Kontaktvagar

Vid akuta besvar vand er i forsta hand till er lakare pa hemorten. Vid
allmanna fragor om diagnosen och uppféljning kontakta:
Esofagusatresimottagningen, Akademiska Barnsjukhuset

Jessica Sundberg, kontaktsjukskoterska esofagusatresi

Telefon: 018-611 91 87

jessica.sundberg@akademiska.se

(1)oesofagusatresi, Senter for sjeldne diagnoser, Rikshospitalet-
Radiumhospitalet, Red: B Frode Kase, 2007.

For mer information

VACTERL-foreningen www.vacterl.com

Vacterlforeningen ar en ideell, politiskt och religiost obunden riksférening
som bildades 1993. Foreningen har som syfte att stédja barn och vuxna med

VACTERL och deras anhériga.

Agrenska www.agrenska.se

Agrenska &r en svensk verksamhet for barn, ungdom och vuxna
medfunktionsnedsattningar, deras familjer och professionella som moter barn
och familjer.

SOk pa deras nyhetsbrev om «Esofagusatresi».

TOFS www.tofs.org.uk

TOFS is a charity dedicated to supporting the families of children born unable

to swallow.
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Vad innebar esofagusatresi

Esofagusatresi (EA) &r en medfodd missbildning som innebadr att det inte
finns nagon forbindelse mellan matstrupen och magséacken. Mat och
saliv kan inte passera ner till magsécken utan stannar i den dvre dnden
av matstrupen. Missbildningen uppkommer under graviditetens femte
till sjatte vecka nar mat- och luftstrupen ska delas i tva separata kanaler.
Tillstandet ar livshotande om det inte opereras. | Sverige fods cirka
30-40 barn per ar med EA. Cirka halften av barnen har aven
missbildningar i andra organ (VACTERL).

Bild ett: Barn med normal matstrupe.

Bild tva: Den vanligaste typen av esofagusatresi. Matstrupens 6vre dnde
slutar blint, medan den nedre dnden star i forbindelse med luftstrupen
via trakeoesofageal fistel (férbindelsegang mellan luft- och matstrupe).

Bild tre: Matstrupens évre och undre ande slutar blint.
Avstandet mellan dndarna ar langt (long gap). Ibland finns en
trakeoesofageal fistel mellan matstrupens 6vre dnda och luftstrupen. (1).

Vid allvarligare grader av trakeomalaci kan luftstrupen pressas samman i
samband med att mat fastnar i matstrupen. Da kan barnet fa svarigheter
att andas. Ett fatal barn behéver opereras. De mjuka broskringarna i
luftstrupen forstarks under uppvaxten och de allra flesta véxer ifran
problemen som de kan medfora.

Ryggraden

Det finns en risk att ryggraden paverkas vid EA. Revbenen kan arra ihop
efter operationen vilket leder till att ryggraden blir sned (skolios). Risken
ar storre om &ven kotmissbildning férekommer. Barnets rygg kommer
att kontrolleras under uppvixten. Aven det hogra skulderbladet kan
paverkas da muskeln som styr dess position skars av vid operationen.
Detta visar sig i sa fall genom en utbuktning av skulderbladet (sakallad
vingskapula).

Uppfdljning och prognos

Uppfdljning av barnen sker regelbundet enligt ett nationellt
véardprogram. Aterbesdk sker vid tvd manader, sex manader, ett &r, fyra
ar, atta ar och 15 ar. Barnet och familjerna traffar da ett team bestaende
av barnkirurg, lunglakare, dietist, barnsjukskdéterska och ibland logoped.
Vid fyra ar, atta ar och 15 ar kontrolleras lungfunktionen. Vid ett ar och
15 ars alder sker dven en undersokning av matstrupen med kamera
(endoskopi) under narkos dar man tar prov fran slemhinnan i matstrupen
for att se om det finns inflammation och surhetsmatningar gors for att
kontrollera hur manga refluxer barnet har per dag. Ytterligare kontroller
och behandlingar kan tillkomma beroende pa hur barnet mar.

Det &r viktigt att man kontinuerligt later en tandlakare undersoka barnets
tander da magsyran kan ge fratskador pa tanderna. Behandlingsresultatet
vid EA dr vanligen gott pa lang sikt. De forsta aren kan dock innebéra en
del problem med framfor allt svéljning och reflux, samt ibland med
luftvagsbesvar.



Luftstrupen

Aven luftstrupen och lungorna kan paverkas vid EA. Risken ar storre om
barnet har en forbindelse mellan mat-och luftstrupe (trakeoesofagal
fistel). Vid platsen for fisteln blir de broskringar som haller luftstrupen
oppen mjuka och de flimmerhar som transporterar bort slem saknas.
Resultatet blir att det slem som normalt produceras i luftvagarna blir
tjockare samtidigt som luftstrupen har svarare att transportera bort det.
Barnet behdver hosta mer kraftfullt for att fa bort slemmet.
Inhalationslakemedel kan ibland behévas for att underlatta transporten
av slem och halla luftvagarna fria. Fysisk aktivitet ar bra. Barnen ar mer
infektionskansliga och har oftast en langre aterhamtningstid vid
luftvégsinfektioner/lunginflammationer &n barn utan EA. Som alla andra
barn kan de dven drabbas av astma. Nagot som ocksa kan paverka
lungorna & om mat eller magsyra kommer ner i luftstrupen och lungorna
pa grund av reflux. Detta leder till irritation eller lunginflammation. Att
ha barnet i uppesittande lage vid maltid minskar risken for att barnet
skall fa ner mat i luftstrupen.

