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STRESZCZENIE

Leczenie wrodzonej dtugoodcinkowej niedroznosci przetyku (LGEA) wcigz wywoluje wiele
kontrowersji ws$rod chirurgéw 1 nadal brakuje jednolitego pogladu co do sposobu
optymalnego leczenia tej postaci wady. Trudno$ci napotykamy juz przy probie zdefiniowania
dlugoodcinkowej niedroznosci przetyku. Wciaz nie ma zgodnosci, co do $cistej definicji tego
schorzenia, lecz w chwili obecnej wigkszo$¢ badaczy uwaza, ze wlasciwym kryterium
rozpoznania dlugoodcinkowej niedroznos$ci przetyku, jest brak mozliwosci uzyskania
pierwotnego zespolenia obu koncow przetyku. Fakt ten koresponduje z oceng odleglosci
pomiegdzy gérnym i dolnym odcinkiem przetyku liczonej w cm, badz wysokos$ciach kregow

kregostupa 1 odpowiadajacemu trzem wysokoscia kregow lub wigksza niz 2,5-3cm.

Jedna z najnowszym metod leczenia tego schorzenia jest technika zaproponowana w 1997
roku przez Johna Fokera. Metoda opiera si¢ na poddaniu koncow przetyku osiowej trakcji,
poprzez zatozenie na nie szwow trakcyjnych, pozostawionych wewnatrz klatki piersiowej, lub
wyprowadzonych na jej zewnatrz. Zastosowana trakcja, stymuluje wzrost przetyku,
pozwalajac w krétkim czasie na odbudowanie odpowiedniej dtugos$ci przetyku pozwalajace;j

na wykonanie zespolenia przetykowo-przetykowego.

Metoda Fokera, zostata wprowadzona do nielicznych os$rodkéw chirurgii dziecigcej na

$wiecie w tym, do co najmniej czterech duzych osrodkach chirurgii dziecigcej w Europie.

Do celéw tego opracowania wiaczono 49 pacjentow z dlugoodcinkowa niedrozno$cig
przetyku leczonych w latach 2005-2013 w czterech europejskich o$rodkach chirurgii
dziecigcej: Klinice Chirurgii i Urologii Dzieci i Mtodziezy w Gdansku, Klinice Chirurgii
Dziecigcej Uniwersytetu w Lipsku w Niemczech, Klinice Chirurgii Dziecigcej Uniwersytetu
Karola w Pradze w Czechach oraz Klinice Chirurgii Dziecigcej Szpitala Uniwersyteckiego

Vall d’Hebron w Barcelonie w Hiszpanii.

Wiek dzieci w chwili rozpoczgcia leczenia wahatl si¢ od 1 do 910 dni. U 20 pacjentéw
stwierdzono wrodzone dlugoodcinkowe zarodnigcie przetyku bez obecno$ci przetoki
przieykowo-tchawiczej (TEF), u 26 typ z obecng TEF (26 przetok dolnego odcinka i 3
przetoki odcinka goérnego). Brakujaca odlegto$¢ przelyku wynosita od 2,5 do 14 cm. U 10
dzieci wytoniono przetoke §linowa. Wszyscy pacjenci przebyli zabieg wykonany technika

Fokera. Uzyskany materiat poddano retrospektywnej analizie.



W naszej grupie, przetyk udato si¢ odbudowaé, w stopniu umozliwiajagcym jego zespolenie, u
92% pacjentéw. Zastapienie przetyku wstawkami z innych narzadow, takich jak zotadka czy

jelita cienkiego miato zastosowanie jedynie w 4 przypadkach.

Technice Fokera towarzysza liczne powiklania, z ktérych najczgstszym bylo zwezenie
zespolenia przetykowo-przetykowego, ktére obserwowano tacznie u 54% pacjentéw, u
ktorych udato si¢ wykonaé zespolenie przetykowo-przetykowe. U 84% tych dzieci udato si¢
wyleczy¢ to powiktanie stosujac jedynie cykliczne poszerzania przetyku. Drugim co do
czestosci typem, powiktania byla obecnos¢ odptywu zotadkowo-przetykowego, ktory
obserwowalismy u 66% dzieci. Wystgpowal on, zwlaszcza szczegdlnie czesto, u dzieci, u
ktorych stwierdzono pierwotnie odlegtos¢ pomiedzy obydwoma odcinkami przetyku ponad
3,5cm. Nieszczelnosci zespolenia przetykowo-przetykowego wystapity u 26% dzieci, przy
czym wigkszo$¢ tego rodzaju powiklan obserwowaliSmy w grupie dzieci z uprzednio
wylonionymi przetokami $linowymi. W grupie pacjentdéw bez wylonionych przetok
slinowych nieszczelnos$ci zespolenia wystapity tylko u 5 pacjentéw, co stanowito 12% ogotu

dzieci poddanych tego typu leczeniu.

Niepowtarzalng 1 niekwestionowang przewaga tej metody, nad innymi technikami
stosowanymi podczas leczenia dzieci z dlugoodcinkowa niedroznoscig przelyku, jest fakt
pozostawiania dzieciom wilasnego narzadu. Na podstawie uzyskanych wynikow mozna
stwierdzi¢, ze w odpowiednio przygotowanych i wyspecjalizowanych osrodkach chirurgii
dziecigcej technika Fokera jest zarowno bezpieczng, jak i powtarzalng, metoda wydluzania
przetyku. Niepowodzenia w analizowanym materiale byly w wigkszosci przypadkow
spowodowane ograniczonym doswiadczeniem w chwili wprowadzania metody Fokera w
poszczegolnych osrodkach. Zaproponowany w pracy algorytm postepowania dla pacjentow z
dlugoodcinkowa niedroznos$cig przetyku, porzadkuje zaréwno schemat leczenia tej wady, jak

1 pozwala na obiektywne poréwnanie uzyskanych wynikow



ABSTRACT

Treating of the long gap esophageal atresia (LGEA) makes a lot of controversies between
surgeons around the word and the lack of optimal approach is still observed. Clear definition
of LGEA is also missing, however majority of researchers define LGEA as impossibility to
achieve true primary esophageal anastomosis. It usually corresponds to gap between both
esophageal pouches that exceeds 2,5-3 cm or more than three vertebral heights.

Lately, John Foker and colleagues described a new technique of LGEA reconstruction. It uses
an axial traction sutures on the esophageal segments to induce growth until a primary repair
seems possible.

Foker technique was introduced into few pediatric surgery departments around the world,

including four major pediatric centers in Europe.

49 children with LGEA were treated between 2005-2013 in four European pediatric surgery
centers: Department of Surgery and Urology for Children and Adolescents, Medical
University of Gdansk, Poland, Department of Pediatric Surgery in Leipzig, Germany,
Department of Pediatric Surgery Charles University in Prague, Czech and Department od
Pediatric Surgery University Hospital Vall d’Hebron in Barcelona, Spain.

There were 20 patients with pure esophageal atresia (EA) and 29 with tracheo-esophageal
fistula (26 with TEF of distal pouch and 3 with TEF of proximal pouch) and at presentation
gap ranged from 2,5 to 14 cm. 10 patients had created spit fistula. Age varied from 1 to 910
days. All patients were operated on according to Foker technique principle and data was

analyzed retrospectively.

In our series the true primary esophageal anastomosis was achieved in 92% of patients and

only 4 children received esophageal replacement (stomach, jejunum).

