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der tyder pa dysfunktion af baekkenbunden, NUS og analin-
kontinens.
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Kongenit spaltet sternum
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Kongenit spaltet sternum (KSS) blev forste gang beskrevet i
1740 [1, 2], og den forste kirurgiske korrektion blev foretaget i
1888 [1]. KSS kan inddeles i tre grupper [3, 4]: partiel spaltning
af ovre del af sternum, hvilket sjzldent er ledsaget af andre
misdannelser, partiel spaltning af nedre del af sternum og
totalt spaltet sternum, hvilke kan vare associerede med hjer-
temisdannelser [2-4] herunder Cantrells pentalogi (misdan-
nelse af sternum, hjerte, pericardium, diafragma og abdomi-
nalvaeg), midtlinjedefekter [1, 2, 4] og heemangiomer [2-4].
KSS observeres gerne lige efter fodslen og er oftest asymp-
tomatisk. Ved 2ndringer i det intratorakale tryk kan der ses
paradoks respiration og symptomer i form af cyanose,
dyspne, arrytmier og gentagne lungeinfektioner [2, 5].

Der er rapporteret om knap 100 tilfzlde [5]. Ztiologien er
ukendt.

Embryologi

Sternum udvikles fra mesodermen. Nar embryonet er seks
uger, migrerer celler fra mesodermen ventralt og former to
sternale band. De fusionerer kraniokaudalt i midtlinjen og er
sammenvokset i tiende gestationsuge. Isolerede sternumde-
fekter skyldes sandsynligvis delvis eller manglende fusion af
de sternale bind [2-4].

Sygehistorier

I. En 11-arig dreng med KSS blev henvist til vurdering af
lungefunktion og evt. operation. Ved fodslen sds en spalte-
formet defekt af hud og subcutis ved sternums placering og
proksimalt herfor et 1% % 1% cm stort omrdde med aplasia cu-
tis. Distalt for processus xiphoideus var en smal rafe, der fort-
satte til umbilicus. Rentgen af thorax viste manglende ma-
nubrium og corpus sterni. Ekkokardiografi viste normale for-
hold. Neonatalt fandt man ikke indikation for operation, men
foreslog revurdering senere.
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Da drengen var 11 ar gammel, sas der fortsat misdannelse
af thorax (Figur 1). Der var ingen subjektive gener, og en
lungefunktionsundersogelse viste normale forhold. Ved en
computertomografi (CT) af thorax fandt man ingen fusion af
sternum i midtlinjen fra jugulum og helt distalt; der var séle-
des tale om totalt spaltet sternum. Mellem ribbenene sis en
diastase pa 1,5 cm bestdende af fibrest vaev. Da lungefunktio-
nen var normal, almentilstanden god, og de mediastinale
strukturer fremtradte beskyttede ved CT fandtes der fortsat
ikke behov for operation.

II. En nyfedt dreng blev indlagt til udredning for misdan-
nelse af thorax. Graviditet og fodsel havde varet normale.
Sternum s ud til at mangle opadtil, og der var et 2-3 cm
langt, benet segment nedadtil mellem ribbenene. Ved ovre
del sternum sés et 2 x 3 cm stort omrdde med hypoplastisk
hud. Barnet var respiratorisk upavirket, men havde paradoks
respiration ved jugulums placering (Figur 2). En CT af thorax
viste sternumanomali med diastase pd 3-4 cm mellem costae.
Der var sma benkerner ved sternum, hvilket tyder pd mang-
lende fusion af sternum i midtlinjen. Proksimalt sas hjertet teet
under huden. En ekkokardiografi viste normale forhold.

Man havde primzrt mistanke om syndrom, hvorfor der
blev foretaget en raekke undersogelser (bl.a. af ojnene og
ultralydskanning af cerebrum, abdomen og nyrer samt mag-
netisk resonans (MR)- skanning af cerebrum), der alle viste
normale forhold, og det blev erkendy, at det drejede sig om
KSS med partiel spaltning af avre del af sternum.

For at beskytte hjertet og de store kar og for at undga
senere lungedynamiske problemer pga. defekten af thorax-
skelettet besluttede man at foretage kirurgisk korrektion. Man
foretog en ukompliceret operativ lukning, da drengen var 16
dage gammel.

Ved kontrol, da drengen var 14 maneder gammel, fandt
man ingen sequelae.

Diskussion

Hos barnet i sygehistorie nr. 2 havde man ved fodslen mis-
tanke om syndrom, og han gennemgik en lang reekke under-
sogelser. Kendskab til KSS kunne maske have reduceret antal-
let af disse.

Rontgen og CT af thorax, ekkokardiografi samt klinisk
undersogelse vil normalt vaere nok til at stille diagnosen KSS
og udelukke de fleste andre misdannelser, der er associeret
med tilstanden.

Indikationerne for kirurgisk behandling kan vere:

1) beskyttelse af mediastinums strukturer, 2) at skabe normale
intratorakale trykforhold og undgé paradoks respiration og
3) kosmetiske grunde [1, 2, 5].

Barnet med partielt spaltet sternum blev opereret neona-
talt pga. bred diastase og ubeskyttet mediastinum samt for-
ventet risiko for senere respiratoriske problemer. Den 11-
arige dreng med totalt spaltet sternum blev ikke opereret, da

1023

Figur 1. Kongenit
komplet spaltet ster-
num (sygehistorie I).
Den supraumbilikale
rafe ses ofte ved kon-
genit spaltet sternum.

Figur 2. En nyfadt
dreng med partiel
spaltning af gvre del af
sternum (sygehistorie
I1). Paradoks respi-
ration, hvor sternum
mangler.

de mediastinale strukturer var beskyttede af fibrost vev og
diastasen mellem ribbenene var meget smal. Endvidere var
lungefunktionen normal.

Der er andre beskrivelser af ubehandlet KSS bl.a. fra
Danmark [4] uden funktionelle problemer eller intratorakal
patologi.

Hvis operation er indiceret, bor denne foretages inden for
de forste fire leveuger [1, 5] af hensyn til thorax” eftergivelig-
hed og den sterre risiko for komplikationer ved senere opera-
tion [2, 5].

Konklusion
KSS ses sjeldent, men det kan vaere af betydning at kende
tilstanden for at undga unedvendige undersegelser og tidligt
at kunne tage stilling til et evt. operativt indgreb.

Rentgen og CT af thorax og ekkokardiografi anbefales ved
udredning. Operation kan vzre indiceret for at beskytte
mediastinums strukturer, for at bedre de torakale trykforhold
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og af kosmetiske grunde. De bedste operationsresultater
opnas, hvis barnet opereres inden for de forste fire leveuger.
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