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DEFINICJA
Atrezja przetyku

(inaczej zarosniecie przetyku,
ang. oesophagal atresia — OA) jest wadg wrodzona,
polegajaca na niewyksztatceniu fragmentu przetyku,
przebiegajgca z trwatg komunikacja lub bez trwatej ko-
munikacji z tchawica, w zwigzku z czym blizszy i/lub
dalszy koniec przetyku konczy sie slepo.

Streszczenie

Atrezja przetyku jest wada wrodzona, ktéra polega na niewyksztatceniu fragmentu
przetyku, czesto towarzyszy jej przetoka tchawiczo-przetykowa (86% przypadkéw), naj-
czesciej jest to przetoka dystalna (84% przypadkow). Czesto$é wystepowania szacuje
sie na 1:2500-1:3500 urodzen, nieznacznie czesciej wystepuje u ptci meskiej. Etiologia
wady jest wieloczynnikowa, ale nie do konca poznana. Wada powstaje przed 32. dniem
ciazy. W potowie przypadkéw wada jest izolowana, w pozostatych przypadkach wspét-
istnieja inne wady (najczesciej uktadu sercowo-naczyniowego). Najwczesniejszym obja-
wem jest wielowodzie, ptdd nie potrafi skutecznie potykaé $liny. Jest ono wynikiem za-
burzen redystrybucji ptynu owodniowego. Najczestsze objawy to: dusznos$é, tachypnoe,
sinica, kaszel. Rozpoznanie stawia sie prenatalnie, po 18. tygodniu cigzy za pomoca ba-
dania ultrasonograficznego, lub po urodzeniu, wykonujac badanie radiologiczne klatki
piersiowej. Stosuje sie kilka klasyfikacji atrezji przetyku, m.in. klasyfikacje Ladda, Vogla,
Grossa. Leczenie jest wylacznie operacyjne i polega na odtworzeniu ciggtosci przetyku
i/lub usunieciu przetoki przetykowo-tchawiczej. Wéréd powiktan zabiegdw mozna wy-
mieni¢: nieszczelno$¢ zespolenia, zwezenie w miejscu zespolenia, nawrotowg przetoke
przetykowo-tchawicza, refluks zotgdkowo-przetykowy, zaburzenia motoryki przetyku,
tracheomalacje.

Summary

Esophageal atresia is a congenital defect that consists in the failure of the es-
ophagus, often accompanied by a tracheal-esophageal fistula (86% of cases), most
often a distal fistula (84% of cases). Prevalence is estimated at 1:2500-1:3500 births,
slightly more common in males. The etiology of the defect is multifactorial, but not
fully understood. The defect is caused by 32 days of pregnancy. In half the cases
the defect is isolated, in other cases coexist other defects (most often cardiovascu-
lar). The earliest symptom is a hydramnion, the fetus can not swallow effectively.
Hydramnion is the result of amniotic fluid's redistribution disorders. The most com-
mon symptoms are dyspnoea, tachypnoea, cyanosis, cough. Diagnosis is prenatal,
after 18 weeks of pregnancy, by ultrasound, or after birth, by chest radiography.
There are several classification of esophageal atresia: Ladd’s, Vogel’s, Gross’ classi-
fication. Treatment is only surgical and involves restoration of the esophagus and/or
removal of the esophageal tracheal fistula. There are many complications of the
operation, for example: leakage of the anastomosis, narrowing at the anastomosis,
recurrent esophageal tracheal fistulas, gastroesophageal reflux, esophageal' moto-
rics disorders, tracheomalacia.

EPIDEMIOLOGIA

Czestos$¢ wady ocenia sie na 1:2500-1:3500 urodzen,
jest zblizona dla obu pfci, cho¢ u chtopcow wystepu-
je nieznacznie czesciej (1). Zaobserwowano czestsze
wystepowanie wady w Finlandii — 4:10 000 (2). Rodzin-
ne wystepowanie wady jest rzadkie (mniej niz 1% przy-
padkow). U bliznigt OA wystepuje 2-3 razy czesciej (3).
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Nie ma zwigzku miedzy wiekiem matki a ryzykiem wady
u dziecka (4). Przetoka tchawiczo-przetykowa (fac. fi-
stula tracheoesophageal, ang. tracheo-(o)esopha-
geal fistula — TEF, TOF) towarzyszy atrezji w 86%,
w 7% przypadkoéw nie ma przetoki, a w 4% przetoka
jest obecna bez atrezji przetyku. W 50% przypadkow
atrezja przetyku to wada izolowana, w pozostatej cze-
$ci wspotistniejg inne wady, czesto wchodzace w skiad
asocjacji VACTERL (V - wady kregow, A — atrezja od-
bytu, C — wrodzone wady serca, T — przetoka tchawi-
czo-oskrzelowa, E — atrezja przetyku, R — wady nerek
lub dysplazja kosci promieniowej, L — wady konczyn).
Dane wskazuja, ze OA czesciej wystepuje w trisomii 18
niz w trisomii 21 (2).