Foker technique was associated with high complication rate of which strictures of esophageal
anastomosis were most frequent. We observed them in 54% of children with primary
esophageal anastomosis but in 84% we were able to restore normal esophageal lumen using
only series of dilatations.

Gastro-esophageal reflux was observed in 66% of children after esophageal anastomosis and

occurred most frequently in cases where initial gap exceeded 3,5 cm.



Anastomosis leak was observed in 26% of patients and occurred mostly in children with spit

fistulas. In the group without spit fistula anastomosis leakage occurred only in 12%.

Unique and undisputed advantage of Foker technique is preservation of the own, native
esophagus. According to our results, Foker technique is a safe, repeatable and efficient
method of the esophageal lengthening in specialized departments of pediatric surgery.
Initially high rate of complications resulted from the lack of experience at the time of
introducing the method into departments and could be averted in future. Clear algorithm that
was proposed in this paper simplifies schema of LGEA treatment and allows comparing the

results in objective ways.



ANATOMIA

Nazwa lacinska przelyku- esophagus wywodzi si¢ od stow oisein- dzwigaé oraz fagein-jesc,
co ttumaczy rol¢ tego narzadu w organizmie. Laczac gardto z zotadkiem transportuje on kesy
pokarmowe nie biorac jednak bezposrednio udziatu w trawieniu pokarméow.

W spoczynkowym polozeniu glowy przetyk rozpoczyna si¢ ku tylowi od chrzastki
pierscieniowatej krtani na wysoko$ci odpowiadajacej VI kregowi szyjnemu. U dotu konczy
sie, w zaleznosci od fazy oddechowej, na wysokosci X lub XI kregu piersiowego co

odpowiada poziomowi podstawy wyrostka mieczykowatego.

U osoby dorostej dhugos¢ przetyku wynosi $rednio 23-40 cm, natomiast u donoszonego

noworodka dlugo$¢ ta wynosi od 9-10 cm, a jego $rednica to okoto 3-4mm.

W przetyku wyrdzniamy:

1.  Czg$¢ szyjna - rozciagajaca si¢ od poczatkowego odcinka przetyku, rzutujacego sig
na VI krag szyjny, do poziomu wcigcia szyjnego mostka, a wigc pogranicza II 1 III kregu
piersiowego. Czg$¢ szyjna przetyku przylega do blaszki przedkregowej powigzi szyjnej, z
ktora taczy si¢ luzng tkanka taczna. Od przodu do tej czgsci przetyku przylega tchawica.
W rowku pomiedzy przetykiem i tchawica obustronnie biegng nerwy krtaniowe wsteczne
bedace odgat¢zieniami nerwu btednego. Prawy nerw krtaniowy wsteczny przykryty jest
tchawicg, natomiast nerw lewy biegnie nieco bardziej powierzchownie. W obrebie szyi,

do gornej czgsécei przelyku przylegaja oba platy tarczycy.



2. Czes¢ piersiowa - polozona catkowicie w $rddpiersiu tylnym, a konczaca sie w
rozworze przelykowym przepony. Wzdluz tego odcinka od wysokosci IV kregu
piersiowego biegnie w dol aorta piersiowa. Uklada si¢ ona wzdluz lewego brzegu
przelyku, a w dolnym odcinku wciska si¢ miedzy niego i kregostup. W rowku pomiedzy
przetykiem a aorta, wzdluz tylnej czesci przetyku biegnie przewdd piersiowy, ktory w
swym gornym przebiegu uktada si¢ pomiedzy lewa tetnica podobojczykowsq a przetykiem.
Nastepnie dociera on do kata zylnego utworzonego przez zyty podobojczykowa lewa oraz
szyjng wewnetrzng lewa. Do tylu od przelyku po jego prawej stronie biegnie zyta
nieparzysta. Az do poziomu IV kregu piersiowego, od przodu do przetyku, przylega
tchawica oraz poczatkowy odcinek lewego oskrzela. Jest to tez zarazem wysokos$¢
potozenia tuku aorty. Ponizej rozdwojenia tchawicy przetyk styka si¢ $ciang przednig z
workiem osierdziowym. Na tym poziomie do przetyku dochodzg oba nerwy bledne, ktore
nastgpnie poprzez rozwoér przetykowy kieruja si¢ do $ciany zotadka. Nerw btedny prawy
biegnacy po tylnej $cianie przetyku przechodzi na tylna $ciang zotadka; nerw btedny lewy
natomiast przechodzi ze $ciany przedniej przetyku na $ciane przednia zotadka. Sciany

boczne przetyku czgsciowo sg pokryte optucng srédpiersiowa.

3. Cze$¢ brzuszng - najkrotsza, pokryta catkowicie otrzewna, o dtugosci okoto 1-3 cm
rozciagajaca si¢ od poziomu przepony do wpustu zotadka. Od tylu cze$¢ brzuszna
przelyku zrasta si¢ czg¢sciowo z lewa odnoga przepony, natomiast od przodu przylega

zarowno do ogoniastego, jak i lewego plata watroby pozostawiajac tam swoj wycisk.
Niejednokrotnie mozna spotka¢ si¢ takze z wyr6znianiem czwartej cze$ci przetyku,
przeponowej. Wyrdznia si¢ ja w celu podkres§lenia znaczenia klinicznego tego odcinka

przetyku.

Schemat anatomii przelyku przedstawiono na ryc.1.
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Ryc.1 Anatomia przetyku (widok od boku)

Prawidlowy przebieg przelyku odpowiada linii utworzonej przez o$ kregostupa, jednak
zarowno w plaszczyznie czotowej, jak i strzaltkowej, przelyk uktada si¢ w charakterystyczne
wygiecia. W plaszczyznie czolowej gorna cze$¢ przelyku wraz z poczatkowym odcinkiem
czgsci piersiowej przebiega nieco bardziej po stronie lewej od osi posrodkowej ciata,
przechodzac do potozenia posrodkowego w miejscu przylegania do przetyku tuku aorty.
Odpowiada to wysokosci IV kregu piersiowego. Na wysokosci VI kregu piersiowego przetyk
przebiega nieco sko$nie tak, aby przej$¢ zndéw na strong¢ lewa. Czg$¢ brzuszna przetyku

biegnie niemal catkowicie poprzecznie ze strony prawej na lewa.



Cze$¢ szyjna przetyku przylega do kregostupa bedac z nim ztagczona luzna tkanka widknista.
Ponizej II kregu piersiowego przetyk stopniowo oddala si¢ w projekcji strzaltkowej od
kregostupa az do odlegtosci kilku centymetréw na wysokos$ci rozworu przetykowego.

Polozenie utrzymuje dzigki potaczeniu swej gornej czesci z gardtem i1 powierzchnig tylna
chrzastki pierScieniowatej; czgs¢ $rodkowa przetyku potaczona jest natomiast pasmami
wloknistymi z sgsiadujacymi narzagdami. Dolny odcinek przetyku przechodzi w zotadek, a

takze jest dodatkowo umocowany fatldami otrzewne;.

Na skutek istniejacego podci$nienia w klatce piersiowej $wiatto przetyku otwarte jest tylko w
piersiowej jego czgsci, w pozostalych odcinkach $ciana tylna styka si¢ z przednia zamykajac

swiatto narzadu.

Na przebiegu przelyku zaobserwowa¢ mozna stale trzy jego zwe¢zenia:

1. Zwezenie gorne, najwezsze miejsce przetyku, lezagce w miejscu przejécia gardla w
przetyk, a utworzone przez okr¢znie przebiegajace witokna migsniowe tworzace
zwieracz gorny.

