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Izvle¢ek

Prirojena atrezija poziralnika s traheoezofagealno
fistulo ali brez nje se pojavlja pri priblizno enem
na 3500 rojstev. Prikazujemo primer prirojene
atrezije poziralnika z distalno traheoezofagealno
fistulo pri decku, ki je zdaj star 14 let. Zaradi
prevelike razdalje med obema koncema
poziralnika je bil manjkajoci del nadomescen z
delom Sirokega c¢revesa. Prikazani so potek
zdravljenja, tezave zaradi pridruZenih anomalij
dihal in dolgoro¢ni zapleti zaradi operacijskega

zdravljenja s strani prebavil in dihal.

Key words: esophageal atresia, tracheoesophageal fistula,

colonoplasty, case report

Abstract

Congenital esophageal atresia with or without
tracheoesophageal fistula occurs approximately in
1 of 3500 births. A case of a now fourteen year
old boy, born with congenital esophageal atresia
and distal tracheoesophageal fistula, is presented.
Because of the long gap esophageal atresia,
esophagus was replaced by a colon interposition.
The course of the disease, treatment procedures,
respiratory tract anomalies and long term
gastrointestinal and respiratory complications are

presented.
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UVOD

Atrezija poziralnika (AP) je prirojena anomalija,
pri kateri manjka srednji del poziralnika, tako da
proksimalni in distalni del nista v stiku. Pojavlja
se v priblizno 1 primeru na 3500 rojstev (1) oz. v
0,4-3,6 primerov na 10.000 zivorojenih otrok (2).
Razmerje med moskim in Zenskim spolom je 1,26
na strani moskega spola (2). Anomalija nastane do
34. dneva gestacijske starosti, etiologija pa je Se
precej neznana. Anomalijo povezujejo z izpos-
tavljenostjo nekaterim kemikalijam, virusom,
zunanjim fizikalnim vplivom, drogam in alkoholu,
pomanjkanju vitaminov, Zilni insuficienci, poznani

pa so tudi nekateri genetski dejavniki (2).

AP se lahko pojavlja sama ali pa je povezana z
anomalijami enega ali ve¢ drugih organov, ki se
intrauterino razvijajo v istem casu kot poziralnik
in sapnik. Pri 50-70 % otrok z AP je mogoce najti
$e anomalijo kakega drugega organa. AP se lahko
pojavi v sklopu sindroma VACTERL, kjer so ji
pridruzene anomalije vretenc in secil, atrezija
anusa, sréne napake in anomalije okon¢in,

predvsem podlahtnice (2, 3).

V ve¢ kot 75 % primerov AP spremlja
traheoezofagealna fistula (TEF), ki je nenormalna
povezava med poziralnikom in sapnikom.
distalni  del

poziralnika in sapnik tik nad karino. Proksimalni

Najpogosteje fistula povezuje
del poziralnika se slepo konca v visini drugega do
Cetrtega prsnega vretenca in ima hipertrofirano
misicno steno, distalni del poziralnika pa je
atreticen z majhnim premerom in tanko misi¢no
steno (2).

Anatomska klasifikacija tipa anomalije, ki je
najpogosteje citirana, je klasifikacija po Grossu (4):
e Tip A - AP brez fistule (10 %)

*  Tip B - AP s proksimalno TEF (< 1 %)

e Tip C - AP z distalno TEF (85 %)

e Tip D - AP s proksimalno in distalno TEF (< 1 %)
* Tip E - TEF brez AP ali t.i. H-tip fistula (4 %)

* Tip F - prirojena stenoza poziralnika (< 1 %)
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Potek diagnostike in zdravljenja AP s TEF ter moznih
zapletov operacijskega zdravljenja prikazujemo s

kliniénim primerom.

KLINICNI PRIMER

V deckovi druzinski anamnezi ni posebnosti.
Sedaj stirinajstletni fant je bil rojen po cetrti
nosecnosti 28-letne matere. Mati je v Sestem
mesecu nosecnosti prebolela neopredeljeno
virozo. Med nosecnostjo sta bila ugotovljena
oligohidramnion in asimetri¢ni zastoj rasti. V 36.
tednu gestacije je bil po spontanem razpoku
mehurja porod induciran, ker ni bilo popadkov.
Kljub medenicni vstavi je porod potekal brez
posebnosti. Deckove obrojstne mere so bile: teza
2280 g, dolzina 48 cm, obseg glave 32,5 cm,
ocena po Apgarjevi 9/9. Po rojstvu je imel usta
polna sline, slisati je bilo posamezne poke nad
pljuci, ki so po aspiraciji izginili, bil je
hipotonicen. Sondiranje poziralnika ni uspelo, po
peroralni aplikaciji 10-odstotne glukoze se je
tekoc¢ina cedila iz wust. Napravljen je bil

rentgenogram prsnega kosa ob uvajanju
nazogastricne sonde v poziralnik: vidno je bilo
uvihanje sonde navzgor na mestu, kjer se je
atreti¢ni poziralnik slepo koncal S tem je bila

diagnoza potrjena. Drugih anomalij niso odkrili.

