rascepa nepca tj. 21,9% ne racunajuci izolovan rascep nepca.

Uvidom u rezultate drugih autora, po naSem misljenju, posebno su interesantni kontradiktorni
podaci autora iz Ujedinjenog kraljevstva. U studiji autora sa Oxforda iz 2001. godine navodi se
sveukupna UZ senzitivnost od 65% od cega je senzitivnost u dijagnostikovanju rascepa usne 67%
a rascepa usne sa ili bez rascepa nepca 93%. Primenom UZ dijagnostikovano je 22% izolovanih
rascepa nepca (268). Autori iz Bristola, u studiji takode iz 2001. godine, navode daleko nizu
sveukupnu UZ senzitivnost od 17,5% na daleko ve¢em uzorku (270 pacijenata) od ¢ega je UZ
senzitivnost u dijagnostikovanju rascepa usne 14%, rascepa usne sa ili bez rascepa nepca 18%, a
dijagnostikovanje izolovanog rascepa nepca 0% (269). Autori iz Londona (,,Great Ormond Street
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Hospital”) u studiji iz 2008. godine navode sveukupnu UZ senzitivnost od 57% u prenatalnom
dijagnostikovanju orofacijalnih rascepa, da bi autori iz Mancestera 2009. godine (501 pacijent)

objavili sveukupnu UZ senzitivnost od 32,3% u dijagnostikovanju ovih anomalija (270,271).

Retko MR kod trudnica predstavlja primarnu dijagnosticku metodu osim u specificnim
slucajevima kada postoji sumnja na odredenu genetsku bolest (272). U studiji autora sa Oxforda,
MR dijagnostika radena je kod 50 fetusa od kojih je kod njih 46 prethodno UZ dijagnostikovan
rascep usne (najéesée oko 20. g.n.) dok je kod 4 fetusa MR raden samo zbog pozitivne porodi¢ne
anamneze (273). Gestaciona starost ploda prilikom izvodenja MR pregleda bila je u proseku 34.
nedelje (24. — 37. g.n.). U studiji autora iz Rima, kod 25 pacijenata je nakon UZ postavljene
dijagnoze rascepa usne sa ili bez rascepa nepca raden MR pregled. Istovetan UZ i MR nalaz bio je
U 64% slucajeva, delimi¢no podudaranje nalaza u 32%, dok je MR nalaz opovrgao UZ dijagnozu
u 4% slucajeva (274). Autori iz Bostona navode da u njihovoj studiji 25% dijagnoza postavljenih
primenom UZ i MR-a nije bilo u skladu sa postnatalnom dijagnozom. U 14% slu¢ajeva UZ nalaz
je bio tacan, a naknadno uraden MR je postavio pogresnu dijagnozu. Ovi autori isti¢u da prenatalna
primena MR-a nije garancija za postavljanje ta¢ne dijagnoze (275). Autor Goncalves i saradnici
su u svojoj prospektivnoj studiji poredili ta¢nost 2D i 3D UZ sa MR nalazom pri prenatalnom
dijagnostikovanju anomalija. Obradom rezultata za anomalije koje ne ukljucuju CNS nije nadena
signifikantna razlika u senzitivnosti prilikom poredenja ovih radioloskih metoda (2D 77,8%, 3D
75,6% i MR 80%) (276).

Kod nasih pacijenata nakon uradenog UZ pregleda 1 postavljene sumnje na orofacijalni rascep
nismo radili MR pregled radi potvrde dijagnoze. Takode, kod pacijenata kod kojih je UZ bio
ubedljiv prilikom postavljanja dijagnoze racepa usne nije radena MR dijagnostika radi utvrdivanja
postojanja mogucénosti i rascepa nepca. Iz anamneza, izuzetno retko, dobijamo podatak da su
roditelji pored redovnih UZ kontrola radili i MR pregled radi potvrde da plod nema orofacijalni

rascep i to najcesce u porodicama sa pozitivnom porodiénom anamnezom rascepa (4 pacijenta).

Kada je re¢ o prenatalno dijagnostikovanim tumorima glave i vrata, autor Tonni i saradnici su
u sistematskom pregledu obradili 111 studija sa 306 pacijenata (277). Gestaciona starost ploda
prilikom otkrivanja tumora iznosila je 27,1 + 7,04 g.n. Primena 2D UZ bila je standardna
dijagnosticka procedura u 28% slucajeva, a kombinovana primena 2D i 3D UZ u 14,5% slucajeva.

Primenom MR-a dopunjen je UZ 2D i 3D nalaz kod 27,3% fetusa, dok je MR samostalno raden u
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samo jednom slucaju kao i fetoskopija. Prenatalno je videno 15 razli€itih tipova tumora, a najcesce
su, na osnovu HP nalaza, dijagnostikovani hemangiomi i LM (42,1%), potom teratomi (29,7%),
od kojih je epignatus bio zastupljen u 28,5% slucajeva, tumori gingiva (10,1%) i vaskularne
malformacije (9,2%) (277).

Prenatalno smo kod 12 fetusa dijagnostikovali tumore vrata i to 9 LM i 3 teratoma. Prose¢na
gestacijska starost prilikom dijagnostikovanja LM bila je 22,9 nedelja, a teratoma 28,7 nedelja.
Kod 20 pacijenata je na rodenju dijagnostikovana LM (20/29; 68,7%), dok je kod dva pacijenta na
rodenju dijagnostikovan teratom (2/5; 40%) iako su trudnoce uredno UZ kontrolisane. Kod 3/9
pacijenata sa LM pored UZ radena je i prenatalna MR dijagnostika (33,3%), dok je kod sva tri

pacijenta, kojima je prenatalno UZ pregledom postavljena sumnja na teratom, raden i MR pregled.

Prema poslednjoj velikoj studiji iz 2018. godine, autor Jiao-Ling i saradnici navode da su LM
prenatalno dijagnostikovane kod 79 od 133332 fetusa, tokom perioda pracenja od Cetiri godine.
Vecina LM dijagnostikovana je nakon 16. gestacione nedelje trudnoce (278). Studija autora
Crivelli-a i saradnika ukljucivala je 24 fetusa iz 3 Univerzitetska centra (20 sa LM i 4 sa
hemangiomima). Obradom rezultata dobijena je ta¢nost MR dijagnostike od 85%, dok je tacnost

UZ dijagnostike 80% u dijagnostikovanju ovih urodenih anomalija (279).

Radi $to preciznijeg poredenja podataka sluzili smo se podelom vrata na regione i to na prednju
stranu vrata (prednja srednja linija vrata, anomalije u visini tiroidne zlezde, suprasternalna regija -
jugularna fosa) 1 bo¢nu stranu vrata (regija u nivou gornje polovine SCM miSica; regija u nivou
donje polovine SCM misica; regija iza SCM misica ("pravi" boc¢ni cervikalni region); parotidna i
supraklavikularna regija). U zavisnosti od lokalizacije anomalija na licu izvrsili smo podelu na
sledece regije: periorbitalna (supraorbitalna, gornji i donji kapak oka, medijalni kantus oka);
orbita; koren, dorzum i vrh nosa; frontalna; bukalna; temporalna; anomalje u nivou usne skoljke,
preaurikularne i retroaurikularne regije, koren heliksa uha, regija ispred i iznad korena heliksa uha;
anomalije gornje i donje usne; gingiva; nepce; jezik, sublingvalna i1 subgloti¢na regija;

submandibularna i submentalna regija.

U nivou prednje strane vrata dijagnostikovane su 183 anomalije (11,7% od ukupnog broja
anomalija). U 88% slucajeva bile su lokalizovane u prednjoj srednjoj liniji vrata gde su najéesce
dijagnostikovane medijalna (68,3%) i (epi)dermoidna cista (25,5%), potom medijalni rascep vrata

(5,6%) i bronhogena cista (0,6%). U visini tiroidne zlezde (4,9%) prezentovale su se ciste porekla
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II/IV Zdrelnog luka (66,7%), dok su znacajno rede operisani folikularni adenom tiroidne Zlezde
(22,2%) i papilarni adenokarcinom tiroidne zlezde (11,1%). Suprasternalno (7,1%)

dijagnostikovane su (epi)dermoidna (84,6%) i bronhogena cista (15,4%).

U rezultatima studije autora Tanphaichitr-a i saradnika iz Cikaga navodi se da su u nivou
prednje strane vrata (95 pacijenata) u 61% slucajeva dijagnostikovane medijalna cista, u 30%
dermoidna cista, epidermoidna inkluziona cista kod 4%, a uveéan limfni ¢vor kod 3% pacijenata
(280). Huoh i saradnici iz San Franciska (44 pacijenta) su u ve¢inskom procentu dijagnostikovali
1 operisali medijalnu cistu (86%), uvecan limfni ¢vor Cinio je 4,5% patologije, dok su pojedinac¢no
bile zastupljene ektopi¢na Stitasta zlezda, epidermoidna i dermoidna cista, kao i cista timusa sa po
2,3% (281). U studiji autora Kepertis-a i saradnika (59 pacijenata) u 55,9% slucajeva radilo se o
medijalnoj cisti, u 23,7% o dermoidnoj cisti, po 6,7% o inflamatornoj leziji vrata i uve¢anom

limfnom ¢&voru, 5,1% o anomaliji II zdrelnog luka i 1,7 % o kapilarnom hemangiomu (282).

Isti¢emo medijalni rascep vrata koji smo imali kod devet naSih pacijenata zbog retkosti
anomalije i opisanih svega oko 200 slucajeva u svetu. Na osnovu rezultata prethodne studije
sprovedene na nasem Odeljenju, sa temom medijalnog rascepa vrata, primenili smo stepenicastu
(“stepladder”) tehniku operacije sa ekscizijom fibrozne trake i,,Z” plastikom misié¢ne fascije ¢ime
smo dobili odli¢ne rezultate bez multiplih trouglastih reznjeva na kozi 1 sledstvenih velikih oziljaka

koje opisuju autori (138,139).

Na boc¢noj strani vrata le¢eno je 369 anomalija (23,5% od ukupnog broja anomalija) koje su se
u 16,8% slucajeva ispoljile u nivou gornje polovine SCM misica i to najéesce branhijalna cista
(38,7%) i reaktivno ili granulomatozno izmenjen limfni ¢vor (27,4%); u visini donje polovine
SCM misica (29,5%) operisani su lateralni sinus vrata porekla II zdrelnog luka (23,9%), CCBR
(22,9%) i lateralna fistula vrata porekla II Zdrelnog luka (11,9%); iza SCM misic¢a (13,6%)
dijagnostikovali smo LM (34%) i reaktivno ili granulomatozno izmenjen limfni ¢vor (26%);
parotidno (22,8%) lec¢eni su LM (42,9%) i hemangiom (33,3%); supraklavikularno (17,3%)
prezentovali su se HodZzkinov limfom i LM sa po 28,1% a potom reaktivno ili granulomatozno

izmenjen limfni ¢vor (21,9%).