2. Zwezenie $rodkowe, lezagce na wysokosci rozdwojenia tchawicy w miejscu, w
ktorym lewe oskrzele krzyzujac przetyk dociska go do, przebiegajacej po lewe;j
stronie 1 nieco z tylu, aorty zstepujace;j.

3. Zwezenie dolne, bgdace, jak 1 gorne, zwezeniem czynnos$ciowym spowodowanym

napieciem migéni okrgznych. Lezy ono okoto 3 cm powyzej wpustu zotadka.

Na swoim przebiegu przetyk otrzymuje ukrwienie od réznych naczyn. Gorna jego czg$¢
zaopatrywana jest poprzez galazki odchodzace od tetnicy tarczowej dolnej, ktére schodzac w
dot uktadajg si¢ wzdluz jego $cian. To osiowe ukrwienie gornego odcinka pozwala na
stosunkowo bezpieczne jego preparowanie podczas zabiegow rekonstrukcji narzadu u dzieci
urodzonych z wrodzonym zaro$ni¢ciem przetyku.

W odcinku $rodkowym do przetyku dochodzi kilka drobnych naczyn pochodzacych
bezposrednio z aorty piersiowej.  Posiadaja one takze potaczenia z naczyniami

mig¢dzyzebrowymi, jak i1 oskrzelowymi. Odcinek ten jednak jest bez watpienia najmniej



ukrwionym fragmentem przetyku, dlatego tez podczas jego preparowania nalezy zachowaé
szczeg6lng ostroznosc.
Odcinek dolny zaopatrywany jest rowniez osiowo poprzez galaz wstepujaca odchodzaca od

lewej tetnicy zotadkowej, a takze gatazki odchodzace od lewej tetnicy przeponowej (Ryc.1a).

TETNICA TARCZOWA
DOLNA

PIEN SZYINO-
TARCZOWY

PIEN RAMIENNO-

GLOWOWY
TETNICA SZYINA
WSPOLNA
AORTA CZESC
ZSTEPUJACA
PRZELYK

TETNICA ZOtADKOWA

PIEN TRZEWNY LEWA

Ryc.1a Unaczynienie t¢tnicze przetyku



System naczyn zylnych, zwlaszcza w dolnej czgsci przetyku, tworzy potozone w warstwie
podéluzowej sploty naczyniowe. Zyly odcinka gérnego i $rodkowego przetyku uchodza
czg¢sciowo do zyly tarczowej gornej, zyly nieparzystej i nieparzystej krotkiej, a w czeSci
dolnej do zyly Zzotadkowej lewej, uchodzacej nastepnie do zyty wrotnej. Tak wigc w dolnym
odcinku przelyku dochodzi do potaczenia systemu sptywu zyly wrotnej oraz zylty gldwnej
gornej. Fakt ten jest niezmiernie istotny w sytuacji istnienia nadcis$nienia w ukladzie zyly
wrotnej, gdyz w wyniku jego istnienia dochodzi do znacznego, zylakowatego poszerzenia zyt

przetyku zapewniajacego odptyw krwi z uktadu zyty wrotnej. (Ryc.1b).

Naczynia chtonne przetyku ukladajac si¢ wzdtuz naczyn tetniczych odprowadzaja chtonke, w
zaleznos$ci od poziomu przeltyku, do weztéw szyjnych gtebokich, wezidw $rddpiersia tylnego

oraz tych polozonych przy wpuscie zotadka'.

PIEN RAMIENNO-
GEOWOWY

L O

>

— = AR S iy = s

ZYLA PROZNA
GORNA

ZYLA NIEPARZYSTA

ZYLY ZOLADKOWE
KROTKIE

ZYEA PROZNA
DOLNA
ZYtA SLEDZIONOWA

ZYLA WROTNA

ZYLA ZOLADKOWO-
SIECIOWA

Ryc.1b Unaczynienie zylne przelyku
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FIZJOLOGIA POLYKANIA

Transport pokarmu, a wigc mechanizm polykania, od chwili jego zapoczatkowania do

osiggnigcia poziomu zotadka sktada si¢ u noworodka z 3 odruchowych faz:

- ustne;j
- gardlowe;j

- przetykowej

Ostatnie dwie fazy pozostaja do konca zycia odruchowe w przeciwienstwie do fazy pierwszej,
ktéra to z odruchowej w wieku noworodkowym, zmienia si¢ wraz z uptywem czasu w
dowolna, a wiec podporzadkowang zmystom.

Nadrzedny obszar autonomiczny odpowiadajacy za caloksztalt przyjmowania pokarmow
znajduje si¢ w $rédmozgowiu. Odruchy potykania i oddychania sa ze soba zaréwno
powigzane, jak i skoordynowane, i, co niezmiernie wazne, odruch potykania w zespole
odruchéw zwiazanych z przyjmowaniem pokarmow dominuje nad osrodkiem oddychania.
Osrodek polykania, droga nerwoéw jezykowo-gardtowych oraz blednych, tworzacych typowe
potaczenia nerwowo-migsniowe, wywotuje staly skurcz zwieracza gardlowo-przetykowego, a
wiec gornego pietra przetyku. Jego spoczynkowy skurcz wytwarza strefe wysokiego ci$nienia
10-60cm H20, ktora zapobiega cofaniu si¢ pokarmu do jamy ustnej podczas aktu potykania.
Dalsze czgsci przetyku unerwione sa autonomicznie przez nerwy bledne, tworzace
srodscienne sploty, ktére zaopatruja poprzez wltokna pozazwojowe migsnie gladkie oraz
gruczoty przetyku.

Odruch polykania zapoczatkowywany jest po wypetieniu jamy ustnej w okoto 2/3 poprzez
bezposrednie podanie pokarmu na 1/3 tylng cze¢$¢ jezyka lub na tylng $ciane gardta. Wraz z
rozpoczg¢ciem aktu polykania, rozkurcza si¢ zwieracz gardtowo-przelykowy umozliwiajac
przejscie kesa pokarmowego z gardla do gérnego pigta przetyku. Nastepnie pojawiajaca si¢
fala perystaltyczna przesuwa pokarm dalej w kierunku wpustu zotadka. Pierwotne ruchy
perystaltyczne przetyku bedace kontynuacja fazy gardlowej odruchu polykania s3 sterowane
osrodkowo. Natomiast wtorne, odruchowe, wywotane sa w zwojach autonomicznych w
odpowiedzi na rozcigganie §ciany przetyku. Podczas potykania pokarméw statych, obecna
jest przemieszczajaca si¢ z predkoscig okoto 3-4cm/s fala perystaltyczna. Sktada si¢ ona ze

skoordynowanego naprzemiennego rozkurczu i skurczu migsnidéwki okreznej przetyku,
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podczas ktorego powstaja wahania ci$nienia wewnatrz $wiatla przetyku wynoszace od 50 do
100cm H2O. Cata faza potykania przetykowego trwa okoto 10 sekund.

Przechodzenie tresci pokarmowej z przetyku do Zoladka kontrolowane jest poprzez zwieracz
dolny przetyku. Pozostaje on w stalej aktywnos$ci skurczowej, wytwarzajac strefe¢ wysokiego
ci$nienia $rddprzelykowego wynoszacego od 20 do 40 cm H2O. Skurcz zwieracza dolnego w
potaczeniu z prawidlowo wyksztalconym katem Hisa oraz polozeniem prawej odnogi
przepony uciskajacej jej dolny, $rédbrzuszy odcinek przetyku zapewniaja efektywny
mechanizm przeciwodptywowy. Aktywnos$¢ zwieracza dolnego przelyku kontrolowana jest
zasadniczo przez autonomiczng aktywnos$¢ skurczowa migsniowki przetyku. Czynno$¢ ta jest
takze dodatkowo modyfikowana poprzez hormony, takie jak: motylina, PP (polipeptyd
trzustkowy), gastyna, GIP (glukozalezny peptyd insulinotropowy), VIP (wazoaktywny peptyd

jelitowy), sekretyna oraz nerwy wspodtczulne i biedne.

