M

VIA MEDICA

PRACE POGLADOWE

Anestezjologia Intensywna Terapia
2014, tom 46, numer 2, 126-133
ISSN 0209-1712
www.ait.viamedica.pl

Historia leczenia bliznat syjamskich

History of treatment of conjoined twins

Krzysztof Kobylarz

Katedra Anestezjologii i Intensywnej Terapii
Oddziat Anestezjologii i Intensywnej Terapii Uniwersyteckiego Szpitala Dzieciecego,
Uniwersytet Jagielloriski Collegium Medicum, Krakéw

Abstract

This paper presents a history of the treatment of conjoined twins. The first mention of this malformation comes from

the Neolithic period. Conjoined twins were depicted in mythologies of ancient peoples. The present paper focuses

on the theories of formation of Siamese twins and attempts at their separation. Moreover, the history of treatment

of conjoined twins in Poland is described.
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Prawdopodobnie najstarsza znana dzi$ informacja doty-
czaca wady rozwojowej okreslanej jako ,zroslaki” pochodzi
zokresu neolitu. W Anatolii, na terenach obecnej Turcji potu-
dniowej odnaleziono, wsréd wielu innych, figurke z biatego
marmuru wysokosci 16,4 cm, pochodzaca z tego okresu,
datowana na okoto 6500 lat p.n.e. Przedstawia ona dwu-
gtowa boginie z bardzo dobrze zaznaczonym zdwojeniem
gornej potowy ciata [1].

W mitologii starozytnego Rzymu odnajdujemy kolejng
posta¢ — bdstwo Janusa — ze zdwojong gorng czescig ciata
o dwdch twarzach, z ktérych jedna zwrécona jest do przodu,
a druga do tytu. Janus byt opiekunem i straznikiem wejscia
i przejscia przez bramy muréw miejskich i drzwi domu, co
w tamtych czasach byto niezwykle istotne, gdyz bardzo cze-
sto poza bramami miast—paristw czait sie nieprzyjaciel [2, 3].
Spotykano tez Janusa o czterech twarzach, co moze dowodzi¢
pewnych wpltywdéw mitdw rzymskich na pdzniejsze wierzenia
stowianskie, w ktorych wystepuje bozek Swiatowit o czterech
twarzach zwréconych w cztery strony $wiata.

W wierzeniach Stowian Zachodnich spotykamy z kolei
trzygtowego bozka Trzygtowa — jednego z najwazniejszych
dla Wieletéw. Jego kult odbywat sie gtéwnie w Szczecinie,
Wolinie oraz Brennie (Brandenburg) [4, 5]. Posagi Trzygtowa
mialy trzy twarze skierowane w rézne strony. Jego trzy pary
oczu obejmowaty spojrzeniem niebo, ziemie oraz swiat
podziemny. Wedtug niektérych pogladéw postac ta mogta
sie narodzi¢ pod wptywem chrzescijanstwa i byta wyrazem
pojmowania przez éwczesnych Stowian Boga chrzescijan-
skiego wystepujacego w trzech postaciach.

Nie mozna sie jednak oprze¢ wrazeniu, ze te niezwykte
postaci miaty swoj prawzoér w zdarzajacych sie przypadkach
urodzen réznych wad wrodzonych o typie zroslakéw [5, 6].

W literaturze istnieje wiele opiséw zroslakéw, w tym, co
nalezy podkresli¢, réwniez z naszego kraju. Sredniowieczne
kroniki — takze polskie — nierzadko notuja tego rodzaju
zjawiska zaréwno w stosunku do zwierzat (,ciele o dwu
gtowach”), jak i ludzi, jednak bez préb ttumaczenia istoty
rzeczy, a tylko aby zainteresowac czytelnika [7].

Nalezy cytowac wersje artykutu z:
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Nalezy domniemywa¢, ze pojawianie sie takich przy-
padkéw od zawsze rodzito wsrdd lekarzy pokuse podjecia
préby przeprowadzenia zabiegu rozdzielenia, natomiast
wérdd laikbw — ogromne zainteresowanie, co sprawito, ze
wiele par zroslakéw zdobyto swiatowy rozgtos i dzieki temu
mamy obecnie wiele ich cennych i dokfadnych opiséw.

Préby wyjasnienia przyczyny powstawania blizniat sy-
jamskich podejmowato wielu uczonych. Najstarsze z za-
chowanych do dzi$§ zawdzieczamy Demokrytowi i Empe-
doklesowi (V w. p.n.e.), ktérzy na podstawie swoich badan
uwazali, ze powstawanie zro$lakéw jest spowodowane
niewtasciwym sktadem i budowa plemnikéw. Arystoteles
(IV w. p.n.e.), a pézniej Galen (Il w.) zgadzali sie z tymi teo-
riami, uzupetniajac je kolejnymi czynnikami zewnetrznymi
wptywajacymi na powstawanie wady [8].