ETIOLOGIA

Etiologia jest wieloczynnikowa, do tej pory doktad-
nie niepoznana. Uwaza sie, ze czynniki genetyczne
nie majg istotnego znaczenia. Zwierzece modele OA
sugeruja nieprawidiowg ekspresje genu Sonic hed-
ghog (Shh) jako jedng z przyczyn, ale jak dotad nie
potwierdzono ludzkiego homologu tego genu w pa-
togenezie choroby. Do tej pory zidentyfikowano trzy
oddzielne geny majgce znaczenie w etiologii OA: w ze-
spole Feingolda (gen N-MYC), zespole anoftalmiczno-
-przetykowo-genitalnym (AEG) (gen SOX2) i zespole
CHARGE (gen CHD?) (4). Uwaza sie, ze wada powsta-
je przed 32. dniem ciazy. Opisano kilka przypadkow
zarosniecia przetyku u dzieci, ktérych matki w pierw-
szym trymestrze cigzy przyjmowaly metimazol (lek
przeciwtarczycowy) (5).

EMBRIOLOGIA

Przyczyna wady typu OA oraz TEF jest zaburzenie
réznicowania prajelita w kierunku przetyku i uktadu
oddechowego. W 3. tygodniu zycia ptodowego we-
wnetrzny listek zarodkowy ulega zagfebieniu w tarczy
zarodkowej, tworzac rynienke jelitowa, z ktérej powstaje
prajelito. W 4. tygodniu jelito pierwotne dzieli si¢ na trzy
czesci: przednie, srodkowe i tylne. Zaréwno przetyk, jak
i tchawica tworzg sie z pierwotnej cewy pokarmowej
i sg wystane nabtonkiem endodermalnym. Catkowity
podziat tych narzadéw dokonuje sie w 7.-8. tygodniu
zycia ptodu. Niepetne oddzielenie czesci krtaniowo-
-tchawiczej od przetyku moze by¢ przyczyng powstania
przetoki przetykowo-tchawiczej. Ponizej przetoki moze
utworzy¢ sie zwezenie lub zanik przetyku (6, 7).

OBJAWY

Najwczesniejszym objawem jest wielowodzie. Ptod
z atrezjg przelyku nie potrafi skutecznie potkng¢ sliny,
szczegOlnie kiedy przetoka tchawiczo-przetykowa nie
jest obecna. U dziecka z OA i dystalng TEF cze$¢ pty-
nu owodniowego przeptywa przez tchawice do jelita.
Wielowodzie jest wynikiem zaburzenh redystrybucji pty-
nu owodniowego. Dziecko z tg wadg rodzi sie czesto
z dusznoscig, tachypnoe, sinica, kaszlem, z ust i nosa
wydobywa sie pienista wydzielina. Objawy ustepujg na
chwile po odsluzowaniu, nasilajg sie podczas karmienia.
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Jesli wystepuje problem z zatozeniem zgtebnika do zo-
tadka o $rednicy 10-12 Fr (opér na poziomie 9-10 cm od
tuku zebowego), rozpoznanie wady jest niemal pewne.

Karmienie w przypadku OA jest przeciwwskazane,
poniewaz istnieje ryzyko rozwiniecia zachtystowego
zapalenia ptuc. Innym powiktaniem wady jest perfora-
cja zotadka, spowodowana dostawaniem sie duzych
ilodci powietrza przez przetoke.

Standardowym postepowaniem jest zatozenie son-
dy Replogle’a przez nos lub usta, aby zapobiec aspira-
cji $liny do drég oddechowych.

W ponad 50% przypadkéw OA towarzysza inne
wady. Najczestsze z nich to: wady uktadu sercowo-
-naczyniowego (29%), wady odbytu i odbytnicy (14%),
wady uktadu moczowo-ptciowego (14%), wady uktadu
pokarmowego (13%), wady uktadu kostnego (10%)
i wady uktadu oddechowego (10%).

