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1. WSTEP

Wrodzone zaro$niecie przetyku jest wada wrodzong powstala we wczesnym okresie
zycia ptodowego polegajaca naniewyksztatceniu fragmentu przetyku, w wyniku czego przetyk
nie ma zachowanej ciggtosci, a jeden lub oba jego konce koncza si¢ §lepo badz komunikujg sie
z tchawicg [120].

Najstarsze doniesienia dotyczace wrodzonego zaro$ni¢cia przelyku pochodza
z XVII wieku. W 1670 roku angielski lekarz William Durston opublikowat na famach
Philosophical Transactions of Royal Society doniesienie zatytulowane ,Relacja
z monstrualnych narodzin w Plymouth”, w ktorym opisat zaros$niety przelyk u jednego
z bliznigt syjamskich. Zroslaki byty potaczone klatkami piersiowymi. Miaty wspdlng watrobe
i zoladek. Jeden z nich mial $lepo zakonczony gorny odcinek przetyku [27]
W 1697 roku Thomas Gibson przedstawit w 5. edycji ,,The Anatomy of Humane Bodies
Epitomizes” przypadek zarosnigcia przetyku z jego najczestsza forma — przetoka przetykowo-
tchawicza dolng. Autor relacjonowat: ,,okoto listopada 1696 roku zostalem wezwany
do niemowlgcia, ktore nie chcialo przetykaé. Dziecko wygladato na bardzo gtodne i chciwie
jadto pokarm podawany mu tyzeczka, ale kiedy miato go przetknaé¢, wygladato jakby si¢
krztusito, a to co miato by¢ potknigte i powinno p6js¢ w dot, wracato do ust i nosa”. Relacja
ta jest jednoczesnie pierwszym opisem objawow klinicznych towarzyszacych wrodzonemu
zaros$nigciu przetyku [39].

W 1840 roku Thomas Hill opisal w Boston Medical and Surgical Journal niemowle,
ktore miato te same objawy, co dziecko opisane przez Gibsona. Ponadto, u dziecka ,,nie bylo
sladu odbytu” — jest to pierwszy opis skojarzonej z zaro$nigciem przelyku malformacji
odbytowo-odbytniczej [47].

W 1861 roku Harald Hirschsprung opisat 14 przypadkow zaros$nigcia przetyku
z przetoka przelykowo-tchawiczg [68].

W 1880 roku Morell Mackenzie opisat przypadki wrodzonego zaro$nigcia przetyku
wspolistniejace z innymi wadami min. z rozszczepem krggostupa, zaros$nigciem odbytu,
wadami nerek. Mackenzie wyrazit przypuszczenie, ze do tej wady dochodzi podczas

embriogenezy. Zaproponowat uzaleznienie rozpoznania od proby wprowadzenia cewnika

do zotadka [68].



W 1919 roku Plass (potoznik z Johns Hopkins University) na podstawie piSmiennictwa
przedstawit 136 przypadkéw dzieci z wrodzonym zaro$nigciem przetyku. W 1931 roku
Rosenthal przedstawit materiat 255 pacjentow i doszed! do wniosku, ze wrodzone zaro$nigcie

przetyku jest duzo czestszg anomalig niz dotychczas uwazano[113, 42, 68].

1.1. Historia chirurgicznego leczenia

Wrodzone zaros$nigcie przetyku jest wada znang od ponad trzech wiekow, jednakze
skuteczne metody jej leczenia opracowano dopiero w ciggu ostatnich 70. lat. Mimo leczenia
chirurgicznego wada ta w drugiej potowie XX wieku prowadzita w ponad 50% przypadkow
do $mierci. Wraz ze znacznym rozwojem anestezjologii i intensywnej opieki noworodka,
leczenia zywieniowego, antybiotykoterapii oraz nowoczesnych technik chirurgicznych
zwigkszyta si¢ przezywalnos$¢ dzieci z wrodzonym zaro$nigciem przetyku. Wiodace osrodki
chirurgii dziecigcej na §wiecie i w Polsce moga si¢ pochwali¢ ponad 90% wskaznikiem
przezycia pacjentow leczonych z powodu tej wady.

Pan Profesor Jerzy Czernik wieloletni konsultant krajowy do spraw chirurgii dziecigcej
traktowal wyniki leczenia dzieci z wrodzonym zaro$nigciem przetyku, jako ,,papierek
lakmusowy” poziomu rozwoju chirurgii dziecigcej w danym kraju [20].

W 1869 roku Timothy Holmesz Londynu — autor podrecznika ,, The surgical treatment
of the diseases of infancy and childhood” — przedstawit pierwsze sugestie dotyczace
mozliwos$ci chirurgicznego zespolenia przetyku u niemowlat z wrodzonym zaro$nigciem
przetyku bez przetoki. Uwazal, ze ,,proby powinny by¢ czynione”, ale rownoczesnie odradzat
ich wykonywanie [49]. Pierwsza probe korekcji wrodzonego zarosnigcia przetyku bez przetoki
podjat w 1888 roku Charles Steel z Londynu. Opis zabiegu operacyjnego przedstawit w
czasopiSmie , The Lancet”. Podejrzewal, ze przetyk przegradza jedynie blona.
Do znieczulenia uzyt chloroform, a nast¢pnie naciat zotadek i probowat za pomocg metalowej
sondy zar6wno od gory, jak i od dolu udrozni¢ przetyk. Pacjent zmarl po 24. godzinach.
Podczas sekcji okazato si¢, ze odlegto$¢ pomigdzy koncami przetyku wynosita okoto 4 cm.

W 1913 roku Harry M. Richter z Chicago opisat dwoje zoperowanych przez siebie
niemowlat z wrodzonym zaro$ni¢ciem przetyku z przetoka przelykowo-tchawicza dolna.
Z dostepu przezoplucnowego podwigzat przetoke i wylonil gastrostomi¢. Jednak oba
niemowleta zmarly. Mimo ztych rezultatow Richter byt optymista, co do ewentualnego sukcesu
pierwotnego zespolenia przetyku. Zaproponowal plan operacji — podwigzanie przetoki

i zespolenie przetyku koniec do konca [42,68].
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Dalsze proby operacyjne byly podejmowane gtéwnie w Stanach Zjednoczonych.
W 1938 roku Robert Shaw z Dallas w Texasie przedstawit przypadek operowanego przez
siebie dziecka z wrodzonym zaro$ni¢ciem przetyku z przetoka przetykowo -tchawicza dolna.
Wykonat podwigzanie przetoki i zespolenie przetyku. Pacjent zmart w 12. dobie po operaciji
Przyczyng $§mierci byta nieprawidlowa reakcja organizmu operowanego dzieckana wykonang
transfuzj¢ krwi.

Pierwsze udokumentowane przypadki przezycia pacjenta z wrodzonym zaro$nigciem
przetyku przedstawili w 1939 roku niezaleznie od siebie Logan Leven z Minnesoty oraz
William Ladd z Massachusetts. W obu przypadkach leczenie bylo etapowe. Najpierw pacjenci
mieli wykonang gastrostomi¢, nastepnie przetoke §linowa na szyi. W koncowym etapie
odtworzono cigglos¢ przetyku za pomocg ptata rurowego z uzyciem skory z okolicy klatki
piersiowej [59].

Cameron Haight, jako pierwszy w historii 14 marca 1941 roku wedlug obecnie
obowigzujacychzasad zoperowal 12 dniowa dziewczynk¢z wrodzonymzaro$nieciemprzelyku
z przetoka przelykowo-tchawiczg dolng. Operacje wykonal przez torakotomi¢ lewostronng z
dojscia pozaoptucnowego. W 6. dobie po operacji doszto do przecieku
w miejscu zespolenia, ktory bytleczony zachowawczo. Zwe¢zenie zespoleniawymagato pdzniej
jednego rozszerzania. Opis tego przypadku opublikowat w 1942 roku. W 1943 roku Haight
po przeanalizowaniu wlasnej metody operacji dzieci z wrodzonym zaro$ni¢ciem przetyku —
zalecitprawostronng torakotomi¢z doj$ciem pozaoptucnowym, ktéra wedhugniego daje lepszy
dostep do dolnego kikuta przetyku [44].

W Polsce niezaleznie od siebie pierwsze operacje wrodzonego zaro$nigcia przetyku
wykonano w 1956 roku. W Warszawie przez prof. Wand¢ Poradowska w asyscie
dr hab. Kazimierza Lodzifskiego ianestezjologa drhab. Zdzistawa Rondio oraz we Wroctawiu
przez prof. Adama Michejde oraz prof. Jana Stowikowskiego [20].

W 1999 roku w czasie kongresu Migdzynarodowego Towarzystwa Endochirurgii
Pediatrycznej w Berlinie dr Steven Rothenberg i dr Thom Lobe wykonali pierwsza
torakoskopowg operacje wrodzonego zaro$nigcia przetyku bez przetoki u 2. miesi¢cznego
chlopca.

W 2000 roku dr Rothenberg przeprowadzil udany zabieg torakoskopowej korekcji
pacjentaz wrodzonym zaros$nigciem przetyku z przetoka przelykowo-tchawicza dolng [65, 91].

W Polsce pierwszg torakoskopowg operacje zaro$ni¢cia przetyku wykonat 18 sierpnia

2005 roku we Wroctawiu profesor Dariusz Patkowski.



Pierwszy zabieg korekcji wrodzonego zaro$nigcia przelyku w Szpitalu Wojewddzkim
Nr 2 w Rzeszowie przeprowadzit w 1975 roku doktor Zdzistaw Sikora. Poprzez torakotomig
prawostronng z dostepu wewnatrzoptucnowego zaopatrzyt przetoke przetykowo -tchawicza
dolng i zespolit oba kikuty przetyku. Po operacji w zwigzku z brakiem mozliwo$ci podtgczenia
do respiratora dziecko byto wentylowane przez 12 godzin za pomocg aparatu ambu. Pacjent

przezytipo 2. miesi¢cznej hospitalizacji zostat wypisany do domu.

1.1.1. Anatomia przelyku

Przetyk jest narzadem mig$niowo-bloniastym taczacym gardlo z zoladkiem.
Rozpoczyna si¢ na szyi ku tytowi od chrzgstki pierScieniowatej Krtani, na wysokosci dolnej
krawedzi VI kregu szyjnego, a konczy taczac si¢ z wpustem zoladka na wysokosci X
lub XI kregu piersiowego. Jego dlugo$¢ u noworodka donoszonego wynosi okoto 9-11 cm,
a szeroko$¢ 4-6 mm. Wyrdznia si¢ cze$¢ szyjna (od chrzastki pierscieniowatej krtani
do wcigcia szyjnego mostka), cz¢s¢ piersiowg przebiegajaca w $rodpiersiu tylnym i czesé
brzuszng najkrotsza, lezaca ponizej rozworu przetykowego (majaca u noworodka okoto 0,5 cm
dhugosci).

Przebieg przetyku odpowiada wygieciom kregostupa. W odcinku szyjnym potozony
jest po jego lewej stronie przylegajac do niego. W rowku pomigdzy tchawicg a przetykiem
obustronnie przebiegaja nerwy krtaniowe wsteczne. Od Il kregu piersiowego przelyk odsuwa
si¢ od kregostupa w kierunku przednim. Na wysokosci IV kregu piersiowego (miejsce podzialu
tchawicy) zajmuje potozenie posrodkowe, graniczac po swej lewej stronie z aortg, ktora
ku dotowi wciska si¢ pomiedzy przelyk i kregostup, po czym od VI kregu piersiowego
ponownie zbacza skos$nie w strone lewa 1 ku przodowi. Ku tylowi od przetyku, pomigdzy
nim a aorta, do przodu od kregostupa przebiega przewdd piersiowy. Ponizej rozdwojenia
tchawicy do przelyku dochodza oba nerwy bledne. Prawy nerw bledny przebiega ku dotowi
na tylnej $cianie przetyku, a lewy biegnie na jego $cianie przedniej. Po przej$ciu przez rozwor
przetykowy w odcinku brzusznym przetyk przyjmuje potozenie niemal poprzeczne kierujac si¢
ze strony prawejnalewa ku wpustowizotadka. W czgs$ciszyjnejibrzusznej w stanie spoczynku
$ciany przednia i tylna przetyku przylegaja do siebie. W odcinku piersiowym w zwigzku
z ujemnym ci$nieniem w klatce piersiowej jego $wiatlo jest otwarte. Wyr6znia si¢ trzy
zwezenia przelyku. Zwezenie gorne w miejscu polaczenia z gardtem (jest to najwezsze miejsce
przetyku), srodkowe przy skrzyzowaniu przetyku z lewym oskrzelem gléwnym i aorty

oraz dolne w rozworze przetykowym.



Sciana przetyku zbudowana jest z czterech warstw:

1. Btlony $luzowej wyslanej nablonkiem wielowarstwowym ptaskim zawierajacej blaszke
mig¢$niowq 1 grudki chtonne

2. Utkania pods$luzowego z licznymi gruczotami przetykowymi

3. Blony migéniowej przetyku powodujacej napiecie jego $ciany i ruchy perystaltyczne.
Sktada si¢ ona z zewngtrznej warstwy podluznej i wewnetrznej warstwy okreznej.
Obie warstwy przechodza bez widocznej granicy w mig$niowke zotadka. W gornej
1/3 przetyku blone migsniowa stanowig widokna migsniowe poprzecznie prazkowane,
ktore na wysokosci podziatu tchawicy przechodza stopniowo w migsnidowke gtadka.

4. Blony zewngtrznej [przydanki] wystepujacej w postaci luznej tkanki tacznej, ktdra otacza
przetyk.

Unaczynienie przelyku jest rozne w jego poszczegdlnych odcinkach. W odcinku
szyjnym pochodzi z t¢tnicy tarczowej dolnej, w odcinku piersiowym bezposrednio z aorty
piersiowej, tetnic migdzyzebrowych 1 gatezi oskrzelowych odchodzacych od aorty.
W dolnym odcinku piersiowym przelyk jest jedynie unaczyniony przez 3-7 tetniczek
pochodzacych bezposrednio od aorty. W odcinku brzusznym unaczynienie pochodzi
od tetnicy zotadkowej lewej 1 przeponowej lewej. Sptyw zylny wystepuje w postaci obfitych
splotéw zylnych w blonie podsluzowej, ktére komunikujg si¢ ze splotami przydanki. Zyly
uchodzg do zyly tarczowej dolnej, nieparzystej i nieparzystej krotkiej, czesciowo zas do zyly
zoladkowej lewej (gataz zyly wrotnej), a wigc w dolnej czgsci przetyku wystepuje zespolenie
pomiedzy uktadem zyty gtéwnej gornej i zyty wrotne;.

Unerwienie ruchowe przelyku pochodzi z obu nerwéw krtaniowych wstecznych,
ktore zaopatruja miesniowke poprzecznie prazkowang w jego gornej czesci. Autonomiczne
unerwienie mig$niowki gtadkiej pochodzi bezposrednio znerwow blednych (przywspodtczulne)
1 zwojow szyjnych i piersiowych (wspoiczulne). Widkna przywspotczulne i wspotczulne
tworza liczne sploty i zawieraja komorki zwojowe warstwy mig$niowej i tkanki podsluzowe;.
Nerwy przywspolczulne dziataja pobudzajaco, a wspodlczulne hamujaco na perystaltyke

przetyku [9, 26].



1.1.2. Rozwdj przelyku w okresie prenatalnym

Rozwoj przetyku w okresie prenatalnym jest mato poznany, poniewaz nadal jest brak
mozliwos$ci przesledzenia tego procesu na zarodkach we wczesnych fazach rozwojowych.
W XIX wieku niemiecki embriolog Wilhelm His, jako pierwszy opisat 1 przedstawit teorie
rozwoju przetyku i uktadu oddechowego. His uwazat, ze zawigzek tchawicy tworzy si¢
w $cianie przedniego jelita pierwotnego (foregut), a do rozdzielenia przetyku i tchawicy
dochodzi pomiedzy 6.1 7. tygodniem rozwoju, kiedy to wskutek wnikania pomi¢dzy tchawicg
i przeltyk bocznych fatdow tworzy sie w linii sSrodkowej ciata przegroda przetykowo-tchawicza.
Wedlug niego przegroda zaczynala si¢ formowac ogonowo i proces ten przebiegat w kierunku
doglowowym. Zaburzenia tego procesu mialy prowadzi¢ do r6znych postaci potaczen tchawicy
1 przetyku. Teoria ta obowigzywata jeszcze w XX wieku. Prace Klutha i Habenichta, ktorzy
obserwowali w mikroskopie elektronowym rozwoj jelita pierwotnego w zarodkach kurzych
wykluczyly istnienie bocznych fatldow, natomiast wedtug nich w miejscu przysztego rozdziatu
tchawicy od przetyku istnieja co najmniej trzy faldy: przednioczaszkowy (glowowy),
grzbietowy (boczny), ogonowy (przetykowo-tchawiczy). Nierownomierny wzrost komorek
tworzacych te fatldy miatby powodowaé wrodzone zaros$nigcie przetyku z ré6znorodnymi
formami potaczen pomigdzy tchawica a przetykiem [56]. W ostatnich latach badania
na modelu szczurzym wykazaly, ze zawigzek uktadu oddechowego rozwija si¢ jednoczesnie
i niezaleznie od przetyku, a wigc nie jest uchylkiem brzusznej cze$ci przedniego jelita

pierwotnego [51].

1.1.3. Funkcja przelyku

Funkcja przetyku polega na przeprowadzaniu pokarmow z gardta do Zotadka.
W przetyku nie zachodzg procesy trawienia i wchianiania pokarméw. Akt potykania sktada sie
z trzech faz. Dwie pierwsze, czyli tzw. akt policzkowo-gardlowy przeprowadza pokarm
niezaleznie od potozenia ciala z gornej cz¢$ci przetyku do okolicy, w ktdrej zmienia si¢ rodzaj
miesni z poprzecznie prazkowanych na gladkie. Dalszy pasaz pokarmu odbywa si¢
w zaleznosci od potozenia ciata 1 konsystencji pokarmu. Im pokarm gestszy a postawa ciafa
bardziej pozioma tym silniej wystepuja ruchy robaczkowe miesnidowkiprzelyku. Wzmagaja sie
one w kierunku ku dotowi. Wyrdznia si¢ pierwotny inicjowany przez polknigcie i wtorny,
od niego niezalezny typ perystaltyki. Pierwotna perystaltyka jest zapoczatkowana przez fale

perystaltyczng w gardle, natomiast wtérna perystaltyka rozpoczyna si¢ w dowolnym miejscu
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przetyku, powstajac po przejsciu fali pierwotnej i jest spowodowana zatrzymaniem resztek

pokarmowych w przetyku.

1.2. Epidemiologia wrodzonego zaro$niecia przeltyku

Wrodzone zaro$nigcie przelykujestnajczestszg wadg wrodzong przetyku [99]. Czestosé
wystgpowania wrodzonego zaros$nigcia przetyku wynosi 1 na 2500-3000 urodzen [110].
Wedhug Europejskiego Rejestru Wad Wrodzonych wskaznik ten wynosi 2,55/10000 urodzen
[29]. Regionalne réznice wystepuja w zakresie 1,27-4,55 przypadkow na 10 tysigcy urodzen
[82].
Z raportu Ogolnopolskiego Rejestru Chirurgii Noworodka wrodzone zaro$nigcie przetyku
stanowi 4,8% wszystkich wad zglaszanych do rejestru w naszym kraju [76]. Wada nieco
czg$ciej wystepuje u chtopcdéw. Réwniez noworodki rasy bialej, matek starszych (> 35. roku
zycia) lub mtodych matek (< 20. roku zycia), z cigzy pierwszej, z cigzy mnogiej, z trudnych
warunkoéw socjalnych sg bardziej narazone na wystgpienie wrodzonego zaro$ni¢cia przetyku
[82, 128, 115]. W okoto 0,7-2,5% przypadkow wywiad rodzinny jest dodatni [29, 85].
W przypadku rodzicow, ktorzy maja jedno dziecko z wrodzonym zaro$nigciem przetyku
ryzyko urodzenia kolejnego dziecka z tg wadg wynosi 1% [98]. Ryzyko to wzrasta do 20%,
gdy w rodzinie dwoje dzieci jest obarczonych ta3 wada. Mozliwo$¢ dziedziczenia wady
po jednym z rodzicow wynosi 3-4% [120]. Dwa-trzy razy czesciej wada ta wystepuje u blizniat
[120]. Czesciej (55-83%) wystepuje posta¢ ztozona wrodzonego zaro$nigcia przelyku,
z conajmniejjedng wada towarzyszaca [85, 115]. Najczesciej sa to wady serca. U okoto 6-10%
pacjentdOw z wrodzonym zaro$ni¢ciem przetyku mozna stwierdzi¢ zaburzenia chromosomalne

[75, 86].

1.2.1. Etiopatogeneza wrodzonego zaros$ni¢cia przelyku

Mimo licznych wieloosrodkowych badan prowadzonych na catym $wiecie
etiopatogeneza wrodzonego zarosni¢cia przetyku jest stabo poznana. Na podstawie danych
epidemiologicznych, badan genetycznych, oraz wynikéw uzyskanych na zwierzecych
modelach do§wiadczalnych moznastwierdzi¢, ze tak jak w przypadkuinnych wad wrodzonych,
w etiologii wrodzonego zaros$ni¢cia przeltyku nalezy wymieni¢ czynniki genetyczne, czynniki
srodowiskowe oraz przyczyng wieloczynnikowa (zardéwno genetyczng i srodowiskows).

W okoto 6-10% przypadkéw zwigzanych z zespotowg postacia wrodzonego zaro$nigcia
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przelyku mozna rozpoznac genetyczng przyczyne wady. W pozostatych 90% przypadkow
etiologia pozostaje nieznana.

Proby wyjasnienia przyczyn powstawania wrodzonego zaro$nigcia przetyku byly
podejmowane od wielu lat. Takie hipotezy jak teoria katastrofy naczyniowej, zaburzen
rekanalizacji $wiatla przelyku, mechanicznego ucisku, niesprecyzowanych zaburzen
morfogenezy w §wietle kolejnych, wspotczesnych prac maja obecnie warto$¢ historyczna.
Dopiero opracowanie do§wiadczalnego modelu wady na zarodkach szczurzych i mysich byto
przelomem w poznaniu etiopatogenezy wrodzonego zaro$nig¢cia przetyku. Do indukowania
wady, wykorzystano znany teratogen - adriamycyne¢ (doksyrubicyng), antybiotyk z grupy
antracyklin majacy zastosowanie w onkologii. W 1992 roku Anne Possogela
z zespolem chirurgdéw dziecigcychz Barcelony,jako pierwsi przedstawili do§wiadczalny model
zaros$nigcia przetyku indukowany adriamycyng. Autorzy wykorzystali 12. dniowe zarodki
szczurze, ktoére poddali dzialaniu adriamycyny. Stwierdzili, iz w badanej grupie
w czasie wzrostu cewy pokarmowej jej gérna i tylna cze¢$¢ ulega zwezeniu 1 wnika
w mezenchymeg $rodpiersia, natomiast cz¢$S¢ dolna cewy pokarmowej ponizej podziatu
tchawicy tworzy dystalny odcinek przetyku i przetoke oskrzelowa [84].

Stworzenie modelu zwierzgcego dato szanse¢ wieloosrodkowych badan nad wrodzonym
zaro$nigciem przetyku. Wykorzystujac w badaniach ten model wykazano, ze u zarodkow
mysich poddanych dziataniu adriamycyny w celu spowodowania zaro$ni¢cia przetyku
dochodzi do nieprawidlowego rozwoju struny grzbietowej (notochord) odpowiedzialnej
za sterowanie rozwoju narzagdow w osi zarodka, a w konsekwencji powstawania licznych wad
skupionych w asocjacji VATER. Obecnie do czynnikow etiologicznych wrodzonego
zaro$nigcia przetyku zalicza si¢ szereg genow 1 szlakow sygnatlowych. Geny $ciezki Sonic
hedgehog u myszy peinig wazng rolg w procesie rozwoju przewodu pokarmowego oraz
powstawaniu roznych guzow zarodkowych. Ekspresja tych genow wystepuje w catej warstwie
endodermalnej przewodu pokarmowego za wyjatkiem trzustki. Mutacje genow Shh, Ptc, Gli 1,
Gli 2, Gli 3, Foxfl, Hoxc4, Sox2, Noggin, Pcsk5 doprowadzaja u myszy do wrodzonego
zaro$nig¢cia przetyku, przetok przetykowo-tchawiczych, wad ptuc, zaburzen rozwojowych
wchodzacych w sktad asocjacji VACTERL. Dotychczas nie znaleziono zadnej mutacji genow
tej Sciezki u cztowieka Niemniej uwaza si¢, ze geny te moga mie¢ znaczenie w etiologii

wrodzonego zaros$nigcia przelyku [7, 51, 99].
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1.2.2. Wady towarzyszace i uwarunkowania genetyczne wrodzonego zaroS$niecia
przelyku
Wieloczynnikowa etiologia oraz wczesny okres organogenezy podczas ktorej dochodzi

do indukcji wady skutkuje tym, iz u wiekszosci dzieci urodzonych z wrodzonym zaros$nigciem
przetyku mozna rozpozna¢ wady towarzyszace. W doniesieniach Sprzed 10 i wczesniejszych
lat okoto 50% dzieci urodzonych z wrodzonym zaros$nigciem przetyku miato dodatkowa jedng
lub wigcej wade towarzyszaca. W aktualnych doniesieniach odsetek dzieci z wadami
towarzyszacymi zwigkszyt sie. Najprawdopodobniej wynika to z poprawy diagnostyki zar6wno
przed, jak i pourodzeniowej [128].

Wsréd pacjentdéw z wrodzonym zaro$nigciem przetyku mozemy wyrdzni¢ dwie grupy:
grup¢ zwang postacig izolowang - bez wad towarzyszacych (Isoleted Oesophageal Atresia —
IOA) oraz posta¢ ztozong (Syndromic Oesophageal Atresia) - grupg chorych z innymi wadami
wrodzonymi.

Wady towarzyszace maja wplyw na przebieg leczenia 1 przezycie pacjentow
z wrodzonym zaro$ni¢ciem przetyku. W wigkszosci publikacji najczestsze sg wady uktadu
sercowo naczyniowego, w tym ci¢zkie wady zagrazajace zyciu (VSD, tetralogia Fallota)
[105, 115, 108, 37].

Niska masa urodzeniowai obecno$¢ wrodzonych wad towarzyszacych (szczegdlnie serca) sa
czynnikami majacymi obecnie najwickszy wplyw na $miertelno$¢ pacjentow

z wrodzonym zarosnigciem przetyku (tab. 1) [20,112, 115].