12



UNERWIENIE PRZELYKU

Przelyk jest unerwiony poprzez uktad autonomiczny. Za ruchowe unerwienie warstwy migsni
prazkowanych przetyku odpowiedzialne s3 oba nerwy krtaniowe wsteczne bedace
odgatezieniami nerwow btednych. Przywspodtczulne unerwienie ruchowe warstwy migsni
gladkich pochodzi bezposrednio z neurondow zlokalizowanych w jadrach nerwu btednego. W
nim biegna dlugie przedzwojowe widkna przywspotczulne. Wspolczulne unerwienie przetyku
pochodzi z przedzwojowych neurondéw piersiowego 1 ledzwiowego odcinka rdzenia
kregowego, 1aczac si¢ z btong migsniowa przetyku poprzez trzewne galezie pnia trzewnego
oraz galezie pochodzace od zwoju trzewnego piersiowego.

Unerwienie czuciowe przetyku dochodzi do IV-V piersiowego odcinka rdzenia kregowego.

W dalszym ciaggu rola obu uktadéw nerwowych w transportowaniu kgsow pokarmowych nie
jest do konca poznana. W modelu zwierzgcym, opartym na wywotywanym adriamycyng
zarosni¢ciu przetyku u szczurow, wykazano obecnos¢ istotnych zaburzen zardwno w liczbie,
jak 1jakosci, zwojow zardéwno warstwy podsluzowej, jak i Srodmigsniowej przetyku. Moze to
thumaczy¢ obserwowane u dzieci z wrodzonym zaros$nigciem przetyku istotne zaburzenia
koordynacji ruchowych w obrgbie zaréwno gérnego, jak i dolnego odcinka przetyku.
Klinicznie istotny jest fakt, Zze po przecigciu obu nerwéw blednych zaburzone zostaja
prawidlowe ruchy robaczkowe przetyku, a kesy pokarmu zatrzymuja si¢ w dolnym jego
odcinku.

Naktadanie si¢ wiec ewentualnego uszkodzenia nerwdw blednych powstalego podczas
operacji wrodzonego zaro$nigcia przetyku na istniejace juz wczesniej wrodzone zaburzenia w
jego unerwieniu powoduje w okresie pooperacyjnym bardzo istotne pogorszenie jego
czynnosci, nawet po prawidlowo wykonanym zespoleniu obu odcinkéw zaro$nigtego

przetyku®**,
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BUDOWA HISTOLOGICZNA PRZELYKU

Budowa histologiczna przetyku koresponduje z budowa catej cewy pokarmowej. Jego $Sciana
sktada si¢ bowiem z czterech warstw. Poczynajac od warstwy zewngtrznej mozna wyr6znic:

btong zewnetrzng, blone migsniowa, utkanie pod§luzowe oraz btong sluzowa (Ryc.2.).

BLONA 7 a8
MIESNIOWA “HIay:

BLONA
ZEWNETRZNA

Ryc.2 Budowa histologiczna przetyku

Blona zewng¢trzna przybiera posta¢ luZnej, pokrywajacej btong migsniowa tkanki tacznej bez
wyraznej granicy przechodzacej w tkanke laczng innych narzadéw. W odcinku piersiowym,
przetyk fragmentarycznie pokryty jest blaszka surowicza optucnej; jego cz¢$¢ brzuszna
natomiast niemal w catosci pokryta jest otrzewng. Co ciekawe, u matych dzieci, a niekiedy 1
0sOb dorostych, po stronie prawej przetyku znajdujemy niejednokrotnie mata, ptaska kaletke

btony surowiczej powstata najpewniej podczas wyksztalcania przepony.

Blona mig$niowa przetyku zbudowania jest z dwoch warstw, podtuznej warstwy zewnetrznej
oraz okreznej wewnetrznej. Warstwa wewnetrzna blony mig$niowe] laczy sie u gory
bezposrednio z mig$niami gardta, natomiast u dotu przechodzi w wtokna okr¢zne i skosne
zotadka. Warstwa zewnetrzna natomiast u gory tworzy dwa ta§mowate pasma, prawe i lewe,
ktore nie taczac si¢ z btong migsniowa gardta umocowuja si¢ do chrzastki pier§cieniowatej
krtani. U dotu warstwa podluzna bez wyraznej granicy przechodzi w warstwy migsni

zotadka.
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Charakterystyczny dla blony mig¢$niowej przetyku jest fakt stopniowego zastgpowania migsni
porzecznie prazkowanych mig¢sniami gltadkimi. W cze$ci gornej przelyku, podobnie jak w
$cianie gardla, obserwujemy obecno$¢ jedynie mig$ni porzecznie prazkowanych, ktore
stopniowo coraz nizej zastgpowane sg mi¢$niami gladkimi tak, ze w okolicy wpustu Zotadka
obecne s3 juz tylko te ostatnie. Mozna przyja¢, ze poczynajac od Srodkowego zwezenia
przetyku, a wiec poziomu rozwidlenia tchawicy, obecna jest juz tylko migsnidwka gladka.

Warstwa okrezna mig$niowki przetyku przebiega raczej $rubowato niz poprzecznie, co ma

istotne znaczenie w akcie polykania.

Blona pods$luzowa przetyku jest stosunkowo gruba i luzna. Jest takze bogata we wtokna
sprezyste, ktére powoduja ukladanie si¢ warstwy Sluzowej w faldy. Wiasciwa warstwa
mig$niowa przelyku pozostaje rowna i gladka. W warstwie podsluzowe;j, zwlaszcza w czesci
piersiowej przetyku, znajduja si¢, wspomniane wcze$niej, liczne sploty zylne. Takze w tej
warstwie, zwlaszcza w gornej 1 dolnej czgsci przetyku, obecne sg gruczoty przelykowe.
Histologicznie sg to gruczoty $luzowe, cewkowo-pegcherzykowe, ktére produkuja wydzieling
zwilzajaca Sluzowke przelyku. Niejednokrotnie mozna takze spotka¢ drobne wysepki

zawierajace gruczoty wpustowe zotadka.