Sem nase studije, nema velikih studija sa kompletnom obradom anomalija bo¢ne strane vrata.
Vecinom su pojedinacno obradene anomalije istog embrioloskog porekla, dok nije ispitivana

procentualna zastupljenost anomalija u razlic¢itim regijama boc¢ne strane vrata.
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Uzimajué¢i u obzir samo potkozne cervikalne mase bocne strane vrata, tj. ne racunajuci
anomalije tipa sinusa i fistula porekla I 1 II Zdrelnog luka i hemangiome koji nisu predstavljali
dijagnosticku dilemu, izdvojeno je 250 pedijatrijskih pacijenata sa potkoznom cervikalnom
masom od kojih je 53,2% imalo urodenu anomaliju, a 46,8% steCeno oboljenje. Detaljnom
obradom podataka urodene potkozne mase boc¢ne strane vrata u najvec¢em procentu ukljucivale su:
LM (60,9%) i lateralnu cistu (19,55%); dok su od stecenih oboljenja dijagnostikovani reaktivno i
granulomatozno izmenjen limfni ¢vor (47%), Hodzkinov limfom (20,5%) i pilomatriksom
(19,66%).

Na licu je dijagnostikovano 1.016 anomalija (64,8% od ukupnog broja anomalija lica i vrata).
Vecinu anomalija ¢inili su orofacijalni rascepi (394) i to: jednostrani rascep usne i nepca (20,6%),
jednostrani rascep usne (18,3%), totalni rascep nepca (16,2%), subtotalni rascep nepca (14,5%) i
obostrani rascep usne i nepca (12,9%). Anomalije lica su najées$¢e dijagnostikovane u
periorbitalnoj regiji (16,1%) i to supraorbitalno (10,9%) ve¢inom (epi)dermoidna cista (79,3%) i
pilomatriksom (9%). Zastupljenost anomalija u frontalnoj, bukalnoj i temporalnoj regiji je skoro
identi¢na (po 5,9% anomalija) uglavnom su lec¢eni hemangiomi i (epi)dermoidne ciste; na donjoj
usni (3,3%) veé¢inom mukocela (55,9%), hemangiom (26,5%) i VM (17,6%); na gornjoj usni
(1,8%) dijagnostikovani su hemangiom (55,6%), sinus gornje usne (27,8%) i VM (16,7%);
sublingvalno (3,5%) su se prezentovale LM (33,3%), (epi)dermoidna cista (27,8%), ranula
(16,7%) i teratom (13,9%); u submandibularnoj i submentalnoj regiji (3,5%) prezentovali su se
reaktivno ili granulomatozno izmenjen limfni ¢vor (58,3%), VM (11,1%), fistula porekla |
Zdrelnog luka (8,3%) i LM-VM malformacija (8,3%).

KozZne ciste predstavljaju jednu od najceS¢e dijagnostikovanih anomalija lica. Prema
rezultatima drugih studija, ove ciste su u velikom procentu lokalizovane u periorbitalnoj regiji gde
predstavljaju oko 60% - 70% (epi)dermoidnih cista glave i vrata, potom duz dorzuma nosa (3% -
12%), u submentalnoj regiji (9%), dok su u oko 5% - 15% slucajeva lokalizovane suprasternalno,
tiroidno ili subokcipitalno gde se usled svoje lokalizacije mogu zameniti sa medijalnom cistom
vrata, tiroidnim neoplazmama, suprasternalnim masama ili uve¢anim limfnim ¢vorovima. Nasi

rezultati su veoma sli¢ni rezultatima drugih autora (57,59,62).

Posebno isticemo pacijente sa sinusom gornje usne koji predstavlja izrazito retku anomaliju sa

opisanih svega oko 60 slucajeva (83-85). Nasa serija od pet pacijenata predstavlja do sada najvecu
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objavljenu seriju. lako autori navode da se ova anomalija retko dijagnostikuje u ranom detinjstvu
zbog, u vecini slucajeva, odsustva simptoma, kod nasih pacijenata je dijagnostikovana neposredno
po rodenju (283). Opisan je veliki broj udruZenih anomalija, a udruzenost sa Goldenhar
sindromom, koji smo imali kod jednog naseg pacijenta, je do sada publikovana u samo jednom

radu i to autora iz Francuske, Baptiste i saradnika (284).

Sveukupno su se u nasoj studiji anomalije lica i vrata ¢eS¢e prezentovale kod decaka (51,7%)
nego kod devojcica (48,3%). Podelom na grupu pacijenata sa anomalijama lica 1 vrata bez
orofacijalnih rascepa i grupu pacijenata sa orofacijalnim rascepima dobili smo razli¢it procenat
zastupljenosti anomalija prema polu. Prema naSim rezultatima, orofacijalni rascepi su ¢es¢i kod
decaka (55,8%) nego kod devojcica (44,2%), dok su anomalije lica i vrata koje ne ukljucuju
rascepe ¢esce kod devojcica (54,2%) nego kod decaka (45,8%) Sto je u skladu sa rezultatima drugih
istrazivanja (266,267,270,285).

Od ukupnog broja pacijenata sa anomalijama lica i vrata njih 39,4% imalo je anomaliju
lokalizovanu na levoj strani, nesto rede na desnoj strani (31,5%), u nivou srednje linije 23,5%, dok
je obostrana prezentacija anomalije bila znacajno reda (5,5%). U nivou srednje linije vrata u vecini
slu¢ajeva smo imali medijalnu 1 (epi)dermoidnu cistu kao 1 ciste porekla III/IV zdrelnog luka. Na
licu u srednjoj liniji, pretezno su se prezentovale (epi)dermoidne ciste i hemangiomi. Ukoliko se
potkozni otok obostrano palpira, prvenstveno na vratu, u nivou supraklavikularne regije, postojala

je velika verovatnoca da se radi o uve¢anom limfnom ¢voru ili kod mlade dece o LM.

Vecina nasih pacijenata nije imala simptome (84,6%). Kada je re¢ o rascepima najizrazeniji su
bili simptomi u vidu opstrukcije disajnog puta kod pacijenata sa Pierre Robin sekvencom usled
male vilice i zapadanja jezika u orofarinks. Kod teskih oblika ove anomalije, u pojedinim
slu¢ajevima, bila je neophodna operacija u vidu fiksacije jezika za donju usnu (,,tongue-lip
adhesion”), a kod jednog pacijenta, u saradnji sa ORL specijalistima, izvedena je i traheostomija.
Dobijeni rezultati su sli¢ni rezultatima koje su publikovali drugi autori (286,287). Urodene

anomalije lica i vrata su dominantno asimptomatske prirode (288,289).

Prilikom palpacije, potkozni otok je uglavnom bio tvrde konzistencije (44%), potom umereno
tvrde (31,2%) i mekane konzistencije (24,8%). Cisti¢ne anomalije su uglavnom mekane i umereno
tvrde konzistencije (mikrocisti¢na i mesSovita LM), osim ukoliko ne dode do procesa inflamacije,

povrede (ciste u okviru LM se ispunjavaju krvlju) i sledstvenog intenzivnog rasta kada postaju
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napetije i samim tim dobijaju tvrdu konzistenciju (148,288-291). Limfni ¢vorovi su tvrde

konzistencije osim ukoliko usled procesa supuracije ne postanu mekse konzistencije.

Osnovne laboratorijske analize su kod 95,4% pacijenata bile u granicama referentnih vrednosti.
Veliki broj pacijenata sa normalnim rezultatima laboratorijskih analiza je prevashodno usled
neophodnosti da deca sa orofacijalnim rascepima i benignim anomalijama lica i vrata pre prijema
u bolnicu budu zdrava minimum 3 - 4 nedelje. Deca sa uve¢anim limfnim ¢vorovima su uglavnom

koristila ordiniranu per os antibitsku terapiju pre dolaska u nasu ambulantu.

Preoperativnu radiolosku dijagnostiku imalo je 1430 pacijenata (91,2%). Od ukupnog broja
pacijenata, UZ dijagnostika radena je kod 1287 pacijenata (82,1%), MR kod 120 pacijenata
(7,7%), dok je CT dijagnostiku imalo 23 pacijenta (1,5%). Racunajuci samo pacijente kojima je
najveéem procentu raden UZ pregled (90%). Znacajno rede smo indikovali MR (8,4%) i CT
(1,6%) dijagnostiku.

Preoperativni UZ pregled anomalije nije raden kod pacijenata koji su imali sinus i fistulu
porekla II zdrelnog luka, preaurikularni sinus 1 apendiks, CCBR, epulis, mukocelu, anomaliju na
nepcu i u slucajevima gde je preoperativna dijagnoza bila jasna, te nije bilo potrebe za UZ
pregledom. S obzirom da pojedine anomalje lica i vrata nemaju uniforman UZ nalaz, ¢esto postoji
moguénost neprecizne 1 neodredene interpretacije UZ nalaza. Tome u prilog govore rezultati nase
studije prema kojima je UZ postavio ta¢nu dijagnozu u 58,7% sluc¢ajeva, neodredenu u 27,4%, dok

je pogresna dijagnoza postavljena na osnovu UZ nalaza u 13,8% slucajeva.

Kod dece sa CCBR-om, preaurikularnim sinusima i apendiksima (88 pacijenata), raden je UZ
pregled bubrega i urotrakta radi isklju¢ivanja mogucnosti postojanja branhio-oto-renalnog
sindroma. Kod njih 3,4% (3 pacijenta) dijagnostikovane su urinarne anomalije. Autori iz Londona,
McArdle i Shroff, su na osnovu obrade rezultata Sest velikih studija, gde su anomalije urotrakta
dijagnostikove u 1,2% - 8,8% slucajeva, izvukli zakljucak da rutinski UZ pregled bubrega i
urotrakta nije neophodan kod ovih pacijenata. U naSoj studiji smo preoperativni UZ pregled
bubrega i urotrakta raili samo kod dece sa pozitivnom porodiénom anamnezom za gluvocu i

anomalije uha i bubrega, kao i usled dismorfi¢kog izgleda deteta (292).
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Generalno smo se za MR dijagnostiku odlucivali usled neinformativnog UZ nalaza, ali i kod
pacijenata sa ekspanzivnom potkoznom formacijom i UZ postavljenom dijagnozom infiltrativnog
tumora. Kod 120 pacijenata, nakon UZ, raden je i MR pregled (kod 10 pacijenata ova dijagnosti¢ka
metoda radena je prenatalno). Kod svega 1,6% dece radena je CT dijagnostika, a vecina je imala
uvecane limfne ¢vorove za koje je postavljena sumnja da su tumorskog porekla. Nakon
rendgenskog snimka pluc¢a i postavljene sumnje na medijastinalnu infiltraciju pristupalo se CT
pregledu. Pojedini autori daleko ¢eS¢e primenjuju CT pregled pri dijagnostikovanju anomalija

vrata (85,7% — 100%) i po nasem misljenju bespotrebno izlazu decu velikom zrac¢enju (253,260).

Udruzene anomalije su u naSoj studiji dijagnostikovane kod 8,35% pacijenata. Anomalije Sake,

stopala i kuka imalo je 23%, genitourinarne 21,5% a sréane 20,7% nasih pacijenata.