Decka so drugi dan po rojstvu premestili na
Klini¢ni oddelek za otrosko kirurgijo in intenzivno

terapijo, kjer so ga Se istega dne operirali.

TEF med distalnim delom poziralnika in trahejo
je bila prekinjena in traheja zasita. Zaradi prevelike
razdalje med obema koncema poziralnika, ki je
znasala 4 cm, primarna anastomoza med obema
koncema poziralnika (ezofagoezofagoanastomoza)
ni bila mogoca. Zato je bila napravljena
cervikalna ezofagostoma in hranilna gastrostoma.
Ze drugi dan po operaciji je bilo uvedeno
hranjenje po gastrostomi, istocasno pa je decek ob
vsakem obroku za pridobitev okusa prejemal
nekaj mililitrov mleka skozi usta, ki je nato

iztekalo skozi cervikostomo.



Po operaciji je nastala atelektaza desnega
spodnjega pljuénega reznja, ki pa se je nato sam
razpel. Poleg tega je imel decek prehodno krée;
po antikonvulzivni terapiji so za vedno izginili.
Verjetno zaradi septicnega stanja je nastala tudi
prehodna ledvi¢na odpoved, ki je po antibioticnem
zdravljenju in podporni terapiji izzvenela. Zaradi
hiperbilirubinemije je 7 dni potreboval intermitentno

fototerapijo.

V prvem letu Zivljenja je decek preboleval stevilne
okuzbe dihal, nad pljuci so bili ves ¢as difuzno
slisni grobi poki. Po hranjenju in ob kaslju je imel

veckrat epizode pomodrevanja.

Kardiolog je ugotovil mezokardijo oz. blago
dekstropozicijo srca, anteverzijo oz. blago
dekstroverzijo sréne konice in normalen odnos
srénih votlin. Izkljucil je sréni vzrok pomodrevanja.
Postavljen je bil sum na kroni¢no aspiracijo sline.
Rentgenski kontrastni prikaz poziranja in zelodca
skozi gastrostomo nista pokazala morebitnih dotlej
nezaznanih TEF. Znakov aspiracije ni bilo,

praznjenje Zelodca je bilo ustrezno.

Decek se je psihomotoriéno normalno razvijal, le
sedeti je zacCel kasneje, verjetno zaradi gastrostome.

Shodil je s trinajstimi meseci, govoril je ob letu.

V starosti dveh let so ga znova operirali, da bi mu
napravili rekonstrukcijo poziralnika. Poseg je bil
veckrat prelozen zaradi Stevilnih okuzb dihal.
Napravljena je bila retrosternalna koloplastika.
Transverzalni kolon in leva stran ¢revesja sta bila
izoperistalticno potegnjena za Zelodcem pod
prsnico v sprednjem mediastinumu na vrat.
Anastomoza kolona z zelodcem je bila napravljena
na zadnji steni, v predelu zelodénega korpusa. Po
operaciji ni bilo vec¢jih zapletov, decek je tudi

manj kasljal in hropel, ni se mu zaletavalo.

Tudi kasneje nikoli ni imel disfagi¢nih tezavah,
starsi niso opazili, da bi imel tezave pri hranjenju.
Prav tako ni imel epizod bruhanja ali driske.

Njegova telesna teza je bila le pri treh letih

starosti na 5. percentili za starost, nato vseskozi
pod njo. Po telesni visini je bil vseskozi na 3.
percentili. Zaradi distrofije in nizke rasti je bil
voden pri endokrinologu, dietetik pa je v prehrano

uvedel hiperkalori¢ne dodatke.

Kroni¢na pljuéna bolezen

Decek je ves ¢as po malem produktivno kasljal in
hropel, ob okuzbah dihal pa je bil na meji dihalne
nezadostnosti. V starosti treh let je bil zaradi suma na
socasno kroni¢no pljucno bolezen in suma na kroni¢no
aspiracijo sline in hrane prvi¢ hospitaliziran na
Pulmoloskem oddelku Pediatricne klinike. Naprav-
ljenih je bilo ve¢ preiskav: dvakrat bronhoskopija,
ventilacijsko perfuzijski scintigram in bronhografija
desnega pljucnega krila. S preiskavami je bila
odkrita stenoza intermediarnega bronha in bronha
za desni zgornji pljucni rezenj, traheobronho-

malacija levo in hipoplazija desnih pljuc.