Blona $luzowa przetyku sklada si¢ z nabtonka, blaszki wtasciwej oraz blaszki mig$niowe]
btony $luzowej. Nabtonek przetyku, podobnie jak i nablonek gardta, spelnia gtownie funkcje
ochronng. Ma on charakter wielowarstwowy ptaski, aczkolwiek w dolnej czesci narzadu
wystepuja dodatkowo wyspy nablonka walcowatego zotadka. Granica pomiedzy btong
sluzowa przetyku i zotadka jest bardzo ostra, w przeciwienstwie do przejscia gardlowo-
przetykowego, 1 widoczna nawet golym okiem pod postacig linii zabkowanej. Blaszka
wlasciwa nabtonka utworzona jest przez warstwe luznej tkanki tacznej, zewnetrznie do ktorej
znajduja si¢ podluznie biegnace pasma migsniowki gladkiej tworzacej grubg blaszke

mie$niowa blony §luzowej, bedacej rowniez granica warstwy $luzowej i podsluzowe;j'.
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HISTORIA ROZPOZNAWANIA 1 LECZENIA WRODZONEGO ZAROSNIECIA
PRZELYKU

Pierwszy udokumentowany opis wrodzonego zarosnigcia przelyku (EA) pojawil si¢ w
rokul670, kiedy to William Durston doniost o urodzeniu si¢ w Plymouth zroslaka, u ktorego
jedna z siostr miata §lepo konczacy si¢ gorny odcinek przetyku™®. Prawie 30 lat pozniej, w
roku 1697 zig¢ Richarda Cromwella, Thomas Gibson, w monografii The Anatomy of Humane
Bodies Epitomized opisat klasyczng posta¢ zaros$nigcia przetyku z przetoka do tchawicy (EA-
TEF)’. W 1793 roku Hunter, jeden z tworcow wspolczesnego naukowego podejscia do
chirurgii rozwazat wykorzystanie skory z wegorza jako sztucznego przetyku. Mimo, iz nie
odnosit si¢ on bezposrednio do dzieci urodzonych z zaro$nigtym przetykiem, to koncepcja
tubularnego wszczepu stala si¢ niezwykle wazng cze$cig chirurgii rekonstrukcyjnej tego
narzadu w pdzniejszych latach®.

W XIX wieku ukazalo si¢ kilka doniesien opisujacych, zazwyczaj niewielkie ,grupy
pacjentéw z zaro$nigciem przetyku. Stopniowo rozpoznawano wystgpowanie roznych typow
tej wady. W 1840 r. Tomas Hill w The Boston and Surgical Journal przedstawit przypadek
dziecka z zaro$nigciem przetyku z przetoka tchwiczo-przetykowa (EA-TEF) =z
towarzyszacym zaro$nigciem odbytu z przetoka do uktadu moczowego’. Wywodzacy sie z
Kopenhagi, Harald Hirschsprung, w 1861 roku opisat 4 wtasne przypadki dzieci z EA oraz 10
przypadkow dzieci z EA-TEF odnalezionych w literaturze'’. Kolejna posta¢ wady, przetoke
typu ,,H”, opisal w 1873 Lamb.

Wielki chirurg tamtej epoki, pionier laryngologii znany ze swojego glosnego udzialu w
zakonczonym niepowodzeniem leczeniu cesarza Niemiec Fryderyka III, Morell Mackenzie w
1880 opublikowat duza prace obejmujaca 57 przypadkéw dzieci z EA. W tej grupie 37
stanowity noworodki z postacig zaro$nigcia przetyku z obecng przetoka przelykowo-
tchawicza. W pracy tej pojawita si¢ juz tez pierwsza proba wythumaczenia przyczyn podtoza
tej choroby bioragca pod uwage rozwdj embriologiczny plodu. Dodatkowo wskazane zostaly
choroby towarzyszace zaro$nigciu przetyku, takie jak: zespoty rozszczepowe kregostupa,
nerka podkowiasta czy zaros$nigcie odbytnicy.

Kolejna duza zbiorcza praca podsumowujaca dotychczasowe doniesienia ukazata si¢ w 1919
roku. Jej autorem byl pracujacy w John Hopkins University, E.D. Plass. Opisat on 136
noworodkow z EA podkreslajac, ze az w 97 przypadkach byly to dzieci z EA-TEF. Rok 1931
przyniést kolejna duza prace opublikowang przez Rosenthala uwzgledniajaca 255
przypadkow.
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Zaledwie 13 lat pozniej William Ladd stwierdzil, ze wrodzone zaro$nigcie przetyku jest w
rzeczywisto$ci znacznie czgstsze niz si¢ dotychczas to wydawato.

W tych wczesnych latach zainteresowania ta wada autorzy skupiali si¢ niemal catkowicie na
jej aspektach embriologicznych i1 anatomicznych, lecz stopniowo wraz z doniesieniami o jej
wystepowaniu pojawiaty si¢ tez nieliczne proby znalezienia sposobu jej korekeji. Wydaje sie,
ze pierwszym, ktoéry wspomnial o ewentualnej mozliwo$ci zespolenia obu koncow przetyku,
byl Timothy Holms. Ten, zyjacy w Londynie, lekarz w 1869 roku w ksigzce ,,Surgical
Management of Children’s Diseases” zasugerowal taka mozliwo$¢ w przypadku zaro$nieciu
przetyku bez obecnej przetoki, jednak, jak sam dodal, takie proby raczej nie powinny by¢
czynione. Ta koncepcja obowiazywata przez prawie 20 nastgpnych lat.

Pierwsze doniesienie o probie chirurgicznej korekcji tej wady pochodzi z artykutlu
umieszczonego w czasopismie Lancet w 1888 roku. W tym roku chirurg z Londynu, Charles
Steele, probowat udrozni¢, w jego mniemaniu zaro$niety blona, przetyk przy pomocy
stalowego preta wlozonego przez wytworzony w zoladku otwér''. Przyczyny niepowodzenia
zabiegu odkryto podczas sekcji noworodka, u ktéorego obecna byla posta¢ zaro$nigcia
przelyku bez obecnosci przetoki przelykowo-tchawiczej z duza odlegtoscia pomiedzy goérng i
dolng czescig przelyku, a nie, jak przypuszczano, tylko btona oddzielajaca oba odcinki.

W tym okresie szukano takze innych sposobdéw pomocy tym dzieciom. I tak, w 1899 r.
Hofman w sytuacji, gdy nie udalo mu si¢ zaopatrzy¢ istniejacej u dziecka przetoki
przetykowo-tchawiczej z dostgpu szyjnego, zadecydowat o wytworzeniu statej gastrostomii, a
wiec wykonal zabieg stosowany w niektorych postaciach wady do dzis. Wydaje sig, ze jest to
pierwszy udokumentowany przypadek zatozenia gastrostomii odzywczej w tej wadzie.

W kolejnych latach inni chirurdzy dalej poszukiwali mozliwosci korekcji tej wady.
Czternascie lat po zabiegu Hofmanna, w 1913 roku w Chicago, M. Richter dwukrotnie pod;jat
si¢ proby operacyjnego zespolenia obu odcinkéw przetyku. Obie proby zakonczyly sie
niepowodzeniem, ale sam operator podkreslal zasadno$¢ takiego sposobu leczenia i apelowat
o podjecie kolejnych prob'?. Jednak, jak pokazuje historia medycyny pionierzy bardzo czesto
pozostaja samotni o czym najlepiej $wiadczy fakt, iz pracujacy w tym samym os$rodku,
bardzo wplywowy w tamtym okresie, pediatra J. Brennemann nawolywat do nieleczenia
dzieci z EA.

Jeszcze bardziej zlozonym problem stanowily byly dzieci ze wspoéhistniejaca przetoka
przetykowo-tchawicza. Wszystkie dotychczasowe zabiegi zwigzane z otwarciem klatki
piersiowej wigzaly si¢ ze zgonami noworodkéw, stad w 1936 roku Mims Gage 1 Alton

Oschner zaproponowali podwigzywanie dolnej czesci przetyku z dostepu brzusznego wraz z
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roéwnoczasowym wytonieniem stalej odzywczej gastrostomii. Zabieg ten miat by¢
uzupehliany wykonywanym w pdzniejszym terminie wytonieniem przetoki $linowej na szyi.
Jednocze$nie przyznali racj¢ wczesniejszym pogladom Richtera, Ze najlepszym sposobem
zaopatrzenia tej wady byloby zespolenie obu odcinkéw przetyku, zwlaszcza, ze zabieg taki
wykonany ,,post mortem” prawie zawsze byt mozliwy do przeprowadzenia.