Zbog veceg procenta udruzenih anomalija kod dece sa rascepom usne sa ili bez rascepa nepca
posebno izdvajamo ovu grupu pacijenata (112 pacijenata — 85,5%). Kompletnom obradom
pacijenata sa orofacijalnim rascepima njih 27,8% imalo je udruZene anomalije a najéesce su
dijagnostikovane sr¢ane anomalije (23,2%), potom anomalije Sake, stopala i kuka (22,4%), a zatim
genitourinarne anomalije (20,6%). Drugi autori navode da procenat zastupljenosti sréanih
anomalija varira od 14% do 66% (293-295). U najnovijoj studiji autora iz Los Andelesa, kod dece
sa orofacijalnim rascepima, dijagnostikovano je 27,7% sréanih anomalija (296).

Objavljeno je svega nekoliko studija u poslednje dve decenije sa temom znacaja FNAB u
dijagnostikovanju cervikofacijalnih anomalija kod dece. Pojedini autori smatraju da ova
dijagnosticka metoda moze pruziti podjednako precizne rezultate u pedijatrijskoj kao i u adultnoj
populaciji bez izlaganja pacijenta rizicima opSte anestezije i mogu¢im hirurSkim komplikacijama

(297,298).

Vecina studija u pedijatrijskoj populaciji je sa relativno malim brojem pacijenata i uglavnom
su podaci obradeni uopsteno za cervikofacijalnu regiju bez isticanja precizne lokalizacije

dijagnostikovane anomalije.

Studija autora Drut-a i saradnika iz 2005. godine predstavlja jednu od veéih studija u kojoj su
autori ispitivali znacaj aspiracione biopsije u dijagnostikovanju pedijatrijskih tumora u celini, a ne
samo na licu i vratu. Kod 18% pacijenata radena je FNAB za cervikofacijalne anomalije. Autori

opisuju sveukupnu senzitivnost FNAB od 97,1% i specifi¢nost od 93,2% (299). Rapkiewicz i
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saradnici, u sli¢no dizajniranoj studiji, su na osnovu rezultata aspiracione biopsije opisali
senzitivnost ove metode od 93% i specificnost od 100% u dijagnostikovanju cervikofacijalnih
anomalija (300). Anne i saradnici isticu FNAB senzitivnost 100% i specifi¢nost 85% u
dijagnostikovanju anomalija lica i vrata (253). Takode, autori navode da je pre izvodenja FNAB,
kod 85,7% pacijenata uradena CT dijagnostika, dok je MR i UZ pregled imalo svega 14,3%
pacijenata (4 pacijenta MR, a 3 pacijenta UZ) (253). U studiji autora Lee-a i saradnika je kod svih
pacijenata sa postavljenom sumnjom na medijalnu cistu, a pre FNAB, uradena CT dijagnostika
(kod 82,8% samo CT, a kod 27,2% UZ i CT ) (260).

Klini¢ka slika i iskustvo hirurga su presudni prilikom interpretacije rezultata FNAB. Cak i
nakon dobijanja benignog FNAB rezultata ukoliko klini¢ki nalaz i dalje ukazuju na mogucnost
maligniteta, ukljuujuéi perzistentne ili pogorSavajuce klini¢ke znake i simptome, uvek treba

pristupiti otvorenoj biopsiji (253).

S obzirom da u nasoj ustanovi, a i u zemlji nemamo specijalizovane citologe za patologiju u
de¢jem uzrastu, kao Sto postoje za Stitastu Zlezdu i druge organe i patologije kod odraslih,

aspiracionu biopsiju smo usmerili na cisti¢ne lezije.

U nas$oj studiji je FNAB radena kod 142/173 pacijenta sa potkoznim anomalijama lica i vrata
ukljuéuju¢i LM, lateralne ciste, VM i meSovite vaskularne malformacije (82,1%). Aspiracionu
biopsiju smo izvodili isklju¢ivo pod kontrolom UZ. Ni u jednom sluc¢aju kod ove dece nije radena

CT dijagnostika za $ta se pojedini autori zalazu (253,260).

Aspiraciona biopsija izvedena je kod 91,3% pacijenata sa LM. Najc¢esca lokalizacija LM bila
je parotidna regija (35,8%), potom supraklavikularna regija (17,9%), regija iza SCM misi¢a
(16,8%), sublingvalna regija (12,6%), gornji kapak (7,4%), regija u nivou gornje polovine SCM
misica (5,3%), kao i regija u nivou donje polovine SCM misica (4,2%). U aspiriranom sadrzaju su
kod svih pacijenata dijagnostikovani limfociti, eritrociti su verifikovani u 38,9% uzoraka,
makrofagi u 50,5%, neutrofilni granulociti u 48,4%, proteini u 44,2%, a eozinofilni granulociti u
22,1% uzoraka. Retki su radovi koji se bave zna¢ajem FNAB u dijagnostikovanju LM. Autori
samo navode da se u aspiratu predominantno dijagnostikuju limfociti, potom eritrociti, oskudni
polimorfonukleari, proteini, lipidi, trigliceridi i hilomikroni, ali bez isticanja procentualne
zastupljenosti (301,302). Na osnovu izvestaja citologa kod 77,9% pacijenata postavljena je

dijagnoza LM, dok u 22,1% slucajeva citolog nije mogao da se izjasni o kojoj anomaliji je re¢ vec
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je samo opisan sadrzaj aspirata. Na osnovu detaljne anamneze 1 pazljivog fizikalnog pregleda kao
i UZ nalaza kod ovih pacijenata je postavljena dijagnoza LM, le¢eni su Bleomicinom ili primenom
OK - 432, a kao potvrda ove dijagnoze govori u prilog §to su potkozne cistiéne mase reagovale na
ovu vrstu terapije. Analizom ovih podataka (FNAB u dijagnostikovanju LM) dobijeni su ovi
rezultati: Sn 77,9%, PPV 100% i NPV 69,1%. Drugi autori navode samo pojedina¢ne sluc¢ajeve
dijagnostikovanja LM pomoc¢u FNAB. Nisu objavljeni radovi sa velikom serijom kao $to je nasa
gde je ispitivan znacaj aspiracione biopsije u dijagnostikovanju ove vaskularne malformacije
(303).

Kada je re¢ o lateralnim cistama, u naSoj studiji je FNAB preoperativno uradena kod 76%
pacijenata. U aspiriranom sadrzaju su kod svih pacijenata dijagnostikovane plocaste epitelne Celije.
Potom su dijagnostikovani neutrofilni granulociti (84,2%), limfociti (63, 2%), proteini (47,4%) i
eritrociti (26,3%). Autori u citoloskom nalazu navode prisustvo limfocita, makrofaga, skvamoznih
¢elija i celularnog debrisa (288,304). Na osnovu izvestaja citologa kod 52% pacijenata postavljena
je dijagnoza lateralne ciste, dok je u 48% slucajeva samo opisan sadrzaj aspirata. U konsultaciji sa
hirurgom, a na osnovu rezultata uradene preoperativne dijagnostike, kod ovih pacijenata je
postavljena dijagnoza lateralne ciste, pacijenti su operisani, a kao potvrda ove dijagnoze govori u
prilog postavljena HP dijagnoza lateralne ciste. Svim pacijentima kojima je na osnovu citoloskog
nalaza postavljena dijagnoza lateralne ciste vrata ovo je bila i kona¢na dijagnoza (100%). Problem
je predstavljalo to §to je kod 1/3 pacijenata sa lateralnom cistom vrata citoloska dijagnoza bila
neodredena, te je na osnovu ovih rezultata izracunata Sn za ovu anomaliju iznosila 68,4%, PPV

100% i NPV 95,3%.

U studiji autora Guldfred-a i saradnika FNAB je izvedena kod svih pacijenata sa lateralnim
cistama vrata. Citoloskim pregledom epitelne celije dijagnostikovane su u 78% slucajeva,
polimorfonuklearne ¢elije u 69% a makrofagi u 36% slucajeva. Kristali holesterola su videni u
samo dva slucaja. MikrobioloSka kultura uradena je za 34% cista, ali je samo u jednom slucaju
dijagnostikovana Klebsiella pneumoniae. Uzimanje uzoraka i ispitivanje za atipi¢ne mikobakterije
(putem kulture i PCR - lan¢ane reakcije polimeraze) izvrSeno je kod sedam pacijenata, ali Su svi
rezultati su bili negativni (288). U studiji koja je autora Begbie-a i saradnika, sprovedenoj kod
adulta, dokazana je senzitivnost FNAB od 75% u dijagnostikovanju lateralne ciste vrata (305).

Autor Lee i saradnici su kod svih svojih pacijenata sa lateralnim cistama (deca i odrasli) radili

101



FNAB. Isti¢u senzitivnost i PPV ove metode od 100%. Interesantno je da je FNAB kod njihovih
pacijenata uvek radena nakon CT pregleda i postavljene dijagnoze lateralne ciste vrata (290).
Smatramo da primena FNAB nakon CT pregleda nema dijagnosticki znacaj i da se na ovaj na¢in

gube njene prethodno navedene prednosti u dijagnostikovanju anomalija.

Preoperativno smo FNAB uradili kod 66,7% pacijenata sa VM. Zastupljenost ovih anomalija
bila je prema slede¢im regijama: bukalna (20%), temporalna (20%), submentalna i submandiblarna
(20%), supraorbitalna (15%), u nivou donje polovine SCM misica (15%), iza SCM misica (10%).
U aspiriranom sadrZaju je kod svih pacijenata opisana krv. 1z ovog razloga citolog nije mogao da
se izjasni o dijagnozi anomalije, ali smo na osnovu ciljane anamneze i klinickog pregleda kao i
UZ nalaza kod ovih pacijenata postavili preoperativnu dijagnozu venske malformacije. Kod
pacijenata koji su operisani HP nalaz je potvrdio dijagnozu, dok je kod pojedinih pacijenata radena
sklerozacija, a kao potvrda dijagnoze je adekvatan odgovor anomalije na primenu sklerozantnog
sredstva. Zbog netipi¢nog citoloskog nalaza izraCunata Sn u ovoj grupi pacijenata iznosila je 0%,
PPV 100% a NPV 85,9%.

Kod 72,7% pacijenata sa meSovitim vaskularnim malformacijama preoperativno smo uradili
FNAB dijagnostiku. Ove anomalije su najce$¢e bile lokalizovane u slede¢im regijama:
submentalna i submandibularna (62,5%), bukalna (25%) i1 na jeziku (12,5%). U aspiriranom
sadrzaju verifikovani su krv, limfociti i eritrociti (100%), neutrofilni granulociti (62,5%),
eozinofilni granulociti, makrofagi i proteini sa po 37,5%. U konsultaciji sa hirurgom, a na osnovu
sveukupnih rezultata, kod ovih pacijenata je postavljena dijagnoza meSovite vaskularne

malformacije. U ovoj grupi pacijenata izracunate su Sn 50%, PPV 100% i NPV 97,1%.

U 35,9% slucajeva FNAB dijagnoza bila je definisana kao neodredena, tj. nije data adekvatna
dijagnoza, Sto prakticno znaci da kod 1/3 pacijenata nije bilo moguce postaviti ta¢nu dijagnozu
samo na osnovu citoloskog pregleda. S druge strane, tamo gde je postavljena citoloSka dijagnoza,

ona je uvek na kraju i potvrdena finalnom dijagnozom.