Med 3. in 8. letom starosti so mu petkrat poskusili
napraviti bronhoskopsko balonsko dilatacijo
stenoze obeh zozenih bronhov za desni zgornji in
srednji pljucni rezenj, ki pa ni uspela. Trikrat se je
po posegu razvila atelektaza desno, ki se je
kasneje razpela. Po dveh poskusih balonske dilatacije
je bil decek prehodno v hudi dihalni stiski.

V starosti 5 let je posnetek srénodihalnih vzorcev
(CMCRF) pokazal obcasne padce nasic¢enosti
hemoglobina s kisikom po 15 sekund do 86 %.
Spirometri¢no izmerjeni volumni so bili nizki:
vitalna kapaciteta (VC) 40 %, forsirani ekspiratorni

volumen v prvi sekundi (FEV,) 37 %, Tiffenaujev
indeks (T1T) 86 %.

V starosti 9 let so bile ze izrazene bronhiektazije
desno, opazna je Ze bila mejna kronicna respiracijska
insuficienca v mirovanju. Nasi¢enost hemoglobina
s kisikom v mirovanju je bila 92-94-odstotna,
med ergospirometrijo pa je pri najmanjsi
obremenitvi padla na 87-89 %. Pri zadnji stopnji
obremenitve je nasi¢enost hemoglobina s kisikom

padla na manj kot 80 %.
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V starosti 10 let je prebolel desnostransko pljucnico,
v starosti 11 let pa obojestransko plju¢nico. Obakrat
je nekaj dni potreboval dodatek kisika v vdihanem
zraku, stanje pa se je po antibioti¢ni terapiji in
intenzivni fizioterapiji prsnega kosa relativno hitro

izboljsalo.

V starosti 13 let mu je med ergospirometrijo Ze pri
najmanjsi obremenitvi (nekaj poc¢epov) nasicenost
hemoglobina s kisikom padla na 87-89 %,
spirometri¢ne vrednosti pa so bile Se manjse: VC

26-33 %, FEV, 21-27 %, T1 61-75 %.

Racunalniska tomografija prsnega kosa je
pokazala kolon (neopoziralnik), poln tekoce
vsebine, bronhiektazije desno, zoZene vecje
bronhe desno in njihove lumne, impaktirane z
mukusom, ter hipoplazijo desnih pljuc. Srce je bilo
pomaknjeno v desno. Prvi¢ je bila dokazana tudi
prizadetost plju¢ na levi strani: stene bronhov so
bile zadebeljene, vidna je bila mozai¢na perfuzija

zaradi prizadetosti dihalnih poti.

Dolgoro¢ni zapleti zaradi kirurskega
zdravljenja

V starosti 13 let je bila na gastroenteroloskem
oddelku Pediatri¢ne klinike napravljena gastroskopija,
ki je pokazala zvijugan neopoziralnik (kolon) in
velike divertikle, v katerih je zastajala hrana (slika 1).
Hrana je bila v divertiklih $e 16 ur po zadnjem
obroku. Na mestu anastomoze (neokardiji) je bilo

vidno vnetje in ulkus.

Po mnenju gastroenterologa so pri decku Stevilne
moznosti aspiracije, krvavitve iz vnete in ulcerirane
sluznice pa bi lahko bile vzrok za ugotovljeno
anemijo. Uvedena je bila terapija z inhibitorjem
protonske ¢rpalke, po kateri se je stanje popravilo.
Rentgensko slikanje poziralnika s tekoc¢im

kontrastnim sredstvom je pokazalo Sirok
neopoziralnik (kolon), ki je bil sicer prehoden.
Kontrast je zastajal v havstrumih, ko je pacient stal,

leze pa se je poziralnik bolje praznil. Prehod v

34, GASTROENTEROLOG

zelodec je bil normalno Sirok, tudi prehod iz
zelodca v dvanajstnik ni zaviral prehajanja vsebine.

Med preiskavo ni bilo aspiracije.

Scintigrafija zgornjih prebavil je prav tako
pokazala zmerno zastajanje hrane v spodnjem delu
poziralnika in njegovo upocasnjeno praznjenje.
Znakov aspiracije vsebine poziralnika ni bilo

opaziti. Praznjenje Zelodca je bilo upocasnjeno.