Tabela 1. Wady towarzyszace wrodzonemu zarosni¢ciu przelyku [115]

Wady towarzyszace wrodzonemu zarosnieciu przeltyku czestos¢ wystepowania (% )
wady uktadu sercowo naczyniowego 69,6
wady uktadu pokarmowego 20,3
wady uktadu kostno-stawowego 26,4
wady uktadu oddechowego 16,2
wady oczu 3,1
coloboma 1,1
wady glowy i szyi 0,8
wady genetyczne 6,1

Obie postaci zaros$nigcia przelyku r6znig si¢ czynnikiem etiologicznym indukujagcym wade.
Posta¢ izolowana indukowana jest najprawdopodobniej przyczyng wieloczynnikowa.

Dotychczas nie zidentyfikowano gtdéwnego czynnika etiologicznego [7].
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W przypadku postaci ztozonych zidentyfikowano czynniki genetyczne pod postacig aberracji
chromosomowych, oraz uszkodzen pojedynczego genu.

Postacie zespolowe wrodzonego zaros$nigcia przelyku sa spowodowane aberracjami
chromosomowymi (anomalie liczbowe), aberracjami chromosomalnymi strukturalnymi oraz
uwarunkowane mono- lub poligenowo.

Zespot Edwardsa — zwigzany z obecnoscig dodatkowego chromosomu 18. Wystepuje
z czgstoscig 1:5000 - 1:7000 z przewaga plci zenskiej. Jest wadg letalng. W jego sktad wchodza
nastepujace wady: dysmorfia twarzy, wady serca, dysrafie, wady nerek, wady przedniej $ciany
brzucha, przewodu pokarmowego, przepuklina przeponowa, a takze rézne postaci wrodzonego
zaro$nigcia przetyku. Kliniczne rozpoznanie tego zespolu potwierdza si¢ badaniem
cytogenetycznym. U okoto 25 % chorych z zespotem Edwardsa rozpoznaje si¢ wrodzone
zaro$niecie przetyku. Uwaza si¢, ze przyczyna tak duzej mnogosci wad w zespole Edwardsa
jest zaburzenie prawidtowej funkcji Sciezki sygnalowej Shh spowodowane obnizong synteza
cholesterolu [119].

Zesp6t Downa zwigzany z dodatkowym chromosomem 21. Wystepuje z czgstoscig
1:750. Charakteryzuje si¢ nastgpujacymi cechami: charakterystyczng dysmorfig twarzy,
niskorosto$cig, hipotonig, uposledzeniem umystowym, wadami serca i przewodu
pokarmowego (zaro$nigcia dwunastnicy, choroba Hirschsprunga). Zesp6t Downa wystepuje
u okoto 3% dzieci z wrodzonym zaro$ni¢ciem przetyku [117].

Zespot DiGeorge’a zwany takze jest zespotem mikrodelecji TBX1 -22q11.2. Obecnie
opisanych jest ponad 180 wad wchodzacych w sktad tego zespotu. Zespot ten sklada sie

z nastepujacych wad:
C — cardiac —  wady serca obecne u okoto 75-82% pacjentow
A — abnormalface —  charakterystycznadysmorfia twarzy
T — thymic —  zaburzenia odpornoséci limfocytow T
C — cleft —  ro6zne formy rozszczepu podniebienia
H — hypocalcemia —  zaburzenia gospodarki wapniowo fosforowej.

Ponadto w okoto 50% przypadkow wspotistniejg inne nieprawidtowosci, np. sekwencja Pierre-

Robina.
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W 2004 roku zidentyfikowano gen CHD7 na chromosomie 8. w regionie 8q12, ktorego mutacje
lub delecje wystepuja u okoto 60% pacjentow w tym zespole CHARGE.
Akronim oznacza:

C —  coloboma (szczelina tgczdéwki)
—  heart (wada serca)
—  atresia choanae (zarosnigcie nozdrzy tylnych)
—  retarded growth), uposledzenie wzrostuirozwoju

—  (genital hipoplasia), nieprawidtowosci narzadow ptciowych

m ® T >» T

—  (earanomaly), wada matzowin usznych z wadg ucha wewngtrznego.

Cechg charakterystyczna tego zespolu jest agenezja kanatoéw polkolistych stwierdzana
na podstawie badan obrazowych. U 10-17% pacjentéw z zespolem CHARGE wystepuje
wrodzone zaro$ni¢cie przetyku.

Zesp6t Feingolda zwany zespolem oczno-palcowo-przetykowo-dwunastniczym,
dziedziczony jest w sposOb autosomalny dominujacy. Zidentyfikowano gen MYCN lezacy
na chromosomie 2 (locus 2q24.1.), ktory jest odpowiedzialny za t¢ chorobg. Charakterystyczne
cechy tego zespotu to matoglowie, wady palcow rak i stoép, wady przewodu pokarmowego
(zaros$nigcie przelyku, zaros$niecie dwunastnicy). Okoto 30-40% pacjentow z zespolem
Feingolda manifestuje wrodzone zaro$niecie przetyku.

Zesp6t  oczno-przetykowo-plciowy  (AEGS;  anophtalmia-esophageal-genital
syndrome). Dziedziczy si¢ autosomalnie dominujaco. Charakteryzuje si¢ wadami galek
ocznych (brak lub niedorozwdj gatek ocznych, zaburzenia w budowie soczewki, malformacje
nerwu wzrokowego, zaro$nigciem przetyku, wadami narzadéw piciowych, wadami kregow,
centralnego ukladu nerwowego). W 2004 roku zidentyfikowano mutacje
w genie SOX2 u pacjentéw z zespotem AEGS. Gen ten uczestniczy w $ciezce wczesnej
embriogenezy SHH (Sonic hedgehog) i odgrywa wazng role w rozwoju jelita pierwotnego
u cztowieka [ 118 ]

Niedokrwisto$¢ Fanconiego jest zespotem genety cznym o dziedziczeniu autosomalnym
recesywnym. Do jej rozwoju prowadzg mutacje gendéw okreslanych, jako geny FANC.
Charakteryzuje si¢ upos$ledzeniem funkcji szpiku kostnego, oraz predyspozycja
do wystgpowania biataczek. Ponadto stwierdza si¢ wady serca, nerek oraz zmiany pigmentowe
skory konczyn. W okoto 14% przypadkoéw wystepuje niedrozno$¢ przewodu pokarmowego.
Jednak wrodzone zaro$ni¢cie przetykujest rzadko obserwowane 1 zwykle wystepuje w tych
przypadkach, gdy anemia Fanconiego wystepuje jako asocjacja VACTERL zwigzana
z wodogtowiem (VACTERL-H).
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Zesp6dt Opitza-Friasa znany jako zespot oczno-piciowo-krtaniowy Dziedziczenie
zespotu jest dominujace sprzezone z plcig. Za jego wystapienie odpowiedzialny jest gen MID1
zlokalizowany na chromosomie X (prazek Xp22). Jego gtownym objawem jest hiperteloryzm.
Ponadto stwierdza si¢ spodziectwo, rozszczepy wargi i podniebienia, rozszczep krtaniowo-
tchawiczy, wady serca, odbytu, uposledzenie umystowe, brak ciatla modzelowatego, trudnosci
w polykaniu. Sporadycznie moze wystapi¢ wrodzone zaro$ni¢cie przetyku.

Zespot Pallistera-Halla - zwany zespolem odbytniczo-mézgowo-palcowym - jest
spowodowany mutacjg genu GLI3-7p1, ktory uczestniczy w Sciezce Shh. Charakteryzuje si¢
wystepowaniem wad mozgowia, palcow, odbytu, serca, nerek.

Zespot heterotaksji z wielowodziem sprzezony z picig. Gen ZIC3 odpowiedzialny
za ten zespoét zostal zidentyfikowany na chromosomie X (prazek Xq26.2). Zespot
ten cechuje wystgpowanie wad serca, odbytu, wad linii $srodkowej ciata, uktadu moczowo
plciowego i osrodkowego uktadu nerwowego [37, 98, 117].

Wystepuja rOwniez asocjacje i zespoty o nieznanej etiologii.

U okoto 10 -30 % chorych z wrodzonym zaro$nigciem przetyku mozna rozpoznac¢
asocjacje VATER. Jako pierwsi opisali ja Say i Gerald w 1968 roku.

W 1972 roku Quan i Smith wyodr¢bnili poszczegdlne sktadowe akronimu VATER:

\Y —  vertebral (wada kregdéw)
A — anorectal (malformacje odbytowo odbytnicze)
TE —  tracheoesophageal (zaro$nigcie przetyku i/lub przetoka

przetykowo-tchawicza)
R — radial lub renal (wady kosci przedramienia,
najczesciej kosci promieniowej lub wady nerek)
w przypadku wystgpowania
C —  cardiovascular (wady uktadu sercowo naczyniowego)
L —  limb (wady konczyn)
powstaje asocjacja VACTERL. Niekiedy wystepuje rowniez:
H —  hydrocephalus (wodoglowie)
wtedy rozpoznaje si¢ asocjacj¢ VACTERL — H.

Asocjacje rozpoznaje si¢ w przypadku stwierdzenia u pacjenta przynajmniej trzech wad.

Dziedziczenie asocjacji VATER/VACTERL jest sporadyczne. U pacjentow, u ktorych

rozpoznano jedng z wymienionych asocjacji zidentyfikowano mutacje w genach FANCB,
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PTEN, ZIC3 oraz delecj¢ genu FOXF1. Opisano rowniez pacjentow z asocjacja VACTERL
z delecjg 13932 [98, 99, 7].

Zespot Goldenhara, znany jako zespo6t twarzowo-uszno-kregowy cechuje si¢ dysmortig
twarzy, wadami zwigzanymi z zaburzeniami rozwojowymi pierwszego i drugiego tuku
skrzelowego, wadami gatek ocznych, serca, osrodkowego ukladu nerwowego, uktadu
pokarmowego w tym wrodzonego zarosnigcia przetyku (okoto 5% przypadkow).

Zesp6t Frynsa, zwykle letalny w okresie noworodkowym, o dziedziczeniu
autosomalnym recesywnym. W jego sktad wchodza wady wrodzone przepony, niedorozwdj
phuc, niedorozwoj dystalnych czeséci konczyn, rozszczepy wargi i podniebienia, wady ukladu
moczowo ptciowego, wady ukladu pokarmowego w tym okazjonalnie wrodzone zaro$niecie
przetyku.

Zesp6t Bartsocas-Papas jest rzadko wystgpujacym dziedziczonym autosomalnie
recesywnie letalnym zaburzeniem. W zespole tym stwierdza si¢ rozlegla pletwiastos¢
podkolanowa, brak palcow, rozszczep twarzy i wady okolicy moczowo-piciowej. Ponadto
moze wystapi¢ maloocze, brak nerki, zaro$ni¢cie odbytu. Sporadycznie moze wystepowac

wrodzone zaros$ni¢cie przetyku [37, 117,120].

1.2.3. Czynniki Srodowiskowe indukujace wrodzone zaroS$ni¢cie przetyku

Mozna wyr6zni¢ wiele czynnikow teratogennych, ktorych rola w etiologii wrodzonego
zaro$nig¢cia przetyku zostala w mniejszym badz wigkszym stopniu potwierdzona. Nalezy
do nich metimazol - lek stosowany w nadczynnosci tarczycy. Stosowany przez cigzame
w I trymestrze cigzy moze powodowac liczne embriopatie w tym wrodzone zaro$nigcie
przetyku [38]. Potwierdzonym teratogenem w etiologii wrodzonego zaros$nigcia przetyku jest
dietylstilbestrol - syntetyczny estrogen stosowany w latach 1938-1975 u ciezarnych
w zapobieganiu poronienia. Badania wykazaty, iz dziewczynki, ktorych matki stosowaly
ten lek w cigzy byly narazone na rozwdj jasnokomérkowego raka szyjki macicy i pochwy[31].
Wedhug badan przeprowadzonych przez EUROCAT (European Surveillance of Congenital
Anomalies) w Poinocnej Holandii u czterech (3,4%) sposrod 117 niemowlgt z wrodzonym
zaros$nigciem przetyku miato matkiz ekspozycja na dietylstilbestrol w czasie cigzy. Wérdd nich
jedno miato posta¢ izolowangwrodzonego zarosni¢cia przelyku, trzem towarzyszyty inne wady
wrodzone [45]. Teratogenny wplyw na plod w pierwszym trymestrze cigzy moze mieé
hiperglikemia matek chorujacych na cukrzyce insulinozalezng, u ktéorych moze dojs¢

do rozwoju wad wrodzonych, w tym wrodzonego zaro$nigcia przetyku i asocjacji VACTERL.

17



Inne uznane czynniki to zarbwno czynne i bierne palenie papierosow przez matki w czasie
cigzy, nadmierne spozycie alkoholu, niski status ekonomiczny, choroby infekcyjne, praca w
rolnictwie i ogrodnictwie (narazenie na pestycydy i herbicydy). Uwaza si¢, ze rOwniez takie
czynniki, jak niedobdr witaminy A (potwierdzony w doswiadczalnym modelu szczurzym),
ENU (N-etylo-N-nitrozomocznik) indukujagcy wade w modelu mysim powinny by¢ brane pod
uwage jako czynnikietiologiczne wrodzonego zaros$ni¢cia przeltyku u cztowieka. Adriamycyna
u szczuro6w powoduje wrodzone zaros$nigcie przetyku iinne wady u ich potomstwa, ale brak,
jest doniesien odnosnie jej szkodliwego dziatania u ludzi. Wg nowych danych EUROCAT
roéwniez u starszych matek (w wieku powyzej 35 roku zycia) istnieje znacznie wigksze ryzyko

urodzenia dziecka z wrodzonym zaro$nigciem przetyku [29, 41,117, 133,132, 32].

1.3. Klasyfikacja anatomiczna postaci wrodzonego zaro$niecia przelyku
Pierwsza morfologiczng klasyfikacj¢ anatomicznych postaci wrodzonego zaro$nigcia

przetyku wprowadzit w 1929 roku Vogt, ktory wyrdznit cztery typy zarosnigcia (tab. 2) [126].

Tabela 2. Klasyfikacja postaci wrodzonego zarosniecia przelyku [126]

Typ | catkowity brak przetyku
Typ Il zaro$nigcie przetyku bez przetoki
Typ 1 zaros$niecie przetyku z przetoka przetykowo-tchawicza

Il a do goérnego odcinka przetyku

b do dolnego odcinka przetyku

llc do obu odcinkéw przetyku

Typ IV izolowana przetoka bez zarosniecia przetyku

Klasyfikacja ta z pewnymi modyfikacjami jest nadal stosowana.

W 1944 roku William Ladd, a nastepnie Orvar Swenson W 1947 roku modyfikowali
podziat Vogta. W 1953 roku Robert Gross (ryc. 1) przedstawit praktyczng klasyfikacj¢ postaci
wrodzonego zarosni¢cia przetyku, ktora pomimo uptywu czasu obowiazuje nadal [43].

Gross podzielit zaro$nigcia przetyku na 6 typow:

1. wrodzone zarosnigcie przelyku bez przetoki (6,8%)
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2. wrodzone zaro$nigcie przetyku z przetoka przetykowo-tchawiczg do goérnego odcinka
przetyku (1-2%)

3. wrodzone zaro$ni¢cie przelyku z przetoka przelykowo-tchawicza do dolnego odcinka
przelyku (85%;ryc. 2)

4. wrodzone zaro$nigcie przelyku z przetoka przetykowo-tchawiczg do obu odcinkow
przetyku (2-3%)

5. izolowang przetoke przelykowo-tchawicza (3-5%)

6. wrodzone zw¢zenie przetyku bez przetoki (wystepuje bardzo rzadko).

Rycina 1. Typy wrodzonego zaros$ni¢cia przelyku wedlug Grossa.
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Zdjecie 1. Anatomia wady —typ I1l wrodzonego zaro$ni¢cia przelyku .

W 1976 roku Dietrich Kluth opracowat szczegbtowa klasyfikacje¢ roznych mozliwych postaci

wrodzonego zarosni¢cia przetyku. Wyroznit 10 klas i 96 typow zaro$nigcia [56].

1.4. Diagnostyka

1.4.1. Diagnostyka prenatalna

Rozw6j badan obrazowych powoduje wprowadzenie do  diagnostyki
coraz nowocze$niejszych 1 doktadniejszych aparatow ultrasonograficznych, ktorych
zastosowanie pozwala na wykrycie patologii w obrebie rozwijajacego si¢ ptodu. Okreslenie
wad na etapie zycia ptodowego pozwala na zaplanowanie i wdrozenie wlasciwego leczenia
tuz po urodzeniu dziecka w odpowiednim osrodku chirurgii dziecigce;j.
Wedhug danych zebranych z 23. regionow Europy prenatalne rozpoznanie wrodzonego

zaros$nigcia przetyku miesci si¢ w szerokim zakresie od 6 do 57% [82].
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W czasie trwania prawidlowej cigzy ptyn owodniowy jest produkowany w statej objetosci
okoto 10 ml/dob¢ az do 34 tygodnia cigzy. W kolejnych tygodniach jego produkcja ulega
stopniowemu zmniejszeniu. Objetos¢ ptynu owodniowego w prawidlowej ciazy wynosi
od 500 do 2000 ml. Objetos¢ ptynu owodniowego obliczana jest metoda Phelana,
ktora polega na wyznaczeniu indexu ptynu owodniowego [AFI — amniotic fluid index], ktory
jest sumg pomiardw pojedynczych, najglebszychkieszonek wystepowania ptynu owodniowego
w czterech kwadrantach jamy brzusznej wyrazonej w centymetrach. Wielowodzie jest
rozpoznawane w przypadku, gdy AFI jest wickszy od 24 cm (powyzej 97,5 percentyla).
Nadmiar ptynu owodniowego jest obecny w 0,4-1,5% cigz. Najcze$ciej ma fagodny charakter.
Wady wrodzone stanowig okolo 10-20% przyczyn wielowodzia. Plyn owodniowy
jest czesciowo usuwany z jamy macicy poprzez ptodowe potykanie. Niedroznos¢ ptodowego
gornego odcinka przewodu pokarmowego jest jedng z przyczyn wiclowodzia [50].
Stwierdzenie w badaniu ultrasonograficznym izolowanego wielowodzia tylko w 1%
przypadkoéw §wiadczy o wrodzonym zaro$nigciu przelyku. Wielowodzia nie stwierdza si¢ w
okoto 14% przypadkéw wrodzonego zaro$nigcia przelyku. Zdecydowanie czulszym
wskaznikiem jest stwierdzenie braku zotgdka lub jego matego rozmiaru. Wizualizacja zoladka
w ultrasonografii jest mozliwa juz w 9. tygodniu cigzy. Od 14. tygodnia jest prawie zawsze
mozliwa identyfikacja banki zotadkowej wypekionej ptynem owodniowym. Stwierdzenie
w badaniu ultrasonograficznym wielowodzia i braku lub matego Zzotadka (o Srednicy mnigjszej
od 10 mm) zwigksza wykrywalno$¢ wrodzonego zarosnigcia przetyku do 56% [110].
Zdecydowanie wigkszg wykrywalnos$cig cechujg si¢ postaci wady bez przetoki do uktadu
oddechowego. W typie | zaro$nigecia wykrywalno$¢ wynosi ponad 80% [36].

Kolejnym kryterium ultrasonograficznego wykrycia wrodzonego zaro$nigcia przetyku jest
stwierdzenie objawu gornej kieszonki. Sonograficzna wizualizacja na szyilub w $roédpiersiu
poszerzonego konca gornego segmentu przetyku podczas potykania moze wg niektorych
diagnostow przemawia¢ za wystepowaniem wrodzonego zaros$nig¢cia przelyku. Badanie
to mozna wykona¢ w 3. trymestrze cigzy [50].

Wykrycie w badaniu ultrasonograficznym wrodzonego zarosnigcia przelyku nie przektada si¢
na uzyskiwanie lepszych wynikéw leczenia ze wzgledu na wigksza obecno$¢ rozpoznanych
prenatalnie wad towarzyszacych, wielowodzia a wiec ryzyka przedwczesnego porodu
a w konsekwencji wyzszej $miertelnosci [36, 30].

Zastosowanie MRI w diagnostyce wrodzonego zaro$nigcia przetyku jest obecnie zastrzezone
do przypadkow trudnych diagnostycznie, w ktorych badanie jest wykonane

w celu stwierdzenia innych patologii ptodu, ktorych wykrycie w badaniu usg nie jest mozliwe.
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Brak uwidocznienia $rodpiersiowego odcinka przetyku ma przemawia¢ za wrodzonym
zaros$nigciem przetyku. Jednak wynik tego badania moze by¢ w duzym odsetku fatszywie
dodatni [50, 30].

W diagnostyce prenatalnej plodu stwierdzenie wielowodzia, braku lub matego zotadka oraz
poszerzenia gornej kieszonki przeltyku musza by¢ brane pod uwage jako kryteria rozpoznania
wrodzonego zaro$ni¢cia przetyku. Jednak nadal odsetek prawidtowo postawionych rozpoznan

nie osigga wysokiego stopnia doktadnosci.

1.4.2. Diagnostyka postnatalna

Wprowadzenie obowigzkowego badania droznosci przetyku za pomocg cewnika
wprowadzanego do zotadka tuz po urodzeniu praktycznie wyeliminowato przypadki karmienia
dzieci z wrodzonym zaros$nigciem przetyku. Stwierdzenie oporu po wprowadzeniu cewnika
na glebokosci 9-10 cm od czerwieni warg moze §wiadczy¢ o obecnosci wady. W celu
jej potwierdzenia nalezy wykona¢ badanie radiologiczne klatki piersiowej 1 jamy brzusznej
po podaniu cewnikiem kontrastu do przetyku w celu oceny wysokosci jego zaro$nigcia
w stosunku do krggostupa oraz obecnosci powietrza w jamie brzusznej, co $wiadczy
o obecnosci przetoki do uktadu oddechowego. Dalsza diagnostyka obrazowa (rtg, usg, echo)
ma na celu wykrycie wad towarzyszacych i nalezy ja wykonaé w trybie planowym w trakcie

przygotowywaniadziecka do zabiegu operacyjnego (ryc. 3).
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Zdjecie 2. Obraz radiologiczny dziecka z wrodzonym zaro$nieciem przelyku z przetoka

przelykowo- tchawicza dolng.

1.4.3. Klasyfikacje rokownicze

Po pionierskiej operacji wykonanej przez Camerona Haighta coraz wigcej osrodkow
chirurgii dziecigcej zaczelo podejmowac si¢ leczenia dzieci z wrodzonym zaro$nigciem
przelyku. Powstata potrzeba stworzenia klasyfikacji, ktora umozliwialaby poréwnywanie
wynikow uzyskiwanych w poszczegdInych osrodkach chirurgii dziecigcej. W 1962 roku zespot
doktora Waterston’a z Great Ormond Hospital for Sick Children w Londynie przedstawili
swoje doswiadczenia z leczenia 280 dzieci z powodu wrodzonego zaros$nigcia przetyku
(tab. 3).

Z ich obserwacji wynikato, ze nie posta¢ wady ma wpltyw na rokowanie, a masa

urodzeniowa, obecnos¢ zapalenia pluc 1 dodatkowych wad wrodzonych. Zaproponowali
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klasyfikacje rokowniczg, ktorej celem byto okreslenie ryzyka zgonu. Klasyfikacja ta dawata
rowniez wskazowki co do dalszego postepowania z pacjentem z wrodzonym zaro$nigciem
przetyku. Pacjenci z grupy A kwalifikowani byli do pierwotnego zespolenia przelyku w trybie
pilnym, natomiast pacjenci z grupy B, a zwlaszcza C do leczenia odroczonego badz etapowego

po ustabilizowaniu stanu ogdlnego [129].

Tabela 3. Klasyfikacja rokownicza Waterston’a leczenia chirurgicznego wrodzonego zaro$niecia

przetyku
Grupa masa urodzeniowa (g) | stan pacjenta | wady towarzyszace | przezycie (%)
A > 2500 dobry brak 95
Bl 1800 — 2500 dobry brak 68
B2 >2500 zapalenie ptuc PDA, VSD, ASD 68
C1 <1800 6
C2 >1800 zagrazajace zyciu 6

W latach 70-80 XX wicku nastgpita dalsza poprawa wynikoOw leczenia dzieci
z wrodzonym zaro$ni¢ciem przetyku. Wymusito to stworzenie bardziej aktualnej klasyfikacji
rokowniczej. W 1994 roku Lewis Spitzi wspotpracownicy po przeanalizowaniu 357 pacjentow
Z wrodzonym zaro$ni¢ciem przetyku leczonych pomiedzy 1980 a 1992 rokiem w Hospital
for Sick Children on Great Ormond Street w Londynie stwierdzili, iz masa urodzeniowa i duze
wady serca sg najwazniejszymi czynnikami rokowniczymi (tab. 4). Definicja niskiej masy
urodzeniowej (LBW) zostata zredukowana do 1500 g[110, 112].

Tabela 4. Skala ryzyka operacyjnego wedlug Spitz’a

Grupa | Grupa ll Grupa lll
masa urodzeniowa (g) > 1500 <1500 <1500
wada serca nie nie lub ciezka tak, ciezka
przezycie (%) 97-100 80 30-50

W 2009 roku Tatsuya Okamoto z zespolem przedstawit swoje doswiadczenia
z leczenia 121 noworodkow z zaro$nigciem przetyku w okresie 1980 - 2005 roku. Autorzy
stwierdzili, iz obecnos$¢ duzej wady serca jest wazniejszym czynnikiem rokowniczym niz niska

masa urodzeniowa ciata. Poprawa opieki noworodkowej, kardiologicznej, anestezjologicznej
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spowodowaly, iz 0ogdIny wspotczynnik przezycia dzieci z niskg masg urodzeniows ciata (1001 -
1500g) byt juz wyzszy od 90% w 1994 roku, natomiast ryzyko zgonu podczas operacji
kardiochirurgicznej niemowlat pozostato relatywnie wysokie co byto stwierdzone w duzych
badaniach kardiochirurgicznych, wg ktorych masa ciala ponizej 2500g i1 operacja
kardiochirurgiczna zwigzane sg z duza $miertelnoscig. Wedlug Okamoto masa ciata 1500g
w klasyfikacji Spitz’a nie jest obiektywnym punktem odniesienia. Z jego analizy wynikalo,
iz lepszym punktem odniesienia jest masa 2000 g . Ponadto Okamoto zauwazyt, iz od 20 lat
wyniki w grupie [ w klasyfikacji Spitz’a nie ulegly zmianie, a ilo$¢ pacjentow, ktorzy spetniajg
petne kryteria grupy III (wysokiego ryzyka) byla zbyt mata na obiektywne poréwnania.
W zwigzku z tym przedstawili zmodyfikowang klasyfikacje Spitz’a (tab. 5) [77].