Okres sredniowiecza nie wnidst zadnych nowych teorii
dotyczacych powstawania zroslakéw, chociaz w XIV wieku
pojawito sie przypuszczenie, ze dzuma moze usposabia¢ do
czestszego wystepowania tego zaburzenia. Paré (XVII w.)
w swojej ksigzce Opera Ambrosii Parei Regis Primarii et Pari-
siensis Chirurgi w rozdziale De Monstris et Prodigiis podat kilka
przyczyn, ktére moga prowadzi¢ do powstania wszystkich
potworéw pojedynczych i podwdjnych: nadmiar nasienia,
sita wyobrazni (wrazenia) matki, zwezenie macicy, upadek
ciezarnej, napiecie ciezarnego brzucha, dziedziczne choroby
lub oddziatywanie innych przypadkéw, pomieszanetaczenie
sie zarodkow [9, 10].

W XVIII wieku Lemery sformutowat teorie zrosniecia.
Uwazat on, ze zroslaki powstaja przez zrosniecie sie dwdch
zarodkéw pod wptywem réznych czynnikéw, jak na przy-
ktad zwiekszone cisnienie. Przeciwnikiem Lemery’'ego byt
Winslow, ktéry twierdzit, ze zroslaki powstaja z jednego jaja,
ktére miato rozwing¢ sie w osobne zarodki.

W XIX i XX wieku pomimo znacznego rozwoju medycy-
ny, a zwlaszcza nowoczesnej embriologii, nie wyjasniono
jednoznacznie przyczyn powstawania zroslakéw i nadal
istniejg rézne teorie omawiajace mechanizm powstawania
tej wady [8].

Préby wyjasnienia przyczyny powstawania zroslakéw
byty przedmiotem licznych badan doswiadczalnych na za-
rodkach nizszych kregowcéw. Wyniki badar Borna, Speman-
na, Schultzea, Saint-Hilairego wykazaty, ze wiele czynnikow
zewnetrznych, na przykfa wstrzgsanie blastomeru, taczenie
dwdch gastruli czy przewezenie blastuli nicia, zmniejszanie
stezenia tlenu i temperatury, moze wywota¢ zdwojenie za-
rodkéw [8].

Inna teoria, proponowana przez Willisa i potwierdza-
na przez Spencer, wyjasnia powstawanie wady wtérnym
zro$nieciem rozwijajacych sie zarodkow, ktére powstaty
z pojedynczej zygoty [11, 12].

Pierwsza udokumentowana préba rozdzielenia zro$la-
kéw zostata przeprowadzona w Konstantynopolu w potowie

X wieku. Kronikarz Theophanes Continuatus podat bardzo
doktadny opis, z ktérego wynika, ze w 945 roku pojawit sie
w Konstantynopolu,potwér z Armenii”. Byli to chtopcy po-
chodzacy z jednej cigzy, prawidtowo rozwinieci, posiadajacy
prawidtowe wszystkie zewnetrzne czesci ciata, zro$nieci
ze soba od pepka do podbrzusza w ustawieniu twarza do
twarzy (omphalopagus). Poczatkowo stanowili ciekawostke,
atrakcje dla mieszkancéw, ale pézniej potraktowani jako
zly omen zostali wydaleni z miasta. Powrdcili do niego po
pewnym czasie za panowania kréla Konstantyna. Gdy je-
den z blizniakéw zmart, najbieglejsi lekarze podjeli probe
ratowania zyjacego blizniaka i przeprowadzili operacje
rozdzielenia. Niestety, po trzech dniach on réwniez zmart.
W oryginalnym opisie nie ma informacji o znieczuleniu czy
zastosowanych srodkach usmierzajacych bdl [13, 14].

Inny bardzo doktadnie udokumentowany przypadek
zro$lakéw typu pygopagus pochodzi z Anglii z 1100 roku,
gdzie w Biddenden w Hrabstwie Kent urodzity sie dziew-
czynki, Eliza i Maria Chulkhurst, zroniete bocznie poslad-
kami (ryc. 1). Przezyty razem 34 lata i gdy jedna z nich za-
chorowataizmarta, druga nie zgodzita sie na proponowana
operacje rozdzielenia, méwiac: ,skoro na ten swiat przy-
sztySmy razem — razem z niego odejdziemy”. Zmarta sze$¢
godzin pdézniej [15-17].