Pojedini autori navode da su se kod pacijenata sa cistichim masama vrata pre odlucivali za
hirursku eksciziju ili skleroterapiju nego za FNAB (253). Kao jedan od razloga ove odluke navode
da su cisti¢ne lezije vrata kod dece skoro uvek dobrocudne, te da u veéini slucaja nije neophodna

FNAB radi isklju¢ivanja moguénosti maligniteta.
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Po naSem miSljenju, postoje odredeni nedostaci u koriS¢enju FNAB kao dijagnostickog
postupka kod dece. Prvo, pouzdanost aspiracione biopsije zavisi od pravilnog uzorkovanja
materijala ali i adekvatne citoloske interpretaciji uzorka usled mogucih varijacija karakteristicnih
za anomalije lica i vrata u pedijatrijskoj populaciji. Drugo, u vecini slu¢ajeva je nemoguce ovu
dijagnosticku proceduru kod dece izvesti u uslovima topikalne analgezije ve¢ je ¢esto neophodna
opSta anestezija ¢ime se umanjuje jedna od glavnih prednosti ove tehnike kod odraslih. Deca
predskolskog uzrasta Cesto predstavljaju najtezu grupu za izvodenje ove procedure. Usled
nesaradljivosti pacijenata moze do¢i do aspiriranja, potom neadekvatne punkcije usled pomeranja
deteta i uzorkovanje okolnog zdravog tkiva, samim tim dobijanje neadekvatnog uzorka i

sledstvenog neta¢nog rezultata.

Autor Addams-Williams-a i saradnici su obradili rezultate nekih od najznacajnijih studija sa
ukupno 3068 pacijenata (deca i odrasli) sa anomalijama vrata kojima je radena aspiraciona
biopsija. Iz rezultata proisti¢e da primenom FNAB u ambulantnim uslovima, bez UZ kontrole,
neadekvatnost uzoraka moze biti i do 52%, dok se primenom UZ procenat neadekvatnih uzoraka

znacajno smanjuje (do 15%) (306).

U svakoj situaciji gde citologija ne moze adekvatno objasniti 1 potkrepiti klini¢ku prezentaciju,

neophodna je otvorena biopsija.

U cilju utvrdivanja diferencijalne dijagnoze urodenih anomalija lica i vrata odredivana je
taCnost postavljenih dijagnoza (uputne, klini¢ke, preoperativne, intraoperativne i histopatoloske)

u odnosu na kona¢nu dijagnozu.

Skoro Cetvrtina naSih pacijenata (23,2%) nije imala odredenu uputnu dijagnozu tj. kod njih
18,8% postavljena je neodredena dijagnoza u vidu cisticne formacije ili lezije neodredenog
porekla, dok 4,4% pacijenata uopste nije ni imalo uputnu dijagnozu. Od postavljenih dijagnoza, sa
podjednakom zastupljenoséu od po 12,3%, upuéivana su deca sa dijagnozom (epi)dermoidne ciste
1 uvecanog limfnog ¢vora. Vecina (epi)dermoidnih cista bila je lokalizovana supraorbitalno, te su
usled postepenog rasta ove anomalije bile uocljive u vrlo ranom uzrastu, a u pojedinim slu¢ajevima

je usled intenzivnijeg rasta dolazilo do spuStanja gornjeg kapka oka.

Deca sa uvec¢anim limfnim ¢vorovima su u ve¢em procentu dolazila na pregled nakon §to posle

primene per os ili intravenske antibiotske terapije nije dolazilo do smanjivanja dimenzija uve¢anog

103



limfnog ¢vora, kao 1 usled zabrinutosti roditelja zbog postojanja pozitivne porodi¢ne anamneze
malignih tumora. U neSto manjem procentu (8,5%), upucivana su deca sa dijagnozom hemangioma
lica i vrata usled karakteristicnog intenzivnog rasta ovog vaskularnog tumora u periodu od 6 do 9
meseci. Pojedini pacijenti su upuceni sa postavljenom dijagnozom hemangioma, a kod deteta se
radilo o tranzitornim kapilarnim malformacijama koje ne zahtevaju lecenje (ne tako retko

postavljena je pogresna dijagnoza).

Poredenjem uputne sa konacnom dijagnozom najveéi procenat tacnosti, ne ukljucujuci
orofacijalne rascepe, bio je prilikom postavljanja dijagnoze hemangioma (69,1%), potom sinusa
porekla I zdrelnog luka (62,5%), fistule porekla 11 Zdrelnog luka (58,8%), (epi)dermoidne ciste
(55,2%) i VM 54,5%. Visok procenat tacnih dijagnoza branhijalnih sinusa i fistula postavljen je
kod dece koja su pregledana od strane maksilofacijalnog hirurga i specijaliste ORL. Kozne ciste,
prvenstveno lica, dominantno supraorbitalne regije, nisu predstavljale dijagnosti¢ku dilemu zbog
svog karakteristicnog klinickog nalaza. Venske malformacije su tipi¢no potkozne, plavicaste
prebojenosti koze i mekane konzistencije, te se kod veéine dece ve¢ na osnovu anamneze i
fizikalnog pregleda moze postaviti tacna dijagnoza. Intenzivniji rast otoka moze postojati tokom
puberteta i trudnoce, kao i zbog upale i traume. Cesto se opisuje i u svakodnevnoj praksi nailazi

na nerazlikovanje potkozne venske malformacije od subkutanog hemangioma.

Dijagnosti¢ku dilemu predstavljale su lateralne 1 medijalne ciste vrata, kao i LM. Kod vecine
dece sa lateralnom cistom postavljana je dijagnoza limfadenopatije (48%), dok je ta¢na dijagnoza
postavljena u svega 20% slucajeva. Pacijenati sa medijalnom cistom vrata su najce$¢e imali
neodredenu uputnu dijagnozu (63,7%), dok je tacnu dijagnozu imalo 28,2% pacijenata. Kada je
re¢ o prednjoj strani vrata tacna dijagnoza je postavljana od strane specijaliste ORL, dok su
neodredene postavljane od lekara koji se manje bave ovom patologijom. Tacnu uputnu dijagnozu
LM imalo je 35,6% pacijenata, a Cesto su postavljane i neodredene dijagnoze (30,8%) i dijagnoza
limfadenopatije (19,2%).

Jedna od najznacajnijih i najvecih studija (5621 pacijent) sa temom tac¢nosti postavljene uputne
dijagnoze vaskularnih anomalija u pedijatrijskoj populaciji je studija autora Greene-a i saradnika
iz Bostona. Prema njihovim rezultatima samo 53% pacijenata imalo je ta¢nu uputnu dijagnozu
vaskularne anomalije. Detaljnom obradom podataka izracunali su tacnost uputne dijagnoze od

77,8% za hemangiom i piogeni granulom u poredenju sa 69,3% za LM i 31% za VM (307).
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Posebno smo izdvojili pacijente sa uputnim dijagnozama orofacijalnih rascepa koji nisu
predstavljali dijagnosticku dilemu. Slaganje uputne i konacne dijagnoze rascepa bilo je izuzetno
visoko, sem kod 17 pacijenata od kojih je devet imalo medijalni rascep vrata, a osam pacijenata
submukozni rascep nepca. Dijagnozu submukoznog rascepa nepca nekada je tesko postaviti samo
na osnovu klini¢kog pregleda (palpabilan urez (,,notch”) na tvrdom nepcu, prisutna zona
prosijavanja - ,,zona pellucida” i bifidna uvula) ve¢ su neophodna i dodatna ispitivanja od strane

specijaliste ORL radi potvrde dijagnoze.

U ambulantnim uslovima smo na osnovu, anamneze, klinickog pregleda i iskustva hirurga
postavili 42 razli¢ite dijagnoze. NajCeS¢e su, ne racunajuci orofacijalne rascepe, postavljane
dijagnoze: (epi)dermoidna cista (16,1%), hemangiom (9,1%) i uvecan limfni ¢vor (6,8%). Pored
potvrde ovih dijagnoza postavljenih od strane drugih lekara, dodatno smo neke od neodredenih
uputnih dijagnoza klasifikovali u ove grupe anomalija, a to se prevashodno odnosi na potkozne
hemangiome. Kod dubokih (potkoznih) hemangioma u veéini sluéajeva prisutna je plavicasta
prebojenost koze, otok je mekane konzistencije, bezbolan. Prilikom postavljanja dijagnoze
medijalne fistule/sinusa vrata nismo imali dilemu. Anamneza i pojava rastegljivog pljuvacnog
sadrzaja na formiranom otvoru na kozi, usled spontane drenaze ili nakon incizije od strane hirurga,

jasno su nam ukazivali na anomaliju porekla perzistentnog duktusa tiroglosusa.

Poredenjem klinicke sa konacnom dijagnozom jasno se zapaza da nam fistule i sinusi vrata
porekla prvog i drugog Zdrelnog luka, kao i ciste porekla treceg i Cetvrtog Zdrelnog luka nisu
predstavljali dijagnosti¢ku dilemu prilikom postavljanja klinicke dijagnoze (100% ta¢nost). Svi
kozni otvori anomalija porekla I Zdrelnog luka lokalizovani su u trouglu ¢iji vrh predstavlja
mastoidni procesus, a baza je linija koja spaja vrh brade sa telom hioidne kosti (,,Ponchet's
triangle”, eng.). Fistule i sinusi porekla II Zdrelnog luka nalaze se duz prednje ivice SCM miSica,
uglavnom su lokalizovane u njegovoj donjoj trecini, ponekad i odmah iznad klavikule. Ciste
porekla III/IV Zdrelnog luka su u najve¢em broju slucajeva lokalizovane uz levi reZan;j tiroidne
zlezde. Sveukupno smo pacijentima sa anomalijom porekla perzistentnog duktusa tiroglosusa

(racunajuci medijalne ciste/fistule/sinuse) u 85,4% slucajeva postavili tacnu dijagnozu.

Kod 84,8% dece smo samo na osnovu anamneze 1 klinickog nalaza postavili taénu dijagnozu
venske malformacije, hemangioma u 81,7% slucajeva, (epi)dermoidne ciste u81,5% i LM u 72,1%

slu¢ajeva. Kod pacijenata sa kona¢nom dijagnozom lateralne ciste vrata u vecini slucajeva
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postavljana je ta¢na klini¢ka dijagnoza (64%), dok je u 36% slucajeva bila potrebna dodatna

dijagnostika zbog atipi¢ne klinic¢ke slike 1 nepouzdane anamneze.

Jedna od najvecih studija sa temom ta¢nosti klinicke dijagnoze anomalija vrata u celini je
studija autorke Gov-Avri i saradnika (281 pacijent). Prema njihovim rezultatima ta¢nost postavljene
dijagnoze na osnovu anamneze i klinickog pregleda anomalija vrata iznosila je: 100% za medijalnu
cistu i LM; 86,7% za lateralnu cistu; 82,9% za reaktivho uvecan limfni ¢vor; 66,7% za
pilomatriksom; 16,7% za (epi)dermoidnu cistu i 12,5% za granulomatozno izmenjen i uvecan
limfni ¢vor (308).