Tabela 5. Skala zmodyfikowanego ryzyka operacyjnego [77]

Grupa | Grupalll Grupa Il Grupa IV
masa urodzeniowa (g) > 2000 <2000 >2000 <2000
wada serca nie nie tak, duza tak, duza
ryzyko niskie umiarkowane || stosunkowo duze wysokie
przezycie (%) 100 81 72 27

Rozwo0j intensywnej terapii noworodkowej, anestezjologii pediatrycznej, kardiochirurgi
dzieciecej, wprowadzanie minimalnie inwazyjnych technik chirurgicznych do leczenia
wrodzonego zaro$ni¢cia przetyku, bedzie sprzyjato udoskonaleniu obecnie obowigzujacych

klasyfikacji rokowniczych.

1.5. Leczenie wrodzonego zaros$niecia przelyku

Leczenie dziecka z wrodzonym zaro$nig¢ciem przetyku jest procesem zespotowym.
W sktad zespotu leczacego wchodzi neonatolog, radiolog, anestezjolog, kardiolog oraz chirurg
dziecigcy, ktorego glowng rolg bedzie chirurgiczna korekcja wady. W dalszym procesie
leczenia zwigzanym z powiklaniami po chirurgicznej naprawie wrodzonego zaros$nigcia
przetyku zespotleczacy moze powiekszy¢ si¢ o gastrologa dzieciecego, pediatre, pulmonologa,
genetyka czy tez specjalistow z innych dziedzin medycyny, ktoérzy zajma si¢ leczeniem wad
towarzyszagcych w  przypadkach ztozonej wady. Obecnie kazdy noworodek
po urodzeniu ma sprawdzong za pomocg cewnika wprowadzonego do zotadka droznos¢

przetyku. W przypadku podejrzenia wady dziecko powinno by¢ bezzwlocznie
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przetransportowane do osrodka chirurgii dziecigcej majacego doswiadczenie w leczeniu
tej wady. Rowniez poréd noworodka, u ktdrego prenatalnie rozpoznano wrodzone zaros$nigcie
przetyku powinien odby¢ si¢ w takim osrodku.

Dziecko z rozpoznanym wrodzonym zaro$nigciem przetyku zostaje przyjete do Oddziatlu
Intensywnej Opieki Noworodkowej, w ktérym bedzie przygotowywane do zabiegu
operacyjnego. Chirurg dzieciecy przy udziale radiologa wykonuje diagnostyke radiologiczna,
ktorej glownym celem jest zakwalifikowanie dziecka do grupy krotko- lub dtugoodcinkowego
zaro$nig¢cia przelyku. Nalezy rowniez wykona¢ badanie kardiologiczne, oceni¢ obecnos¢ wad
towarzyszacych, oraz zakwalifikowaé dziecko do odpowiedniej grupy ryzyka. Nastepnie
nalezy zaplanowac przebieg leczenia oraz wyjasni¢ opiekunom prawnym dziecka istote wady
1 zaproponowac plan leczenia.

W trakcie przygotowywania do operacji dziecko powinno by¢ ulozone w cieplarce
na prawym boku z nieco uniesiong gorng potowa ciata. Daje to mozliwo$¢ lepszego odsysania
Sliny z gornej kieszonki przetyku i1 ulatwia przejScie kwasnej tresci zoladkowej
do dalszych odcinkéw przewodu pokarmowego.

Calo$¢ dziatan medycznych ukierunkowana jest na uzyskanie stabilnosci krazeniowo-
oddechowej, a wiec optymalnego stanu ogdlnego dziecka do przeprowadzenia zabiegu
operacyjnego.

Zdecydowana wigckszos$¢ dzieci z wrodzonym zaro$nieciem przelyku nie wymaga interwencji
chirurgicznej w trybie pilnym. Wedtug Bo Wang, ktéry przeanalizowat 4168 przypadkow
dzieciz wrodzonym zaros$ni¢ciem przetyku, wykonanie operacji w ciggu pierwszych24. godzin
hospitalizacji jest obok wczesniactwa, wady serca (VSD) 1 niskiej masy urodzeniowej
(LB < 1500g) czynnikiem predykcyjnym wyzszej $miertelnosci wérdd dzieci z wrodzonym
zaros$nigciem przelyku [128].

Nieliczna grupa pacjentow z wrodzonym zarosni¢ciem przetyku wymaga pilnej interwencji
chirurgicznej nierzadko w pierwszych godzinach zycia. Sg to z reguly wcze$niaki z bardzo
niska masa urodzeniowa, z szeroka przetoka przelykowo-tchawicza dolng, z duzym
przeciekiem powietrza przez przetoke do zotadka, co skutkuje niestabilno$cig oddechowg oraz
ryzykiem perforacji $ciany nadmiernie rozdetego zotadka. Dzieci te wymagaja pilnego
zamknigcia przetoki i wylonienia gastrostomii, a zabieg zespolenia przelyku winien by¢
wykonany w nast¢pnym etapie po ustabilizowaniu si¢ stanu ogdlnego dziecka.
Przedoperacyjna bronchoskopia jest szczegdlnie przydatna w przypadkach z izolowang
postaciag zaros$nigcia przelyku bez przetoki. Ogdlna czestos$¢ przetoki gornej jest mniejsza

niz 2%, podczas gdy w izolowanej postaci zaro$nigcia przetyku wynosi co najmniej 13%.
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Stad przedoperacyjne rozpoznanie przetoki gornej zapobiega jej $rdédoperacyjnemu
przeoczeniu [108]. Ponadto, przedoperacyjna tracheobronchoskopia daje mozliwos¢
doktadnego okreslenia potozenia dolnej przetoki, rozpoznania tracheomalacji oraz innych
patologii w uktadzie oddechowym. W przypadku niestabilnosci oddechowej spowodowane;j
obecnoscig przetoki dolnej mozna wykonac zabieg okluzji §wiatta przetoki za pomocg balona
cewnika Fogartiego. Zabieg ten w znaczny sposob poprawia wydolnos¢ oddechowa dziecka co
ma duze znaczenie w trakcie zabiegu operacyjnego. RoOwniez sondowanie przetok cewnikiem
umozliwia ich latwiejszg lokalizacj¢ w trakcie operacji. Endoskopowe badanie tchawicy
wykonane przez doswiadczonego operatora jest badaniem bezpiecznym i powinno
by¢ wykonywane przed operacja naprawczg przetyku [79, 5].

Wazng kwestia do rozstrzygnigcia przed podjeciem leczenia chirurgicznego
jest zakwalifikowanie dziecka z wrodzonym zaro$nigciem przetyku do jednej z dwodch grup:
- pacjentéw z krotkoodocinkowym zaro$nieciem przetyku
- pacjentow z tzw. ,,long gap”, czyli dlugoodcinkowg postacig zaro$nigcia. Nie mniej wazna
jest ocena stanu ogdlnego dziecka i okreslenie pilnosci podjecia interwencji chirurgiczne;.
Nie wypracowano dotychczas jednoznacznych kryteriow na podstawie, ktorych pacjent
z wrodzonym zaro$nigciem przetyku jest kwalifikowany do pierwszej badz drugiej grupy.
Czysta posta¢ zaro$nigcia bez przetoki (tzw. pure) jest kwalifikowana do grupy
dhugoodcinkowego zaros$nigcia. W tych przypadkach nalezy wykona¢ badanie endoskopowe
w celu wykluczenia gornej przetoki oraz gastrostomi¢. Odleglo$¢ miedzy goérng 1 dolng
kieszonkg ocenia si¢ radiologicznie [badanie kontrastowe, lub umieszczenie cieniujacych sond
do obu kieszonek]. Dhugi segment dolny moze $wiadczy¢ o ,,niemej” przetoce, np. zatkanej
Sluzem. Wedlug Spitz’a najbardziej obiektywnym jest pomiar wysokos$ci trzondéw kregdw.
Jezeli dystans pomig¢dzy kieszonkami przelyku jest mniejszy od dtugosci trzonow dwoch
kregdw, to pierwotne zespolenie jest mozliwe. Gdy ta odleglo$¢ miesci si¢ miedzy
wysokosciami dwoch do sze$ciu krggow to nalezy wykonaé pierwotne odroczone zespolenie
przelyku po zastosowaniu wybranej metody jego wydtuzania, natomiast dystans powyzej
wysokosci trzonow szesciu kregow kwalifikuje pacjenta do operacji wytworczej przetyku
w poOzniejszym okresie zycia [108]. ROwniez nie zawsze obecnos¢ przetoki dolnej §wiadczy
o postacikrétkoodocinkowego zaros$nigcia. Stabo rozwiniety, rachityczny kikut dolny przelyku
moze powodowac, iz odlegto$¢ pomigdzy kieszonkami przekracza odlegtos¢ dwoch trzondw
kregow. W takich przypadkach zespolenie pierwotne przetyku w znacznym stopniu zalezy
od umiejetnosci i doswiadczenia operujagcego chirurga oraz podjecia ryzyka zespolenia

,,pod duzym napigciem” [124, 60, 3].
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Leczenie dziecka z wrodzonym zaro$nigciem przetyku uwarunkowane jest jego stanem

ogbélnym oraz typem rozpoznanej wady (ryc. 4).

. . Torakotomia
Stan niestabilny ) I~ .
) L Torakoskopia (zamnknigcie przetoki
(operacja w trybie pilnym) przelykowo-tchawiczej)

Wrodzone
zaro$niecie przelyku

\ Stan stabilny

(operacja w trybie planowym)

. P . . . Przysziosc
Posta¢ krétkoodcinkowa Posta¢ dlugoodcinkowa |» ————— ) i“z‘,“ieria thankowa
- pierwotne zespolenie =
przelykowo-przelykowe
(zamnknigcie przetoki
przelykowo-tchawiczej)
Pierwotne odroczenie zespolenie przelyku Pierwotne zespolenie przelyku Trakcje Substytucja przelyku
- Howard i Meyers (1965 r.) - Livaditis (1973 r.) - wewnetrzna - okr¢znica
- Rehbein (1971 r.; metoda srebrnej oliwki) - Gough (1980 r.; “anterior flap™) (torakoskopia, torakotomia?) - jelito cienkie
- Hendren (1975 r.; technika pola - zewnetrzna - zoladek
elektromagnetycznego) (torakoskopia, toral ia)
- de Lorimier (1980 r.)
- Kimura (1994 r.)

Rycina 2. Schematy leczenia dzieci z wrodzonym zaro$ni¢ciem przelyku.

1.5.1. Leczenie chirurgiczne krotkoodcinkowego zarosni¢cia przelyku

Operacje t¢ mozna wykona¢ metodg klasyczng po przez prawostronng torakotomie
tylno-boczng oraz metodg torakoskopowa. Postep w mis (minimal invasion surgery)
oraz produkcja coraz doskonalszych narzedzi uzywanych w chirurgii matoinwazyjnej
spowodowal, iz w wiodacych osrodkach chirurgii dziecigcej leczeniem z wyboru
w przypadkach wrodzonego zaro$nie¢cia przetyku stala si¢ torakoskopia[135, 91, 92]. Rowniez
dzigki diagnostyce prenatalnej coraz wigcej przypadkéw zaros$nigcia przetyku bez przetoki
jestrozpoznawanych w cigzy, a co za tym idzie daje to mozliwo$¢ skierowania takiego pacjenta
do osrodka specjalizujacego si¢ w endoskopowym leczeniu tej wady. Gléwne zalety
torakoskopii to dobra ekspozycja i wizualizacja tylnego Srodpiersia - tatwiejsza identyfikacja
przetoki i lepsza mobilizacja kikutow przetyku co daje mozliwo$¢ wykonania zespolenia

0 mniejszym napieciu, uniknigcie torakotomii (a wigc mniejszego urazu zwigzanego z operacjy
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1 mniejszego bolu pooperacyjnego), ktora wigze si¢ z mozliwg w przysztosci po operacyjng
skoliozg i oslabieniem migs$ni obrgczy barkowej [135]. Nie bez znaczenia jest rowniez
zdecydowanie lepszy efekt kosmetyczny blizn pooperacyjnych, ktére z reguty sa malo
widoczne po 6-8 tygodniach od operacji. Przyjmuje si¢, ze chirurg musi by¢ wyspecjalizowany
w technice matoinwazyjnej, aby mogl opanowac torakoskopowe leczenie wrodzonego
zarosnigcia przetyku. Najwiekszym problemem w trakcie torakoskopowego leczenia
wrodzonego zaro$nig¢cia przelyku jest szycie zespolenia, ktére powinno by¢ wykonane
wewnatrz klatki piersiowej, jako iz jest bardziej precyzyjne i daje mniej powiktan. W technice
endoskopowej postuluje si¢ [81] zachowanie zyly nieparzystej, co zapobiega wczesnemu
obrzekowi zespolenia przetyku- poprawiajac sptyw zylny, a wigc zapobiegajac powiklaniu w
postaci przecieku zespolenia. Zachowana zyla nieparzysta oddziela rowniez zespolenie od
miejsca zaopatrzenia przetoki co zapobiega jej nawrotowi. Najwazniejsze kryteria powodzenia
torakoskopowego leczenia wrodzonego zaro$nigcia przetykuto wiedza iumiejetnosci operatora
w chirurgii maloinwazyjnej oraz odpowiedni dobdr pacjentow. Wedlug Rothenberga
bezwzglednymi przeciwskazaniami do leczenia torakoskopowego wrodzonego zaros$nigcia
przetyku jest cigzka niestabilno§¢ oddechowa pacjenta oraz znaczne wcze$niactwo.
Przeciwskazaniami wzglednymi sg: ci¢zkie wady serca, masa ciata dziecka 1500-2000 g,
oraz znaczne wzdgcie brzuszka. Osrodki, ktore rozpoczynaja leczenie torakoskopowe powinny
korzysta¢ z pomocy doswiadczonych osrodkow [91, 92 ].

W Klinice Chirurgii Dziecigcej w Rzeszowie pierwotne zespolenie przetyku
Zz zamknigciem przetoki przetykowo-tchawiczej] wykonywane jest poprzez klasyczng
torakotomie prawostronng z dostepu pozaoptucnowego.

Zespotoperujacy tworzadoswiadczony anestezjologdzieciecy oraz chirurdzy dziecigcy majacy
dos$wiadczenie w operacyjnej korekeji tej wady.

Noworodek utozony jest na lewym boku z uniesiong i zabezpieczong nad glowka dziecka
konczyng gorng prawa. Pod klatke piersiowa umieszczany jest migkki watek w celu
uwypuklenia prawych przestrzeni migdzyzebrowych. Anestezjolog ,,na jatowo” zaktada sondg
6-8 Ch przez przewod nosowy do zotgdka. Cigcie dtugosci okoto 5-6 cm wykonujemy
w IV przestrzeni migdzyzebrowej od linii pachowej przedniej w kierunku kregostupa.
Po dotarciu do optucnej $ciennej, oddzielamy ja delikatnie w celu dojscia do optucnej
srodpiersiowej po otwarciu, ktorej uzyskujemy wglad do narzadéw $rodpiersia tylnego. Kieszo
nke gornego przetyku lokalizujemy dzieki ruchom sondy, ktorej gtebsze wprowadzenie przez

anestezjologa powoduje uwypuklenie dna gornej kieszonki. Nastgpnie wypreparowujemy i

29



podwigzujemy zyle nieparzysta. W kolejnym etapie lokalizujemy kieszonke dolnego przetyku
wraz z przetoka przeltykowo-tchawiczg dolng (ryc. 5).

Rycina 3. Etapy chirurgicznego zespolenia.

Przetok¢ odcinamy od tchawicy w bezpiecznej odleglo$ci zamykajac ja szwami
niewchianialnymi 4-0. Wykonujemy kontrolg szczelnosci za pomocg soli fizjologicznej. Mato
warto$ciowy koniec dolnego przetyku odcinamy. W kolejnym etapie oceniamy odleglos¢
pomigdzy kieszonkami przetyku i przyst¢pujemy do wypreparowania gornego przetyku,
po zatozeniu przez calg grubos¢ jego sciany szwu trakcyjnego. Kieszonke gérng oddzielamy
od tchawicy zwracajac szczegdlng uwage w kierunku mozliwej obecnosci przetoki gorne;.

W przypadku niezadowalajacej odleglosci pomiedzy kikutami przetyku wykonujemy
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mobilizacje jego dolnego konca. Nastgpnie otwieramy gorny przetyk i przeprowadzamy przez
jego $wiatto uprzednio wprowadzong sonde. Do konca sondy przyszywamy koniec cewnika,
ktorego szeroko$¢ bedzie zalezata od srednicy $wiatta dolnego przetyku, a jego rola bedzie
szynowanie zespolenia oraz wprowadzenie wczesnego karmienia dojelitowego. Cewnik jest
wprowadzany do zoladka, a jego koniec anestezjolog wyprowadza na zewnatrz poprzez
usunigcie sondy dozotadkowej. Zespolenie obu koncoéw przetyku jest jednowarstwowe.
Zaktadamy okoto 8 szwow wchilanialnych 4-0 lub 5-0 (ryc. 6). Przed zamknig¢ciem klatki
piersiowej z osobnego dojécia pozostawiamy dren w Srodpiersiu tylnym w okolicy zespolenia

przetyku.

e
_);" 3 ”

4

szew nalozony
na tchawice
W miejscu
odcigcia
od niej przetoki

Zdjecie 3. Zaopatrzenie przetoki przelykowo-tchawiczej dolnej (obraz srédoperacyjny).

Po zabiegu operacyjnym pacjent jest hospitalizowany w Oddziale Intensywnej Terapii.
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2. CEL PRACY

Wrodzone zaros$nigcie przetyku to wada wrodzona wymagajaca leczenia operacyjnego
w pierwszych dniach zycia noworodka. Przez wiele dekad wyniki leczenia operacyjnego
tej wady pozostawaly wysoce niezadawalajace na catlym §wiecie. Przedstawiciele nauk
klinicznych i podstawowych podjeli badania nad etiologig i patofizjologia wady, by poprawi¢
poziom opieki medycznej nad noworodkami obarczonymi zaro$nigciem przetyku. Wyniki
leczenia noworodkéw obarczonych wrodzonym zaros$nigciem przetyku pozostawaly przez
wiele lat najbardziej obiektywnym wyktadnikiem poziomu rozwoju chirurgii dziecigcej
w danym kraju. Postep w chirurgii noworodka, anestezjologii 1 intensywnej terapii oraz
technologii medycznej, jaki dokonat si¢ w ostatnich dekadach 20 wieku wptynat w sposob
zasadniczy na zmiang " oblicza klinicznego" tej wady. Obecnie zdecydowana wigkszos¢
noworodkoéw z zaro$nigciem przetyku ma pomyslne rokowanie. Dzigki temu stalo si¢ mozliwe
podjecie badan nad wczesnymi 1 odleglymi wynikami leczenia wady przetyku.

Oddziat Chirurgii Dziecigcej w Rzeszowie jest od poczatku istnienia oddzialem
referencyjnym dla noworodkéw urodzonych w potudniowo-wschodniej czesci Polski
i dotkni¢tych wadami anatomicznymi wymagajagcymi leczenia operacyjnego. Zebrane
doswiadczenie zespotu lekarskiego uzasadnia podjg¢cie badan nad wynikami leczenia
zaro$niecia przetyku. Takie badania do chwili obecnej nie zostaty w osrodku rzeszowskim
podjete. Nalezy podkresdli¢ tez, ze w ostatnich latach w piSmiennictwie medycznym ukazaly si¢
bardzo nieliczne publikacje w jezyku polskim ilustrujace doswiadczenia osrodkow krajowych
w leczeniu tej wady. Podjecie zatem takich retrospektywnych badan stwarza unikalng szanse
na krytyczna i obiektywng analiz¢ postgpowania chirurgicznego i podjecie proby opracowania
algorytmu post¢powania przydatnego w praktyce klinicznej dla oddziatow referencyjnych jak
osrodek rzeszowski.

Za cel pracy przyjeto oceng wynikow leczenia dzieci z wrodzonym zaro$ni¢ciem
przetyku leczonych w Oddziale Chirurgii Dziecigcej Wojewddzkiego Szpitala nr 2
w Rzeszowie.

Retrospektywng oceng leczenia zrealizowano w oparciu o autorski algorytm pracy
(ryc. 7).
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wrodzone zarosni¢cie przelyku - ocena wynikow leczenia

I etap - okres przedoperacyjny

Kliniczna ocena noworodkéw Poréd Diagnostyka

- pleé - przeszlo$¢ poloznicza matki - prenatalna

- Hbd - sposob rozwiazania cigzy - przedoperacyjna
- masa

-APGAR

v

Klasyfikacja wady
- morfologiczna

- rokownicza
- zaburzenia chromosomalne
- wady wspolistniejace

o

II etap - zabieg chirurgiczny

| Chirurgiczne odtworzenie ciaglosci przelyku
- rodzaj zabiegu

| - czas zabiegu

| - powiklania Srédoperacyjne

e

I1I etap - ocena leczenia

| Okres pooperacyjny Wyniki odlegle
- pobyt w OIOMIE - zaburzenia polykania
| - sztuczna wentylacji -GER
| - drenaz klatki piersiowej - tracheomalacja
| - Zywienie enteralne - zaburzenia oddechowe
- badanie kontrastowe przelyku - nawrotowa przetoka
| - karmienie doustne - wydolno$¢ oddechowa
| - powiklania - znieksztalcenie pooperacyjne klp
J{ i blizna pooperacyjna

Ocena przezycia

Rycina 4. Algorytm badania - Ocena chirurgicznego leczenia dzieci z wrodzonym zaro$nigeciem
przelyku.
Wyniki leczenia analizowano w zaleznosci od:
—  wybranych parametréw noworodkow (pte¢, hbd, masa ciata)
— rodzaju porodu
— koniecznosci wiaczenia sztucznej wentylacji
— rodzaju zabiegu chirurgicznego
—  wspbdlistniejacych wad rozwojowych

— powiktan.
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Analogiczng analiz¢ przeprowadzono do oceny przezycia.

W pracy podjeto probg oszacowania, ktdre z analizowanych cech zwigzanych
z przebiegiem leczenia moga stanowi¢ czynnik ryzyka dla wystapienia klinicznie
najistotniejszych powiktan péznych, takich jak: zaburzenia polykania, zwezenie przetyku,
GER.
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3.MATERIAL I METODY

3.1. Material
Na podstawie dokumentacji klinicznej wytoniono 61 dzieci operowanych w latach
1995-2014 w Wojewodzkim Oddziale Chirurgii Dzieciecej w Rzeszowie z powodu
wrodzonego zaros$ni¢ciaprzelyku. Ze wzgledu na wystgpieniejednego zgonu srodoperacyjnego
ostatecznie do badania zakwalifikowano 60 dzieci.
Noworodki kwalifikowano do operacyjnego leczenia na podstawie:
- badania fizykalnego
- proby wprowadzenia sondy do zotadka
- badan diagnostycznych (badania radiologicznego przelyku i przegladowego jamy
brzusznej).
Nie stwierdzono przeciwwskazan do leczenia operacyjnego u badanych noworodkow.
Analizowano historie choréb, wyniki badan radiologicznych, dokumentacje medyczng
z przebiegu leczenia w innych oddzialach szpitalnych oraz protokoly operacyjne.
Po pisemnym zaproszeniu 33. dzieci zglosito si¢ w Poradni Chirurgii Dziecigcej w celu kontroli
po operacyjnym leczeniu wrodzonego zaros$ni¢cia przetyku. Badanie kontrolne polegalo
na analizie dokumentacji medycznej (kart informacyjnych z leczenia w innych osrodkach, kart
leczenia w  poradniach specjalistycznych), badaniu  podmiotowym (wywiadu
przeprowadzonego w formie ankiety), badaniu przedmiotowym oraz wykonaniu diagnostyki
ultrasonograficznej jamy brzusznej.
Najmtodszy pacjent miat w chwili badania 15 miesiecy, najstarszy ukonczyt 18 lat. Sredni czas
przeprowadzonego badania kontrolnego pacjentéw wyniost 125 miesigcy.
W grupie 60 badanych dzieci byto 32 chlopcow i 28 dziewczynek. Sposrod nich
23 urodzito si¢ sitami natury, za$ 35 drogg cigcia cesarskiego (2 dzieci — brak danych).
Parametry noworodkow z wrodzonym zaro$nieciem przelyku przedstawiono w tabeli 6
oraz narycinach 8 — 10.

Urodzeniowg masg ciata ponizej 2500g stwierdzono u 32 noworodkow.
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Tabela 6. Podstawowe parametry noworodkéw

n min max M SD Me
hbd (tygodnie) 55 28,00 41,00 36,20 3,40 37,00
masa ciala (g) 58 890,00 4030,00 2355,80 739,70 2365,00
APGAR (pkt) 55 1,0 10,0 6,7 2,6 8,0
10
9l 16% 16%
8l
71
6 f
e 5%}
al 7%
3l 5% \
4% 4 4%
2 Vi \
1l 2% /
Nl ol alle ol . . .
28 30 31 32 33 34 35 37 39 41
Hbd (w tygodniach)

Rycina 5. Wiek cigzowy noworodkow.
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Rycina 6. Urodzeniowa masa ciala noworodkow.

W ocenie stanu w pierwszej minucie zycia (APGAR) noworodki $rednio uzyskiwaly
6,7 punktow (tab. 6, ryc. 10).

Wrodzone zaro$ni¢cie przetyku rozpoznano prenatalnie u 5. (8,3%) dzieci.
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Rycina 7. Stan noworodkow na podstawie skali APGAR w pierwszej minucie zycia.

Pte¢ nie r6znicowata w sposob istotny statystycznie podstawowych parametréw noworodkow

wlgczonych do badania (tab. 6).

Tabela 7. Ple¢ a podstawowe parametry noworodkow

chlopcy dziewczynki
n M SD n M SD P
hbd (tygodnie) 28 36,6 33 26 36,0 3,4 0,4258
masa ciala (g) 30 2511,0 653,7 27 2232,2 782,6] 0,0902
APGAR (pkt) 29 7,1 2,5 25 6,4 2,7 0,3763

Wiek oraz przeszto$¢ potoznicza matek przedstawiono w tabeli 8.
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Tabela 8. Wiek i przeszlo$¢ poloznicza matek

n min max M sD Me
wiek (lata) 42 18 42 29,3 5,5 30,
liczba ciaz 58 1 12 1,8 1,6 1,0
liczba porodow 58 1 11 1,7 1,4 1,0

Sposoéb rozwigzania cigzy nie réznicowat w sposob istotny statystycznie wieku matek (wiek
liczony w latach; cigcie cesarskie vs. sitami natury: 28,7 £ 5,8 vs. 29,9+ 5,3 — p = 0,5526).
Rowniez pte¢ dzieci nie wpltywata w sposob istotny statystycznie na wiek kobiety — liczony
w dniu porodu — (wiek liczony w latach; wiek matek, ktore urodzity chtopcow vs. wiek matek,
ktore urodzity dziewczynki: 29,7+ 6,0 vs. 28,2 +4,3 —p =0,3029).