Pierwsza udokumentowang probg¢ jednoczasowego zespolenia przelyku 1 zaopatrzenia
przetoki przetykowo-tchawiczej opublikowatl Shaw w 1939 roku. W tym doniesieniu autor
odwotywat si¢ takze do podobnego zabiegu przeprowadzonego wcze$niej przez P. Samsona.
Niestety operowane przez obu chirurgdéw noworodki zmarty, lecz co niezmiernie wazne,
pacjent zoperowany przez Shawa przezyt 12 dni i zmarl najpewniej w wyniku wstrzasu
poprzetoczeniowego.

Pomimo, iz Shaw opublikowat swoje doniesienia jako pierwszy, wydaje si¢ jednak, ze palma
pierwszenstwa nalezy si¢ Thomasowi Lanmanowi. W latach 1936-1937 w Boston Children’s
Hospital zoperowat on 4 dzieci z wrodzong niedroznoscia przetyku; niestety wszystkie zmarly
wkrétce po zabiegu. W roku 1940 opublikowat on seri¢ pacjentow pochodzaca z tego o$rodka
1 liczaca 30 przypadkéw dzieci z EA. Wszystkie, z wyjatkiem jednego, zmarty bezposrednio
w trakcie badZz po zabiegu. Jedno z dzieci przezylo 9 dni i1 zmarlo najpewniej z
przewodnienia. Pomimo wcigz 100%-owej $miertelno$ci noworodkow z zaros$nigciem
przetyku, sam Lanman stwierdzit, iz jest tylko kwestig czasu, kiedy stanie si¢ mozliwe
bezpieczne zespolenie przelyku u dziecka z ta wada”.

Do tego czasu musialo jeszcze uplynac 2 lata, lecz juz wczesniej pojawily si¢ pierwsze dzieci
z zaros$nigciem przetyku, ktore przezyly leczenie chirurgiczne. Wydaje si¢, ze pierwszym
pacjentem, ktory przezyt z wrodzonym zaro$nigciem przetyku, byt chlopiec urodzony 16
lutego 1935 roku w Nowym Yorku z postacia wady bez przetoki przelykowo-tchawicze;j.
Dziecku po urodzeniu zatozono jedynie gastrostomig, a dopiero 11 lat pdzniej wykonano u
niego pierwszy zabieg w obrebie klatki piersiowe;.

Rok 1939 przynioést 3 kolejne sukcesy: przezyta dwojka dzieci urodzonych z EA-TEF, a
Imperatori zamknat przetoke typu ,,H”.

W ciaggu dwoch dni 26 1 27 listopadal939 w Minnesocie i Massachusetts urodzit si¢ kolejno
chlopiec i dziewczynka z EA-TEF. Niemal jednoczasowo w Minnesocie - Leven i w Boston
Childrens Hospital w Massachusetts — William Ladd, podjeli probe etapowego leczenia tej
wady. Obaj wykonali po urodzeniu dzieci jedynie gastrostomie odzywcze przesuwajac
jednoczesnie dalsze leczenie o kilka miesigcy. Leven, po wcze$niejszej nieudanej probie

zamknigcia przetoki droga bronchoskopowej koagulacji, w styczniu 1940 roku podwigzat
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przetoke przelykowo-tchawicza z dostgpu pozaoptucnowego, a po kolejnych 3 miesigcach
wylonit przetoke §linowa na szyi. Ladd natomiast w 4 miesigcu zycia dziecka jednoczasowo
zamknat przetoke przetykowo-tchawicza oraz wytonit przetoke $linowa na szyi. Jednak do
uzyskania ciagglosci przelyku potrzeba bylo jeszcze wielu kolejnych etapow zabiegow
wytworczych. Ostatecznie udato si¢ w obu tych przypadkach uzyska¢ taka ciaglo$¢ poprzez
wytworzenie brakujacych odcinkow przetyku ze skory wiasnej pacjentow.

Wiosna 1941 roku przyniosta wreszcie wiadomos$¢, na ktérag od dawna czekano. 15 marca
1941 roku w Uniwersytecie Ann Arbor w stanie Michigan, Cameron Haight przeprowadzit
pierwszy udany zabieg zespolenia przetyku. Tego dnia zoperowana zostata 12-dniowa,
wazaca prawie 4 kg, dziewczynka, u ktorej z dostepu poprzez lewa jame klatki piersiowe]
podwigzano przetoke przetykowo-tchawiczg, a nastepnie jednowarstwowo zespolono oba
konce przetyku. Pomimo obecnosci nieszczelno$ci zespolenia i niewielkiego zacieku w 6
dobie pooperacyijnej, udato si¢ wyleczy¢ dziecko prowadzac je zachowawczo'”.

Po tym sukcesie stopniowo zaczely naplywac doniesienia z innych osrodkéw o kolejnych
przezyciach dzieci z EA.

W roku 1944 zyto juz troje dzieci po pierwotnym zaopatrzeniu wady. W tych latach dokonat
si¢ znaczny postegp w opiece przedoperacyjnej, leczeniu operacyjnym i postgpowaniu
pooperacyjnym. Dodatkowym kamieniem milowym w leczeniu chirurgicznym byto
wprowadzenie antybiotykoterapii, co umozliwilo znaczng poprawe¢ wynikow leczenia.
Zaowocowalo to tym, ze juz pod koniec lat czterdziestych Orvar Swenson opisat 80% przezy¢
pooperacyjnych po pierwotnych rekonstrukcjach przetyku u noworodkow nie obcigzonych
innymi wadami. Kolejne lata przyniosty dalsza poprawe osigganych wynikow leczenia, a
przezywalno$¢ w grupie pacjentow z wrodzonym zaro$nigciem przelyku bez
wspotistniejacych cigzkich wad serca w chwili obecnej bliska jest 100%.

Kolejnym istotnym etapem w rozwoju metod leczenia tej wady bylo wprowadzenie technik
wideochirurgicznych. W 58 lat po pierwszym zakonczonym powodzeniem zespoleniem
przetyku, w 1999 roku w Berlinie, Steven Rothenberg i Thomas Lobe zespolili przetyk w
sposob torakoskopowy. Od tego czasu metoda ta stopniowo zyskata grupe zwolennikow,

wcigz jest jednak stosowana w ograniczonej liczbie osrodkow chirurgii dziecigcej na Swiecie.
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HISTORIA LECZENIA DLUGOODCIONKOWEJ NIEDROZNOSCI PRZELYKU

Pomimo, opisanego powyzej, ogromnego postepu w leczeniu wrodzonego zaro$nigcia
przetyku, w dalszym ciaggu istnialy postacie jego zaro$nigcia, w ktorych niemozliwe byto
uzyskanie pierwotnego zespolenia obu odcinkéow przelyku. Zwlaszcza dlugoodcinkowe
zarosnigcie przelyku, w sytuacji gdy odleglos¢ pomigdzy istniejagcymi odcinkami przetyku
jest zbyt duza, aby te odcinki pierwotnie zespoli¢, stanowito od poczatku ogromne wyzwanie
dla chirurgéw dziecigcych. Na przestrzeni lat wprowadzono réznorakie metody

umozliwiajace zblizenie i1 potaczenie obu odcinkéw przetyku.