Dodatnim dijagnostickim metodama (UZ, MR, CT i FNAB) postavljeno je 45 razli¢itih
preoperativnih dijagnoza, a procenat neodredenih dijagnoza smanjen je na svega 3,5%. Vecinu
preoperativnih dijagoza ¢inile su (epi)dermoidne ciste (16,5% prema 16,1% postavljenih klinickim
pregledom) i hemangiomi (11,2% prema 9,1%). (Epi)dermoidne ciste se UZ prezentuju kao jasno
ograni¢ene, avaskularne, hipoehogene potkozne formacije, a u pojedinim slu¢ajevima mogu

sadrzati hiperehogeni fokus usled prisustva kalcifikata, mukusa i /ili purulentnog sadrzaja (Slika

5.1.) (60).

1ZQ

Slika 5.1.: UZ izgled (epi)dermoidne ciste (a) Hipoehogena supraorbitalna dermoidna cista koja pravi koStanu

impresiju; (b) Anehogena, avaskularna, jasno ograni¢ena cista sa ehogenim fokusima i posterornim poja¢anjem.

Hemangiomi se UZ vizuelizuju kao diskretne kutane ili subkutane mase sa prominentnom
internom vaskularizacijom (vidljive su i arterijska i venska cirkulacija unutar mase) (Slika 5.2.)
(189).
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Slika 5.2.: (A) Potkozni hemangiom kod muskog odojceta uzrasta 2 meseca prezentovan u nivou desne parotidne

zlezde; (B) Vizualizuje se heterogena, delimi¢no lobularna, hipervaskularizovana kompresibilna formacija.

Uopstena dijagnoza uvec¢anog limfnog ¢vora postavljena je kod 6,6% prema 6,8% postavljenih
klinickim pregledom iz razloga §to je na osnovu UZ nalaza i anamneze kod 0,5% pacijenata
postavljena sumnja da se radi o tumorski izmenjenom limfnom ¢voru. Dijagnoza medijalne
ciste/fistule/sinusa vrata postavljena je kod 7,2% pacijenata prema 6,6%, a LM kod 6,2% prema

5% klini¢ki postavljenih dijagnoza ovih anomalija.

UZ medijalne ciste nije uniforman. Ciste se mogu prezentovati kao anehogene i jasno
ogranic¢ene, potom pseudosolidne, ali mogu biti i heterogenih karakteristika kao posledica ranijih

infekcija ili hemoragija (Slika 5.3.) (109).

Slika 5.3.: (A) Odnos ciste i hioidne kost; (B) Sadrzaj ciste; (C) Iregularnost zidova i vaskularizacija anomalije

Poredenjem preoperativne sa konaénom dijagnozom, dodatnom radiolo§kom dijagnostikom
znacajno je povecan procenat tacnosti preoperativne dijagnoze i to do 100% za venske
malformacije i hemangiome, dok je takode nakon UZ znacajno veci procenat ta¢nih dijagnoza
anomalija perzistentnog duktusa tiroglosusa (93,6%), pilomatriksoma (91,4%), (epi)dermoidnih
cista (91,1%), LM (89,4%) i lateralnih cista vrata (80%).
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Tacnost preoperativne dijagnoze prema rezultatima autorke Gov-Ari i saradnika iznosila je
95,5% za medijalnu cistu; 92,3% za LM; 78,6% za limfom; 73,9% za reaktivno uvecan limfni
¢vor; 71,4% za lateralnu cistu; 50% za pilomatriksom i 16,7% za (epi)dermoidnu cistu.
Interesantno je da autori navode da je tacnost preoperativne dijagnoze nakon primenjenih
radioloskih metoda 71,9% nasuprot ta¢nosti 80% dijagnoza koje su postavljene samo na osnovu

anamneze, klini¢kog pregleda i iskustva hirurga (308).

Na osnovu intraoperativnog nalaza dodatno su suzene neodredene dijagnoze na svega 2% (u
poredenju sa 3,5% na pocetku operacije). Najc¢eS¢e su, ne racunajuéi orofacijalne rascepe,
postavljane dijagnoze: (epi)dermoidna cista (18,1% prema 16,5% preoperativnih), medijalna cista
(7,8% prema 7,2%) i LM (7,3% prema 6,2% preoperativno postavljenih dijagnoza). Razlika

medijalnih i (epi)dermoidnih cista sa identiénom lokalizacijom prikazana je na slikama 5.4.

Slika 5.4.2. (Epi)dermoidna cista vrata: (A),(B): preoperativni nalaz; (C) intraoperativni nalaz ciste.

108



Uopstena dijagnoza uvecanog limfnog ¢vora postavljena je kod 4,8% pacijenata prema 6,6%
postavljenih preoperativnih dijagnoza, jer je na osnovu makroskopskog nalaza kod 1,5%
pacijenata intraoperativno postavljena dijagnoza reaktivno ili granulomatozno izmenjenog
limfnog ¢vora, dok je kod 1% pacijenata posumnjano da se radi o tumorski izmenjenom limfnom

¢voru.

Postavljanjem intraoperativne dijagnoze dodatno je podignuta ta¢nost dijagnostikovanja i to do
100% za lateralnu cistu vrata, medijalnu cistu vrata i pilomatriksom, potom 98,1% za LM, 97,4%

za (epi)dermoidnu cistu i 87,5% za neurofibromatozu.

Na osnovu HP nalaza postavljene su 52 razliite dijagnoze anomalija lica i vrata. U
najvec¢em procentu su na osnovu HP nalaza postavljane dijagnoze: (epi)dermoidna cista (25,6%),
medijalna cista (10,4%), LM (9,9%) i reaktivno ili granulomatozno izmenjeni limfni ¢vor (7,2%).
Patolog je dijagnozu malignog tumora limfnog ¢vora (primarno ili sekundarno uveéan) postavio
kod ukupno 3% HP nalaza od kojih je najzastupljeniji bio Hodzkinov limfom (2,3%), potom
Burkitov limfom (0,5%), a zatim T limfom (0,2%).

Pri slanju preparata na HP pregled obavezno navodimo anamnezu, lokalizaciju anomalije, nalaz
primenjenih dijagnosti¢kih metoda 1 nasu intraoperativnu dijagnozu. U slu¢aju specificnosti HP
nalaza i bilo kakvih nedoumica materijal je slat na Institut za patologiju Medicinskog fakulteta

Univerziteta u Beogradu radi dopunskih ispitivanja.

Na Odeljenju plasti¢ne 1 rekonstruktivne hirurgije le€ena su deca sa 65 razli¢itih anomalija lica
i vrata. Revizija HP nalaza radena je kod Sest pacijenata i ukljucivala je promenu dve dijagnoze
sinusa ektopi¢ne pljuvacne Zlezde u lateralni sinus vrata porekla II Zdrelnog luka, potom dve
dijagnoze lateralne u dve medijalne ciste vrata, jednu dijagnozu medijalne ciste vrata u bronhogenu

cistu i jednu dijagnozu lateralne ciste vrata u (epi)dermoidnu cistu.

U najvecem procentu bile su zastupljene (epi)dermoidne ciste (17,2%), hemangiomi (11,2%),
medijalne ciste vrata (7%), LM (6,6%), jednostrani rascepi usne i nepca (5,2%), reaktivno ili
granulomatozno izmenjeni limfni ¢vorovi (4,8%), jednostrani rascepi usne (4,6%), totalni rascepi
sekundarnog nepca (4,1%), pilomatriksomi (3,7%), subtotalni rascepi sekundarnog nepca (3,6%)

I obostrani rascepi usne i nepca (3,3%).

109



Cak 43 anomalije su se, u odnosu na celokupan uzorak, manifestovale u manje od 1% slu¢ajeva.
Iz ovih rezultata proisti¢e da je prilikom postavljanja ta¢ne preoperativne dijagnoze neophodno
veliko iskustvo hirurga, precizne preoperativne dijagnosticke metode i timski rad hirurga,
radiologa i patologa zbog velikog broja razli¢itih anomalija dijagnostikovanih u ovoj regiji od
kojih vec¢ina decjem hirurgu plasticaru, kao doktoru koji se najviSe bavi ovim anomalijama,

predstavljala diferencijalno dijagnosticku dilemu usled njihove retke prezentacije.

Zbog specificnosti vrata, velikog broja anomalija, a samim tim i diferencijalnih dijagnoza,
izvrsili smo podelu na prednju i bo¢nu stranu vrata radi kvalitetnije obrade podataka i detaljnog

poredenja nasih rezultata sa rezultatima studija drugih autora.

Anomalije prednje strane vrata predstavljaju Cestu patologiju u pedijatrijskoj populaciji.
Medijalna i dermoidna ciste, uvecani limfni ¢vorovi razli¢ite etiologije, ektopicna tiroidna zlezda,
uvecani piramidalni reZanj tiroidne zlezde, bronhogena cista, LM, hemangiom, sebacealna cista,
lipom, cista timusa i teratom predstavljaju neke od najc¢es¢ih diferencijalnih dijagnoza potkoznih
formacija prednje strane vrata (100,106,107,309). Prema literaturi, medijalne i dermoidne ciste

predstavljaju najées¢e anomalije ove regije (100,107,310).

Prilikom postavljanja tacne preoperativne dijagnoze anomalija prednje strane vrata, hirurzima
i radiolozima, najve¢i diferencijalno dijagnosticki problem predstavljaju upravo medijalne i
dermoidne ciste usled njihove sli¢nosti u kliniCkom i UZ nalazu. Neodredena preoperativna
dijagnoza onemogucava adekvatnu pripremu hirurga za operativni zahvat, izbor adekvatne
operativne tehnike, planiranje toka operacije i anestezije. Iako je hirurSka ekscizija indikovana za

obe anomalije, stepen opseznosti operativnog zahvata je prilicno razlicit (55).

Rezultate nase studije poredili smo sa rezultatima drugih autora koji su analizirali ta¢nost
postavljanja preoperative dijagnoze na osnovu fizikalnog nalaza sa ili bez primene radioloskih
dijagnostickih metoda (280,281,311,312).

Od 183 pacijenta sa anomalijom prednje strane vrata, kod njih 110 operisana je medijalna cista
(60,1%), kod 52 dermoidna cista (28,4%), dok su znatno rede dijagnostikovane i hirurski leCene
ciste poreklom III/IV zdrelnog luka (6 pacijenata — 3,3%), bronhogena cista (3 pacijenta — 1, 6%),
folikularni adenom tiroidne Zlezde (2 pacijenta - 1,1%), adenokarcinom tiroidne zlezde (1 pacijent

- 0,5%) i medijalni rascep vrata (9 pacijenata — 4,9%). | prema rezultatima studija drugih autora
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medijalne i dermoidne ¢inile su najveci procenat anomalija prednje strane vrata (Knight- 52%
medijalne, 26% dermoidne ciste; Tanphaichitr i saradnici iz Cikaga - 61% medijalne, 30%
dermoidne ciste; Huoh i saradnici iz San Franciska - medijalne 86% dermoidne 2,3%; Kepertis i
saradnici - medijalne 55,9% dermoidne 23,7%) (280-282,312).