Diagnostyke przedoperacyjng (badanie USG serca, jamy brzusznej) w Kierunku wad
towarzyszacych wykonanou 39 dzieci (65%).

U 57 dzieci (95%) wrodzone zaro$nigcie przeltyku rozpoznano w 1. dobie zycia.
U jednego noworodkaw 2. dobie, u kolejnych w 3. i 6. dobie.

W badanej grupie 60 noworodkow u 56 stwierdzono Il typ zaro$niecia przetyku wedlug
Ladda, udwojgatyp L typ IV i V wystapil natomiast jednokrotnie.

Wedlug klasyfikacji rokowniczej Spitza, sposréd 60 badanych noworodkéw
- 41 zakwalifikowano do grupy I, 16 do grupy I, 3 dzieci do Il grupy ryzyka.

Wady dodatkowe rozpoznano u 35 dzieci (58,3%) — posta¢ ztozona wrodzonego
zaro$nigcia przelyku. Posta¢ izolowana wady stwierdzono u 25 pacjentéw (41,7%). Najczesciej
stwierdzano wrodzone wady serca, ukladu pokarmowego, uktadu moczowo -ptciowego
oraz kostno-stawowego.

Ple¢ nie r6znicowata w sposob istotny statystycznie wad (tab. 9).
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Tabela 9. Ple¢ a wystepowanie wad u operowanych dzieci

chlopcy dziewczynki

wady n % n % P
pokarmowego 6 18,75 8 28,57| 0,3695
serca 8 25 9 32,14 0,5402
mMoczowo-plciowego 4 12,5 7 25,00| 0,1805
kostno-stawowego 3 9,375 7 25,00] 0,1015
nerwowego 0 0 3 10,71 -
oddechowego 1 3,13 0 0,00 -
VATER 1 3,13 3 10,71 0,2570
VACTERL 2 6,25 3 10,71 0,4355
CHARGE 1 3,13 0 0,00 -
zaburzenia chromosomalne 1 3,13 2 7,14| 0,4492
posta¢ zespolowa wady 18 56,25 17 60,71] 0,4652

Zaburzenia chromosomalne stwierdzono u 3 (5%) pacjentéw. Zesp6t Edwardsa

rozpoznano u dwojga, u jednego dziecka zesp6t Down’a.

Na podstawie badania radiologicznego oceniano wysokos¢ gornej kieszonki przetyku

w stosunku do kregostupa (tab. 10).

Tabela 10. Radiologiczna ocena wysokos$ci gornej kieszonki przelyku
u operowanych noworodkow

n %
C7 2 3,3
Thl 4 6,7
Th2 23 38,3
Th3 19 31,7
Tha 10 16,7
Thb 1 1,7
brak danych 1 1,7
> 60[ 100,00

W okresie przedoperacyjnym sztucznej wentylacji wymagalo 17 noworodkow (28,3%).

Bez wspomagania oddechu byto 43 dzieci (71,7%).

Postgpowanie chirurgiczne polegato na wykonaniu prawostronnej torakotomii tylno-bocznej,

podczas ktorej z dostepu pozaoplucnowego podwiazywano przetoke przetykowo -tchawicza

dolng oraz zespalano pierwotnie przetyk. Ten rodzaj operacji wykonano u 49 noworodk éw.

W przypadkach wspolwystepowania z wrodzonym zaro$nigciem przetyku zaro$nigcia odbytu

lub dwunastnicy rownoczasowo z operacja przetyku wykonywano kolostomi¢ lub zespolenie
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dwunastniczo-dwunastnicze. W dwoch przypadkach wezesniakow, u ktorych wystgpila
perforacja zotadka wykonano operacje zeszycia perforacji zotadka, wytworzenia gastrostomii
z robwnoczasowy torakotomia, podczas ktorej zaopatrzono przetoke przetykowo -tchawicza
dolng. U dzieci z dlugoodcinkowym zaro$nigciem przetyku przed wystaniem ich do o $rodka
referencyjnego wykonano w jednym przypadku gastrostomi¢, w drugim gastrostomie

1 zaopatrzenie przetoki przelykowo-tchawiczej dolnej (tab. 11).

Tabela 11. Rodzaj przeprowadzonej operacji

n %

zespolenie przetyku, zaopatrzenie przetoki 49 81,6
gastrostomia, zamkniecie przetoki przetykowo-tchawiczej 1 1,6
gastrostomia, zeszycie perforacji zotadka, 2 3,3
torakotomia - zaopatrzenie przetoki przetykowo-tchawiczej

zaopatrzenie przetoki H 1 1,6
gastrostomia 2 3,3
zespolenie przetyku, zaopatrzenie przetoki tchawiczo-przetykowej, kolostomia 4 6,6
zespolenie przetyku, zaopatrzenie przetoki, 1 1,6
zespolenie dwunastniczo-dwunastnicze

) 60 100,0

Czas trwania zabiegu operacyjnego pierwotnego zespolenia przelyku z réwnoczasowym
zaopatrzeniem przetoki przetykowo-tchawiczej dolnej wynosit od 75 do 255 minut (§rednio

133 minuty, ryc. 11).
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Rycina 8. Histogram czasu trwania operacji pierwotnego zespolenia przelyku z rownoczasowym
zaopatrzeniem przetoki przelykowo-tchawiczej dolnej.

W trakcie zabiegu operacyjnego operator ocenial w protokole operacyjnym stan
napiecia wykonanego zespolenia. Pierwotne zespolenie przelyku byto wykonane bez napigcia
w 61,7% (n=37),w 10% (n = 6) pod niewielkim napigciem. W czterech przypadkach (6,7%)
odtworzono ciggtos¢ przeltyku pod duzym napigciem.

Drenaz $rodpiersia zastosowano u 31 dzieci, natomiast po zabiegu operacyjnym

mechaniczna wentylacja byta stosowana u wszystkich dzieci (tab. 12).

Tabela 12. Czas trwania drenazu Srédpiersia i sztucznej wentylacji

n min | max M SD Me
drenaz Srodpiersia - czas trwania (dni) 31 1 17( 3,10 2,9 2,0
sztuczna wentylacja - okres pooperacyjny (dni) 60 1 108| 12,8 20,7 6,0

Czas dla poszczegdlnych badan oraz czynno$ci wykonanych po zabiegu operacyjnym

zestawiono w tabeli 13.
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Tabela 13. Czas, w ktérych wykonano poszczegélne czynnosci po zabiegu operacyjnym

n min max M SD Me
badanie kontrastowe przelyku — doba 39 7 34 12,59| 5,80( 11,00
czas - (doba) rozpoczecia karmienia przez sonde | 42 1 15 4,64 3,59( 3,00
czas rozpoczecia karmienia doustnego 39 8 44 15,82 9,09 12,00
badanie endoskopowe - doba od operacji 23 1 150 29,83| 30,67 | 22,00

W okresie pooperacyjnym45 dzieci(75%) wymagato ze wzgledu naniewydolno$¢ oddechowa
wydtuzenia czasu zastosowania wentylacji mechaniczne;.

Powiklania chirurgiczne w trakcie operacji wystapily u 4 dzieci (w dwoch przypadkach
uszkodzenie oplucnej, w jednym krwotok z zyty nieparzystej, w jednym uszkodzenie oskrzela
gtdwnego). Powiklania anestezjologiczne wystapity u 2 dzieci (niewydolnos$¢ krgzen iowo-
oddechowa). Powiktania wczesne, ktore wystapily po zabiegu operacyjnym przedstawiono
w tabeli 14.

Tabela 14. Powiklania wczesne po operacji wrodzonego zaros$niecia przelyku

rodzaj powiklania n %

posocznica 23 38,3
zapalenie pluc 18 30,0
Zwezenie 16 26,6
odma prezna 9 15,0
gojenie rany 4 6,6
przeciek 2 3,3

U dwojga dzieci we wczesnym okresie pooperacyjnym wykonano inne operacje.
W jednym przypadku z powodu niedrozno$ci przewodu pokarmowego, w drugim wrodzonego
zwezenia odzwiernika.

Wszystkie dzieci po przeprowadzonej operacji byly leczone w Oddziale Intensywnej
Opieki Medycznej. Minimalny pobyt wyniost 2 doby, maksymalny 139 dob (Srednio 19,68
dni). Sposréd 60 operowanych dzieci bezposrednio po leczeniu wypisano do domu 33 (55%).
Najkrotszy pobyt wynidst 13 dni, najdluzszy 67 dni, Sredni czas hospitalizacji w tej grupie
pacjentdow wyniost 31,5 dni. Celem kontynuacji leczenia zachowawczego do Oddzial
Noworodkowego przeniesiono 7 dzieci (11,7%), do Kliniki Chirurgii Dzieci¢cej lub innego
Oddzialu celem dalszego leczenia chirurgicznego przeniesiono 8 pacjentow (13,3%).

Zmarto 12 dzieci (20%). Przyczyng $mierci w 11 przypadkach byla infekcja ogdna.
U jednego dziecka bezposrednig przyczyna zgonu byt masywny krwotok z ptuc. Zmarlo troje
dzieci z zaburzeniami chromosomalnymi. Z grupy ryzyka I wedtug Spitza zmarto troje (9,5%),
Z Il — szescioro (33%), z Il grupy ryzyka zmarty wszystkie dzieci (n =3, 100%).
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3.2. Analiza statystyczna
Uzyskane wyniki badan poddano analizie statystyczne;j.

Dla cech ilosciowych obliczono:

zakres warto$ci (min., max)
- $rednig arytmetyczng (M)
- odchylenie standardowe (SD)
- mediang (Me).
Rozktad analizowanych cech oceniano testem W Shapiro-Wilka.
Roéznice miedzy pordwnywanymi grupami dla cech ilosciowych sprawdzano testami
(w zalezno$ci od stwierdzonego rozkladu):
- t-Studenta
- U Manna-Whitneya.
Réznice w czestosci wystgpowania analizowanych cech jakosciowych (wyrazonych
w postaciliczby i wlasciwego odsetka) miedzy poszczegdlnymi grupami sprawdzano testem 2
(%2, y? Fishera).
Do oceny przezycia zastosowano estymator Kaplana-Meiera, testy log-rank, F Coxa,
a takze model proporcjonalnego hazardu Coxa.
W pracy przyjeto 5% ryzyko biedu, zatem dla p < 0,05 rdéznice uznano
za istotne statystycznie. Do obliczen wykorzystano program Statistica 13 (StatSoft, Inc.).
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4. WYNIKI

4.1. Ple¢ a analizowane parametry
Ple¢ pacjentdw z wrodzonym zaro$nigciem przetyku nie roznicowata w sposéb istotny

statystycznie parametrow urodzeniowych (tab. 15).

Tabela 15. Ple¢ a skategoryzowane parametry urodzeniowe

chlopcy dziewczynki
n % n % P
<37 13| 40,6 14| 50,0
hbd : — 0,7618
>37 16| 50,0 12| 42,8
masa urodzeniowa <2500g 15 46,8 17 60,7 0,5357
>2500¢g 16| 50,0 10| 357
poréd ciecie cesarskie 22| 68,7 13| 46,4 0,2050
sitami natury 9 28,1 14 50,0
prenatalne rozpoznanie nie 30| 93,7 25| 89,2 0.4355
wrodzonego zaro$niecia przelyku tak 2 6,2 3 10,7 '
przedoperacyjna sztuczna nie 23| 71,8 200 71,4 0.9695
wentylacja tak 9] 281 8| 285 "

Badanie kontrastowe przelyku wykonywano wczeéniej u dziewczynek, natomiast czas
pozostatych procedur nie byt zalezny w sposob istotny statystycznie od pici operowanych
dzieci (tab. 16).
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Tabela 16. Ple¢ a czas wykonania procedur diagnostycznych i terapeutycznych

chlopcy dziewczynki

n | M |SD| n | M]|sp| P
rozpoczecie operacji
- doba od przyjecia do oddzialu 31 10| 025 28| 111} 042§ 0,9516
czas trwania operacji (min) 22| 138,1| 40,8 14 126,0( 29,3 0,4854
czas pobytu w OIOM-ie 30| 22,5| 26,2 28| 17,0| 25,6| 0,3386
sztuczna wentylacja
- okres pooperacyjny (dni) 30| 17,9| 27,3 28 7,5 7,5( 0,1292
drenaz Srodpiersia (dni) 15 4,0 3,8 16 2,2 0,7 0,0786
badanie kontrastowe przelyku
- doba od operacji 18| 14,1 6,4 21| 11,2 4,9 <0,05
rozpoczecie karmienia przez sonde
_ doba od operacji 22 54 3,9 20 3,8 3,0 0,1155
rozpoczecia karmienia doustnego
- doba od operacj 17| 15,7 8,1 22| 15,8 9,9/ 0,6003
badanie endoskopowe
_ doba od operacji 10| 40,4| 44,3 13| 21,6 9,2 0,2643

przyjecie do Oddzialu Chirurgii
Dziecigcej (ilos¢ dni od daty urodzenia) 31 16 1,09 28| 1,36] 0,49 0,6708

wypis do domu (doba od dnia operacji) 14| 29,3| 15,7 19| 33,1| 15,4 0,4125

przeprowadzanie badania kontrolnego
(liczone wmiesiacach od operacji) 171 109,8| 68,5 16| 87,1 47,8) 03775

Ple¢ operowanych dzieci nie byla powigzana w sposob istotny statystycznie

z czgstoscig powiktan wezesnych i $rédoperacyjnych (tab. 17).

Tabela 17. Ple¢ a wystepowanie powiklan srodoperacyjnych i wczesnych pooperacyjnych

Chlopcy dziewczynki

n % n % P
odma prezna 6 18,7 3 10,7]f 0,3089
przeciek 1 3,1 1 3,5]| 0,6392
zZwezenie 7 21,8 9 32,1 0,3696
zapalenie pluc 9 28,1 9 32,1| 0,7348
posocznica 13 40,6 10 35,7|| 0,6963
srédoperacyjne chirurgiczne 1 3,1 3 10,7} 0,2570
srodoperacyjne niechirurgiczne 2 6,2 0 0,0 -
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4.2. Dojrzalos¢ noworodkow a analizowane parametry

Dziecipodzielono na dwie grupy w oparciu czas trwaniaciazy, tj. na cigze niedonoszone
(hbd <37) oraz cigze donoszone (hbd >37).

Noworodki urodzone o czasie charakteryzowaly istotnie statystycznie wyzsza masg

urodzeniowa. Wiek cigzowy nie r6znicowat znamiennie liczby punktow uzyskanych w skali

APGAR oraz wieku matek (tab. 18).

Tabela 18. Skategoryzowany czas ciazy a parametry urodzeniowe noworodkéw i wiek matek

hbd <37 hbd > 37
n M ) n M SD P
masa ciala (g) 27| 1759,26| 485,49 26| 2921,15| 481,67|| <0,001
APGAR 24 6,08 2,28 27 7,19 2,97( 0,0617
wiek matki (lata) 19 29,11 6,54 21 29,76 4,72 0,6945

Istotnie statystycznie czesciej niskg mas¢ urodzeniows, jak 1 rozwigzanie cigzy cesarskim
cigciem stwierdzono dla noworodkéw niedonoszonych (tab. 19). Skategoryzowany czas cigzy
nie byl znamiennie powigzany z prenatalnym rozpoznaniem wrodzonego zaro$ni¢cia przetyku

oraz wykonywaniem przedoperacyjnej wentylacji (tab. 19).

Tabela 19. Czas ciazy a skategoryzowane parametry urodzeniowe

hbd < 37 hbd > 37
n % n % P
masa urodzeniowa <2500¢ 25| 92,59 5| 17,86[ < 0,001
>2500¢g 2| 7,41 21| 75,00
poréd ciecie cesarskie 17| 62,96 15| 53,57| <0,01
sitami natury 10| 37,04 13| 46,43
prenatalne rozporzn.an.ie nie 25| 92,59 25| 89,29 0.5788
wrodzonego zarosni¢cia przelyku tak 2 7,41 3| 10,71
przedope_racyjna sztuczna nie 16| 59,26 23| 82,14 0.1534
wentylacja tak 11| 40,74 5| 17.86]

Wady poszczegolnych uktadow, asocjacje, zespoty, zaburzenia chromosomalne oraz postaci
zespotowe wrodzonego zaro$niecia przetykunie byty w sposéb istotny statystycznie powigzane
z dojrzalo$cig operowanych noworodkéw (tab. 20). Karmienie doustne oraz badanie

endoskopowe przelyku wykonano wczeéniej u dzieci urodzonych o czasie (tab. 21).
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Tabela 20. Skategoryzowany czas trwania ciazy a wspolwystepujace wady

hbd < 37 hbd > 37

n % n % P
pokarmowego 5| 18,52 9| 32,14| 0,2137
serca 8| 29,63 7| 25,00] 0,7746
moczowo-plciowego 3] 11,11 6| 21,43| 0,2657
kostno-stawowego 2| 741 6| 21,43 0,1298
nNerwowego 1| 3,70 2| 7,14] 0,6512
oddechowego 1] 3,70 0| 0,00 0,1254
VATER 11 3,70 3| 10,71} 0,4128
VACTERL 2] 7,41 2| 7,14| 0,6881
CHARGE 0] 0,00 1 3,57 -
zaburzenia chromosomalne 1| 3,70 2| 7,14| 0,6522
postaé zespolowa wrodzonego zaro$niecia przelyku 16| 59,26 15| 53,57| 0,5115

Tabela 21. Skategoryzowany czas trwania ciazy a czas wykonania procedur diagnostycznych

i terapeutycznych
hbd < 37 hbd > 37
n M |[sD|n | ™M]sp| P
rozpoczecie operacji 27| 1,11| 0,42 28| 1,04| 0,19] 0,8006

- doba od przyjecia do oddziatu

czas trwania operacji (min) 13[146,9| 415 18| 124,4| 32,2 0,1007

czas pobytu w OIOM-ie 27| 19,4] 183 27| 21,6| 33,2 0,1828

sztuczna wentylacja 27| 13,8| 18,5 27| 13,2| 24,3| 0,1414
- okres pooperacyjny (dni)

drenaz §rodpiersia (dni) 10| 45| 46 17( 23| 1,0{0,1137

badanie kontrastowe przelyku 14| 13,2 5,2 20 12,0 6,5/ 0,1153
- doba od operacji

rozpoczecie karmienia przez sonde 17 5,3 3,9 21 3,8 2,6/ 0,1503
—doba od operacji

rozpoczecia karmienia doustnego 15| 20,5 8,6 19| 12,6 9,0/ <0,001
- doba od operacji

badanie endoskopowe 7| 45,4 47,0 12| 23,1| 20,7| <0,05
- doba od operacji

przyjecie do Oddziatlu Chirurgii 27 1,6 1,1 28 1,3 0,4] 0,4387
Dzieciecej (ilo$¢ dni od daty urodzenia)

wypis do domu (doba od dnia operacji) 101 365 152 191 28,0] 152/ 0,0853
przeprowadzanie badania kontrolnego 12| 93,0| 59,2 18| 100,7| 59,1 0,5967

(liczone w miesiacach od operacji)

Wystepowanie powiktan (zarowno wczesnych pooperacyjnych, jak i srédoperacyjnych) nie

byto powigzane w sposob istotny statystyczny z czasem trwania cigzy (tab. 22).
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Tabela 22. Skategoryzowany czas trwania cigzy a wystepowanie powiklan srodoperacyjnych i
wczesnych pooperacyjnych

hbd <37 hbd > 37

n % n % P
odma prezna 4 14,81 4 14,291 0,9465
przeciek 0 0,00 2 7,14 -
Zwezenie 4 14,81 9 32,14 0,1305
zapalenie pluc 11 40,74 6 21,43| 0,1213
posocznica 14 51,85 8 28,57 0,1404
Srédoperacyjne chirurgiczne 1 3,70 3 10,71 0,3194
srodoperacyjne niechirurgiczne 2 7,41 0 0,00 -

4.3. Masa urodzeniowa noworodkow a analizowane parametry

Noworodki z urodzeniowa masg ciata > 2500g osiggaly istotnie statystycznie wyzsza
punktacje w skali APGAR oraz byly dojrzalsze (tab. 23). Masa noworodkow nie roznicowala

znamiennie wieku matek.

Tabela 23. Masa urodzeniowa noworodkéw a parametry noworodkéw i wiek matek

masa ciala <2500g masa ciata >2500g
n M ) n M SD P
hbd 30 33,8 2,7 23 39,0 1,54 <0,001
APGAR 28 5,8 2,5 25 8,2 1,76] <0,001
wiek matki (lata) 21 29,5 6,2 21 29,1 499 0,7917

Noworodki z niskg masg urodzeniowg (tj. < 2500g) istotnie statystycznie czgsciej wymagaly

stosowania przedoperacyjnej sztucznej wentylacji (tab. 24).
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Tabela 24. Masa urodzeniowa a skategoryzowane parametry urodzeniowe

masa ciala
< 25009 >2500g p
n % n %
. ciecie cesarskie 20 62,5 13 50,0
d 0,1816
poro silami natury 10| 32| 13| 50,0
prenatalne rozpoznanie nie 29[ 90,62 24| 92,31 0.8864
wrodzonego zaro$niecia przelyku tak 3 9,3 2 7.6(
przedoperacyjna sztuczna nie 19| 59,38 23| 88,46| _ 005
wentylacja tak 13| 40,6 3] 115 '

Masa noworodkow nie byta powigzana w sposob istotny statystycznie z wystepowaniem wad

(tab. 25).

Tabela 25. Masa urodzeniowa a wspélwystepujace wady

< 25009 >2500g

n % n % P
pokarmowego 7 21,8 7] 26,9 0,6590
serca 11 34,3 6| 23,0 04232
wada ukladu moczowo-plciowego 5 15,6 6| 23,0 0,5114
kostno-stawowego 7 21,8 2 7,6 | 0,1676

nerwowego 2 6,2 0 0,0 -

oddechowego 1 3,1 0 0,0 -
VATER 2 6,2 2 7,6 | 0,9068
VACTERL 3 9,3 2 7,6 0,8162

CHARGE 0 0 1 3,8 -
zaburzenia chromosomalne 2 6,2 1 3,8 0,8262
postaé zesp. wrodzonego zarosniecia przelyku 21 65,6 13| 50,0 0,4724

Istotnie statystycznie czgsciej stwierdzono posocznice u noworodkéw z niskg masg
urodzeniowg. Powiktania §rédoperacyjne chirurgiczne i anestezjologiczne nie bytly istotnie

statystycznie powigzane z urodzeniowa masg ciata noworodkow (tab.26).
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Tabela 26. Masa urodzeniowa a wystepowanie powiklan Srodoperacyjnych i wczesnych

pooperacyjnych
<2500g >2500g

% n % P
odma prezna 6 18,7 3 11,5| 0,5600
przeciek 0 0,0 2 7,6 -
Zwezenie 5 15,6 10 38,4| 0,1170
zapalenie pluc 12 37,5 5 19,2]f 0,2548
posocznica 17 53,1 6 23,0 <0,05
Srédoperacyjne chirurgiczne 2 6,2 2 7,6]| 0,9068
srodoperacyjne niechirurgiczne 2 6,2 0 0,0 -

U noworodkéw o prawidlowej masie ciata istotnie statystycznie krotszy byt czas trwania

operacji, pobytu w OIOM-ie,

wykonywano badanie

kontrastowe

przetyku,

rozZpoczynano

oraz wykonywano badanie endoskopowe przetyku (tab. 27).

karmienie

okres pooperacyjnej sztucznej wentylacji. Wczesnigj

doustne

Tabela 27. Masa urodzeniowa a czas wykonania procedur diagnostycznych i terapeutycznych

< 2500g =>2500g
M | SD M [sD| P

rozpoczecie operacji
- doba od przyjecia do oddziatu 32 1,0 03 26 1,1 0,3 0,6004
czas trwania operacji (min) 15| 147,6| 40,6 19| 123,1| 30,4| <0,05
czas pobytu w OlIOM-ie 32| 245| 31,1 25| 13,2| 15,6| <0,05
sztuczna wentylacja
_ okres pooperacyjny (dni) 32| 16,2 23,9 25 7,71 14,7 <0,01
drenaz srodpiersia (dni) 11 3,1 1,6 18 3,2 3,5| 0,4057
badanie kontrastowe przelyku
- doba od operacji 17| 145 7,3 20| 10,7 3,3 <0,05
rozpoczecie karmienia przez sonde
_ doba od operacji 20 55 4,3 20 3,9 2,6/ 0,2287
rozpoczecia karmienia doustnego
- doba od operacj 17| 19,3 7,3 21| 13,3 9,6( <0,01
badanie endoskopowe
_ doba od operacji 10| 46,1 414 12( 17,0 7,0/ <0,01
przyjecie do Oddzialu Chirurgii
Dzieciecej (ilo$¢ dni od daty urodzenia) 32 16 1.0 26 13 0,41 0,5472
wypis do domu (doba od dnia operacji) 12 33,5 12,8 20| 30,9| 17,2} 0,3811
przeprowadzanie badania kontrolnego
(liczone wmiesiacach od operacji) 16| 106,8| 64,8 16| 89,1 56,1} 0,5340
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4.4. Rodzaj porodu a analizowane parametry
Istotnie statystycznie wigksza liczba punktow w skali APGAR charakteryzowala

noworodki urodzone sitami natury. Rodzaj porodu nie ré6znicowal w sposéb znamiennie

statystycznie zar6wno masy urodzeniowej, jak i tygodnia cigzy (tab. 28).

Tabela 28. Rodzaj porodu a parametry urodzeniowe noworodkow

ciecie cesarskie sitami natury p
n M SD n M SD
masa ciala (g) 33 2249,0 726,6 23 2526,5 772,1] 0,1720
hbd 32 35,8 3,4 23 36,8 3,5 0,2290
APGAR 31 5,8 2,9 23 7,9 1,6] <0,05
Zarbwno prenatalne rozpoznanie wrodzonego zaros$nigcia przelyku, koniecznos¢

przeprowadzenia sztucznej wentylacji, jak 1 wspotwystepujace wady nie byly znamiennie

powigzane z rodzajem porodu (tab. 29, 30).