Napravljeni sta bili tudi 24-urna pH-metrija in
impedanca za natancnejSo opredelitev pogostosti
refluksnih epizod. Med pH-metrijo je bil pH
manjsi od 4 17,1 % c¢asa, DeMeestrov indeks je bil
44,38. Impedanca je pokazala 6 refluksnih
epizod, od tega 3 do najvisjega kanala v vratu.
Gastroenterolog je menil, da je navzo¢ pomemben
kisli refluks v neopoziralnik, tekocinski refluks
pa je bilo zaradi turbulentnih pretokov v
neravnem neopoziralniku in zastajanju tekocine v
divertiklih tezko opredeliti z intraluminalno

impedan¢no metodo.

Slika 1. Endoskopski prikaz zvijuganega neopoziralnika
po kolonoplastiki pri predstavljenem bolniku. Vidna je
havstracija (polna puscica) in pravi lumen levo zgoraj
(értkana puscica)

Figure 1. Endoscopic appearance of redundant neoesoph-
agus after colonoplasty of the presented patient. The haus-
tration is seen in the right lower corner (full arrow) and the
true lumen in the left upper corner (interrupted arrow)




Trenutno stanje

Decek je telesno slabo zmogljiv, pogosto mokro
kaslja, hrope in obcasno tezko diha. Ima slab
apetit, nima pa tezav s poziranjem, ne bruha in
normalno iztreblja. Je anemicen, distrofi¢en in
nizke rasti. Za zdravljenje prejema le inhibitor

protonske ¢rpalke; nima dispepti¢nih tezav.

Decek in njegovi starsi za zdaj zavracajo predlog,

da bi z operacijo poskusili popraviti neopoziralnik.

RAZPRAVLJANJE

Otroci z AP se pogosto rodijo prezgodaj in z majhno
telesno tezo. Vzrok za to je polihidramnion, ki je v
95 % primerov prisoten Ze v nosecnosti, ker plod ne
more pozirati in absorbirati amnionske tekocine.
Ce je AP spremlja Se TEF, se polihidramnion
pojavlja pri priblizno tretjini primerov (5). Po
rojstvu ima otrok obilo sline v ustih in se ne more
hraniti, kar navadno takoj zbudi sum na AP.
Novorojencek slino in hrano ponavadi aspirira, zato
ob poskusu hranjenja kaslja, postane cianoticen in
se dusi. Pogosto so kmalu po rojstvu nad pljuci
slisni grobi poki. Zatekanje kisle vsebine zelodca
skozi fistulo v pljuca lahko povzroci pnevmonitis in
atelektaze, prehod zraka skozi fistulo v zelodec pa
distenzijo zelodca in c¢revesja z nevarnostjo
perforacije (5). Poskus sondiranja poziralnika, ki
pod rentgenskim nadzorom pokaze uvihanje sonde
navzgor, je diagnosticen. Ce ima poleg tega otrok se
TEF, je na rentgenogramu pogosto viden tudi zrak

v distendiranem Zelodcu in ¢revesju (2).

Pri otrocih s prirojeno AP in pridruzeno TEF ali
brez nje gre za kirursko nujno stanje. Po rojstvu je
treba prekiniti morebitno povezavo med dihali in
prebavili ter kirursko vzpostaviti komunikacijo
med obema koncema poziralnika. Prvo porocilo o
uspesni popravi AP s TEF sega v pozna trideseta
leta prejsnjega stoletja (6). V zadnjih desetletjih se
je prognoza otrok, rojenih s to anomalijo, z
napredkom kirurskih tehnik bistveno izboljsala.

Glede na rezultate mnogih studij je otrokov lasten

poziralnik dolgoroéno najboljsa izbira za
rekonstrukcijo. Prezivetje v primeru primarne
anastomoze med obema koncema poziralnika je
blizu 100-odstotno (7). Motiliteta poziralnika in
zelodca je po nekaterih zapisih motena Ze ob
rojstvu, torej pred operacijo, dodatno pa se lahko
poslabsa Se po operacijskem zdravljenju (6). Po
primarni

rekonstrukeiji se pogosto pojavi

gastroezofagealni  refluks, posledicno pa

aspiracije, ezofagitis, strikture in disfagija (8).