Koliko se Cesto pogresno postavi preoperativna dijagnoza medijalne ciste za potkoznu
anomaliju prednje strane vrata najbolje govore rezultati autora Sidell-a i saradnika iz Los
Andelesa. U njihovoj studiji je kod svega 50% pacijenata potvrdena preoperativno postavljena
dijagnoza medijalne ciste dok je u 44% slucajeva HP nalaz postavio dijagnozu dermoidne ciste
(313).

Shahin i saradnici iz Baltimora navode da je kod 36% pacijenata postavljena pogresna
preoperativna dijagnoza medijalne ciste (50% ovih pacijenata imalo je dermoidnu cistu, dok su
branhijalni sinus, uvecan limfni ¢vor i apsces vrata Cinili po 16,7% pogresno postavljenih

dijagnoza) (314).

Do nedavno se UZ, na osnovu rezultata publikovanih studija, nije pokazao preciznim u
diferenciranju medijalnih i dermoidnih cista zbog sli¢nih sonografskih karakteristika (313). Autori
Oyewumi i saradnici iz Toronta opisali su tri UZ varijable koje prema njihovom misljenju
preciznije diferenciraju medijalnu i dermoidnu cistu. Ove tri komponente su kombinovane u SIST
skor (S-septe (pregrade), I- iregularni zidovi, S- solidne (¢vrste) komponente = T —tiroglosna cista)
(315). Prva velika studija koja je testirala SIST skor je studija autora Pitner-a i saradnika iz Ohaja
(310). Analizom SIST skora kod klini¢ki jasno manifestovanih medijalnih i dermoidnih cista autori
navode Sn od 86%, Sp 91%, PPV 94% i NPV 79%. Kod pacijenata koji su imali netipi¢nu klini¢ku
sliku analizom SIST skora dobijena je Sn 79%, Sp 88%, PPV 85% i NPV 83% (310). Da se u
potpunosti ne treba osloniti samo na SIST skor govori i retrospektivna studija autora iz Klivlenda
prema kojoj je samo na osnovu SIST skora kod 62% pacijenata umesto dijagnoze medijalne

postavljena dijagnoza dermoidne ciste (316).

U nasoj studiji kod svega 28,2% slucajeva postavljena je uputna dijagnoza medijalne ciste vrata

......

neodredenom dijagnozom (cisticna formacija neodredenog porekla - 38,2%), dok kod 25%
pacijenata nije ni postavljena uputna dijagnoza. Uputnu dijagnozu dermoidne ciste imalo je 4,5%

pacijenata, a dijagnozu uvecanog limfnog ¢vora 3,6% pacijenata. lako se u uputnoj dijagnozi
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vecina kolega nije izjasnjavala, pacijenti su nam u anamnezi davali podatak da su im pojedini
doktori govorili da se radi o uve¢anoj Adamovoj jabucici ili uve¢anom limfnom ¢voru. Na osnovu
anamneze i fizikalnog pregleda smo kod 34 pacijenta postavili dijagnoza medijalne fistule/sinusa
vrata. Ovi pacijenti nisu ukljuceni prilikom ispitivanja tacnosti klini¢ke i preoperativne dijagnoze,
jer ne predstavljaju dijagnosticki problem. Na osnovu anamneze i fizikalnog pregleda kod 78,9%
dece postavljena je dijagnoza medijalne ciste, dok je kod 21,1% postavljena dijagnoza dermoidne
ciste. Daljom UZ dijagnostikom korigovana je klinicka dijagnoza, tako da se prema preoperativnoj
dijagnozi u 90,8% slucajeva radilo o medijalnoj a u 9,2% o dermoidnoj cisti. Na osnovu iskustva
hirurga tokom operacije se moze postaviti dijagnoza koja uslovljava dalji tok operacije
(cistektomija ili Sistrankova procedura). Patolog se u HP nalazu kod 108 pacijenata (98,2%)
izjasnio da se radi o tiroglosnoj cisti, dok je u dva slucaja postavljena dijagnoza lateralne ciste
vrata (1,8%). Po naSem misljenju, patolozi, usled prisustva respiratornog epitela kojim je obloZena
cista mogu postaviti dijagnozu anomalije koju takode karakterise respiratorni epitel (bronhogene i
branhiogene ciste). U konsultaciji sa patologom, i dodatnom dijagnostikom, kod 1,8% pacijenata

je ucinjena revizija HP nalaza lateralne ciste u medijalnu cistu vrata.

Kod 10 pacijenata postavljena je preoperativna dijagnoza medijalne ciste koja je
intraoperativno korigovana, a potom je i HP nalazom potvrdeno da je re¢ o dermoidnoj cisti (lazno
pozitivne dijagnoze). 1z rezultata proizilazi da je intraoperativna, a zatim i HP dijagnoza korigovala
preoperativnu dijagnozu u 19,2% slucaja. Prema rezultatima drugih studija procenat lazno
pozitivnih dijagnoza za medijalnu cistu krece se od 33,9% do 44%, i to najviSe u korist dermoidnih
cista (do 37,5%) (280,313).

U nasoj studiji smo kod 100 pacijenata sa kona¢nom dijagnozom medijalne ciste preoperativno
uradili UZ pregled. Kod 46% pacijenata UZ nalaz je potvrdio da se radi o medijalnoj cisti, a kod
54% pacijenata je UZ nalaz bio neodreden. Zahvaljujuéi iskustvu hirurga i stalnim usavr§avanjem
u interpretaciji UZ nalaza, u pojedinim slu¢ajevima smo na osnovu UZ fotografija postavljali
dijagnozu medijalne ciste. U vec€ini sluc¢ajeva smo se pridrzavali SIST skora (solidna komponenta,
iregularnost zidova i prisustvo unutra$njih septi). Iz rezultata proistice preoperativna UZ PPV za
medijalnu cistu od 91,2% koja je znacajno bolja od vrednosti PPV dobijene u studijama autora iz
bolnica u Saragosi (PPV 73%), Filadelfiji (PPV 70,1%), Cikagu (PPV 66,1%), a posebno iz
bolnice u Los Andelesu (PPV 50%) (280,312,313,317). Autori iz San Franciska isti¢u PPV od
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94% u sklopu preoperativnog dijagnostikovanja medijalne ciste uz primenu CT i MR snimanja
(281). Takode, autori Gupta i Maddalozzo iz Cikaga navode izrazito visoku PPV od 95% i isti¢u
da je svega 2/39 pacijenta sa preoperativno postavljenom dijagnozom medijalne ciste imalo lazno
pozitivan nalaz (311). Interesantno je da se u studiji koja je radena na istom Odeljenju, u bolnici u

Cikagu, 11 godina kasnije, navodi zna¢ajno niza PPV od 66,1% (280).

Isticemo znacaj ta¢nosti preoperativne dijagnoze anomalja prednje strane vrata prvenstveno
zbog mogucénosti da se radi o anomalijama koje ne zahtevaju operativno lecenje. Ukoliko se
postavi preoperativna dijagnoza ektopic¢ne tiroidne zlezde neophodna su dodatna ispitivanja i
lecenje od strane endokrinologa. Ukoliko smo pri klinickom pregledu posumnjali da je re¢ o
uvecanom limfnom ¢voru ordinirali smo per os antibiotsku terapiju i savetovali klinicko praéenje.
Ako je sa antibiotskom terapijom doslo do kompletnog povlacenja potkoznog otoka time je
potvrdena dijagnoza limfnog ¢vora. Nekada se i tiroglosne ciste smanje nakon antibiotske terapije
ali se ne povuku u celosti. Nismo imali hospitalizovane i operisane pacijente sa uve¢anim limfnim
¢vorom u nivou prednje strane vrata tj. nismo imali lazno negativne rezultate za uveéane limfne

cvorove ove regije (Sn=100%), kao $to prema rezultatima nisu imali ni drugi autori (280).

Samo na osnovu fizikalnog pregleda i UZ nalaza tesko se moze postaviti dijagnoza bronhogene
ciste koja takode spada u diferencijalnu dijagnozu anomalija prednje strane vrata. Kod troje od
nasa Cetiri pacijenta je bronhogena cista bila lokalizovana na prednjoj strani vrata. Hirurzi u nasoj
studiji su preoperativno i intraoperativno dijagnostikovali dve od cCetiri bronhogene ciste jer, kao
Sto nema patognomoni¢nog klinickog i preoperativnog UZ nalaza, tako nema ni karakteristi¢nog
intraoperativnog nalaza. Takode 1 patologu Cesto predstavlja izazov postavljanje dijagnoze
bronhogene ciste. NalaZzenjem samo epitela respiratornog tipa moze se postaviti pogreSna
dijagnoza medijalne i branhiogenih cista. Na bronhogeno poreklo pored respiratornog epitela

ukazuje i prisustvo glatkih misica, hrskavice i podsluzokoznih Zlezda.

Prema rezultatima nase studije Sn dijagnostikovanja medijalne ciste iznosila je 93,6%, sto je
slicno sa objavljenim rezultatima autora Torsiglieri-a (93,2%), a znacajno bolje od rezultata autora
Sidell i Shapiro-a (80%), Huoh-a (75%) i Tanphaichitr-a i Maddalozzo-a (67,2%)
(280,281,313,318).

Kada je re¢ o tacnosti intraopertivne dijagnoze isticemo PPV i Sn za medijalne i dermoidne

ciste od 100%. U slucaju atipi¢énog makroskopskog nalaza punktirali smo sadrzaj ciste koji nam je
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uvek ukazivao o kojoj se anomaliji radi. U slu¢aju pojave rastegljivog, bistrog, ili u slucaju
prethodne inflamacije zamucenog, pljuva¢nog sadrzaja, postavljali smo dijagnozu medijalne ciste
i nastavljali operaciju u vidu Sistrankove procedure, dok je HP nalaz potvrdio nasu intraoperativnu
dijagnozu. Za dermoidnu cistu je karakteristi¢an keratinski i lojni sadrzaj koji nas je nepogresivo
usmeravao u postavljanje dijagnoze dermoidne ciste, te je radena klasi¢na cistektomija. Jo$ jedna
potvrda tacnosti intraoperativne dijagnoze dermoidne ciste jeste odsustvo recidiva nakon klasi¢ne

ekscizije.

Nasa studija predstavlja najve¢u monocentri¢nu kohortnu studiju pedijatrijskih pacijenata sa
lateralnim cervikalnim masama koja ukljucuje 369 pacijenata koji su hirurski leceni
(285,319,320). Posebnu paznju usmerili smo na potkozne solidne mase bo¢ne strane vrata koje

smo dijagnostikovali kod 250 nasih pacijenata.

Podelili smo pacijenate sa bo¢nim vratnim masama na dve grupe i to na pacijente sa urodenom
anomalijom i pacijente sa steCenim oboljenjem. Kod vise od polovine pacijenata (53,2%)
postavljena je dijagnoza urodene anomalije. Drugi autori navode prevalenciju urodenih masa vrata
od 26% do 56%, dok je prevalencija steCenih masa vrata prema rezultatima drugih autora 32% -
48% u razli¢itim serijama (308,321,322).