Tabela 29. Rodzaj porodu a diagnostyka prenatalna i przedoperacyjna sztuczna wentylacja

Rodzaj porodu
ciecie cesarskie || sitami natury P
n % n %
prenatalne rozpoznanie nie 33| 94,29 20| 86,96 0.5283
wrodzonego zaro$niecia przelyku tak 2| 571 3| 13,04 ™
przedoperacyjna sztuczna nie 22| 62,86 19| 82,61 0.1290
wentylacja tak 13| 37,14 4| 17,39| "
Tabela 30. Rodzaj porodu a wspélwystepujace wady
ciecie cesarskie [ silami natury p
n % n %
pokarmowego 8 22,8 6 26,0 || 0,7001
serca 10 28,5 6 26,0 || 0,7709
wada ukladu moczowo-plciowego 4 11,4 6 26,0 |[ 0,1848
kostno-stawowego 5 14,2 3 13,0 || 0,6071
nerwowego 1 2,8 2 8,7 || 0,5755
oddechowego 1 2,8 0 0,0 -
VATER 1 2,8 3 13,0 || 0,2920
VACTERL 2 5,7 2 8,7 || 0,2560
CHARGE 0 0,0 1 4,3 -
zaburzenia chromosomalne 2 5,7 1 4,3(0,8770
postac zesp. wrodzonego zarosniecia przelyku 21 60,0 12 52,1 || 0,4010
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Rodzaj porodu nie réznicowat w sposob istotny statystycznie wystepowania powiklan

(wczesnych 1

diagnostycznych i terapeutycznych (tab. 31, 32).

Tabela 31. Rodzaj porodu a wystepowanie powiklan wczesnych i Srédoperacyjnych

srodoperacyjnych) oraz czasOw wykonania poszczegodlnych procedur

ciecie cesarskie silami natury .
n % n %
odma prezna 5 14,2 3 13,0| 0,4886
przeciek 1 2,8 1 4,3] 0,6997
Zwezenie 8 22,8 7 30,4| 0,6115
zapalenie pluc 8 22,8 9 39,1| 0,3423
posocznica 12 34,2 10 43,4 0,7352
Srédoperacyjne chirurgiczne 1 2,8 3 13,0( 0,2920
srodoperacyjne niechirurgiczne 2 5,7 0 0,0 -
Tabela 32. Rodzaj porodu a czas wykonania procedur diagnostycznych i terapeutycznych
ciecie cesarskie sitami natury
n |[M]|sD|n | M][sp| P
rozpoczecie operacji
- doba od przyjecia do oddzialu 35 1,0 0.2 23 1.1 041 0,8363
czas trwania operacji (min) 22| 138,6| 38,3 12| 123,3| 30,4 0,3488
czas pobytu w OIOM-ie 35| 21,8| 30,5 22| 17,1| 16,9| 0,9608
sztuczna wentylacja
- okres pooperacyjny (dni) 35| 14,5| 235 22| 10,5| 16,1 0,6820
drenaz Srodpiersia (dni) 15 2,9 15 15 3,3 3,8] 0,6041
badanie kontrastowe przelyku
- doba od operacji 21| 12,2 6,0 16| 12,3 5,6/ 0,7709
rozpoczecie karmienia przez sonde
—doba od operaciji 25| 45| 34 15| 4,2 3,0} 0,6249
rozpoczecia karmienia doustnego
- doba od operacj 22| 14,4 6,8 15| 17,6| 12,0| 0,6762
badanie endoskopowe
 doba od operacj 12| 36,2 40,6 101 21,5| 11,9 0,6924
przyjecie do Oddzialu Chirurgii
Dzieciecej (ilo$¢ dni od daty urodzenia) 3 L4 0.9 23 L5 0,71 0.4843
wypis do domu (doba od dnia operacji) 18| 27,7 10,5 13| 35,6| 19,4| 0,4350
przeprowadzanie badania kontrolnego 191 1103 589 121 724! 515/ 00848
(liczone w miesiacach od operacji) ! ! ! ! !
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4.5. Przedoperacyjnasztuczna wentylacja a analizowane parametry

Dzieci podzielono na dwie grupy na podstawie koniecznosci wlaczenia
przedoperacyjnej sztucznej wentylacji.
Istotnie statystycznie nizsze wartosci urodzeniowej masy ciata, hbd oraz skali APGAR

stwierdzono u noworodkow, u ktérych zastosowano przedoperacyjng sztuczng wentylacje

(tab. 33).

Tabela 33. Przedoperacyjna sztuczna wentylacja a parametry urodzeniowe noworodkéw

przedoperacyjna sztuczna wentylacja
nie tak p
n M SD n M SD
masa ciala (g) 42| 2545,2 609,4 16| 1858,7 836,6[ <0,01
hbd 39 37,0 2,8 16 34,3 42| <0,05
APGAR 39 7,5 2,1 16 4,8 2,7 <0,01
wiek matki (lata) 32 29,00 5,15 10 30,30 7,01] 0,5548

Konieczno$¢zastosowaniaprzedoperacyjnej sztucznej wentylacjinie byta powigzanaw sposob

istotny statystycznie ze wspotwystepujagcymi wadami (tab. 34).

Tabela 34. Przedoperacyjna sztuczna wentylacja a wspolwystepujace wady

nie tak

n % n % P
pokarmowego 9 20,9 5 29,4 || 0,3508
serca 11 25,5 6 35,2 || 0,3265

MOoCczowo-plciowego 11 25,5 0 0,0 -
wada ukladu kostno-stawowego 8 18,6 2 11,7 [ 0,4142

nerwowego 3 6,9 0 0,0 -

oddechowego 1 2,3 0 0,0 -

VATER 4 9,3 0 0,0 -
VACTERL 3 6,9 2 11,7 | 0,4396
CHARGE 1 2,3 2 11,7 | 0,1908
zaburzenia chromosomalne 3 6,9 2 11,7 || 0,4396
posta¢ zesp. wrodzonego zarosniecia przelyku 24 55,8 11 64,7 || 0,3701

Konieczno$¢ zastosowania przedoperacyjnej sztucznej wentylacji nie réznicowata w sposob
istotny statystycznie czasow wykonanych procedur diagnostycznych i terapeutycznych

(tab. 35).
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Tabela 35. Przedoperacyjna sztuczna wentylacja a czas wykonania procedur diagnostycznych

i terapeutycznych
nie tak
n [ M |[SD| n | ™M ] sp]| P

rozpoczecie operacji
- doba od przyjecia do oddzialu 43 1,0 0.3 17 1,0 0.2} 0,9412
czas trwania operacji (min) 29| 133,6| 39,2 7| 132,8| 26,4| 0,7643
czas pobytu w OlIOM-ie 42| 16,6| 18,3 17| 27,2 37,9( 0,3193
sztuczna wentylacja
- okres pooperacyjny (dni) 42| 10,8| 18,3 17| 17,5 25,5| 0,0553
drenaz Srodpiersia (dni) 22 3,0 3,2 9 3,1 1,91 0,7441
badanie kontrastowe przelyku
- doba od operaci 30| 12,0 4,8 9| 14,4| 8,4 0,5485
rozpoczecie karmienia przez sonde
_ doba od operacii 33| 45| 35 9| 48| 3,8]0,7709
rozpoczecia karmienia doustnego
- doba od operaciji 31| 151 9,0 8| 18,6 9,3 0,1489
badanie endoskopowe
_doba odoperacji 19| 28,1| 30,8 41 37,7| 33,0| 0,7456
przyjecie do Oddzialu Chirurgii
Dzieciecej (ilo$¢ dni od daty urodzenia) 43 L4 0.6 17 15 1.2)0,7120
wypis do domu (doba od dnia operacji) 29| 31,2 16,3 41 33,5 7,3] 0,3628
przeprowadzanie badania kontrolnego
(liczone w miesiacach od operacji) 27| 904} 541 6| 136,6| 73,4] 01293
4.6. Rodzaj wykonanej operacji a analizowane parametry

Dzieci podzielono na dwie grupy na podstawie rodzaju wykonanego zabiegu

operacyjnego:

- pierwotne zespolenie przelyku z zaopatrzeniem przetoki przetykowo-tchawiczej

(,,zespolenie™)

- pozostale rodzaje (,,inny”).

Rodzaj operacji nie roznicowal parametrow urodzeniowych noworodkéw oraz wieku matek

(tab. 36).
Tabela 36. Rodzaj operacji a parametry urodzeniowe noworodkéow
»Zespolenie” »inny”
M SD M SD P
masa ciala (g) 47 2409,7 772,2 11 2125,4 551,1| 0,1422
hbd 44 36,5 3,5 11 34,8 2,7 10,0903
APGAR 45 6,7 2,7 10 6,8 2,4 0,8872
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Rodzaj operacji nie roznicowat w sposéb istotny statystycznie skategoryzowanych parametrow

urodzeniowych noworodkow (tab. 37).

Tabela 37. Rodzaj operacji a skategoryzowane parametry urodzeniowe

»Zespolenie” »inny”
n % n % P
<37 19 38,7 8 72,7
hbd : — 0,0777
> 37 25 51,0 3 27,2
. <2500 ¢ 24| 48,9 8 72,7
masa urodzeniowa 0,2748
>2500 g 23| 46,9 3 27,2
. ciecie cesarskie 26| 53,0 9| 81,8
poréd silami natury 21| 42,8 2] 18,1 0,0988
prenatalne rozpoznanie nie 46| 93,88 9| 81,82 0.2242
wrodzonego zaro$niecia przelyku tak 3 6,1 2 18,1
przedoperacyjna sztuczna nie 36| 73,47 7| 63,64 0.3766
wentylacja tak 13| 26,5 41 36,3[

Wspotwystepujace wady uktadu pokarmowego istotnie statystycznie rzadziej wystgpowaly
u dzieci, u ktéorych wykonano pierwotne zespolenie przetyku z zaopatrzeniem przetoki
przetykowo-tchawiczej. Dla pozostalych wad nie stwierdzono istotnych statystycznie powigzan

z rodzajem przeprowadzonych operacji (tab. 38).

Tabela 38. Rodzaj operacji a wspélwystepujace wady

»Zespolenie” ,»inny”
n % n % P
pokarmowego 8 16,3 6| 54,5| <0,05
serca 14 28,5 3| 27,21 0,6234
wada ukladu moczowo-plciowego 9 18,3 2| 18,1 | 0,6785
kostno-stawowego 9 18,3 1 9,0 0,4087
nerwowego 3 6,1 0 0,0 -
oddechowego 0 0,0 1 9,0 -
VATER 3 6,1 1 9,0 || 0,5655
VACTERL 3 6,1 2| 18,1 0,2242
CHARGE 1 2,0 0 0,0 -
zaburzenia chromosomalne 3 6,12 0 0,0 -
posta¢ zesp. wrodzonego zarosniecia przetyku 28 57.1 71 63.6] 0,4826

Rodzaj przeprowadzonej operacji nie byl znamiennie powigzany z wystepowaniem powiklan
wczesnych i srddoperacyjnych (tab. 39) oraz czasem wykonania procedur diagnostycznych

i terapeutycznych (tab. 40).
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Tabela 39. Rodzaj operacji a wystepowanie powiklan s$rédoperacyjnych i wczesnych

pooperacyjnych

»Zespolenie” »inny”

n % n % P
odma prezna 7 14,2 2 18,1 0,5255
przeciek 2 4,0 0 0,0 -
Zwezenie 13 26,5 3 27,2| 0,6154
zapalenie pluc 17 34,6 1 9,0/ 0,0898
posocznica 19 38,7 4 36,3|| 0,5833
Srédoperacyjne chirurgiczne 3 6,1 1 9,0]| 0,5655
srodoperacyjne niechirurgiczne 1 2,0 1 9,0] 0,3356

Tabela 40. Rodzaj operacji a czas wykonania procedur diagnostycznych i terapeutycznych
»Zespolenie” »inny”
n | M |sD|n | ™M ]sp| P

rozpoczecie operacji

- doba od przyjecia do oddziatu 49 1,0 0,3 11 1,0 0,3] 0,8861

czas trwania operacji (min) 31| 130,6| 28,4 5( 151,0| 73,0| 0,8014
czas pobytu w OIOM-ie 49| 19,8| 26,0 10| 18,7 25,0( 0,8006
sztuczna wentylacja

~ okres pooperacyjny (dni) 49| 12,1| 19,6 10| 16,0 26,0| 0,6640
drenaz Srodpiersia (dni) 29 2,9 2,8 2 - - -
badanie kontrastowe przelyku

- doba od operacji 35( 12,7 6,0 4 11,5 3,7] 0,9815
rozpoczecie karmienia przez sonde

_ doba od operacii 38 4,7 3,7 4 3,7 2,2 0,8137
rozpoczecia karmienia doustnego

- doba od operacji 35| 159 92 4| 14,71 9,0f 0,9262
badanie endoskopowe

- doba od operacji 19| 31,9( 329 4| 19,7 14,9] 0,6555
przyjecie do Oddzialu Chirurgii

Dzieciecej (ilo$¢ dni od daty urodzenia) 49 L4 0.8 11 14 0,6 0,9543
wypis do domu (doba od dnia operacji) 29| 31,4 159 4 32,5 13,7[ 0,6003
przeprowadzanie badania kontrolnego 271 1011 5738 6l 883l 720l 05286

(liczone w miesiacach od operacji)
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4.7. Zaburzenia pozne
Powiktania p6zne analizowanou 33 pacjentow, ktorzy si¢ zgtosili do Poradni Chirurgii
Dziecigcej w celu wykonania badania kontrolnego po operacyjnym leczeniu wrodzonego

zaro$nig¢cia przetyku (tab. 41).

Tabela 41. Powiklania pézne

n %
zaburzenia polykania 18 54,55
zwezenie przelyku 14 42,42
GER 14 42,42
GER: leczenie zachowawcze 3 9,09
GER: leczenie operacyjne 3 9,09
nawrotowa przetoka przetlykowo-tchawicza 3 9,09
tracheomalacja 7 21,21
pooperacyjne znieksztalcenie klatki piersiowej 13 39,39
uposledzenie wydolnosci oddechowej 2 6,06
nieprawidlowa blizna pooperacyjna 1 3,03
czeste infekcje drog oddechowych 19 57,58
astma oskrzelowa 4 12,12

Wsréd 33 pacjentow, ktorzy sie zglosili do Poradni Chirurgii Dziecigcej w celu
wykonania badania kontrolnego po operacyjnym leczeniu wrodzonego zaro$nigcia przelyku
stwierdzono; nawrotowe infekcje drog oddechowych (57,58%), zaburzenia potykania
(54,55%), zwezenie przetyku (42,42%), GER (42,42%), pooperacyjne znieksztatcenie klatki
piersiowej (39,39%), tracheomalacje (21,21%), nawrotowg przetoke¢ przetykowo-tchawiczg
(9,09%).

W trakcie badania rozpoznano u 5 pacjentdow wrodzone wady dodatkowe (ektopig
ledzwiowa podwojonej nerki z wodonerczem gornego uktadu, poszerzenie uktadu kielichowo
miedniczkowego oraz moczowodu, wade kciuka, obustronne poszerzenie uktadu kielichowo
miedniczkowego, wrodzone zaro$nigcie odbytu z przetokg kroczowsg , skrocenie konczyny
dolnej). U kolejnego pacjenta wysunigto podejrzenie (ktore potwierdzilo sie
w badaniu endoskopowym) nawrotowej przetoki przetykowo-tchawiczejdolnej, u 3 znacznego
stopnia zaburzenia polykania wymagajace dalszej diagnostyki i leczenia, u 5 dotychczas
nie diagnozowanych i leczonych pooperacyjne znieksztatcenia klatki piersiowej (skoliozy,
topatki skrzydtowate).

Ponadto u 4 pacjentéw zostaty rozpoznane wady dodatkowe w trakcie kolejnych

hospitalizacji po operacyjnym leczeniu wrodzonego zaros$nigcia przelyku. Rozpoznano
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wrodzone zwichniecie obu bioder, niedorozwéj gatki ocznej, wrodzong przegrode

dwunastnicy, zwezenie prawych zyt ptucnych.

4.7.1. Zaburzenia pozne — zaburzenia polykania a analizowane parametry

Pacjentow podzielono dychotomicznie na podstawie zgltaszanego podczas badania

kontrolnego przez pacjentow objawu: zaburzenia potykania. Zaburzenia potykania nie byly

powigzane w sposéb istotny statystycznie z wspotwystepujacymi wadami (tab. 42).

Tabela 42. Zaburzenia polykania a wspolwystepujace wady

ne tak P OR 95% ClI
n % n %

nie 11| 73,33 11| 61,11

uklad pokarmowy tak 4] 26.67 71 38.89 0,3573 | 1,75 0,40 | 7,73
nie 14| 93,33 12| 66,67

. . ,072 7, 74 ,62

serca ok 1 6.67 6| 33.33 0,0726 00 0 66,6
] nie 12| 80,00 12| 66,67

moczowo-plciowy tak 3| 20.00 6| 33.33 0,3293 | 2,00 0,40 | 9,91

kostno-stawowy | 12} 80008 141 77.78 66003 | 1,14 | 0,21 | 6,16
tak 3] 20,00 41 22,22
nie 14| 93,33 18| 100,00

nerwowy - - - -
tak 1 6,67 0 0,00

oddechowy nie 15| 100,00 18] 100,00f ] ] ]
tak 0 0,00 0 0,00

VATER nie 13| 86,67 18] 100,00f ] ] ]
tak 2 13,33 0 0,00

VACTERL nie 14] 93,33) 16| 8889} 55700 | 175 | 014 |21.43
tak 1 6,67 21 11,11

CHARGE nie 15| 100,00 17| 94,44 ] ] ]
tak 0 0,00 1 5,56

zaburzenia nie 15| 100,00 18| 100,00 i i i i
chromosomalne |tak 0 0,00 0 0,00

Zaburzenia potykania nie byly réwniez powigzane w sposOb istotny statystycznie

z wystepowaniem powiktan srédoperacyjnych i wczesnych pooperacyjnych (tab. 43).
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Tabela 43. Zaburzenia polykania a wystepowanie powiklan srédoperacyjnych i wczesnych

pooperacyjnych
nie tak o
% - %% p OR 959% CI
nie 14| 93,33 14| 77,78
. ) ’ ,22 4’ ,4 4 ,42
odma prezna tak 1 6.67 4| 222 0,2295 00 | 0,40 |40
orzeciek nie 14| 9333 18] 100,00 ] ] ]
tak 1 6,67 0 0,00
nie 10| 66,67 11| 61,11
zeni . : 0,5144 | 1,27 0,30 | 5,33
awezenie tak 5| 33,33 7| 38,89
nie 11| 73,33 13| 72,22
lenie pl : . 0,6272 | 1,06 0,23 | 4,94
ZApAEMEPIE [k 4| 26,67 5| 27.78] ! ’ !
posocznica nie 11| 73,33 12| 66,67 0,4482 | 1,38 | 0,30 | 6,20

Zaburzenia potykania wystepowaly istotnie statystycznie czg¢sciej u dzieci, u ktorych doszto

do zwezenia przetyku. Pozostate powiktania pézne nie byly powigzane z zaburzeniem

polykania (tab. 44).

nie

12

80,00

7

Tabela 44. Zaburzenia polykania a pozostale powiklania pozne

38,89

zeni lyk <0,0 6,29 1,29 [ 30,54
EWeZenIe preeiyxu [ ok 3| 20,00 11| 61,11 >
nie 9( 60,00 10| 55,56
GER tak 6| 40.00 8| 24.44 0,5390 | 1,20 0,30 | 4,82
tracheomalacja -8 11| 7333} 15| 83.33) 53909 | 055 | 0,10 | 2,97
tak 41 26,67 3| 16,67
uposledzenie nie 15 100,00 16| 88,89
wydolnoSci - - - -
oddechowej tak 0 0,00 2| 11,11
pooperacyjne nie 11| 73,33 9| 50,00
znieksztalcenie 0,1589 | 2,75 0,63 | 11,97
klatki piersiowej |tak 4| 26,67 9| 50,00
nawrotowa nie 13| 86,67 17| 94,44 0,4298 | 0,38 0,03 | 4,69
przetoka tak 2| 13,33 1| 5,56
czeste infekcje nie 6| 40,00 8| 44,44 05399 | 083 | 021 | 334
drog odd. tak 9( 60,00 10| 55,56( ’ ' '
astma oskrzelowa | nie 12| 80,00 17| 94,44(0,2335 | 0,24 | 0,02 | 2,54

Posta¢ zespotowa nie determinowata wystepowania zaburzen potykania {brak zaburzen

potykania vs. zaburzenia potykania obecne: 9 (60,0%) vs. 12 (66,6%) — p =0,4856} (tab. 45).
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Tabela 45. Zaburzenia polykania a pozostale postaé zespolowa wady

nie tak
OR 95% ClI
n % % P °
wady nie 6| 40,00 6| 33,33
: : 0,4856 | 1,33 0,32 | 5,54
towarzyszace tak 9| 60,00 12| 66,67

Istotnie statystycznie czegsciej zabieg poszerzenia przetyku przeprowadzono u dzieci, u ktdrych

stwierdzono zaburzenia potykania {odpowiednio: 11 (61,11%) vs. 3 (20,0%) — p < 0,05}

(tab. 46).

Tabela 46. Zaburzenia polykania a poszerzenie przelyku

nie

tak

n

%

%

OR

95% ClI

rozszerzanie przelyku

12

80,00

38,89

<0,05

6,29

1,29 [ 30,54

4.7.2. Zaburzenia pézne — zwezenie przelyku a analizowane parametry

Pacjentow podzielono na 2 grupy podstawie stwierdzonego podczas badania
kontrolnego zwezenia przetyku . Zwezenie przetykuistotnie cze$ciej wystepowato u pacjentow

z wadami uktadu pokarmowego i serca (tab. 47).

Tabela 47. Zwezenie przelyku a wspolwystepujace wady

zwezenie przelyku
tak nie p
n % n %
pokarmowego 8| 57,14 31 15,79 <0,05
serca 6| 42,86 1| 5,26] <0,05
moczowo-plciowego 6 42,86 3] 15,79 0,0923
wada ukladu kostno-stawowego 3 21,43 41 21,05( 0,6516
nerwowego 0 0,00 1] 526 -
oddechowego 0 0,00 0] 0,00 -
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Zwezenie przetyku nie bylo powigzane w sposob istotny statystycznie z powiklaniami

wczesnymi pooperacyjnymi i srédoperacyjnymi (tab. 48).

Tabela 48. Zwezenie przelyku a wystepowanie powiklan srédoperacyjnych i wczesnych

pooperacyjnych
tak nie

n % n % P
odma prezna 3 21,4 2 10,5]f 0,3508
przeciek 0 0,0 1 52 -
zZwezenie 6 42,8 6 31,5( 0,3809
zapalenie ptuc 2 14,2 7 36,8| 0,1487
posocznica 4 28,5 6 31,5| 0,5808
GER 8 57,1 6 31,5( 0,1313
tracheomalacja 2 14,2 5 26,3| 0,3484
uposledzenie wydolnosci oddechowej 1 7,1 1 5,2| 0,6761
pooperacyjne znieksztalcenie klatki piersiowej 5 35,7 8 42,1)f 0,4973
nawrotowa przetoka przelykowo-tchawicza 2 14,2 1 5,2 0,3836
czeste infekcje drog oddechowych 9 64,2 10 52,6 0,3785
astma oskrzelowa 1 7,1 3 15,7] 0,4262

4.7.3. Zaburzenia pozne — refluks zoladkowo-przelykowy a analizowane parametry
Pacjentow podzielono na 2 grupy na podstawie stwierdzonego podczas badania
kontrolnego refluksu zotadkowo-przetykowego. Wystepowanie refluksu zolgdkowo-

przetykowego nie bylo powigzane w sposéb istotny statystycznie z analizowanymi wadami
(tab. 49).

Tabela 49. Refluks zoladkowo-przelykowy a wspélwystepujace wady

GERD
tak nie p
n % n %

pokarmowego 6 42,8 5| 26,3 0,2661
serca 4 28,5 3| 15,7 0,3213
moczowo-plciowego 3 21,4 6| 31,5| 0,4048
wada ukladu kostno-stawowego 3 21,4 41 21,0] 0,6516

nerwowego 1 7,1 0 0,0 -

oddechowego 0 0,0 0 0,0 -

VATER 0 0,0 2| 10,5

VACTERL 1 7,1 2| 10,5| 0,6164

CHARGE 0 0,0 1 5,2 -
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Wystepowanie refluksu zoladkowo-przelykowego nie byto rowniez powigzane w sposob

istotny statystycznie z powiktaniami wezesnymi i Srodoperacyjnymi (tab. 50).

Tabela 50. Refluks zoladkowo-przelykowy a wystepowanie powiklan srédoperacyjnych i
wczesnych pooperacyjnych

tak nie

n % n % P
odma prezna 2 14,2 3 15,7 0,6492
przeciek 0 0,0 1 5,2 -
zwezZenie 3 21,4 9 47,3| 0,1216
zapalenie pluc 4 28,5 5 26,3 0,5952
posocznica 5 35,71 5 26,3 0,4192
tracheomalacja 5 35,71 2 10,53( 0,0943
uposledzenie wydolnosci oddechowej 1 7,14 1 5,26] 0,5738
pooperacyjne znieksztalcenie klatki piersiowej 5 35,71 8 42,11( 0,4973
nawrotowa przetoka przelykowo-tchawicza 2 14,29 1 5,26( 0,3836
czeste infekcje drog oddechowych 9 64,29 10 52,63| 0,3785
astma oskrzelowa 2 14,29 2 10,53 0,5738
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4.8. Ocena przezycia
Przezycie 30 dni od dnia operacji wynosito 85% (9 zgonow; ryc. 8), natomiast

w sze$ciomiesigcznym okresie obserwacji przezycie wynosito 80% (ryc. 9).

1,04 |
1,02 t
1,00 ¢
0,98
0,96 |
0,94 |
0,92 ®
0,90 >
0,88 | )
0,86 |
0,84 |
0,82
0,80
0,78 |
0,76 |

0 5 1I0 1.5 2l0 2I5 3.0 35

czas (dni)

&
0_-

skumulowana proporcja przezycia

Rycina 9. Przezycie dzieci operowanych z powodu wrodzonego zaro$niecia przelyku w ciagu
pierwszych 30 dni od operacji.
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Rycina 10. Przezycie dzieci operowanych z powodu wrodzonego zaro$nigecia przelyku w

szesciomiesiecznym okresie obserwacji.