W 1495 roku, 10 wrze$nia, urodzity sie we wsi Bierstadt
koto Wormacji w Niemczech bliznieta ptci zenskiej typu cra-
niopagus (ryc. 2). Odwiedzit je cesarz Maximilian | i ofiarowat
im 10 florenéw. W 1501 roku Sebastian Miinster w Mainz
doktadnie je zbadat i opisat. Wyjasnit przyczyne tego przy-
padku teorig wrazenia przyjeta przez Paré — matka dzieci
w czasie cigzy, plotkujac zinna kobieta na ulicy, niespodzie-
wanie zderzyfa sie z nig czotem i bardzo sie przestraszyta. To
wrazenie miato spowodowad powstanie zrostu pomiedzy
dzie¢mi[16, 18, 19].
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Rycina 1. Siostry Chulkhurst [17]
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Rycina 2. Zroslaki z Wormacji [10]

Pod koniec XV wieku na dworze Jerzego Il kréla Szkocji
przez 28 lat zyli,szkoccy bracia”— zrost typu pygopagus [15].

Ambrozy Paré w swoim dziele Opera Ambrosii Parei Regis
Primarii et Parisiensis Chirurgi z 1682 roku w rozdziale De
Monstris et Prodigiis przedstawit kilkanascie przypadkéw
zro$lakéw, ktére obejmuja praktycznie wszystkie spotykane
obecnie postaci anatomiczne tej wady (ryc. 3). Wéréd opiséw
zro$lakéw jest réwniez wspominany wczesniej przypadek
zrostu typu craniopagus z Wormacji [10].

Dobrze udokumentowany jest przypadek,sidstr wegier-
skich”— zroslakéw typu pygopagus. Helena i Judyta urodzity
siew 1701 roku, pokazywano je jako atrakcje dla publiczno-
Sci. Przezyly wspdlnie bez proby rozdzielenia 22 lata. Zmarty
w klasztorze 8 lutego 1723 roku[16, 20].

Podobny przypadek zroslakéw dotyczyt Rozy i Jozefy
Blazek urodzonych w 1878 roku, ktére réwniez stanowity
»atrakcje wystawowa” w Paryzu w 1891 roku (ryc. 4). Do-
datkowo,zaznaczyty” sie one w dziejach teratologii tym, ze
jedna z nich urodzita donoszone zdrowe dziecko [16, 20].

Wiekszo$¢ doniesien w literaturze za pierwsze udane roz-
dzielenie zroslakéw uznaje rozdzielenie zros$nietych bliznigt
typu omphalopagus dokonane przez Kéniga w 1689 roku
(ryc. 5), ktéry przez stopniowe zaciskanie podwigzki z nici za-
fozonej pomiedzy zroslakami dokonat ich podziatu [21-26].

Termin, bliznieta syjamskie” pochodzi od najstynniejszej
pary zroslakéw typu xiphopagus — Changa i Enga Bunker,
ktorzy urodzili sie w 1811 roku w Syjamie (obecnie Tajlandia)
(ryc. 6). W wieku 13 lat ,odkryci” przez angielskiego kupca,
w wieku 18 lat, zacheceni przez amerykanskiego kapitana
zeglugi, przeniesli sie do Ameryki Pétnocnej i przyjeli na-
zwisko Bunker. Dzieki wystepom w cyrku Barnuma, gdzie
pokazywani byli jako niezwykta atrakcja — dorobili sie du-
zego majatku. Sprytnym trikiem reklamowym Barnuma
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byto proszenie w kazdym odwiedzanym miescie wybitnych
miejscowych chirurgdw o opinie w sprawie rozdzielenia bra-
ci. Wypowiedzi specjalistéw publikowane w lokalnej prasie
powodowatly ogromne zainteresowanie laikdw, ktérzy sami
chcieli oceni¢ mozliwos¢ powodzenia takiej operacji. Sam
Barnum nie byt oczywiscie zainteresowany zabiegiem ope-
racyjnym. Korzyscia tych badan przeprowadzanych przez
réznych lekarzy byty bardzo doktadne opisy blizniakéw. Bra-
cia syjamscy w wieku 42 lat poslubili siostry, z pochodzenia
Angielki, corki pastora, i osiedlili sie w Pétnocnej Karolinie,
gdzie wiedli zycie farmeréw. Nierozdzieleni przezyli 63 lata,
dochowali sie wspdlnie 22 dzieci [16, 27].