Prose¢na starost nasih pacijenata sa anomalijama bocne strane vrata (kako urodenim tako 1
steCenim) bila je sliCna prosecnoj starosti pedijatrijskih pacijenata u drugim studijama (2,59,308).
Pacijenti sa steCenim masama bili su znatno stariji od onih sa urodenim anomalijama, dok prema
rezultatima multiple logisticke regresije, sa urodenim anomalijama kao ishodnom varijablom, nije
bilo znacajne razlike izmedu ove dve grupe. Vise od 62 % dece sa lateralnom cervikalnom masom
nije imala simptome. Prema rezultatima multiple logisticke regresije kod kongenitalnih anomalija
je 5,95 (2,44-14,51) puta veca verovatnoca da ¢e se ispoljiti bez simptoma nego sa simptomima

(p =0,001). Lateralne ciste vrata i LM su tipi¢no asimptomatske prirode (148,288-291).

Kada je re¢ o UZ dijagnostici, u nasoj studiji je opisana znacajna razlika izmedu kongenitalnih
1 steCenih masa. Pacijenti sa urodenim masama su prema multiploj logistickoj regresiji imali 32,37
(3,44-304,63; (p = 0,002) puta vecu verovatnocu neta¢nog 1 5,86 (1,35— 25.48; p = 0,018) puta
vecu verovatno¢u neodredenog UZ nalaza u poredenju sa verovatno¢om tacnih UZ dijagnoza.
Prethodne studije su pokazale da je teSko postaviti tacnu preoperativnu dijagnozu urodenih bo¢nih

masa vrata, posebno kod anomalija koje imaju varijabilnu UZ prezentaciju (144,158,189,190). U
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studiji autora Gov-Ari-a i saradnika, preoperativna dijagnoza kongenitalne lezije histopatoloskim
nalazom potvrdena je u 80,8% slucajeva dok je preoperativna dijagnoza zapaljenski uveéanog

limfnog ¢vora, na osnovu nalaza patologa, bila i kona¢na su u svega 50,0% slucajeva (308).

Urodene anomalije su znacajno ¢esce imale meku konzistenciju nego steceni tumori. Ovaj nalaz
potkrepljen je multiplom logistickom regresijom, prema kojoj je kod urodenih tumora bila 102
(25,0-333,33; p = 0,001) 1 99 (16,66-250,0; p = 0,001) puta manja verovatnoca da ¢e biti tvrde,
odnosno umereno tvrde konzistencije u poredenju sa mekanom konzistencijom. Prema naSim
rezultatima, ste¢ena oboljenja su imale 63,2% tvrdu i 33,3% umereno tvrdu konzistenciju, najvise
na rac¢un konzistencije uvecanih limfnih ¢vorova. Pojedine anomalije, poput pilomatriksoma su

uvek tvrde (,,kamene”) konzistencije usled nakupljanja soli kalcijuma (323).

Misljenja smo da je lokalizacija anomalije izuzetno vazna prilikom postavljanja tacne
preoperativne dijagnoze. Regija u visini gornje polovine SCM misic¢a (ukljucuju¢i parotidnu
regiju, gornji medijalni i lateralni deo SCM misSic¢a) uobicajena je lokalizacija urodenih anomalija
i to pre svega LM i lateralnih cista vrata (183,324,325). Najces¢e su LM bile lokalizovane u
parotidnoj regiji (36 pacijenata), dok su steceni tumori uglavnom lokalizovani supraklavikularno

(22 pacijenta sa limfomima).

Pored lokalizacije, smatramo da ekspanzivnost potkoZnog otoka i uzrast pacijenta, ukazuju na
tacnu preoperativnu dijagnozu. Difuzan otok, meke konzistencije, kod predSkolske dece obi¢no
ukazuju na LM. U istom uzrastu, otok tvrde ili umereno tvrde konzistencije na bo¢noj strani vrata
uglavnom se odnosi na uvecan limfni ¢vor. Kod dece starije od pet godina, a naro€ito u pubertetu,

potkozni otok tvrde konzistencije, lokalizovan u viSe regija vrata upucuje na moguci limfom (326—
328).

Cetrdeset posto svih naih pacijenata bilo je hirurski leCeno u prve &etiri nedelje od prezentacije.
Oko 45% pacijenata sa urodenim masama vrata operisano je U prvom mesecu prezentacije.
Postojala je znacajna razlika kod pacijenata sa steCenim i urodenim masama u okviru perioda
izmedu Cetvrte i osme nedelje (34,2% prema 16,5%). Prema multiploj logisti¢koj regresiji ni jedan

od definisanih perioda kod urodenih masa nije pokazao znacajnost.

Pacijenti sa ocigledno asimptomatskim, benignim lezijama, su na osnovu klinicke i UZ

dijagnostike, ponekad imali operacije i osam nedelja nakon prezentacije anomalije. Neku decu
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roditelji tek posle duzeg vremenskog perioda manifestovanja anomalije dovedu na pregled kod

decjeg hirurga.

Koliko je tesko postaviti taénu preoperativnu dijagnozu za anomalije bo¢ne strane vrata
najbolje svedoci studija autora iz Montreala prema kojoj je preoperativna dijagnoza HP nalazom
potvrdena u samo 48% slucajeva (329). U sklopu preoperativne dijagnostike kod 76% pacijenta je
uraden UZ pregled potkozne tumefakcije bo¢ne strane vrata. Kod vise od polovine pacijenata
(56%) radiolog je samo opisao anomaliju bez datog dijagnostickog zakljucka. Nakon izvestaja
patologa utvrdena je tacnost UZ u dijagnostikovanju inflamatornih masa od svega 21%. Autori
navode da je od 38,5% pacijenata kojima je na osnovu CT nalaza postavljena preoperativna
dijagnoza inflamatorne mase ona HP nalazom potvrdena kod samo 13,3% pacijenta. Kod
pacijenata kojima nije radena ni UZ ni CT dijagnostika kod njih 50% postavljena je pogresna
preoperativna dijagnoza. Istice se znac¢aj UZ u razlikovanju cisti¢nih od solidnih masa, ali ne i za

diferenciranje solidnih masa medusobno (329).

Na osnovu HP nalaza, inflamatorne mase vrata su u studiji autora Charron-a i saradnika cinile
59% cisti¢nih tumefakcija bo¢ne strane vrata. Kod polovine pacijenata sa inflamatornom lezijom

dijagnostikovan je netuberkulozni mikobakterijski limfadenitis (329,330).

Kao jedna od najznacajnijih studija koje analiziraju anomalije bo¢ne strane vrata istiCemo rad
autora Gov-Ari-a i saradnika sa Univerziteta u Misuriju (308). U ovoj studiji koja ukljucuje 281
pacijenta sa anomalijama vrata u celini navodi se da je u sklopu preoperativne dijagnostike CT
pregled raden u ¢ak 40,6% slucajeva, daleko ¢eS¢e nego UZ i RTG (po 11,4% slucajeva), dok je
MR evaluacija radena u svega 2,8% slucajeva. I pored celokupne dijagnostike preoperativna

dijagnoza je HP nalazom potvrdena u svega 58% slucajeva (308).

Objavljeno je svega nekoliko studija koje su bavile tacno$¢u preoperativne dijagnoze lateralne
ciste vrata. U meSovitoj populaciji (deca i1 odrasli) opisana je niska senzitivnost preoperativne
dijagnoze ove anomalije (41% - 52%) (331). Interesantno je da autor Gov-Ari-a i saradnici navode
da je tacnost postavljanja dijagnoze lateralne ciste samo na osnovu klinickog pregleda ¢ak 86,7%
dok je primenom radioloskih metoda tacnost postavljanja ove dijagnoze niza i iznosi svega 71,9%.
Cak, primenom CT-a je taénost preoperativne dijagnoze smanjena na 70% (308). Autor Daoud i
saradnici navode da je na osnovu klini¢ke slike i primenjene preoperativne dijagnostike (FNAB,

MR i CT) ta¢nost preoperativne dijagnoze lateralne ciste vrata svega 41% (331).
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U pedijatrijskoj populaciji senzitivnost preoperativne dijagnoze lateralne ciste je prema
rezultatima drugih autora 76% - 85% (144,332). Autori iz Filadelfije navode sveukupnu ta¢nost
preoperativne dijagnoze kod anomalija poreklom drugog zdrelnog luka (sinus, fistula i cista) od
85%. Pogresne preoperativne dijagnoze postavljane su u vidu medijalne i dermoidne ciste,

uvecanog limfnog ¢vora, dermalne inkluzione ciste, LM i maligne neoplazme (332).

U nasoj studiji je uputnu dijagnozu lateralne ciste imalo svega 20% pacijenata. Vecina tj. 48%
pacijenata imalo je dijagnozu zapaljenski uvec¢anog ili reaktivno izmenjenog limfnog ¢vora dok je
u 32% slucajeva uputna dijagnoza bila neodredena. Ovako mali procenat uputne dijagnoze
lateralne ciste pravdamo ¢injenicom da se uvecani limfni ¢vorovi znacajno ¢eS¢e manifestuju u
pedijatrijskom uzrastu nego lateralne ciste. U ambulatnim uslovima smo u 64% slu¢ajeva postavili
tacnu preoperativnu dijagnozu dok je nakon UZ pregleda taj procenat porastao na 80%. Do pocetka
operacije kod 20% potkoznih otoka bo¢ne strane vrata nismo mogli sa sigurno$¢u da se izjasnimo
da je re¢ o lateralnoj cisti vrata (nepouzdana anamneza, atipi¢an ili neinformativan UZ nalaz, tvrda
konzistencija-usled napetosti, nesaradljivost deteta prilikom pregleda i sticanje utiska bolne
osetljivosti prilikom palpacije). Intraoperativni nalaz je otklonio nase dileme 1 bili smo sigurni da
se radi o lateralnoj cisti (tipican makroskopski nalaz 1 sadrzaj karakteristi¢an za lateralnu cistu).
Histopatoloski nalaz potvrdio je da je kod ovih pacijenata re¢ o cisti poreklom drugog zdrelnog
luka koje su uklonjene u celosti. 1zdvajamo HP nalaz patologa koji se za jednu dermoidnu cistu
izjasnio da je re¢ o lateralnoj cisti vrata. Dodatnom dijagnostikom potvrdeno je da se radi 0

dermoidnoj cisti koja je usled infekcije bila histopatoloski izmenjena.

U studiji autora Schroeder-a i saradnika iz Cikaga bilo je ukljueno 74 pedijatrijskih pacijenata
sa branhijalnim anomalijama tipa cista, sinusa i fistula vrata (144). Autori navode da je tacnost
postavljene dijagnoze samo na osnovu klinickog pregleda 50% - 60%. Preoperativna dijagnostika
radena je u 81,1% slucajeva, a od toga je u cak 90% slucajeva raden CT pregled. Kod svega 2%
pacijenata uraden je samo UZ pregled, dok je kod 6% pacijenata sprovedena i UZ i CT
dijagnostika. Sveukupna tacnost postavljanja dijagnoze iznosila je oko 60% za anomalije porekla
drugog zdrelnog luka. Tacnost je porasla na 76% primenom CT pregleda sa intravenskim
kontrastom. Prema rezultatima njihove studije tac¢nost postavljanja dijagnoze lateralne ciste

primenom CT-a iznosila je 95%, sinusa 81%, a fistule 50%. Po nasem misljenju tacnost
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preoperativne dijagnoze je znacajno niza, jer autori u rezultatima ukljucuju 1 fistule 1 sinuse koji

diferencijalno dijagnosti¢ki ne predstavljaju dilemu.