Istotnie statystycznie nizszy odsetek przezycia dzieci operowanych z powodu

wrodzonego zaro$ni¢cia przetyku obserwowano dla:

niskiej masy urodzeniowej (10/32 vs. 2/26)

wystapienia posocznicy (10/23 vs. 2/27)

wlgczenia sztucznej wentylacji w okresie przedoperacyjnym (8/17 vs. 4/43)
niewydolnos¢ oddechowa po zabiegu operacyjnym (8/15 vs. 4/45).

Pozostate parametry nie wptywaty w sposob istotny na przezycie (tab. 51).
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Tabela 51. Analizowane parametry a przezycie dzieci operowanych
z powodu wrodzonego zarosni¢cia przelyku

Parametr p
pleé 0,4244
hbd 0,1245
urodzeniowa masa ciala <0,05
odma prezna 0,9377
przeciek w miejscu zespolenia 0,4954
zwezenie zespolenia 0,1088
zapalenie pluc 0,8645
posocznica <0,001
sztuczna wentylacja <0,001
gastrostomia, zamkniecie przetoki przelykowo-tchawiczej 0,516
wady ukladu pokarmowego 0,1772
wady serca <0,05
wady ukladu moczowo-plciowego 0,0694
wady ukladu kostno-stawowego 0,8865
wady ukladu oddechowa <0,001
postaé zespolowa wrodzonego zarosniecia przelyku 0,2225

Do oceny przezycia zastosowano dodatkowo model proporcjonalnego hazardu Coxa.
W oparciu o model regresji, stwierdzono ze wybrane parametry wplywaja na przezycie
(x2 = 40,81; p < 0,001) dzieci operowanych z powodu wrodzonego zaros$nigcia przetyku
(tab.50). Wykazano, ze hbd, zapalenie pluc, posocznica, sztuczna wentylacja oraz wady ukladu

pokarmowego wplywaja na przezycie analizowanej grupy pacjentow (tab. 52).

Tabela 52. Model regresji Coxa - analizowane parametry
a przezycie dzieci operowanych z powodu wrodzonego zarosniecia przeltyku

Beta SE t Wald p
hbd -0,53 0,25 -2,13 455 <0,05
urodzeniowa masa ciala 0,00 0,00 0,69 0,481 0,4879
odma prezna -1,63 1,37 -1,19 1,41 0,2346
przeciek w miejscu zespolenia 1,03 5,98 0,17 0,03] 0,8630
zwezenie zespolenia 0,96 1,43 0,67 0,45( 0,5015
zapalenie pluc 2,44 1,15 2,12 4. 48| <0,05
posocznica -4,22 1,28 -3,29 10,82| <0,01
sztuczna wentylacja 2,59 1,03 2,52 6,37| <0,05
gastrostomia 1,94 1,57 1,24 1,53 0,2156
wadu ukladu pokarmowego -4,04 1,66 -2,43 5,89 <0,05
wady serca 1,43 1,00 1,44 2,06 0,1513
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5. DYSKUSJA

Przezycie jest najwazniejszym wynikiem leczenia dziecka z wrodzonym
zarosnigciem przetyku. Jednak odlegte wyniki sa w duzej mierze zdeterminowane przez
funkcje¢ narzadu i zwigzang z nig zachorowalnoscia, co ma ogromny wptyw na jakos¢ zycia
pacjenta z tag wada.

Od lat 80. ubiegtego wieku przezywalnos$¢ dzieci leczonych z powodu atrezji
przetyku osiggneta w krajach rozwinietych plateau na poziomie 90-95% [97].

Analizowana w pracy wilasnej grupa pacjentow charakteryzowala sie typows
dystrybucja wariantow anatomicznych oraz spectrum zwigzanych z nig wad dodatkowych
[108, 85, 82].

Oceniajgc  wyniki leczenia dzieci z wrodzonym zarosnigciem przetyku nalezy
przeanalizowac¢ smiertelnos¢ oraz zachorowalnosé wczesng ip6zna.
Do oceny $miertelnosci stosuje si¢ skale ryzyka, dzigki ktorym mozna poréwnaé¢ wyniki
zroznychosrodkow. Jednak nalezy wzigé tu pod uwage fakt, iz na wynikima wptyw nie tylko
poziom osrodka leczgcego t¢ wade, ale rownieztakie czynniki, jak:
- miejsce rozwiazania cigzy, a wigc poziom opieki neonatologicznej danego osrodka
potozniczego i noworodkowego
- momentwykryciawady
- prawidlowa opieka noworodka z wrodzonym zarosnigciem przelyku wdrozona
bezposrednio po ustaleniu rozpoznania
- odpowiedni transport pacjenta z atrezja przetyku do osrodka leczacego
schorzenie.
Jezeli jeden z powyzszych elementéow procesu terapeutycznego nie bedzie prawidiowy,
skutkowac to bedzie zwiekszong smiertelnoscig pacjentow.
Smiertelnosé ogdlna w materiale wtasnym byta wyzsza niz podaje pismiennictwo i wyniosta
20%. Cassina i wspotpracownicy analizujac 407 pacjentow z atrezja przetyku wykazali
smiertelnos¢ na poziomie 15%. Autorzy amerykanscy z Uniwersytetu w Miamibadajac grupe
4168 dzieci z wrodzonym zarosnieciem przetyku wykazali 9% smiertelnosc¢ [15, 128].
Jednak wiele publikowanych prac nie obejmuje pacjentow ze ztozonymi cig¢zkimi wadami
wrodzonymi takimi, jak zaburzeniachromosomalne, a takze wczesniak 6w kwalifikujacych se

do Il grupy ryzyka wg Spitza. Koivusalo i wspolpracownicy z Uniwersytetu
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w Helsinkach wykazali w swojej pracy smiertelno$¢ na poziomie 2% (3 dzieci zmario
w analizowanej grupie 130 pacjentow). Jednak w ich materiale nie bylo pacjentéw
zakwalifikowanych do Il grupy ryzyka wg Spitza oraz dzieci z letalnymi chorobami
chromosomalnymi [57].

Liberalne prawo aborcyjne dopuszcza w krajach rozwinietych terminacje ciaz
z atrezjg przetyku. Pedersen 1 wspolpracownicy po przeanalizowaniu danych
z 23 europejskich regionow ocenili aborcje prenatalnie zdiagnozowanych ptodow
z wrodzonym zarosnieciem przetyku na 7,7%. Podobnie Nassar i wspolpracownicy
po analizie danych z 18 migdzynarodowych programow ocenili zakres aborcji pomiedzy
3-8%. W jednym badaniu prenatalne rozpoznanie atrezji spowodowato zakonczenie 27%
cigz [82,70].

Sposrod 60 dzieci operowanych w Oddziale Chirurgii Dziecigce] w Rzeszowie
w latach 1995-2014 zmarto 12 dzieci (20%). Z grupy | ryzyka wg Spitza sposrod 41 dzieci
zmarto 3. —przezyto 38 (92,6%),z grupy Il na 16 leczonych zmarto 6, przezyto 10 (62,5%).
Zmarli wszyscy pacjenci z grupy Il (3 dzieci). Wedtug danych opublikowanych przez Spitza
w 2006 roku przezycie w grupie | wynosi okoto 97%, w 11 —59%, w 111 — 22%[108]. Poprawa
techniki chirurgicznej oraz w szczegolnosci opieki okotooperacyjnej sprawity, iz przezycie
we wszystkich grupach uleglo poprawie. Natomiast w grupie | zbliza si¢ do 100% [66, 97,
105, 24].

W analizowanym materiale w 11 przypadkach przyczyna $mierci dziecka byla
posocznica. Jedno dziecko zmarto z powodu masywnego krwotoku z ptuc.

Pierwsze 7. zgonow (w tym 3. dzieci z | grupy ryzyka wg Spitza) wystapito
u pacjentow leczonych w latach 1995-2001. Sposrod wszystkich - 11 zgondéw bylo
spowodowanych niewydolnoscia wielonarzadowa w przebiegu posocznicy, ktora byla
najczestszym powiktaniem wczesnym w badanej grupie dzieci (38,3%). W analizowanym
pismiennictwie powiktania septyczne dotyczyty zdecydowanie mniejszej liczby pacjentow,
a zgony byty spowodowane obecnoscig wad serca, zaburzeniami chromosomalnymi, wadami
dodatkowymi oraz zaburzeniami oddechowymi [17, 66,115]. Tan Tany i wspolpracownicy
w analizie 650 pacjentow leczonych z powodu wrodzonego zarosnigcia przetyku wykazali
smiertelnos¢ catkowita wynoszaca 13,5%. Wedhig autorow najczestsza przyczyna wczesnych
zgondw dzieci z atrezja przetyku byty zaburzenia oddechowe, towarzyszace wady w tym
chromosomalne (gtownie trisomia 18) oraz anomalie neurologiczne. Natomiast
najczestszymi przyczynami zgonow poznych (po wypisie ze szpitala) byty zaburzenia
oddechowe, nagta smier¢ t16zeczkowa i anemia Fanconiego [121].
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W analizowanym materiale zmarty dzieciz zaburzeniami chromosomalnymi- dwoje
z trisomig 18 (obecnie nie zaleca si¢ wykonywania operacji rekonstrukcyjnych przetyku u
pacjentow obarczonych ta aberracja chromosomows). W 76. dobie zycia zmarto dziecko
z zespotem Downa obcigzone cigzka wadg serca (wspolny kanat przedsionkowo-komorowy).

Z grupy ryzyka | wg Spitza zmarto 3. dzieci. Przezyto 92,6% pacjentow z tej grupy.
W pierwszym przypadku dziecko bylo bez obcigzen okotooperacyjnych. Operacje
zespolenia przetyku z zaopatrzeniem przetoki przetykowo-tchawiczejwykonanow5 godzinie
od przyjecia do Oddziatu. W 4 dobie od operacji wystapity objawy posocznicy, ktora mimo
intensywnego leczenia doprowadzita do niewydolnosci wielonarzgdowej i zgonu w 18 dobie
zycia. Pacjent byt bez obcigzonego okresu przedoperacyjnego, a zgon wystapit w wyniku
btyskawicznie postepujacej posocznicy. Nie bez znaczenia na przebieg pooperacyjny mialo
u tego pacjenta wyciecie w trakcie operacji IV zebra, co z pewnoscia nasilifo pooperacyjna
niewydolnos¢ oddechows.

W drugim przypadku noworodek zostat przyjety w 4 dobie zycia z rozpoznaniem: mnogie
wady rozwojowe (uktad kostny), niewydolnos¢ oddechowa, zapalenie prawego stawu
kolanowego, zapalenie ptuc. W 1. minucie zycia stan dziecka oceniono na 1 punkt w skali
APGAR. Pacjent byt reanimowany. Operacje przeprowadzono w 6 godzinie od przyjecia.
W przebiegu pooperacyjnym wystapity objawy posocznicy. Zgon nastapit w 108 dobie zycia
w mechanizmie niewydolnosci wielonarzadowejw przebiegu posocznicy.

Trzeci pacjent z tej grupy przyjety w 3 dobie zycia stanie bardzo ciezkim, zaintubowany
z powodu niewydolnosci krazeniowo-oddechowej, z objawami posocznicy oraz perforacji
przewodu pokarmowego. Przez pierwsze dwie doby zycia karmiony doustnie w Oddziale
Noworodkowym. Dziecko operowano wtrybie pilnym w 3 godzinie od przyjecia. Wykonano
zamknigecie przetoki przetykowo-tchawiczej dolnej oraz wykonano gastrostomie. W trakcie
laparotomii nie udato si¢ zlokalizowa¢ miejsca perforacji. Podczas operacji stan dziecka byt
skrajnie cigzki. Zgon nastapit w 13 dobie zycia w wyniku niewydolnosci wielonarzadowej
W przebiegu posocznicy.

Analizujac zgony trojga pacjentow z grupy | ryzyka wg Spitza nalezy zwréci¢ uwage
na fakt, ze noworodki byly operowane w czasie kilku godzin od przyje¢cia do Oddziatu.
W drugim i trzecim przypadku zabiegi odbywaty si¢ w trakcie rozwijajacej si¢ posocznicy.
Jedynie u 3 pacjenta operacja w trybie pilnym byta (wg dzisiejszych kryteriow) wskazana
ze wzgledu na objawy perforacji przewodu pokarmowego. W minionym okresie
standardem byto operowanie dzieci z wrodzonym zarosnigciem przetyku w trybie pilnym.

Wedtug doniesien Bo Wan i wspolpracownikoéw z badania na grupie 4168 przypadkoéw

69



dzieci z atrezjg przetyku operacja w ciggu 24 godzin od urodzenia jest, obok niskiej masy ciala
I wrodzonej wady serca, najwazniejszym czynnikiem zwigkszajacym smiertelnos¢ [128].
Brak stabilizacji parametrow zyciowych dziecka oraz niewykonanie petnej diagnostyki
w kierunku wad towarzyszacych sg czynnikami obciazajgcymi i pogarszajacymi rokowanie.
Badania wlasne potwierdzajg te wnioski. W analizowanym przeze mnie materiale 39 dzieci
(69%) miato w trakcie calej hospitalizacji wykonane ECHO serca. Z tej grupy tylko u co
czwartego noworodka badanie to wykonano w okresie przedoperacyjnym. Niewykonanie
konsultacji kardiologicznej byto spowodowane brakiem dostepnosci specjalisty kardiologa
dziecigcego w trakcie ostrego dyzuru, a w zwiazku z tym brakiem informacji o mozliwej
cigzkiej wadzie serca oraz wystagpieniu prawostronnego tuku aorty. Jednak Zani i
wspoltpracownicy wykazali w miedzynarodowej ankiecie przeprowadzonej wsrod 178
chirurgow dzieciecych, iz okoto 50% z ankietowanych chirurgow nie zmienitoby strony
przeprowadzonej torakotomii w przypadku prawostronnego tuku aorty (obecnie uwaza sig, iz
wynik echokardiografii jest zdecydowanie wazniejszy dla anestezjologa przeprowadzajacego
znieczulenie nizdlachirurga, ktory mapodjac¢ decyzj¢ o ewentualnejtorakotomii lewostronngj
w przypadku prawostronnego tuku aorty) [136]. Obecnie ta dostepnosé¢ dyzurowa
specjalisty kardiologa dzieciecego ulegta zdecydowanej poprawie, jak rowniez operacja
zespolenia przelyku nie jest zaliczana do kategorii zabiegow pilnych.

Do 2001 roku operacje wrodzonego zarosnigcia przetyku byly wykonywane w Oddziak
Chirurgii Dziecigcej w Rzeszowie przez trzech doswiadczonych chirurgow, ktorzy
preferowali r6zne metody chirurgicznego dotarcia do srodpiersia tylnego. W niektorych
przypadkach torakotomia byta wykonana poprzez resekcj¢ IV zebra, co z pewnoscig nasilato
pooperacyjna niewydolnos¢ oddechowa oraz pogiebiato uraz zwigzany z operacja. Od 2002
do 2014 roku operacje pacjentow z zarosnigtym przelykiem byly wykonywane przez
jednego doswiadczonego chirurga ze zmieniajaca Sie podczas kolejnych zabiegow asysta.
Sposrod 16 dzieci z Il grupy ryzyka wg Spitza zmarto 6 (33%). Pierwszy pacjent przyjety
w stanie cigzkim, oceniony w skali APGAR na 2 punkty w 1 minucie zycia, 0 masie ciala
1670g, z objawami posocznicy operowany bytw 1 dobie zycia. Zgon nastgpit w 29.dobie
od zabiegu w wyniku posocznicy. Torakotomie wykonano poprzez resekcje 1V zebra.
Kolejny noworodek o masie ciata 11509 zostat przyjety w stanie srednio-cigzkim z RDS
IV stopnia, operowany w 13 godzinie zycia. Zgon nastgpit w 3 dobie zycia w wyniku

masywnego krwotoku z ptuc.
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Pacjent trzeci obcigzony agenezja prawego piluca potwierdzong badaniem sekcyjnym
- zgon nastapit w 87 dobie zycia w wyniku posocznicy.

Pacjent czwarty, z trisomig 18 -zgon w 139. dobie zycia z powodu posocznicy.

Kolejne dziecko z grupy ryzyka Il wg Spitza z asocjacjag VACTERL ze ztozong wadg serca
(badanie wykonanow 2. dobie od operacji), przyjete w stanie ciezkim, operowane w1 dobie
zycia. Zgon nastapitw 16 dobie zycia z powodu posocznicy.

Nastepny pacjent z tej grupy z rozpoznang trisomig 18 - zgon w 18 dobie
w mechanizmie niewydolnosci wielonarzadowej spowodowanej uogolnionym zakazeniem.
Ostatnie dziecko z grupy Il to pacjent z trisomig 21 ze ztozong wada serca - zgon w 76 dobie
zycia w wyniku posocznicy.

W grupie 11l ryzyka wg Spitza byto troje dzieci. Jedno dziecko z zespotem Edwardsa zmario
w wyniku posocznicy w 18 dobie zycia. Kolejne przyjete w stanie ciezkim, z rozpoznanym
RDS IV stopnia, operowane w 5 godzinie od przyjecia. Zgon nastapit w 16 dobie zycia
w wyniku posocznicy. Trzecie dziecko z tej grupy przyjete w stanie cigzkim z RDS,
operowane po kilku godzinach od przyjecia. Zgon nastagpit w 8 dobie zycia w mechanizmie
niewydolnosci wielonarzadowej w przebiegu posocznicy.

Leczenie dzieci z 11l grupy ryzyka wg Spitza obecnie jest nadal kontrowersyjne. W moim
materiale zmarty wszystkie dzieci z tej grupy. Wg Petrosyana i wspotpracownikow
leczenie etapowe dzieci z bardzo niska masa ciata, polegajace na zaopatrzeniu przetoki
przetykowo-tchawiczej i rownoczasowym wykonaniu gastrostomii, z pierwotng op6zniona
rekonstrukcjg przetyku w podzniejszym okresie daja lepsze wyniki niz operacja
jednoetapowa  polegajaca na  zaopatrzeniu  przetoki  przetykowo-tchawicze
z rownoczasowym zespoleniem przetyku. Autorzy wykazali, iz dzieci z VLBL, ktore byly
leczone etapowo mialy znaczaco lepsze rezultaty, nizszy wskaznik powiktan zwigzanych
z zespoleniem przetyku i ogolng zachorowalnoscia. Petrosyan uwaza, iz wczesniaki
z wadami serca, jak rowniez z cigzka postacia RDS maja mniejsza tolerancje wentylacji
pojedynczego ptuca. Gorzej znosza wydhuzony czas trwania zabiegu podczas operacji |-
etapowej . W zwigzku z tym wg wyzej wymienionych autorow leczenie etapowe powinno
polega¢ na rozdzieleniu i zaopatrzeniu przetoki przetykowo-tchawiczej z rownolegle
wykonang gastrostomia, a nastepnie w Il etapie wykonaniu op6znionego zespolenia przetyku,
gdy dziecko jest stabilne klinicznie i osiggnie masg ciata 2000g. Dzieci leczone etapowo
cechowaly sie statystycznie znamienng mniejsza zachorowalnoscia w przysztosci. Rzadziej
stwierdzano u nich przeciek w miejscu zespolenia lub jego zwezenie.

[83]. Jednak obecnie coraz wiecej jest doniesien zwigzanych z niekorzystnym wptywem
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wykonanej gastrostomii na wystapienie w przysztosci refluksu zotadkowo -przetykowego.
Spitz i wspotpracownicy donosza, iz gastrostomia wykonana jako procedura lecznicza we
wrodzonym zarosnigciu przetyku 3-krotnie zwigksza ryzyko rozwoju GER, nie ma
natomiast wplywu na zwigkszenie przecieku i zwezenia we wczesnym okrese
pooperacyjnym. Natomiast rozwijajaca Si¢ w przysztosci choroba refluksowa bedzie
nasilala zwgzenie w miejscu zespolenia. Zgadzam si¢ z pogladem, ze w przypadku dzieci z
VLBW czy EVLBW postepowaniem z wyboru jest zaopatrzenie w | etapie przetoki
przetykowo-tchawiczej, a nast¢pnie po stabilizacji stanu ogdlnego i przyroscie masy ciala
wykonanie w Il etapie pierwotnego op6znionego zespolenia przetyku [66, 108]. Na podstawie
analizy 240 dzieci leczonych z powodu atrezji przetyku Choudhury i wspotpracownicy
uwazaja, iz niska masa ciata ponizej 15009 nie ma wptywu na przezycie, a wczesne zgony
spowodowane sg gtéwnie wadami serca i zaburzeniami chromosomalnymi, natomiast p6zre
- chorobami uktadu oddechowego (w ich materiale przezycie dzieci z wrodzonym
zarosnieciem przetyku wynosito 83%) [17]. W 2017 roku Schmidt i wspoétpracownicy
opublikowali chirurgiczne wynikileczenia dzieci z VLBW, ktore byty leczone z powodu atrezji
przetyku z przetoka przetykowo-tchawicza. Autorzy dokonali chirurgicznej oceny
pierwotnego zespolenia przetyku u tych dzieci i wyniki poréwnali z wynikami uzyskanymi
u pacjentow z masa ciata wigksza badz rowng 15009 z typem C atrezji. Oceniali przeciek w
miejscu zespolenia, zwezenie i koniecznos¢ wykonania fundoplikacji. We wnioskach
zawarli teze, iz wyniki chirurgiczne po pierwotnym zespoleniu przetyku u dzieci z VLBW
i ELBW sg poréwnywalne zwynikamiosigganymi u dzieciz masg ciata wieksza badzrowna
1500g, a leczenie etapowe powinno by¢ ograniczone do niestabilnych pacjentow [95].
Odmienne wnioski przedstawili Folaranmi i wspotpracownicy, ktorzy przeanalizowali
leczenie 198 noworodkow z atrezja przetyku. Dzieci byty zakwalifikowane do trzech grup
w zaleznosci od masy ciata. W grupie A znaleZli sie¢ pacjenci z masg ciala ponizej 15000,
w grupie B — pomigdzy 1500 a 2500g oraz w grupie C dzieci z masa ciata powyzej 2500g.
Autorzy przeanalizowali wyniki pod katem mozliwoscitechnicznych wykonania pierwotnego
zespolenia przetyku, przecieku, zwezenia zespolenia, potrzeby innych procedur,
a w szczegolnosci koniecznosci wykonania fundoplikacji, aortopeksji, tracheostomii oraz
dokonali analizy zgonéw. Wg autorow niemowleta z VLBL maja mniejsza szanse
na wykonanie pierwotnego zespolenia przetlyku podczas operacji oraz wyzsza $miertelnos¢
[35]. Obecne doniesienia z prac przeprowadzonych na duzej grupie dzieci z atrezjg przetyku
swiadczg, iz masa ciala ponizej 1500g jest uznanym czynnikiem predykcyjnym
smiertelnosci, jak rowniez zachorowalnoscipoznej [128, 115].
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W badanym przeze mnie materiale niska masa urodzeniowa byta niekorzystnym czynnikiem
rokowniczym. Ponadto wptyw na smiertelno$¢ miaty: obecnos¢ wady serca, posocznica,
koniecznos¢  wiaczenia mechanicznej wentylacji w okresie przedoperacyjnym
oraz niewydolnos¢ oddechowa w okresie pooperacyjnym.

Niska masa ciata i wady serca sa uznanymi czynnikami smiertelnosci zawartymi w skali
ryzyka Spitza. Skala Montrealska zawiera jako niekorzystny czynnik prognostyczny
koniecznos¢ wiaczenia mechanicznej wentylacji w okresie przedoperacyjnym. Cassina
I wspotpracownicy donosza, ze na przezycie dzieci z atrezja przetyku miaty wptyw: niska
masa urodzeniowa, wczesniactwo oraz obecnos¢ wad dodatkowych. Dzieci z niska masa
urodzeniowg miaty 3,7 krotnie wigksze prawdopodobienstwo $mierci w poréwnaniu
z dzie¢mi z prawidtowg masa ciala [15].

Sulkowski i wspotautorzy w materiale oceniajacym 3479 dzieci z zarosnigciem
przelyku, jako niezalezne czynniki predykcyjne s$miertelnosci uznali niskag mase
urodzeniowg, wrodzone wady serca, inne wady wrodzone oraz przedoperacyjna mechaniczng
wentylacje [115].

Autorzy francuscy w publikacji z 2021 roku oceniajac retrospektywnie leczenie
1008 dzieciz typem C wrodzonego zaro$nigcia przetykuwykazali, iz niska mas¢ urodzeniowa
oraz wady towarzyszgce sg nadal istotnymi czynnikami wyzszej $miertelno$ci. Ponadto
stwierdzili, iz prenatalne rozpoznanie wrodzonego zaro$nigcia przetyku jest niezaleznym
czynnikiem zwiekszajagcym 3 krotnie $miertelno$¢ dzieci obarczonych tg wada. W ich
materiale tylko u 13% pacjentdw rozpoznano prenatalniec wrodzone zarosnigcie przetyku.
Jednak ci pacjenci mieli 0 95% wyzszy wspotczynnik wad dodatkowych w poréwnaniu do
zdrowej populacji. Wedlug autoréw prenatalne rozpoznanie atrezji przetyku identyfikuje
czgsSciej ciezkie postaci wady co koreluje z wyzszym wspotczynnikiem $miertelnosci [ 1 06].

Obecnie leczenie dzieci z wrodzonym zarosnigciem przetyku ogniskuje sie
na stabilizacji stanu ogolnego przed chirurgiczng korekcja. Leczenie operacyjne w1 dobie
zycia powinno by¢ zarezerwowane jedynie dla stanow nagtych. Wang i wspotpracownicy
wykazali, iz pacjenci, ktorzy wymagaja pilnej interwencji chirurga majg wyzszy
wspotczynnik $miertelnosci. Zgodnie ze skalg rokownicza Spitza, potaczenie VSD i VLBW
skutkuje smiertelnoscia wynoszaca okoto 41%, natomiast wystapienie u dziecka jednego z
tych czynnikéw zmniejsza ryzyko zgonu w przypadku VSD do 21%, a bardzo niskiej masy
ciatado 12%[128].

Z doniesien autorow amerykanskich i francuskich obecnie nie ma znaczeniadla przezycia ilos¢

wykonywanych w danym osrodku zabiegow operacyjnych w ciggu roku z powodu atrezji
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przetyku. Zdecydowanie wazniejsza jest opieka przed -, okoto- i pooperacyjna. Postepy
w opiece neonatologicznej, anestezjologicznej, wsparciu zywieniowym, dostgpnosci do
przedoperacyjnej diagnostyki, jak rowniez do specjalistow z roznych dziedzin
medycznych znajacych szeroki zakres probleméw zwigzanych z tg wada ma najwicksze
znaczenie w poprawie wynikow dla tej grupy pacjentow. Ogolnie mozna stwierdzic,
iz $miertelnos¢ bardziej zalezy od catkowitej opieki noworodkowej niz od postgpowania
chirurgicznego [115,128, 105].