Trakeomalaci ar vanligt vid EA och betyder just mjuk luftstrupe. Hos
barn med EA ar broskringarna i luftstrupen inte lika styva som hos andra
barn. Aven formen pa luftstrupen ar annorlunda. Normalt liknar formen
pa broskringarna bokstaven C, vid trakeomalaci ar formen mer likt ett D.

Inandning Utandning Inandning Utandning

Det finns olika grader av tillstandet. De flesta barn med EA har mer eller
mindre trakeomalaci, men det &r inte alla det marks pa. Nar barnet
hostar/grater kan luftstrupen falla samman och pa grund av detta far
hostan ett speciellt ljud. Det &r bra att beratta for de som skall ta hand
om barnet att hostan inte behover vara ett tecken pa att barnet ar sjukt
eller mar daligt.

Orsak

Orsaken till missbildningen &r okand men bade miljo och arftliga
faktorer anses spela in. Missbildningen &r nagot vanligare hos pojkar och
vid tvillinggraviditeter.

Symtom

Det kan vara svart att upptiacka EA under graviditeten. Overskott av
fostervatten kan vara ett tecken, likasa att man inte kan se nagon
magsack vid ultraljudskontroll. Pa det nyfédda barnet ser man oftast
direkt att nagot ar fel genom att barnet har mycket slem i nasan och
munnen. For en del barn mérks det inte forran barnet ska ata, da borjar
barnet att hosta och kan fa svart att andas nar det kommer ner mat i
luftstrupen.

Behandling

Det forsta som hander nar man misstanker EA ar att barnet far hjalp att
suga bort den saliv som samlas i den Ovre &ndan av matstrupen.
Rontgenbilder tas pa barnets matstrupe och buk. Ser man luft i tarmarna
betyder det att det finns en fistel mellan luftstrupen och nedre delen av
matstrupen. Ca hélften av alla barn med EA har dven missbildningar i
andra organ bland annat ryggrad, hjarta, njurar och anus. Darfér kommer
ultraljud av hjarta och njurar samt réntgen av rygg att utféras. Har barnet
missbildningar i tre eller fler av dessa organ kallas det VACTERL-
association.

V= vertebra / kotmissbildning

A= anal / avsaknad av andtarmsdppning

C= cor / hjartmissbildning

T=trakea / luftstrups- och

E= esofagus / matstrupsmissbildning

R=ren / njurmissbildning alt. avsaknad av ena njuren
L= limb / misshildning av arm eller ben
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Operation

Barnet opereras under de forsta levnadsdygnen. Vid operationen gar man in mellan revbenen pa barnets hogra sida under armhalan. Fisteln mellan matstrupe
och luftstrupe sluts och forbindelsen med magsacken aterupprattas.
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Under samma operation gérs en undersokning av luftstrupen for att utesluta andra missbildningar som kan forekomma dar, en évre fistel och/eller daligt
utvecklade broskringar i luftstrupen sa kallad trakeomalaci.

Ibland &r avstandet mellan de tva delarna storre och da kan det dréja innan det gar att koppla ihop matstrupen med magsécken. Under tiden lagger man en
sond (gastrostomi) genom bukvaggen till magsacken. Barnet far mat genom sonden och genom en slang i nasan sugs saliven bort fran den 6vre dnden av
matstrupen. Efter cirka tre manader opereras barnet igen och da kan man hos de flesta koppla ihop de tva dndarna av matstrupen. I de fall man inte kan koppla
ihop andarna av matstrupen sa finns det olika I6sningar, man kan gora ett ror av en del av matstrupen eller lagga in tunntarm eller tjocktarm mellan andarna.
Ett annat alternativ &r att dra upp storre delen av magsacken i brostkorgen.

Reflux
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Reflux, uppst6tning av magsyra, ar ett vanligt problem i samband med missbildningar i matstrupen. Barnen satts in pa magsyrehammande medicin under
forsta aret, ibland langre. Det kan ocksa hjalpa att ha barnet med héjd huvudanda nér det ligger ner. | sangen, skotbordet, famnen. Speciellt efter maltid.
Reflux brukar avta efter fem ars alder. Ett fatal barn med reflux, trots syrahdmmare, kan behova operera 6vre magmunnen.

Matstrupen

Matstrupens formaga att transportera ner mat till magsacken ar paverkad hos barn med EA, vilket medfor att barnet kan fa svart att svélja mat. Barnet kan
behdva langre tid pa sig att ata an andra barn. Att dricka under maltiden kan underlatta transporten av mat ner till magsacken. En del barn behdver anpassad
kost. Arrbildningar vid anastomosen (hopkopplingen) kan medfora fortrangningar som ocksé kan ge svéljproblem. Fortrangningen ger symtom da barnen
borjar ata snabbare eller &ta mer fast mat. Hos 30-50 procent av barnen som opererats for EA uppstar en sadan fortrangning (striktur). Om stora problem gors
en operation dar barnet sévs och fortrangningen vidgas med en ballongkateter. Detta kan behdva upprepas.

Vid atsvarigheter och forsenad atutveckling kan det ibland vara aktuellt att 6va upp munnens kansel och rorlighet genom exempelvis munleksaker,
munmassage och oralmotoriska traningsprogram. Trots de atproblem som kan uppsta ar det viktigt att stimulera munmotoriken, da denna har samband med
utveckling av talet. Vissa sorters mat kan lattare fastna i matstrupen till exempel kott, korv med skinn och vitt bréd. Barnen brukar kunna reda upp det sjalva
om det fastnar mat i matstrupen genom att dricka mycket, hosta eller krakas. Sa lange barnet kan andas ar det ingen akut fara, men om maten mot formodan
inte lossnar behdver barnet komma till sjukhus. Déa séver man barnet och plockar bort det som fastnat.
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