Ko je razdalja med obema koncema poziralnika
vecja od 2 centimetrov ali od visine dveh vretenc
(9) - kot je bila v primeru predstavljenega decka
— je treba manjkajoci del poziralnika nadomestiti.
Lahko se uporabi Zelodec, ki se potegne navzgor
nad prepono in spoji s proksimalnim delom
poziralnika (transpozicija zelodca), ali pa se za
premostitev mobilizira del kolona na zilnem
peclju. Slednje so opravili v naSem primeru.
Opisane so tudi rekonstrukcije z delom jejunuma,
vendar so redke, ker jih spremlja veliko zapletov,
ki so posledica slabse prekrvitve tega dela
crevesja. Tovrstni poseg je praviloma — in tudi v
nasem primeru — odloZen za ve¢ mesecev (10).

Ena najpogosteje uporabljenih  tehnik za
nadomestitev poziralnika v otrostvu je koloplastika,
ki ima zaradi manjSega Stevila pooperacijskih

zapletov prednost pred transpozicijo Zelodca (11).

Mozni zgodnji kirurski zapleti po koloplastiki so
lahko nekroza presadka, puscanje na mestu
anastomoze ali striktura na njej, ponovno se lahko
pojavi fistula (2, 9). V nase primeru tovrstnih

zapletov ni bilo.

Slabosti kolona v vlogi nadomestka poziralnika so,
da ima tanko steno, sibko peristaltiko, sluznica pa
je obcutljiva na kislino. Lahko se razvijejo polipi ali
vilozni adenomi (2). Najpogostejsi dolgorocni
zaplet koloplastike je dilatacija in zvijuganje
kolona, kar otezuje prehod hrane in povzroca
slabso prehranljivost, pocasno pridobivanje telesne

teze, s tem pa je povezana tudi slabokrvnost. Vecja
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je moznost aspiracij in posledicno okuzb dihal.
Prav dilatacija in zvijuganje kolona je najpogostejsi
vzrok za ponovni kirurski poseg pri teh bolnikih

(11, 12).

Dolgoroc¢ni zapleti po koloplastiki so poleg
omenjenih tudi gastroezofagealni refluks, ki se
pojavlja v 22-70 % (13, 14), nad anastomozo
kolona z zelodcem pa lahko - tako tudi v nasem
primeru — nastanejo ulceracije (2, 11). Opisana je
tudi razlika med subjektivnim obc¢utkom refluksa
in dokumentiranim gastroezofagealnim refluksom
(15); tudi nas bolnik zaradi refluksa nima subjektivnih

tezav.

Drugi zapleti so lahko Se stenoza anastomoz,

strikture in deformacija kolona (11).

S klini¢nim primerom smo zeleli prikazati tudi
pridruzene anomalije dihal, kot so traheobronho-
malacija, stenoza traheje in bronhov in anomalije
bronhov, ki so bile pri nasem bolniku z bronhografijo
odkrite ze kmalu po rekonstrukeijski operaciji.
Tovrstne anomalije pri bolnikih z AP in TEF so bile
ze opisane (16). Moteno mukociliarno ¢isc¢enje ob
soCasni vecji moznosti aspiracije veCa ogroZenost s
ponavljajocimi se okuzbami dihal in postopnim

razvojem dihalne nezadostnosti.

Da je bil ob okuzbah dihal nas bolnik ze v prvih letih
zivljenja veckrat na meji dihalne nezadostnosti,
lahko pomeni, da je bil vecji del desnih pljuc Ze od
rojstva nefunkcionalen; ob okuzbah so se pljuca na
levi strani $e dodatno okvarila, tako da je nastala
kroni¢na dihalna nezadostnost. Desne strani pljuc¢
kljub stevilnim bronhoskopskim posegom ni bilo
mogoce rekrutirati za dihanje, saj se je stenoza
ponavljala, veckrat pa so kot posledica poskusa
bronhoskopske dilatacije nastale tudi atelektaze.
Deckova pljuéna rezerva je zaradi okvare tako
desnih kot levih plju¢ sedaj zmanjSana na minimum,
saj ze majhen fizi¢ni napor, kot je nekaj pocepov,
sprozi mocan padec nasi¢enosti hemoglobina s
kisikom. Kroni¢na dihalna nezadostnost prispeva k

slabsemu uspevanju otroka. Vzrok za kroni¢ne
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aspiracije je zelo verjetno Sirok in aperistalticen
kolon retrosternalno, vendar jih kljub stevilnim

preiskavam doslej nismo objektivizirali.

ZAKLJUCEK

AP s TEF ali brez nje je prirojena anomalija, ki jo
lahko zdravimo na ve¢ ucinkovitih nacinov.
Kirurska intervencija kmalu po rojstvu vecini
bolnikov omogo¢i kvalitetno zivljenje, zapleti
kirurskega zdravljenja ter pridruzene anomalije
drugih organskih sistemov pa jim lahko povzrocajo

dolgorocne tezave.
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