Konieczna jest obecno$¢ wykwalifikowanej kadry w szpitalach rejonowych, w
ktorych rodza sie dzieci z atrezja przetyku, potrafigcej rozpozna¢ t¢ wade oraz
przeprowadzi¢ wstepna diagnostyke, jak rowniez prawidtowo zabezpieczy¢ pacjentow
przed przekazaniem oraz na czas transportu do osrodka leczacego ma znaczny wptyw na
przezycie.

Ograniczona dostgpnos¢ diagnostyki rentgenowskiej (np. mozliwosci wykonania
zdjecia radiologicznego z kontrastem), ultrasonografii, echokardiografii uniemozliwia
wykrycie wszystkich wad dodatkowych, co pogarsza rokowanie.

Nieprawidtowy transport z brakiem mozliwosci tlenoterapii, zapewnienia
odpowiedniej temperatury, brak adekwatnej opiekizdrowotnej (w sktad ktorejwchodzi opieka
neonatologiczna, odsysanie cewnikiem gornej kieszonki, wspomaganie oddechowe,
zywieniowe), braki w wyposazeniu medycznym i chirurgicznym sg atrybutem wysokiej
smiertelnosciizachorowalnosci.

W analizowanym materiale dzieci operowane z powodu wrodzonego zarosniecia przetyku
miaty mniejsza szans¢ na przezycie, gdy:

- miaty niska mase urodzeniowa

- wystapita u nich posocznica

- ich stan wymagat wiaczeniasztucznejwentylacji w okresie przedoperacyjnym

- wystepowala u nich niewydolnos¢ oddechowa w okresie pooperacyjnym.

Weczesne powiklania po operacji atrezji przetyku sa zwigzane z technika
chirurgiczng i czynnikamizwigzanymi z pacjentem.

Trudno porownywac¢ dane z roznych osrodkow ze wzgledu na rozng liczbe pacjentow
odmienny czas przeprowadzanych badan oraz brak ujednoliconych definicji powiktan [24].
Najczestszym powiklaniem w badanej przeze mnie grupie dzieci we wczesnym okresie
pooperacyjnym byfa posocznica (38,3%), na rozwoj ktorej miaty wpltyw czynniki
zwigzane zaréowno ze stanem noworodkow trafiajagcych do naszego osrodka, jak rowniez

z operacjg i przebiegiem pooperacyjnym. Nieprawidiowe zabezpieczenie noworodka
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z atrezja przetyku przed transportem i w jego trakcie, opdznione rozpoznanie wady (dwoje
dzieci byto karmionych doustnie), niedostateczne badz nieprawidiowe leczenie
wentylacyjne, antybiotykowe, zywieniowe niejednokrotnie sprzyjato rozwinigciu Sie
zakazenia ogolnego jeszcze przed korekcja chirurgiczna.| Brak w pierwszejdekadzie badania
(1995-2004) specjalistycznego oddziatu intensywnej terapii dzieciecej oraz wyszkolonej kadry
pielggniarsk o-lekarskiej z zakresu anestezjologii dzieciecej takze miaty niekorzystny wptyw
na przebieg leczenia. Do 2003 roku Szpital nie posiadat dziecigcego zespolu
anestezjologicznego, ktory powstat w 2004 roku i skupit lekarzy specjalizujacych sie
w anestezji dzieciecej.
W 2010 roku wyodrebnit si¢ zesp6t pediatrycznych pielegniarek anestezjologicznych
poglebiajacych swojg wiedze i umiejetnosci z zakresu chirurgii i anestezji dzieciecej,
co w decydujacy sposob poprawito opieke przed-, a w szczegolnosci pooperacyjng
nad dzie¢mi leczonymichirurgicznie.
Profilaktycznie wszystkie dzieci z atrezjg przetyku w okresie przedoperacyjnym
otrzymywaty skojarzong antybiotykoterapie o szerokim spectrum. Obecnie mozna znalez¢
coraz wiecej doniesien 0 negatywnym wptywie antybiotykéw na mikrobiom noworodka,
co skutkuje zaburzeniem jego rownowagi, w wyniku czego dochodzi do zmiany odpowiedz
immunologicznej przeciwko patogenom i szczepionkom oraz zwigksza podatnos¢ dzieci
na infekcje (w tym posocznicg) w pozniejszym zyciu [102, 131].
Stosunkowo czestym powiktaniem wczesnym byla odma prezna, a niedoszacowanym
przeciek, ktory najprawdopodobniej byt zwigzany z wystgpieniem odmy.

Pozostate powiktania, ktore wystapily we wczesnym okresie pooperacyjnym
nie odbiegaja od danych z pismiennictwa.
Nieszczelnos¢ zespolenia przetykowego jest powiktaniem ktore moze zagrozi¢ zycu
operowanego dziecka. Ryzyko wystgpieniatego powiktaniawedtug roznych autorow wynos
od 7 do 24% [57, 137]. W analizowanym materiale przeciek w miejscu zespolenia
stwierdzono u 3,3% pacjentow. Odme prezna rozpoznano u 15% pacjentow. Uwazam,
iz niedoszacowanie przecieku byto zwigzane z wystgpieniem odmy oplucnowej , ktorej
objawy moga zagraza¢ zyciu dziecka i wymagaja natychmiastowego leczenia odbarczajagcym
drenazem ophtucnej. Nalezy przyjaé, iz w przypadkach odmy spowodowanej nieszczelnoscia
zespolenia dochodzilo do samoistnego zagojenia si¢ nieszczelno$ci na cewniku szynujacym
w trakcie leczenia drenazem. Przyczyna przecieku moze by¢ wykonanie zespolenia pod
duzym napieciem, jak rowniez rodzaj wykonanej procedury chirurgicznej, np. miotomii

Livaditisa, czy tez technika operujacego chirurga jak rowniez zakazenie okolicy zespolenia
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[137]. Cz¢sto niewielka nieszczelnos¢, ktorej nie towarzysza objawy kliniczne moze by¢
przeoczona. Najczesciej objawy kliniczne przecieku ujawniaja si¢ w 4-9dobiepo operacji [57]
W przypadku duzej nieszczelnosci objawy pojawiaja sie juz w 1-3 dobie po operacji pod
postacig odmy optucnowej preznej zagrazajacej zyciu dziecka [108]. Objawy kliniczne
nieszczelnosci zespolenia zaleza od jego wielkosci. Stwierdza si¢ oprocz objawow odmy
optucnowej pogorszenie stanu ogdlnego dziecka, spadek wydolnosci oddechowej, wzrost
laboratoryjnych wskaznikow stanu zapalnego. Niekiedy w drenazu klatki piersiowej pojawia
sie patologiczna tres¢. Leczenie nieszczelnoscijest uzaleznione od objawow klinicznych. W
przypadku odmy preznej zagrazajacej zyciu dziecka wymagane jest leczenie operacyjne.
Niekiedy zatozenie dodatkowych Kilku szwow na zespolenie jest leczeniem skutecznym
[108]. Rowniez w skrajnych przypadkach catkowitego rozejscia si¢ zespolenia dziecko
wymaga leczenia operacyjnego - wykonania gastrostomii i przetoki slinowej. W
przewazajacej liczbie przypadkow nieszczelnosci zespolenia podejmuje sie leczenie
zachowawcze polegajace na gojeniu sie nieszczelnosci nacewniku szynujacym zespolenie,
wlaczeniu zywienia pozajelitowego, antybiotykoterapii skojarzonej, drenazu okolicy
zespolenia, odbarczeniu nadmiernego napiccia zespolonego przetyku przygieciem gtowki
zaintubowanego dziecka [137]. Najczgstszym nastepstwem nieszczelnosci zespolenia jest
jego wtorne zwezenie.
Do innych powiktan wczesnych zalicza sig nastepstwa nieszczelnosci zespolenia, takie jak:
- odme optucnowa
- zapalenie ptuc
- zapalenie $rodpiersia
- ropniak optucnej
- posocznice

oraz powiktania miejscowe
- zakazenie rany pooperacyjnej
- rozejscie si¢ rany pooperacyjnej.

Zwezenie miejsca zespolonego przetyku wedtug réznych autorow dotyczy od 13 do
78% pacjentow [24]. W badanej przeze mnie grupie pacjentow ilo$¢ przypadk 6w rozpoznanego
zwezenia zespolenia przeltyku wyniosta 26,6%. Zwezenie czesciejdotyczy ,,czystej” postaci
zarosniccia-bez przetoki—58% [135]. Srednio co 3. pacjent wymaga rozszerzenia zwezonego
zespolenia. Zwezenie zespolenia stwierdzasie juz w pierwszym roku po operacji naprawczej

przetyku. Wkolejnych pieciu latach ilos¢ rozpoznanych zwezen znaczaco wzrasta [24].
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Do czynnikéw ryzyka wystagpienia zwezenia przetyku zalicza si¢:
- zespolenie przetyku pod znacznym napigciem
- odplyw zotadkowo przetykowy [108]

- nieszczelnos¢ zespolenia przetykowego [137]

- nieprawidtowa technike chirurgiczna

- zakazenie miejsca zespolenia

- zbyt duza odlegtos¢ miedzy zespalanymi koncami przetyku.

Zwezenie czesciej dotyczy przypadkéw diugoodcinkowego wrodzonego zaroshiecia
przetyku [24]. Zarosnigty przetyk nalezy zespala¢ z zachowaniem ukrwienia jego koncéw
oraz dbatosci o adaptacje¢ jego $luzowki w kazdym szwie [108].

Najczestsze objawy zwezenia miejsca zespolenia to zaburzenia potykania, slinienie, wymioty,
dtawienie si¢ podczas karmienia, zaleganie pokarmu w przetyku, brak apetytu, staby przyrost

masy ciata oraz zakazenia drogoddechowych.

Diagnostyka zwezenia zespoleniaprzetyku polega na wykonaniu:
- rtg z kontrastem przetyku
- badania endoskopowego.

Leczeniem z wyboru jest rozszerzanie zwezenia za pomoca balonu lub specjalnych
rozszerzadel. Wigkszos$¢ zwezen wymaga 1-2 rozszerzen [108]. Niekiedy ilos¢ rozszerzen
wielokrotnie wzrasta. Uwazamy , iz pierwsze badanie endoskopowe przetyku powinno by¢
wykonane u wszystkich dzieci w drugim miesigcu od jego zespolenia .W tym okresie dzieci sa
karmione trescig ptynna ( mlekiem ) 1 w zwigzku z tym nie w kazdym przypadku mogg
wystapi¢ kliniczne objawy zwezenia miejsca zespolenia.

Nawrotowa przetoka przelykowo-tchawicza wystapita badanej przez ze mnie grupie
u 9 % pacjentow. Zwykle do tego powikiania dochodziwe wczesnym okresie pooperacyjnym.
Nawrotowa przetoka wystepuje zawsze w miejscu pierwotnej przetoki przetykowo tchawiczej,
ale moze by¢ rowniez w miejscu jatrogennego uszkodzenia tchawicy. Sredni czas diagnozy
to 10-20 tygodni od zabiegu operacyjnego. Niekiedy objawy przetoki ujawniajg si¢ po 5-18
latach od operacji [12, 108]. Objawy kliniczne przetoki sa podobne do objawow
wystepujacych przy tracheomalacji lub odptywie zotadkowo przetykowym stad wynikaja
trudnosci diagnostyczne. Gtéwne objawy nawrotowej przetoki to problemy z jedzeniem
i oddychaniem:

- kaszel

- dfawienie podczas jedzenia
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- ataki bezdechu lub sinicy

- nawrotowe infekcje drog oddechowych.

W trakcie badania kontrolnego analizowanej grupy pacjentdw na podstawie
objawow klinicznych oraz informacji uzyskanych od matki dziecka wysunalem
podejrzenie wystgpienia u 12 miesigcznego pacjenta nawrotowe] przetoki
przetykowo-tchawiczej. Chlopczyk mial nastgpnie wykonane badanie

endoskopowe, ktore potwierdzito obecnos¢ przetoki.

Diagnostyka nawrotowej przetoki przetykowo-tchawiczej oparta jest na badaniu
kontrastowym przetyku ibronchoskopii.
Leczenie operacyjne nawrotowej przetoki obarczone jest duzg mozliwoscig wystapienia
kolejnego nawrotu. Obecnie czgsciej nawrotowe przetoki przetykowo-tchawicze leczone sa
endoskopowo z zastosowaniem réznego rodzaju srodkéw powodujacych obliteracje swiatla
przetoki. Zwykle wykonywane sg 2-3 zabiegi. Ich skutecznos¢ wynosi okoto 60-90%.
Wszyscy nasi pacjenci z rozpoznang nawrotowg przetoka przelykowo-tchawiczg byli
skutecznie leczeni endoskopowo w osrodku torakochirurgii dzieci¢cej z dobrym rezultatem.
Duzo wigksza skutecznos¢ zabiegu jestwtedy, gdy swiatto przetoki jestpozbawione nabtonka
Aby zmniejszy¢ szanse rozwoju nawrotu przetoki przetykowo-tchawiczej nalezy
przeprowadzi¢ cewnik przez przetok¢ przed otwarciem klatki piersiowej, doktadnie
oddzieli¢ tchawice od przetyku przed rozdzieleniem przetoki oraz wykonac¢ interpozycije
,martwiczej” tkanki (optucna, osierdzie, klapka migsniowa) pomiedzy linie szwow.
Innym problemem, ktory nalezy bra¢ pod uwage jest nierozpoznanie przetoki przetykowo-
tchawiczej gornej w czasie pierwotnej operacji. Stad wynika koniecznos¢ wykonywania
przedoperacyjnej bronchoskopii w przypadkach pacjentow z typem Aklasyfikacji wg Grossa
[12,110].. Tracheomalacja definiowana jest jako stan polegajacy na zmniejszeniu Sie
swiatta tchawicy o okoto 50% w wymiarze strzatkowym w czasie spokojnego wydechu.
Ryzyko wystapienia tracheomalacji u pacjentow leczonych z powodu wrodzonego
zarosniecia przetyku wynosiod 2 do 20% [115, 108, 72, 22, ].W badanej przeze mnie grupie
tracheomalacje stwierdzono u 21 % pacjentow Zdecydowanie czesciej tracheomalacja
dotyczy pacjentow z przetoka przetykowo-tchawicza. Obszar nieprawidtowych,
rozmigkczonych chrzastek zlokalizowany jest w okolicy ujscia przetoki do tchawicy lub tuz
powyzej niej.
Objawy tracheomalacji dotyczg uktadu oddechowego i pokarmowego. Gtéwnym objawem
jest $wist wydechowy. W ciezkich stanach moze dojs¢ do bezdechow i napadow
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siniczych. Diagnostyka tracheomalacji opiera si¢ na objawach Kklinicznych i badaniu
endoskopowym - laryngoskopii lub tracheobronchoskopii wykonywanej sztywnym
bronchoskopem w znieczuleniu dziecka bez uzycia srodkéwzwiotczajacych. Ponadto bardzo
doktadnym i niezawodnym badaniem nieinwazyjnym jest wielorzedowa tomografia
komputerowa z obrazem 3D [72]. W wigkszosci przypadkow Kliniczne objawy
tracheomalacji ustgpuja okoto 3. roku zycia, gdyz nastgpuje w tym czasie samoistne
usztywnienie si¢ rusztowania chrzgstnego tchawicy co rowniez znalazlo potwierdzenie w
analizowanej przeze mnie gupie. W  sytuacji wystepowania Kklinicznych objawow
zagrazajacych zyciu konieczne jest wykonanie aortopeksji. Zaden z pacjentéw w
analizowanym materiale nie wymagat aortopeksji. Agresywne leczenie odptywu zotadkowo-
przetykowego zmniejsza objawy tracheomalacji. Przednia gastropeksja Boerema w
posrednim mechanizmie usztywnia przedniag $ciang tchawicy zmniejszajac
jej zapadanie si¢ podczas wydechu [22].

Odptyw zotgdkowo- przetykowy (GER) w badanym materiale rozpoznano u 42%
dziecii miescit si¢ w zakresie podawanym w literaturze, GER jest czestym powiklaniem
wystepujacym u dzieci leczonych z powodu wrodzonego zarosnigcia przetyku. Zakres
jego wystepowania wedlug roznych autorow wynosi 30-65% [115, 62, 22, 108, 57].
Zdecydowanie czesciej (okoto 70%) wystepuje u dzieci z postacig dtugoodcinkowego
zarosniecia przetyku [24, 115]. W patogenezie GER-u biorg udziat zarowno czynniki
wrodzone zwigzane z charakterem wady - wrodzonego zarosniecia przetyku, jak rowniez
czynniki zwigzane z jej operacjg naprawcza. Zalicza sie¢ do nich:

- redukcje¢ wewnatrzbrzusznego odcinka przetyku

- wzrost relaksacjidolnego zwieracza przetyku

- uszkodzenie nerwowej kontroli perystaltykiprzetyku [58].
Ponadto sprzyja jego rozwojowi:

- zespolenie przetyku pod duzym napieciem

- wykonana uprzednio gastrostomia

- pierwotne odroczone zespolenie przetyku [108]

Objawy kliniczne spowodowane odptywem zotadkowo przetykowym wymagajace
interwencji medycznej doprowadzaja do rozwoju choroby refluksowej przetyku (GERD).
Do gtownych objawow choroby refluksowej przetyku zalicza sie:

- ulewanie, wymioty

- ostre lub przewlekte zapalenia oskrzeli, ptuc zwigzane z mikroaspiracja zotgdkowej tresci
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do drog oddechowych
- dusznos¢
- pieczenie, bol zamostkowy, odbijanie.

Choroba refluksowa przetyku w okoto 40% przebiega z jego przewlektym
zapaleniem [58]. W wyniku jej trwania dochodzi do rozwoju metaplazji jelitowej,
a w konsekwencji stanu okreslanego przelykiem Barretta, ktory moze doprowadzi¢
do rozwoju procesu nowotworowego. W przypadku pacjentow leczonych z powodu
wrodzonego zarosniecia przetyku ryzyko rozwoju przetyku Barretta jest 4. krotnie wieksze
niz u osob dorostych i az 26. krotnie wigksze niz w populacji dzieciecej [58]. Przetyk
Barretta stanowi stan przedrakowy.

Rozwoj raka przetyku u dzieci leczonych z powodu wrodzonego zarosnigcia przetyku
jest dyskusyjny. Niektorzy autorzy donosza o braku korelacji pomiedzy wrodzonym
zarosnieciem przelyku a jego rozwojem [75].

Diagnostyka odptywu zotgdkowo przetykowego opiera si¢ na:

- objawach klinicznych

- badaniu radiologicznym przetyku z kontrastem

- pH-metrii

- endoskopii.

Optymalne leczenie GER jest nadal kontrowersyjne. Wiekszos¢ autorow rekomenduje
wczesne leczenie zachowawcze. Zgadzamy si¢ z tym pogladem. Uwazamy , iz odpowiednia
dieta, sposob karmienia, utozenia dziecka w t6zeczku oraz wigczenie inhibitora pompy
protonowej w dawce 1- 2 mg/kg/dobe jest skutecznaw jego leczeniu [61].

Leczenie operacyjne powinno by¢ ograniczone do ciezkich przypadkéw z brakiem poprawy
po leczeniu zachowawczym, ktorym towarzysza objawy aspiracjitresci zotgdkowej do ukiadu
oddechowego, z epizodami bezdechéw, czy tez uporczywego zwezenia zespolenia
przetykowego nie poddajacego si¢ rozszerzaniom [62].

Weczesna fundoplikacja w pierwszych 4. miesigcach zycia cechuje sie okoto 40%
nawrotami, wymagajacymi reoperacji [58, 62]. Wedlug doniesien roznych autorow
przednia gastropeksja Boerma cechuje si¢ najmniejsza liczbg nawrotow (11%) w stosunku
do innych metod [53, 62, 58].

Zaburzenia potykaniarozpoznano wbadanym materiale u 54% pacjentow.

Czestos¢ tego powikiania jest trudna do oszacowania, szczegolnie u matych dzieci. Wedtug
roznych autorow ryzyko wystapienia dysfagiiu pacjentow leczonych z powodu wrodzonego
zarosniecia przetyku miesci sie w zakresie 13-85% [62, 18, 67 ].
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W etiopatogenezie dysfagii mozemy wyrozni¢ zarowno czynnik wrodzony zwigzany
z przerwaniem ciagtosci przetyku i jego nieprawidlowym pierwotnym unerwieniem,
jak rowniez sam zabieg naprawczy (mozliwos¢ jatrogennego uszkodzenia unaczynienia
i unerwienia obu kieszonek przetyku) oraz powiktania po operacyjnym leczeniu wrodzoneg
zarosniecia przetyku tj. nieszczelnos¢ zespolenia, zwgzenie zespolenia, stan zapalny przetyku
[53], refluks zotadkowo przetykowy. Stan zapalny przelyku jest czesto rozpoznawany
u dzieci leczonych z powodu wrodzonego zarosnigcia przetyku i moze by¢ przyczyna
dysfagii [53,67].
W badaniach histo-patologicznych koncéw obu kieszonek przetyku stwierdzano zarowno
zmniejszenie ilosci zwojow nerwowych jak i niedojrzatos¢ komorek zwojowych w splocie
btony miesniowej [11, 139], oraz obecnos¢ nieprawidiowych gruczotéw i przewodow
sluzowych z obecnoscia w $cianie przetyku ,,resztek” tchawiczo-oskrzelowych pod postacia
nieprawidtowych chrzastek i ,,plaszcza” migsniowego [139]. Rowniez dysfunkcja fazy
ustno-gardtowej potykania z aspiracjg tresci pokarmowej do uktadu oddechowego jest
waznym mechanizmem w zaburzeniach potykania u dzieci leczonych z powodu wrodzonego
zarosnigcia przetyku. Ci pacjenci czesto prezentujg objawy zwigzane z ukladem
oddechowym [67].
Do objawow dysfagii zalicza si¢ brak apetytu, nieche¢ do jedzenia, odrzucanie positkow
wydtuzony czas trwania positku, kaszel, dtawienie si¢ pokarmem, odbijanie, wymioty trescia
pokarmowa, aspiracje do ukfadu oddechowego, nawrotowe infekcje ukladu oddechowego.
Wymienione objawy zmniejszaja si¢ z wiekiem, jednak u okoto 10% pacjentow
po 15. roku zycia moga utrzymywac si¢ [67].
Diagnostyka zaburzen potykania opiera si¢ na:
- rtg przetyku z kontrastem (siarczan baru) — do oceny zwezen, poszerzen przelyku,
odplywu zotadkowo - przetykowego
- videofluoroskopii obrazowej podczas potykania w celu wykrycia aspiracji do uktadu
oddechowego (wizualizacja fazy ustno-gardtowej potykania)
- endoskopii dla oceny stanu zapalnego przetyku
- manometrii przetyku - ocena perystaltyki przetyku oraz odpowiedniego cisnienia
skurczowego jego sciany.
Celem leczenia zaburzen potykania jest zmniejszenie aspiracji podczas potykania,
zmniejszenie refluksu do gardia.
Leczenie obejmuje kontynuacje leczenia doustnego, miksowanie pokarmu, jego
mniejsze porcje, obfite popijanie pokarmu, stosowanie preparatoéw zywieniowych. Ponadto
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polega rdéwniez na ustaleniu harmonogramu przyjmowania positkow, karmieniu
uzupehiajagcym przez sonde lub gastrostomie. Jako leczenie przyczynowe stosuje si¢
fundoplikacje.

Sposrod zyjacych 48. pacjentow zaproszonych do badania kontrolnego zgtosito sie 33.
Na podstawie przeprowadzonejankiety, analizy dokumentacji medycznejz dotychczasowego
leczenia oraz badania przedmiotowego oraz wykonanego badania ultrasonograficznego
jamy brzusznej okreslono zachorowalnosc p6zna pacjentow, ktora nie odbiega od danych
przedstawianych w pismiennictwie.

W trakcie tego badania rozpoznano u 5 pacjentow dodatkowe wady wrodzone,
tj. ektopie ledzwiowg podwojonej nerki, wodonercze, wade kciuka, obustronne
wodonercze, wrodzone zarosnigcie odbytu z przetokg kroczows. U jednego pacjenta
na podstawie wywiadu wysunieto podejrzenie (ktére potwierdzito sie w badaniu
endoskopowym ) nawrotowej przetoki przetykowo-tchawiczej. Ponadto u 3 stwierdzono
znacznego stopnia zaburzenia potykania wymagajace dalszej diagnostyki i leczenia.
U 4 pacjentow w trakcie kolejnych hospitalizacji, juz po operacyjnym leczeniu atrezji
przetyku, zostaly rozpoznane wady dodatkowe: wrodzone zwichnigcie obu bioder,
niedorozw¢j gatki ocznej, wrodzona przegroda dwunastnicy, zwegzenie prawych zyt
plucnych. Swiadczy to o braku doktadnej diagnostyki dzieci z wrodzonym zarosnieciem
przetyku w trakcie pierwotnego pobytu zwigzanego z leczeniem operacyjnym, jak roéwniez
z nieskutecznymibadaniamikontrolnymi. Nierozpoznaniewad dodatkowych, a cozatym idzie
postaci ztozonej wrodzonego zarosnigcia przetyku skutkuje w przysziosci zwiekszong
zachorowalnoscia, szczegolnie w  sytuacji progresji nastepstw niewykrytych wad
wrodzonych [15].

W Dbadanej grupie dzieci szczegolnie niepokojace byto rozpoznanie u 40%
badanych pooperacyjnych, postepujacych w czasie znieksztatcen klatki piersiowej
pod postacig skolioz i topatek skrzydtowatych. Nie obserwuje si¢ tego rodzaju powiktan
po operacjach metoda torakoskopowg. Wedlug Rothenberga najwieksza zaleta mis
(minimally invasive surgery) w procesie leczenia dziecka z atrezja przetyku jest uniknigcie
tylno-bocznej torakotomii, ktora moze skutkowac w przysztym zyciu dziecka mozliwoscia
rozwoju skoliozy oraz ostabienia migsni obreczy barkowej[91].

Nalezy zwroci¢ szczegolng uwage na diagnostyke wad dodatkowych, jak rowniez poprawic
skutecznos¢ okresowych badan kontrolnych w celu wykrycia czynnikow majgcych wptyw
na zachorowalnos¢ oraz mozliwos¢ wystapienia w roznym okresie powiktan poznych,

co daje mozliwos¢ poinformowania rodzicow o mozliwych zagrozeniach, ktére moga
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wystapi¢ w przysztosci, jak rowniez obja¢ szczegdlnym wielospecjalistycznym nadzorem
medycznym dzieci obarczone czynnikami ryzyka.