Kolejna stynna para zroslakéw typu xiphopagus to Radi-
caiDoodica, ktére w wieku 12 lat, 9 lutego 1902 roku zostaty
rozdzielone w Paryzu przez von Doyena (ryc. 7). Rozpoznanie
gruzlicy u jednej z dziewczynek (Doodica) i szybkie pogar-
szanie sie jej stanu ogolnego doprowadzito do operacji
rozdzielenia. W trakcie zabiegu wystapito silne krwawienie
przy podziale watroby i naczyn, ktére opanowano. Doodica
zmarfa wkrétce po rozdzieleniu [27].

Kolejna préba rozdzielenia zroslakéw typu sternopagus
zostata przeprowadzona przez Chapot-Prevosta rowniez
na poczatku XIX wieku u dzieci Marii i Rosaliny, z powodu
powikfan srédoperacyjnych, zakonczyta sie potowiczym
sukcesem (ryc. 8). Odma optucnowa u Marii powiktana sil-
nym krwawieniem doprowadzita do jej zgonu w 6. dobie
pooperacyjnej [27]. W tych przypadkach nie ma, niestety,
informacji o rodzaju znieczulenia, ktére byto zastosowane
do operacji.

W polskim pismiennictwie medycznym liczne donie-
sienia kazuistyczne o bliznietach syjamskich pojawity sie
w XIX wieku. Najstarsza wzmianka o zro$lakach, ktdrg autor
niniejszej pracy znalazt w polskim pismiennictwie medycz-
nym, pochodzi z 1837 roku z obronionej na Uniwersyte-
cie Jagiellonskim w Krakowie pracy doktorskiej Ludwika
Przybytko O niewtasciwym potozeniu narzqddw. Przybytko
przytacza poglad Meckla, ze ,potwory dwugtowe z poje-
dynczym tutowiem czesciej sie zdarzaja niz jednogtowe
z podwojnym ciatem” [28].

Pierwsze doniesienie o zroslakach w ,Przegladzie Le-
karskim”pochodziz 1887 roku. Chamejdes, lekarz kolejowy
z Zago6rza, opisat i udokumentowat wtasnymi rysunkami
(ryc.9) zyjace ponad dwa tygodnie zroslaki typu ischiopagus
tripus [29].

W swoim opisie trafnie zauwazyt, ze ,zycie jednej z tych
dwdch istot z powodu silnego bardzo niezytu oskrzelowe-
go jest w niebezpieczenstwie; a Smierc jednej, zapewnie
i Smier¢ drugiej za soba pociagnie”

W nastepnym roku Browicz przedstawit anatomopato-
logiczny opis tego przypadku jako, potwora dwojakowego”
[cyt. za 30].
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Rycina 3. Rézne konfiguracje zroslakdw przedstawione przez Paré [10]

Eban, lekarz powiatowy z Krzemienczuga, cztonek komi-
sji poborowej w miescie Gradizsku w gubernii Péttawskie;j,
stwierdzit w 1879 roku u jednego z poborowych, 21-letnie-
go kozaka Kondrata Kornuty, wade rozwojowa w postaci
+konczyn dolnych nadliczbowych potwornych” (ryc. 10)
[31]. Na uwage zastuguje bardzo dokfadny opis anatomii
i fizjologii wady, ze szczegdlnym zwrdceniem uwagi na fakt
odczuwania boélu przez autozyta z czesci ciata pasozyta.
W komentarzu redakcyjnym Jasinskiego podana jest dwcze-

sna klasyfikacja wady i, co réwniez interesujgce, omoéwienie
i poréwnanie jej z opisywanymi w literaturze podobnymi
przypadkami (Rosenstiel, Winslow, Saint-Hilaire, Lancereaux,
Virchow iin.) [32].

W ,Przegladzie Lekarskim” z 1890 roku lekarz powiatu
stopnickiego, Patek, przedstawit przypadek blizniakéw pici
meskiej zro$nietych ze soba klatkami piersiowymii brzucha-
mi do poziomu pepka (thoracoomphalopagus). Z powodu
stwierdzonego od kilku dni braku ruchéw ptodu i zaha-
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Rycina 5. Zro$laki operowane przez Kéniga [17]

mowania akcji porodowej, poréd ukoriczono za pomoca
rozkawatkowania ptodéw [33].

W 1897 roku opisano kolejng pare bliznigt syjamskich
okreslona jako wyjatkowo trudny przypadek potozniczy
(ryc. 10) [34]. Jest to opis unikalnej wady, ktérej nie opisano
nigdy potem. Podobny przypadek zroslakéw ,wiecej niz
podwdjnych” u ludzi (przypadek Galvagniego z Catany)
opisat Tur (ryc. 12), natomiast Pare zrobit to w odniesieniu
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Rycina 7. Siostry Radica i Doodica z matka [17]

do zwierzat (ryc. 13) [10, 20]. O potrojnym zroscie wspomina
réwniez Guttmacher [9].