ROZPOZNANIE

Rozpoznanie mozna postawi¢ w okresie prenatal-
nym, poprzez stwierdzenie w usg matego zotadka lub
braku zotgdka. Badanie to wykonuje sie po 18. tygo-
dniu cigzy. Czutosé ultrasonografii wynosi 42%, ale
w potaczeniu ze stwierdzeniem wielowodzia czuto$é
zwieksza sie do 56% (8, 9).

Stwierdzenie samego tylko wielowodzia ma niewiel-
kie znaczenie, gdyz tylko w 1% przypadkéw oznacza
atrezje przetyku. Ale noworodek matki z wielowodziem
zawsze powinien mie¢ zatozony cewnik do przetyku,
aby wykluczy¢ te wade.

Po urodzeniu wykonuje sie rtg klatki piersiowej i rtg
przegladowe jamy brzusznej z cewnikiem wypetnio-
nym kontrastem. Obecno$¢ gazéw w jelitach $wiadczy
o istnieniu potaczenia z drogami oddechowymi, ale ich
brak nie wyklucza jego istnienia ze wzgledu na mozli-
wos¢ obturacji czopem $luzowym.

W atrezji przetyku obserwowana jest zaburzona pe-
rystaltyka tego narzadu, co powoduje dysfagie oraz
predysponuje do refluksu zotgdkowo-przetykowego.
Réwniez budowa tchawicy jest nieprawidtowa, dotyczy
to zwlaszcza czesci btoniastej, co powoduje zapadanie
sie $cian, gorsze oczyszczanie z wydzieliny i skutkuje
czestymi infekcjami.

KLASYFIKACJE OA

Istnieje kilka klasyfikacji atrezji przetyku. Ponizej
przedstawione sg najczesciej uzywane klasyfikacje
uwzgledniajace miejsce zaro$niecia przetyku i obec-
nos$¢ przetoki.

Klasyfikacja zaro$niecia przetyku wedtug Vogta (10):

— typ | — catkowity brak przetyku (wada wystepujgca

bardzo rzadko),

- typ Il — zaro$niecie przetyku bez atrezji,

— typ lll — zaro$niecie przetyku z przetokg tchawi-

czo-przetykowa:

e |l A z odejsciem przetoki od gdrnej czesci
przetyku,

* |l B z odej$ciem przetoki od dolnej czesci prze-
tyku,
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* |l C z dwiema przetokami odchodzacymi od
obu czesci przetyku,
— typ IV — przetoka H (TOF bez OA).
Klasyfikacje Grossa (11) przedstawiajg rycina 1 oraz

tabela 1.

TypA Typ B Typ C Typ D Typ E

Ryc. 1. Klasyfikacja Grossa
Zrédto ryciny: http://img.medscapestatic.com/pi/meds/ckb/83/43783.jpg

Tab. 1. Klasyfikacja Grossa

Typ Opis
A OA bez TEF (,czysta” atrezja)
B OA z proksymalng TEF
C OA z dystalng TEF
D OA z dystalng i proksymalng TEF
E TEF bez OA albo tzw. przetoka H
F Wrodzona stenoza przetyku

Klasyfikacja wedtug Ladda (12):

— typ A — OA bez przetoki, zwana réwniez czysta
OA (10%),

— typ B - OA z proksymalng TEF (< 1%),

— typ C - OA z dystalng TEF (85%),

— typ D — OA z proksymalng i dystalng TEF (< 1%),

— typ E - TEF bez OA, tzw. przetoka H (4%),

— typ F — wrodzona stenoza przetyku (< 1%).

LECZENIE

Leczenie OA polega na odtworzeniu ciggtosci

przetyku i/lub usunieciu przetoki przetykowo-tcha-
wiczej. Przeciwwskazaniem do leczenia jest: zespét
Potter (obustronna agenezja nerek) oraz zespét Pa-
taua (trisomia 13), w wiekszosci przypadkéw dzieci
z tymi wadami nie przezywajg okresu niemowlecego.
Leczenie nieoperacyjne stosuje sie tez u dzieci z ciez-
kimi wadami serca oraz wylewami dokomorowymi

v

stopnia.

Metody leczenia

1. Metoda zespolenie koniec do kohca — mozna
zastosowad, jesli odlegto$¢ miedzy koncami
przetyku jest niewielka i wynosi maksymalnie
3cm (13).