U studiji autora Guldfred-a 99 pacijenata podvrgnuto je operaciji ha osnovu preoperativne
dijagnoze branhijalne anomalije (sinus, fistula i cista) (288). Preoperativna dijagnoza (ciste, fistule,
sinusa) je HP nalazom potvrdena kod 85 pacijenata Sto je odgovaralo ukupnoj PPV za
preoperativnu dijagnozu od 86%. Ne racunajuci fistule i sinuse izraCunata je PPV za ciste
poreklom Zdrelnog luka od 83% (288).

Autor Koch i saradnici, su u mesovitoj populaciji (dece i1 adulti) imali 131 pacijenta sa
lateralnom masom vrata za koju je postavljena sumnja da se radi o lateralnoj cisti (285). Na osnovu
HP nalaza je kod 90,8% pacijenata i potvrdena ova dijagnoza, dok je kod 9,2% dece

dijagnostikovan malignitet (285).

Kada je re¢ o uvec¢anim limfnim ¢vorovima bo¢ne strane vrata nismo imali poteskoca prilikom
postavljanja dijagnoze, uprkos diferencijalnoj dijagnozi branhijalne ciste. Jedino smo imali dilemu
da li je limfni ¢vor reaktivno ili granulomatozno izmenjen, ili je izmenjen usled maligniteta. Na
oshovu klini¢kog pregleda 1 UZ nalaza nemoguce je razlikovati etiopatogenezu uvec¢anog limfnog
¢vora. Odsustvo karakteristi¢nih ,,B” simptoma nije garancija da se ne radi o malignitetu, jer prema
rezultatima drugih studija i do 80% pacijenata sa Hodzkinovim limfomom moze imati

asimptomatsku cervikalnu limfadenopatiju bez ,,B” simptoma (333-335).

Cetiri na$a pacijenta su nakon pregleda hematologa bila hospitalizovana na onkoloskom
odeljenju usled otoka bo¢ne strane vrata, a pod pretpostavkom da se radi o malignitetu. Na osnovu
klinicke prezentacije i tipicnog UZ i FNAB nalaza utvrdeno je da se radi o benignim lateralnim

cistama vrata.

Da maligniteti nisu retki u pedijatrijskom uzrastu govori podatak da je 41 od svih nasSih
pacijenata sa otokom bocne strane vrata imao malignitet (16,4%). Naj€esc¢e su dijagnostikovani
maligniteti limfnih ¢vorova (31 pacijent), dok je 10 pacijenata imalo tumore drugog porekla.
Prema rezultatima drugih studija maligniteti predstavljaju 12% - 15% svih masa vrata (98,336). U
opstoj pedijatrijskoj populaciji pregledanoj od strane pedijatra zbog perzistentno uvecanog
limfnog ¢vora, uprkos primenjenoj per os ili intravenskoj antibiotskoj terapiji, biopsijom je kod
15% - 22% pacijenata dokazan malignitet (328,337).
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U na$oj studiji je kod 86/250 (34,4%) pacijenata radena eksciziona biopsija limfnog ¢vora. Kod
63,95% pacijenata je HP nalaz ukazivao na benigni reaktivno ili granulomatozno izmenjen limfni
¢vor, dok je kod 36,05% pacijenta dokazan malignitet (Hodgkin, Burkitt i T limfom). HodZkinov
limfom je bio najcesce dijagnostikovan maligni tumor boc¢ne strane vrata kod nasih pacijenata i

predstavljao je 58,54% svih malignih tumora.

Najcéesce dijagnostikovana anomalija bo¢ne strane vrata je u nasoj studiji bila LM koju je imao
81 pacijent. Sa ta¢nom uputnom dijagnozom imali smo 34,6% dece. Uputne dijagnoze su
ukljucivale zapaljenski ili reaktivno izmenjen limfni ¢vor (21%), hemangiom (12,3%), lateralnu
cistu vrata (1,2%), dok je u vecini slucajeva dijagnoza bila neodredena (30,9%). Kod vecine
pacijenata (67,9%) smo ve¢ na osnovu anamneze i klinickog pregleda (tipi¢na lokalizacija, mekana
konzistencija, normalna prebojenost koze iznad otoka) postavili taénu dijagnozu. Kori§¢enjem
FNAB i UZ-a ta¢nost preoperativne dijagnoze podignuta je na 86,4%. U 13,6% slucajeva se pre
operacije/intervencije nismo izjasnili u korist LM iz razloga §to ili nije radena FNAB ili su klini¢ki

i1 UZ nalazi bili atipicni.

Prilikom postavljanja tacne preoperativne dijagnoze anomalije bo¢ne strane vrata smatramo da
je na$ algoritam od uzuzetnog znacaja. On prvenstveno podrazumeva pazljivo uzetu anamnezu sa
podacima da li je pojavi anomalije prethodila respiratorna infekcija ili je dete u potpunosti bilo
zdravo, uzrast u vreme manifestovanja anomalije, potom duZzina perzistiranja lezije i promena
njene veli¢ine, nakon ¢ega sledi detaljan klinicki pregled sa utvrdivanjem lokalizacije anomalije i
postojanje znakova inflamacije. Nakon pregleda hirurga sledi dopunska dijagnostika u smislu UZ
pregleda sa detaljnim opisom lezije, njenom vaskularizacijom i odnosom sa okolnim strukturama.
Ukoliko je moguce, primenom FNAB moze se potvrditi tacnost preoperativne dijagnoze narocito

kod lezija sumnjivih na malignitet (Slika 5.5. i Slika 5.6.).
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Slika 5.5.: Dijagnosti¢ka punkcija i aspiracija sadrzaja ciste poreklom II Zdrelnog luka

Slika 5.6.: (A) Aspiracija sadrzaja cervikalne LM sadrzaj boje ,,slame*;  (B) Aspiracija ,,cokoladnog sadrzaj*
LM usled intracisti¢éne hemoragije
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6. ZAKLJUCCI

1. Rascepi usne i nepca predstavljaju najzastupljenije urodene anomalije lica i vrata.

2. Orofacijalne rascepe moguce je prenatalno dijagnostikovati i to naj¢es¢e oko dvadesete
gestacione nedelje Sto doprinosi boljem toku lecenja.

3. Najcesca urodena anomalija na vratu je medijalna cista vrata.

4. Za dijagnostikovanje medijalne ciste vrata dovoljna je precizna anamneza, klini¢ki i
ultrazvucni pregled kojim se odreduje Stitasta zlezda na normalnom mestu i tiroglosna cista

sa specifiénim karakteristikama.

5. Na bocnoj strani vrata, ispred sternokleidomastoidnog (SCM) miSica, u visini angulusa
mandibule, najces¢e je lokalizovana lateralna cista vrata. Iznad ove regije,
supraklavikularno, i na celoj bo¢noj strani vrata, multicisticna anomalija porekla od

malformisanih limfnih sudova (limfaticna malformacija).

6. U donjoj polovini SCM misi¢a, na njegovoj prednjoj ivici, nalaze se sinusi ili fistule
porekla drugog Zdrelnog luka. Na ovom mestu u diferencijalnoj dijagnozi dolaze u obzir

samo izvodni kanali ektopic¢nih, potkoZznih, malih pljuvaénih zlezda.

7. Od stecenih oboljenja prezentovanih u vidu potkoZnih otoka na vratu, na prvom mestu su
limfadenitisi razli¢ite etiologije kod dece ispod pet godina. Kod dece u adolescenciji
uvecani limfni ¢vorovi koji se ne povlace na antibiotike, uz postojanje ,,B*“ simptoma, skoro

siguran su znak malignog oboljenja.

8. Pored dobre uzete anamneze i ultrazvu¢nog pregleda sa Dopplerom, preoperativna
dijagnosticka punkcija cisti¢nih lezija dovoljna je za postavljanje dijagnoze.

9. Sadrzaj lateralne ciste vrata je najceS¢e svetlo braon boje, a sama lokalizacija ciste
upucuje na poreklo od odgovarajuc¢eg zdrelnog luka. U citoloSkom preparatu u ve¢em
procentu nalaze se Celije skvamoznog epitela.

10. Kod neinficiranih i neutraumatizovanih limfati¢cnih malformacija sadrzaj je svetlo Zute

boje, a u citoloskom preparatu dominiraju limfociti. Ako je doSlo do traume sadrzaj je
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11.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

serohemoragiCan ili hemoragican, i1 citoloski se otkrivaju dominantno eritrociti, pa

limfociti. Retke su epitelne ¢elije u punktiranom sadrzaju.

Iz venskih malformacija aspirira se krv. Anamneza, klinicki pregled (sa Valsalva

manevrom), ultrazvucni pregled sa Dopplerom i pregled MR odredice preciznu dijagnozu.

Orofacijalni rascepi su klinicki jasne anomalije. Samo je neophodno definisati rascep
poznavajuci embriologiju primarnog i sekundarnog nepca.

Submukozni rascep nepca definiSe trijas anatomskih anomalija (rascep uvule, zona
prosijavanja sluznice u srednjoj liniji i urez na zadnjoj ivici tvrdog nepca) i hipernazalnost

u govoru.

Na licu su najceS¢e supraorbitalne dermoidne ciste koje nemaju intrakranijalnu
propagaciju. Nazalne dermoidne ciste sa sinusom zahtevaju pregled MR, eventualno i

pregled CT-om.

U prednjoj srednjoj liniji vrata dermoidne ciste su druge po broju postavljenih uputnih i
klini¢kih dijagnoza. Ultrazvuc¢ni pregled i iskustvo hirurga tokom operacije su dovoljni
da se izbegne neodgovarajuca operacija u leCenju cista prednje srednje linije vrata
(cistektomija za medijalnu cistu vrata, Sistrankova operacija za dermoidnu cistu vrata i

ekscizija jedinog zlezdanog tkiva kod ektopicne Stitaste Zlezde).

Preoperativne i intraoperativne hirurgove dijagnoze su znacajno preciznije od uputnih, a
posebno ukoliko ih postavlja iskusan hirurg iz oblasti hirurgije glave i vrata u de€ijem

uzrastu, ¢ak 1 sa manje primenjenih dijagnostic¢kih radioloSkih metoda.

Kongenitalne anomalije su znacajno ¢esce lokalizovane u gornjoj polovini SCM misica i
¢es¢e su meke konzistencije za razliku od ste¢enih oboljenja.

Najces¢e kongenitalne potkozne mase bocne strane vrata u pedijatrijskoj populaciji su
limfati¢éne malformacije 1 lateralne ciste vrata, dok su najcesca steCena oboljenja reaktivni

ili granulomatozni limfadenitis, Hodzkinov limfom 1 pilomatriksom.
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