Janeczek przedstawit przypadek trudnosci potozniczej
u 24-letniej kobiety z Ksigza Wielkiego w powiecie Miechow-
skim, u ktérej w trakcie porodu wystapity napady drgawek
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Rycina 9. Zroslaki opisane przez Chamejdesa [29]

z utratg $wiadomosci i nie ustepowaty pomimo zastoso-
wania wodzianu chloralu z morfing. Nalezy podkresli¢,
ze pordd odbywat sie w analgezji lub nawet znieczuleniu
chloroformowym (autor podaje, ze zachloroformowat cho-
ra), w trakcie ktérego wydobyto we fragmentach dobrze
rozwiniete dwa ptody pici zeniskiej, zrosniete brzuchami
w okolicy pepka [34].

Kolejne lata przynosza nastepne doniesienia o zrosla-
kach. Sa to opisy szczegdlnych trudnosci potozniczych. Klein
w 1935 roku opisat przypadek porodu zroslakéw mostko-
wych [35].

Z 1938 roku pochodzi doniesienie Korszynskiego, ktéry
przedstawit przypadek xypho-abdominopagus, zakoriczony
zgonem zaréwno zroslakdw, jak i rodzacej [36]. Nastepne
opisy to przypadek z 1946 roku z Krakowa — typu tho-

Rycina 11. Zroslaki opisane przez Janeczka [34]

racopagus, martwo urodzonych zroslakéw z powaznymi
powikfaniami u potoznicy, oraz przypadek z 1949 roku
porodu sitami natury martwych ptodéw zrosnietych typu
omphalopagus [37, 38].W doniesieniu z 1950 roku z Zaktadu
Anatomii Patologicznej w Krakowie autorzy przedstawili
jeden przypadek ischiopagus tripus [30]. Na podkreslenie
zastuguje jedyna podana statystyka polska, gdzie autorzy
podaja czestos¢ wystepowania tej wady w naszym rejonie:
2 przypadki na 65 000 sekgji, cytujac rowniez doniesienie
Spitzera z Pragi, gdzie na 40 000 poroddéw zanotowano
jeden przypadek zroslaka typu ischiopagus. Kolejne opisy
pochodza z 1956 roku (thoracopagus), z 1962 roku (thora-
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Rycina 13. Przypadek opisany przez Paré [10]

coventropagus), z 1965 roku (jedyny opisany w naszym pi-
Smiennictwie przypadek cephalothoracopagus), z 1969 roku
dwa przypadki (thoracopagus, ischiopagus), z 1980 roku (tho-
racopagus) i z 1985 roku (thoracoomphalopagus) [39-45].

Publikacje w pismiennictwie polskim poswiecone byty
nie tylko kazuistycznym opisom przypadkéw, ale réwniez
przedstawiaty proby operacyjnego leczenia.

Informacja o pierwszej probie rozdzielenia zroslakow
w Polsce pochodzi z 1969 roku [46]. Zesp6t profesor Pora-
dowskiej w Warszawie przeprowadzit zabieg rozdzielenia
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blizniat syjamskich typu ischiopagus tetrapus. Zadne dziecko
Z operowanej pary nie przezyto. Drugi przypadek, to ptéd
pasozytniczy (anterior thoracopagus parasite). Dziecko, po-
mimo wysitkéw lekarzy, zmarto zaraz po operacji oddziele-
nia pasozyta. Z tej samej kliniki pochodzi opis operowane-
go trzeciego przypadku (asymmetrical incomplete posterior
thoracopagus parasite), ktéry zakonczyt sie powodzeniem
[46]. Z 1974 roku pochodzi kolejne doniesienie, tym ra-
zem z Kielc, gdzie przeprowadzono zakoriczong sukcesem
operacje oddzielenia ptodu pasozytniczego potagczonego
z gospodarzem w okolicy srédbrzusza [42]. Kolejny opis
z 1975 roku jest o tyle ciekawy, ze dotyczy jedynej w na-
szym kraju préby rozdzielenia zroslakéw typu craniopagus
parieto-occipitalis zakorczony catkowitym niepowodzeniem
[47]. Doniesienia o pomysinym rozdzieleniu zroslakéw typu
xiphoomphalopagus i omphalopagus z roku 1993 i 1995 to
jedyne rozdzielenie, spoza naszego osrodka, zakorczone
sukcesem. Bliznieta zyja [48, 49].
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