Livaditis, w 1973 roku, zaproponowal wykonywanie okre¢znego nacigcia btony mig$niowej
gornego zachytka przetyku bez uszkodzenia jego btony $luzowej, w wyniku ktérego mozna
uzyska¢ bylo jego wydluzenie. Wielu autoréw wprowadzito swoje modyfikacje do tej
oryginalnej metody zwigkszajac liczbe nacieé, zmieniajac ich charakter na spiralny czy
dodatkowo preparujac przelyk od strony szyi, aby wykona¢ nacigcie w jego szyjnym

. 15
odcinku .

Inng koncepcj¢ przedstawit Malcolm Gough wykonujac z fragmentu goérnej kieszonki
przetyku petnej grubosci ptat, ktory nastgpnie po zrolowaniu taczyt ze Slepym dolnym
odcinkiem'®. Metoda ta zyskata wielu zwolennikéw, takich jak J.A Bar-Maor i inni, ktorzy
takze przedstawili swoje modyfikacje tego zabiegu. Atois Scharli z kolej, zaproponowat
przemieszczanie w glab klatki piersiowej wpustu 1 czgsciowo dna zoladka, po jego

poprzecznej lub sko$nej transekeji'’.

Jednoczes$nie, wraz z wydluzaniem si¢ przezycia pacjentow z tg postacia wady
zaobserwowano, ze przelyk zachowuje po urodzeniu zdolno$¢ wzrostu. Zrodzito to koncepcje
codziennego kilkutygodniowego napinania jego kikutéw cewnikami, az do uzyskania
odleglosci pozwalajacej na bezpieczne ich zespolenie. Ciekawe rozwinigcie tej metody
zaproponowali w 1975 roku Hardy Hendren i1 Hale. Ich koncepcja opierata si¢ na
wykorzystaniu pola elektromagnetycznego, ktore miato zbliza¢ do siebie umieszczone w
kikutach przelyku metalowe probniki'®. Cztery lata wcze$niej Fritz Rehbein i Schweder
umieszczali w obu kikutach srebrne oliwki potaczone nicig tak, ze jej napinanie zblizato obie
do siebie formujac w koficowym etapie polaczenie obu odcinkow przetyku'. Z kolei David i
Shafer, rozlegle preparowali oba odcinki laczac je jedwabna nicig tworzac w ten sposob

,most” stymulujacy rozwoj przetoki*’. Kolejny krok milowy uczynit Ken Kimura, stopniowo,
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etapami przemieszczajac podskornie na klatce piersiowej gorny odcinek przetyku®'. Fakt, iz
metoda ta wymaga wielomiesigcznego leczenia skionil innych chirurgow do dalszego

poszukiwania szybszej metody odtworzenia przetyku.

W 1995 roku John Foker zaprezentowal oryginalne i nowatorskie podejscie do problemu
leczenia dtlugoodcinkowej niedrozno$ci przetyku. W swojej, opublikowanej na lamach
Journal of Pediatric Surgery, pracy, zaproponowat on zakltadanie nici trakcyjnych na oba
konce przetyku, ktore po ich wyprowadzeniu na zewnatrz klatki piersiowej poddawano
statemu nacigganiu przez okres okolo 2 tygodni, co pozwalalo w tym stosunkowo krotkim

okresie na wytworzenie pozadanej dtugosci przetyku™.

Zdecydowanie dluzsza histori¢ ma zastgpowanie przelyku innymi czgsciami przewodu
pokarmowego. Proby te nierozerwalnie zwigzane sa z chirurgicznym leczeniem raka
przelyku, ktére rozpoczal w 1877 roku Czerny. Zresekowal on jako pierwszy w S$wiecie
szyjny odcinek przelyku rozpoczynajac nowy rozdziat w chirurgii. Pierwsza resekcje odcinka
piersiowego przetyku, a wigc odcinka wewnatrzklatkowego, przeprowadzit natomiast w 1913
roku w Nowym Yorku, Torek. Kolejne nazwiska, takie jak Teodor Billroth, Jan Mikulicz,
Bichter, Biondi, Sauerbruch czy Jianu na stale wpisaty si¢ do historii chirurgii przetyku.
Jednocze$nie z rozwojem tej dziedziny rosta tez grupa pacjentow, ktéra w wyniku leczenia
utracita przetyk, co z kolei wymusito poszukiwanie sposobdw jego zastapienia. Z biegiem lat
wielu chirurgéw opracowato wilasne zabiegi rekonstrukcji przetyku z uzyciem réznych czesci

przewodu pokarmowego.

Pierwsza probe zastgpienia przetyku jelitem grubym podjat w 1911 Kelling. Niestety bez
powodzenia, probowal on etapowo przemies$ci¢ fragment poprzecznicy 1 zespoli¢ go
nastgpnie z kikutem przetyku. Pacjent zmart w wyniku postgpu choroby nowotworowej przed
wykonaniem zespolenia przelykowo-jelitowego. Ta sztuka powiodla si¢ jednak juz w 3 lata

p6zniej Von Hackerowi.

Pierwszy taki zabieg u dziecka wykonat natomiast w 1921 roku Lundblat, ktory przemiescit
fragment poprzecznicy 1 zespolit go z kikutem przetyku u 3-letniego chlopca ze
zbliznowacialym przetykiem. Pacjent ten przezyl nastgpnie 34 lata i zmart w wyniku urazu

odniesionego w wypadku samochodowym.
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Pomimo niewatpliwego sukcesu, jakim bylo zastgpienie brakujacego przetyku jelitem
grubym, po t¢ form¢ zabiegu siegano niezwykle rzadko tak, ze do 1934 roku w literaturze
opisano tylko 20 przypadkow. W tym okresie fragment jelita grubego przeprowadzany byt
podskornie na klatce piersiowej i dopiero na szyi zespalano go z kikutem przetyku. Taka
forma zabiegu pozostawiata niewatpliwe kalectwo, stad w 1951 roku Rudler i Monod-Broca
zaproponowali przeprowadzanie wstawki jelitowej droga zamostkowg. Cztery lata pdzniej
Dale i Sherman przedstawili przypadki 2 dzieci, u ktérych zastgpiono przelyk wstawka z
prawej okreznicy przeprowadzong w przednim Srddpiersiu.  Wceigz jednak nie dotyczyto to
grupy dzieci z wrodzonym zaro$nigciem przetyku. Dopiero w 1959 roku Battersby i Moore
opublikowali swoja seri¢ 5 przypadkow dzieci z EA, u ktorych dokonali substytucji przetyku
wykorzystujac jelito grube. Troje z tych dzieci przezylo zabieg rozpoczynajac nowa er¢ w
dziecigcych rekonstrukcjach przetyku. Kolejni autorzy poréwnywali rozne drogi
przeprowadzania wstawek jelitowych; badali ktore czgsci jelita powinny by¢ przemieszczane,
a takze probowali okresli¢ optymalny wiek, w ktorym nalezato by podja¢ takie leczenie.
Ostatnig istotng modyfikacj¢ przedstawit w 1982 roku Freemann, ktory umieszczal wstawke z

jelita grubego w $rddpiersiu tylnym, a wigc w typowym dla przelyku miejscu.