Sposrod analizowanych cech zwigzanych z przebiegiem leczenia, ktére moga stanowk
czynnik ryzyka dla wystapienia powikian poznych w badanym materiale stwierdzono,
iz wady ukladu pokarmowego oraz wrodzone wady serca stanowig czynnik ryzyka
dla wystapienia zwezenia przetyku po operacji zarosnigcia przetyku.

Wspotwystepowanie wady serca u dziecka z atrezja przetyku moze byé przyczyna
trudnosci podczas karmienia. Niemowle czesto meczy Sie podczas jedzenia przyjmujac
doustnie mniejsze objetosci pokarmu. Takie powiktania nalezy ro6znicowaé z
wystepowaniem bezdechow w innych zaburzeniach oddychania. Kazde kolejne
rozszerzanie zwezenia wymaga znieczulenia ogélnego, co w konsekwencji zwigksza ryzyko
zabiegu i ma wptyw na zakwalifikowanie dziecka do takiego zabiegu. Réwniez ze wzgledu
na leczenie wady serca, niekiedy rozpoznanie zwegzenia przetyku czy tez zabieg jego
rozszerzania ,,schodzi na plan dalszy”. Takze sama wada serca moze ,,zastania¢” objawy
zwezenia 1 opoznia¢ rozpoznanie (bezdechy, zasinienie, zaburzenia oddychania moga by¢
brane za objaw wady serca) Podobny wplyw moga mie¢ wspotwystepujace z atrezja
przetyku wady ukladu pokarmowego. Leczenie wad przewodu pokarmowego moze
powodowa¢ odroczenie w czasie zabiegu poszerzenia zwezonego przetyku.
Wspotwystepowanie wady ukladu pokarmowego moze opoznia¢ prawidtowe zywienie
doustne, wptywac na konsystencje positkow (bardziej ptynne),awrezultacie zwigkszac ryzyko

wystapienia zwezenia, jako nastgpstwa wrodzonego zarosniecia przetyku.
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WNIOSKI

Wyniki podjetych w ramach projektu badan wykazaty, iz niska masa urodzeniowa, wady
serca, posocznica, konieczno$¢ wilaczenia mechanicznej wentylacji w  okresie
przedoperacyjnym 1 pooperacyjna niewydolnos¢ oddechowa sa niekorzystnymi
czynnikami rokowniczymi dla dzieci operowanych z powodu wrodzonego zaros$nigcia
przetyku.

Wysoki odsetek wad towarzyszacych zaro$nigciu przetyku nakazuje bezwzglednie
poddaniu wszystkich noworodkow dotknietych ta wada kompleksowemu postepowaniu
diagnostycznemu jeszcze w okresie przedoperacyjnym.

Wrodzone wady uktadu pokarmowego i serca stanowig czynnik ryzyka dla wystapienia
zwezenia przetyku po operacji wrodzonego zaro$nigcia przetyku.

Dzieci dotkniete zaro$nigciem przetyku powinny pozostawac pod wysokospecjalistyczng
opieka lekarska z udzialem lekarzy wielu specjalno$ci ze wzgledu na ryzyko p6znych
powiktan wady i zastosowanego leczenia chirurgicznego przez wiele lat.

Podj¢te badania, oparte na retrospektywnej analizie, pozwalaja na postawienie
stwierdzenia, ze obecnie, wyniki leczenia dzieci z wrodzonym zaro$ni¢ciem przelyku
zaleza w mniejszym stopniu od samego postgpowania chirurgicznego. Wigekszy wymiar
prognostyczny majg parametry okreslajace stan noworodka (masa urodzeniowa, wiek

cigzowy, ocenaw skali APGAR).
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8. Streszczenie

Wrodzone zaro$nigcie przetyku jest najczestszg wadg wrodzong tego narzadu. Polega
ona na niewyksztalceniu fragmentu przetyku, w wyniku czego nie ma zachowanej cigglosci,
a jeden lub oba jego konce koncza si¢ $lepo, badz komunikujg si¢ z tchawica.

Czesto$¢ wystepowania atrezji wynosi 1/2500-3000 urodzen. Moze ona wystepowac w
postaci izolowanej lub zespotowej z co najmniej jedng wada towarzyszaca. Embriologia
przetyku, jak i etiopatogeneza wrodzonego zarosni¢cia Sg jak dotad stabo poznane. Nie
zidentyfikowano glownego czynnika sprawczego, ale przypuszcza si¢, ze posta¢ izolowana

indukowana jest przyczyna wieloczynnikowa (genetyczng lub srodowiskowa).

Wyroéznia si¢ 5 glownych typow anatomicznych wady. Najczegstszym jest postac
wrodzonego zarosni¢cia przetyku z przetokg przetykowo-tchawicza dolng (typ 111 wg Ladda -

okoto 85% przypadkow).

W celu oceny ryzyka oraz mozliwosci porownawczych efektow leczenia wprowadzono
skale rokownicze: Waterstona, Montrealskg oraz najcz¢sSciej uzywana - skale ryzyka Spitza,
w ktorej glownymi kryteriami oceny dla przezycia sg masa ciata dziecka oraz obecno$¢ wady

Serca.

Proby chirurgicznego leczenia wrodzonego zaro$nigciaprzetyku siggaja drugiej polowy
XIX. 14 marca 1941 roku Cameron Haight, jako pierwszy w historii, z sukcesem zoperowat
pacjenta wedlug obecnie obowigzujgcych zasad.

Postepy w chirurgii, neonatologii oraz intensywnej opiece noworodkowej
spowodowaly, iz aktualnie atrezja przetyku cechuje si¢ stosunkowo niska $miertelnoscia,
ale nadal relatywnie czesta obecnoscig powiktan poéznych; tj. zwezenia w miejscu zespolenia
przetyku, odplywu zotadkowo-przetykowego oraz zaburzen potykania.

Podj¢cie badan nad wezesnymi i odleglymi wynikami leczenia wrodzonego zaro$nigcia
przetyku daje mozliwo$¢ ich doglebnej analizy, poro6wnania oraz wymiany informaciji,

co ma na celu poprawe leczenia oraz jakosci zycia dzieci obarczonych tg wada.
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Za cele pracy przyjeto:

e Ocene wynikoéw leczenia dzieci z wrodzonym zaro$nigciem przetyku leczonych
w Oddziale Chirurgii Dziecigcej Wojewodzkiego Szpitala nr 2 w Rzeszowie.

e Analize zwigzku pomigdzy powiktaniami wczesnymi, parametrami urodzeniowymi
noworodkoéw, wadami towarzyszacymi, a zastosowanym leczeniem.

e Analogiczng analiz¢ w celu oceny przezycia.

e Okreslenie, ktoére z analizowanych cech zwigzanych z przebiegiem leczenia moga
stanowi¢ czynnik ryzyka dla wystapienia klinicznie najczgstszych powiktan poznych
takich jak:

1. Zaburzenia potykania.
2. Zwezenie przetyku.
3. Refluks zotadkowo przetykowy.

Na podstawie dokumentacji medycznej do badania zakwalifikowano 60 dzieci
operowanych w Oddziale Chirurgii Dziecigcej w Rzeszowie w latach 1995-2014. Poddano
analizie historie chorob, wyniki badan diagnostycznych, dokumentacj¢ medyczng z leczenia
w innych os$rodkach oraz protokoty operacyjne.

Badana grupa dzieci liczyta 32 chlopcow i 28 dziewczynek. Srednia masa ciala
wynosita — 23559 (zakres 890-4030g), a przecietny wiek cigzowy - 36 tygodni (zakres
28-41 tygodni). W pierwszej minucie zycia dzieci uzyskiwaty $rednio 6,7 pkt w skali APGAR.
W analizowanej grupie noworodkéw u 56 stwierdzono III typ zaro$nigcia przeltyku wg Ladda,
u 2-typ I, typy IV i V wystapity jednokrotnie. Wg klasyfikacji rokowniczej Spitza do grupy
I ryzyka zakwalifikowano 41 dzieci, do grupy Il - 16, Il - 3. Posta¢ ztozong wrodzonego
zaro$nigcia przelyku rozpoznanou 35 dzieci (58,3%). Najczesciej stwierdzano wrodzone wady
serca, uktadu pokarmowego, uktadu moczowo—plciowego oraz uktadu kostno—stawowego.
Zaburzenia chromosomalne stwierdzono u 3 dzieci (2 z zespolem Edwardsa, 1 z zespotem
Downa). Najczestszym zabiegiem operacyjnym (wykonanym u 49 noworodkow) bylo
pierwotne zespolenie przetyku z zaopatrzeniem przetoki przetykowo-tchawiczej dolnej poprzez
torakotomie¢ prawostronng z dostgpu pozaoptucnowego.

Sposréd 60 dzieci zmarto 12. Przyczyng $mierci w 11 przypadkach bylaposocznica.
Zmarty wszystkie dzieciz zaburzeniami chromosomalnymi. Z grupy ryzyka I wg Spitza zmarlo

3 dzieci (9,5%), z 11 — 6 (33%). Zmarly wszystkie dzieci z grupy III (n-3, 100 % )
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Powiktania po6zne analizowano u pacjentow zaproszonych listownie do badania
kontrolnego (sposréd zyjacych 48 pacjentow do Poradni Chirurgii Dziecigcej zglosito sig
33 dzieci). Polegato ono na analizie dokumentacji medycznej, badaniu podmiotowym (ankieta)
oraz badaniu fizykalnym z wykonaniem diagnostyki ultrasonograficznej jamy brzusznej.
Sredni czas przeprowadzonego badania kontrolnego wynidst 125 miesiecy. Zaburzenia
potykania wystepowaty u 54,5% dzieci, zwe¢zenie przetyku u 42,4%, a refluks zotadkowo-
przelykowy u 42,4%. W trakcie badania kontrolnego rozpoznano u 5 pacjentow,
niezdiagnozowane uprzednio, wady dodatkowe.

Uzyskane wyniki poddano analizie statystycznej przy uzyciu testu W. Shapiro—Wilka,
t-Studenta, U. Manna—Whitneya. Do oceny przezycia zastosowano estymator Kaplana—Meiera,
testy log—rank, F. Coxa oraz model proporcjonalnego hazardu Coxa.

W pracy przyjeto 5% ryzyko bledu (dla p <0,05 réznicg uznano za istotne statystycznie).

Smiertelno$¢ w badanej grupie wyniosta 20%. Istotnie statystycznie nizszy odsetek
przezycia zaobserwowano u noworodkow z niskg masg urodzeniowa, w przypadku wystapienia
posocznicy, przy koniecznosci wilgczenia przedoperacyjnej sztucznej wentylacji oraz
w przypadkach pooperacyjnej niewydolno$ci oddechowe;.

Noworodkio prawidtowej masie ciata byty bardziejdojrzate, osiagaly wyzsza punktacje
w skali APGAR, mialy krotszy czas operacji i pobytu w OIOMI-e, krotszy czas sztucznej
wentylacji oraz byly w mniejszym stopniu narazone na posoczniceg.

Noworodki urodzone o czasie miaty wyzsza mas¢ urodzeniowa, rzadziej rodzity sie
droga cigcia cesarskiego, byty szybciej karmione doustnie oraz wczes$niej wykonywano u nich
badanie endoskopowe.

Dzieci, u ktorych stosowano przedoperacyjng sztuczng wentylacj¢ miaty nizszg mase
urodzeniowa, byly niedojrzate oraz uzyskiwalty mniejsza ilo§¢ punktow w skali APGAR.

Zwezenie przetyku wystepowato istotnie czesciej u pacjentow z wadami serca i uktadu
pokarmowego.

Ze wzgledu na wysoki odsetek wad towarzyszacych zarosnigciu przetyku oraz duze
ryzyko pdznych powiklan atrezji wszystkie dzieci obarczone tg wada nalezy poddaé
kompleksowemu postgpowaniu diagnostycznemu oraz otoczy¢ je wysokospecjalistyczng

opieka lekarska.
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9. Summary

Congenital esophageal atresia is the most frequent congenital defect of this organ.
In this condition a part of the esophagus does not develop, as a result of which the continuity is
broken and one or both of'its’ ends are closed blind or are attached to the trachea.

The frequency of atresia’s occurrence amounts to 1/2500-3000 births. It may occur
in an isolated or syndromic form with at least one congenital malformation. Embryology
of the espophagus as well as the ethiopathogenesis of esophageal atresia have been poortly
recognized so far. The main causative factor has not been identified, however supposedly,
the isolated form is induced by the multi-factor cause (genetic or environmental).

Five main anatomic types of the disorder can be distinguished. The most common
is the esophageal atresia with a distal tracheoesophageal fistula (type III according to Ladd
classification — approximately 85% of cases).

In order to evaluate the risk and the possibilities of comparative results of the treatment,
prognostic scales were introduced: Waterson, Montreal and the most commonly used one — the
Spitz classification, where the main evaluation criteria of survival are the baby’s birth weight
and the presence of cardiac abnormalities.

The attempts of surgical treatment of esophageal atresia date back to the second half of
19t century. 14t March 1941 Cameron Haight was first in history to successfully operate on a
patient in compliance with the current principles.

Progress in surgery, neonatology and the neonatal intensive care resulted in the relatively low
mortality in esophageal atresia, however still relatively frequent presence of late complications;
1.e. anastomotic stenosis, gastro-esophageal leakage and ingestion disorders.

Undertaking research on the short and long-term outcomes of treatment of esophageal
atresia gives an opportunity of a comprehensive analysis, comparison and exchange of
information which aims to improve the treatment as well as life quality for children suffering

from this disorder.
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The aims of the thesis:

 The evaluation of the treatment of children with esophageal atresia treated
in the Paediatric Surgery Unit of Provincial Hospital No 2 in Rzeszow.

* The analysis of a correlation between the early complications, birth parameters
of newborns, congenital malformations and the applied treatment.

» The parallel analysis in order to evaluate the survival.

* Determining, which of the analysed characteristics connected with the course
of'the treatment may pose a risk factor for the occurrence of the clinically most frequent
late complications such as:

1. Dysphagia.
2. Espohageal stenosis.

3. Gastro-esophageal reflux.

On the basis of the medical documentation, 60 children who underwent the surgery
in the Paediatric Surgery Unit of Provincial Hospital No 2 in Rzeszéw between 1995 and 2004
were qualified for the study. Medical records, results of diagnosstic tests, medical documentation
from the treatment in other centres as well as surgical protocols were analysed.

The study group comprised of 32 boys and 28 girls. The mean body mass amounted
to 2355g (range 890-4030g) and the mean gestational age — 36 weeks (range 28-41 weeks).
In the first minute of life, the children obtained on average 6,7 points in APGAR scale. In the
analysed group of newborns, in 56 cases type III of esophageal atresia according to Ladd
classification was diagnosed, in 2 — type I, types [V and V happened once. According to Spitz
prognostic classification, 41 children were qualified for the I risk group, 16 to group Il and 3
to group III. Syndromic esophageal atresia was diagnosed in 35 children (58,3%). The most
commonly diagnosed defects were cardiac malformations, digestive, genito-urinary tract
and osteo-articular defects. Chromosomal disorders were diagnosed in 3 children
(2 with Edward’s Syndrome, 1 with a Down Syndrome). The most frequently performed
surgical procedure (in 49 newborns) was the primary esophageal anastomosis with distal
tracheo-esophageal fistula by means of right-sided thoracotomy with extrapulmonary access.

12 children out of 60 died. The cause of death in 11 cases was sepsis. All the children
with chromosomal disorders died. 3 children from the I risk group according to Spitz
classification died (9,5%), 6 from the IT (33%). Allthe children from III group died (n-3, 100%).
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Late complications were analysed in patients invited to the follow-up examination
by post (out of 48 patients alive, 33 children reported to the Paediatric Surgery Outpatient
Clinic). The medical documentation was analysed, clinical examination (the survey)
and physical examination with the ultrasound diagnostics of the abdomen were performed. The
mean time of the follow-up examination amounted to 125 months. Dysphagia was observed in
54,5% of children, esophageal stenosis in 42,4% and gastro-esophageal reflux in 42,4%. In the
course of the follow-up examination in 5 patients, additional malformations, previously
undiagnosed, were found.

The obtained results underwent statistical analysis by means of W Shapiro-Wilk test,
t-Student, U Mann-Whitney. For the survival evaluation, Kaplan-Meier estimate was applied,
log-rank tests, F.Cox as well as Cox proportional hazard model.

The estimated risk of error in the study was 5% (for p < 0,05 the difference was considered
statistically significant).

The mortality in the study group reached 20%. Statistically significant lower survival
percentage was observed in newborns with a low birth weight, in case of sepsis,
with the necessity to introduce preoperative artificial respiratory support and in cases
of postoperative respiratory failure.

The newborns with a normal body mass were more mature, obtained higher scores
in APGAR scale, had a shorter time ofthe surgery and stay in ICU, artificial respiratory support
and were less prone to sepsis.

The newborns born on time had a higher birth weight, were less frequently delivered
by caesarean section, were faster fed orally and had an endoscopic examination performed
earlier.

Children in which preoperative artificial respiratory support had a lower birth weight,
were immature and obtained a lower score in APGAR scale.

Esophageal stenosis occurred significantly more often in patients with cardiac
malformations and digestive system defects.

Due to the high percentage of congenital malformations accompanying the esophageal
atresia and the high risk of late complications of atresia, all the children suffering from
this disorder should be subject to comprehensive diagnostic management and should be treated

with the utmost professional medical care.
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10.Spis rycini zdjeé

Spis rycin

1. Typy wrodzonego zarosni¢cia przetyku wedtug Grossa

2. Schemat leczenia dzieci z wrodzonym zaro$nigciem przetyku

3. Etapy chirurgicznego zespolenia

4. Algorytm badania — ocena chirurgicznego leczenia dzieci z wrodzonym zaro$nigciem
przetyku

5. Wiek cigzowy noworodkow

6. Urodzeniowa masa ciala noworodkoéw

7. Stan noworodkow napodstawie skali APGAR w pierwszej minucie zycia

8. Histogram czasu trwania operacji pierwotnego zespolenia przetyku z rtOwnoczasowym
zaopatrzeniem przetoki przetykowo - tchawiczej dolnej

9. Przezycie dzieci operowanych z powodu wrodzonego zarosnigcia przetyku w ciagu
pierwszych 30 dni od operacji

10. Przezycie dzieci operowanych z powodu wrodzonego zaro$niecia przelyku w szescio-
miesiecznym okresie obserwacji

Spis zdjeé

1. Anatomiawady — typ Il wrodzonego zaro$niecia przetyku

2. Obraz radiologiczny dziecka z wrodzonym zaro$nigciem przetyku z przetoka przety-
kowo-tchawiczg dolng

3. Zaopatrzenie przetoki przetykowo-tchawiczej dolnej — obraz srdédoperacyjny
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11.Spis skrotow

1. AFI - amniotic fluid index

2. APGAR - appearance, pulse, grimace, activity, respiration

3. ASD - atrial septal defect

4. C—cervical

5. CHARGE - coloboma, heart defects, choanal atresia, retardation of growth and devel-
opment genitourinary defects, ear anomalies

6. CHD7 —chromodomain helicase DNA binding protein

7. Gen kodujacy biatko wigzace chromodomeng — helikaze 7 DNA

8. ECHO -echocardiography

9. ELBW - extremely low birth weight 10.FANCB — gen zlokalizowany w obrebie chro-

mosomu w miejscu (locus) Xp22.31. Jego mutacja powoduje niedokrwisto$¢ Fanco-
niego (typ B)

10. FANCC — gen zlokalizowany w obrebie chromosomu w miejscu (locus) 9922.32, mu-
tacja ktorego powoduje niedokrwisto$¢ Fanconiego (typ C)

11. FOXF1 — gen zlokalizowany w obrebie chromosomu w miejscu 1624 bedacy czynni-
kiem transkrypcyjnym zwigzanym ze Sciezka SHH. Mutacja tego genu powoduje u
myszy zaros$nigcie przetyku

12. ENU — N - etylo-N-nitrozomocznik

13. Eurocat - European Surveillance of Congenital Anomalies

14. GER - gastroesophageal reflux

15. GERD - gastroesophageal reflux disease

16. GLI3 — gen zlokalizowany w obrebie chromosomu w miejscu 7pl3 peligcyrole w
sciezce sygnatowej SHH

17. Hbd - hebdomas

18. I0A - isoleted oesophageal atresia

19. LB - low birth

20. LBW - low birth weight

21. M - $rednia arytmetyczna

22. Max - maximal
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23.
24.
25.

26.
27.

28.
29.
30.
31.

32.
33.
34.
35.
36.
37.
38.

39.
40.

41.

42.
43.
44,
45.

Me - mediana

Min — minimal

MIDI — gen zlokalizowany w chromosomie X (prazek Xp22). Mutacja tego genu po-
woduje zespot Opitza - Friase

MIS - minimal invasion surgery

MYCN — gen zlokalizowany w chromosomie w miejscu 2p24.Mutecjatego genu po-
woduje zespot Feingolda

n - ilos¢

OIOM - Oddziat Intensywnej Opieki Medycznej

P — prawdopodobienstwo

PTEN — gen zlokalizowany w chromosomie w miejscu 10q23, ktorego mutacja powo-
duje asocjacje VATER

RDS - respiratory distress syndrome

SD - odchylenie standardowe

Shh - sonic hedgehog

SHH - hedgehog signaling pathway

SOA - syndromic oesophageal atresia

Th - thoracic

TBX1 — gen zlokalizowany w chromosomie w miejscu 22q11.21, ktérego mutacja po-
woduje chorobe DiGeorge’a

USG - ultrasonography

VATER - vertebral anomalies, anal atresia, tracheo -esophageal fistula, esophageal
atresia, renal abnormalities radial dysplasia

VACTERL - vertebral anomalies, anal treasia, cardiac abnormalities, tracheo - esopha-
geal fistula, esophageal atresia, renal abnormalities, limb abnormalities

VLBW - very low birth weight

Vs — versus

VSD - ventricular septal defect

ZI1C3 — gen zlokalizowany w chromosomie w miejscu Xq26.2.Mutacja genu powoduje

u ludzi heterotaksj¢ sprzezong z chromosomem X
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12.Spis tabel

1. Wady towarzyszace wrodzonemu zaro$ni¢ciu przetyku
2. Klasyfikacja postaci wrodzonego zaro$ni¢cia przetyku
3. Klasyfikacja rokownicza Waterston’a leczenia chirurgicznego wrodzonego
zaro$nigcia przetyku
. Skalaryzyka operacyjnego wedtug Spitz’a

. Skala zmodyfikowanego ryzyka operacyjnego

4

5

6. Podstawowe parametry noworodkow

7. Pleé, a podstawowe parametry noworodkéw

8. Wiek i przeszto$¢ potoznicza matek

9. Ple¢ a wystepowanie wad u operowanych dzieci

10. Radiologiczna ocena wysoko$ci gornej kieszonki przetyku u operowanych
noworodkow

11. Rodzaj przeprowadzonej operacji

12.Czas trwania drenazu $rodpiersia i sztucznej wentylacji

13. Czas, w ktorym wykonano poszczegdlne czynno$ci po zabiegu operacyjnym

14. Powiktania wczesne po operacji wrodzonego zarosnigcia przetyku

15. Ple¢ a skategoryzowane parametry urodzeniowe

16. Ple¢ a czas wykonania procedur diagnostycznych i terapeutycznych

17.Ple¢ a wystgpowanie powiktan wezesnych 1 srodoperacyjnych

18. Skategoryzowany czas cigzy a parametry urodzeniowe noworodkow i wiek matek

19. Czas cigzy a skategoryzowane parametry urodzeniowe

20. Skategoryzowany czas trwania cigzy a wspotwystepujace wady

21. Skategoryzowany czas trwania cigzy a czas wykonania procedur diagnostycznych
I terapeutycznych

22.Skategoryzowany czas trwania cigzy a wystgpowanie powiktan wczesnych i
srddoperacyjnych

23.Masa urodzeniowa noworodkow a parametry noworodkow i wiek matek

24.Masa urodzeniowa a skategoryzowane parametry urodzeniowe

25. Masa urodzeniowa a wspotwystepujace wady

26. Masa urodzeniowa a wystgpowanie powiktan wczesnych i srédoperacyjnych
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27.Masa urodzeniowa a czas wykonania procedur diagnostycznych i terapeutycznych

28.Rodzaj porodu a parametry urodzeniowe noworodkow

29.Rodzaj porodu a diagnostyka prenatalna i przedoperacyjna sztuczna wentylacja

30.Rodzaj porodu a wspotwystepujace wady

31.Rodzaj porodu a wystepowanie powiktan wczesnych i §rddoperacyjnych

32.Rodzaj porodu a czas wykonania procedur diagnostycznych i terapeutycznych

33. Przedoperacyjna sztuczna wentylacja a parametry urodzeniowe noworodkéw

34.Przedoperacyjna sztuczna wentylacja a wspotwystepujace wady

35. Przedoperacyjna sztucznawentylacja a czas wykonania procedur diagnostycznych
i terapeutycznych

36.Rodzaj operacji a parametry urodzeniowe noworodkoéw

37.Rodzaj operacji a skategoryzowane parametry urodzeniowe

38. Rodzaj operacji a wspotwystepujace wady

39. Rodzaj operacji a wystgpowanie powiktan wezesnych i §rodoperacyjnych

40. Rodzaj operacji a czas wykonania procedur diagnostycznych i terapeutycznych

41.Powiktania pozne

42.Zaburzenia potykania a wspotwystepujace wady

43.Zaburzenia potykaniaa wystepowanie powiktan wezesnych i srodoperacyjnych

44.Zaburzenia potykaniaa pozostate powiktania pdzne

45. Zaburzenia potykaniaa posta¢ zespotowa wady

46. Zaburzenia potykania a poszerzenie przetyku

47.Zwezenie przetyku a wspotwystepujace wady

48. Zwezenie przetyku a wystgpowanie powiktan wezesnych i srodoperacyjnych

49. Refluks zotadkowo-przetykowy a wspotwystepujace wady

50. Refluks zotadkowo-przetykowy a wystepowanie powiktan wczesnych
i $rodoperacyjnych

51. Analizowane parametry a przezycie dzieci operowanych z powodu wrodzonego
zaros$nig¢cia przetyku

52. Model regresji Coxa - analizowane parametry a przezycie dzieci operowanych

z powodu wrodzonego zaro$nigcia przelyku
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