2. Technika Livadsa — polega na ponadsluzéwko-
wym okreznym nacieciu btony migsniowej, po-
zwala na wydiuzenie gérnego odcinka przety-
ku (13).

3. Metoda Scharliego — wydtuzenie przetyku kosz-
tem krzywizny mniejszej zotagdka (13).

4. Metoda Rehbeina — zblizanie koncow przetyku za
pomoca zatozonych wczesniej nitek do kikutow
przetyku i odtworzenie ciggtosci przewodu pokar-
mowego (13).

5. ETEEs (ang. multiple extrathoracic esophageal
elongations) — wydtuzanie przetyku na zewnatrz
klatki piersiowej, polega na wytworzeniu przeto-
ki Slinowej przetykowo-tchawiczej, przemiesz-
czeniu jej kilkukrotnie na Scianie klatki piersio-
wej, co powoduje wydtuzenie przetyku w ciggu
2-3 miesiecy, a nastepnie zespolenie koniec do
konca (13).

6. Gastric pull up — przesuniecie zotadka do $réd-
piersia tylnego (13).

7. Rekonstrukcja przetyku z krzywizny wiekszej zo-
tadka, jelita cienkiego lub jelita grubego (13).

Powiktania wczesne zabiegow:

— nieszczelno$¢ zespolenia — w 3.-4. dobie po
operacji, dotyczy ok. 20% przypadkéw (14),
stosuje sie leczenie zachowawcze (antybioty-
koterapia),

— zwezenie w miejscu zespolenia — wystepuje
w 50% przypadkow (15), leczeniem jest rozsze-
rzanie przetyku nie wczes$niej niz w 6. tygodniu
zycia dziecka oraz nie wczesniej niz w 4. tygo-
dniu po zabiegu,

— nawrotowa przetoka przetykowo-tchawicza
— najczesciej kilka tygodni po operacji, dotyczy
3-14%, manifestacjg tego powiktania sg: zapa-
lenie ptuc, kaszel, niewydolno$¢ oddechowa.

Powiktania pdézne:

— refluks zotadkowo-przetykowy - wystepuje
prawie u wszystkich dzieci z OA, wszystkie
dzieci z wadg powinny do 6. miesigca zycia
przyjmowacé ranitydyne lub inhibitory pompy
protonowej. Leczeniem jest zabieg antyrefluk-
sowy,

— zaburzenia motoryki przetyku — powiktanie daje
objawy dysfagii, moze doj$¢ do zaburzen po-
tykania i utkwienia kesa pokarmowego w prze-
tyku,

— tracheomalacja — rozmiekanie tchawicy, wigze sie
Z nawracajacymi zapaleniami ptuc, napadami ast-
my oskrzelowej.

ROKOWANIE

Podziat rokowniczy OA wedlug Waterstona
z 1962 roku przedstawiono w tabeli 2 (1). W zwigzku
z postepem w chirurgii noworodka oraz neonatolo-
gii powyzsza klasyfikacja stracita obecnie na zna-
czeniu.

Klasyfikacje rokownicza wedtug Spitza z 1994 roku
przedstawiono w tabeli 3.
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Tab. 2. Podziat rokowniczy OA wedtug Waterstona Tab. 3. Klasyfikacja rokownicza wedtug Spitza
Gru Rokowanie Definici i i
pa (% przezyé) efinicja Przezy- Przezy-
Grupa Charakterystyka walnosé walnosé
A 100 masa urodzeniowa > 2,5 kg, bez wad 1980-1992 | 1993-2004
towarzyszacych
masa urodzeniowa 2-2,5 kg bez wad masa urodzeniowa > 1500 g,
towarzyszacych o I bez duzych wad wrodzonych 97% 98%
B 85 masa urodzeniowa > 2,5 kg i Srednio ciezkie serca
wady towarzyszace (automatycznie
wykluczone sg wady serca z wyjatkiem )
PDA, VSD, ASD) I masa grodzenlowa <1500 g 59% 829%
- lub duze wady wrodzone serca
masa urodzeniowa < 2 kg
(¢} 65 masa urodzeniowa > 2 kg wraz z wadg
serca inng niz wymieniona powyzej 0 masa urodzeniowa < 1500 g -~ 0%
PDA - przetrwaty przewdd tetniczy; VSD — otwdr w przegrodzie miedzyko- i duze wady wrodzone serca
morowej; ASD — przetrwaty otwér w przegrodzie miedzyprzedsionkowej

PIS

1.
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