Uzycie jelita cienkiego ma jeszcze dluzsza historig, nierozerwalnie zwigzang z nazwiskiem
Roux. W 1906 roku u 12- letniego chtopca ze skrajng postaciag pooparzeniowego zwezenia
przetyku uzyl on przemieszczonego podskornie jelita cienkiego, aby wytworzy¢ brakujacy
odcinek przetyku. Pacjent przezyt kolejne 39 lat bedac po drodze leczony z powodu powstatej
w wyniku urazu przetoki przelykowej, jak i1 nabtoniaka tegoz narzadu, wyleczonego
skutecznie radioterapig. Lexer w 1913 roku potaczyl metod¢ Roux z wytworzeniem
rurowatego wszczepu ze skory wilasnej pacjenta. W potowie lat 30 XX wieku Owens i
Ochsner dokonali przegladu istniejacej literatury 1 wykazali, Ze na opisanych 240 pacjentow z
réznymi typami substytucji przetyku az 56% stanowily te wykorzystujace jelito cienkie. W
roku 1946 Reinhoff zdecydowat si¢ przeprowadzi¢ po raz pierwszy wstawke jelitowa
wewnatrzklatkowo, obalajac  obowigzujaca do tej pory technike podskornego
przeprowadzania jelita. 5 lat p6zniej Longmire poszedl o krok dalej i polaczyl naczynia
krezkowe przenoszonego jelita z tgtnicg piersiowa wewngtrzng uzyskujac lepsze ukrwienie
wstawki. W 1958 roku Jezioro opublikowat polskie do§wiadczenia w zastgpowaniu przetyku

wstawka z jelita cienkiego prezentujac 14 pacjentow.
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Inng koncepcje substytucji przetyku z wykorzystaniem zotadka zaproponowali juz w 1905
roku Beck 1 Carrel. Opracowali oni metod¢ odtwarzania przetyklu z krzywizny wigkszej
zoladka. Tak utworzony odcinek proponowali przemiesci¢ podskoérnie, nadmostkowo na szyje
1 tam go zespoli¢ z kikutem przelyku. Nigdy jednak nie zastosowali tej metody u zywych
ludzi wykazujac jedynie doswiadczalnie mozliwo$¢ wykonania takiego zabiegu. Pierwszym,
ktory tego dokonat byt Jianu. Jianu zgadzatl si¢ z Beckiem i1 Carrelem, iz najlepsza czgscia
zoladka do wytworzenia ptata rurowego jest jego krzywizna wigksza, jednak zamiast
nadmostkowo, wytworzony plat przemiescit wewnatrzklatkowo. Dokonat tego juz w 1912
roku, a 10 lat pdzniej pojawila si¢ nowa koncepcja zaktadajgca przemieszczenie calego
zoladka 1 zespolenie go z kikutem przetyku. Takie rozwigzanie zaproponowat i przeprowadzit
u dwoch pacjentow Kummell. Z dostepu szyjnego i brzusznego po wydzieleniu na ,,$lepo”
przetyku przeprowadzit w jego miejsce uwolniony zotadek i zespolit go kikutem przetyku.
Niestety obaj pacjenci zmarli, ale zabieg ten powtorzyli z sukcesem Adams i Phemister w
1938 roku, a nastgpnie w1944 roku Galrock. Niespelna cztery lata pdzniej Sweet, usunat caty
przetyk i przemiescit zotadek az na szyje tam go zespalajac. Przez wiele lat metoda ta nie byla
praktykowana az do czasu gdy w roku 1980 Atwell przedstawit prac¢ opisujaca zastosowanie
tej metody u 6 dzieci. Stopniowo w $lad za nim poszli inni, ale rozwdj tej metody w
substytucji przelyku u dzieci przypada na potowe lat 90-tych ubieglego wieku, gdy swoje
zbiorcze wyniki opublikowali Lewis Spitz i Marujo. Obecnie metoda ta ma wielu

zwolennikow, zwlaszcza w oSrodkach w USA oraz wielkiej Brytanii.
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KLASYFIKACJA WAD PRZELYKU

Réwnoczesnie z postgpami w leczeniu wrodzonego zaro$nigcia przetyku probowano
sklasyfikowa¢ istniejace warianty wady. Juz w 1926 roku Vogt zaproponowatl podziat wady
na 6 podtypéw nadajac im oznaczenia rzymskie od I do IV** (Ryc.3). Typ III podzielit
dodatkowo na podtypy A,B,C. Jako typ I Vogt sklasyfikowatl catkowita aplazj¢ narzadu.

Kolejno Ladd w 1944 r. oraz Gross w 1953 roku wprowadzili swoje modyfikacje klasyfikacji

.. . e 25,26
wrodzonej niedrozno$ci przetyku ™

. Klasyfikacja Grossa opisuje spektrum tej wady w 6
typach o alfabetycznym oznaczeniu od A do F (Ryc.1). Typ A stanowi posta¢ zaro$nigcia
przetyku bez obecnosci przetoki przetykowo-tchawiczej. Taka posta¢ jest najczescie]
zaliczana do dlugoodcinkowych niedrozno$ci przelyku, gdyz niezwykle rzadko udaje sie¢
pierwotnie zespoli¢ w tej wadzie oba konce przetyku. Wariant bez przetoki wystepuje tylko u
6% przypadkow dzieci z EA. Jeszcze rzadszym podtypem jest wariant z przetoka tylko
gbérnego odcinka, a wiec typ B. Wystepuje on jedynie u co 20—go pacjenta z EA. Rowniez w
tej postaci wady czgsto mozemy spotkaé si¢ z sytuacja niemoznosci wykonania pierwotnego
zespolenia przetykowo-przetykowego. Najczestszym typem wrodzonego zaro$nigcia przetyku
jest typ C. Ten wariant charakteryzuje si¢ obecno$cig przetoki tchawiczo-przetykowej
dolnego odcinka przelyku i1 wystepuje niemal w 85% wszystkich przypadkow EA.
Najrzadziej spotykanym, bo zaledwie u 1% pacjentéw, typem zaros$nigcia przelyku jest postac
z przetokami, zarowno odcinka gérnego, jak i dolnego przetyku. Warto jednak odnotowac, iz
typ ten wystepuje w rzeczywistosci czeSciej niz dotychczas sadzono, a jego czgstsze
rozpoznawanie nalezy wigza¢ z wykrywaniem tej wady podczas badania bronchoskopowego,
ktore stalo si¢ istotnym elementem diagnostyki wrodzonej niedrozno$ci przelyku. W
klasyfikacji Grossa typ ten oznaczony jest jako D. Podtypy E i1 F opisuja postacie wady, w
ktorych zachowana jest, co prawda, droznos$¢ przetyku, ale wystepuja dodatkowe jego wady.
W typie E jest nig obecnos$¢ przetoki przetykowo-tchawiczej, tak zwana posta¢ z przetoka
typu ‘H”. Spotykamy ja u 4% pacjentow z EA. Typ F opisuje postacie z wrodzonym

zwezeniem przetyku.

Pomimo uplywu ponad 50 lat i stworzeniu znacznie bardziej ztozonych 1 dokladnych

podziatéow?’ ta klasyfikacja jest wciaz najchetniej stosowana.
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Typ C wady wg Grossa

Typ B wady wg Grossa

Typ A wady wg Grossa

Typ III B Vogta

Typ III A Vogta

Typ II Vogta

Typ F wady wg Grossa

Typ E wady wg Grossa

Typ D wady wg Grossa

Typ IV Vogta

Typ III C Vogta

Ryc.3 Typy wrodzonego zaros$nigcia przetyku
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DEFINICJA

Zaro$niecie przetyku (EA — esophageal atresia) jest wrodzong wada rozwojowa przewodu
pokarmowego objawiajaca si¢ brakiem cigglosci przelyku, ktéremu bardzo czesto, bo az w
86% przypadkow, towarzyszy obecno$¢ przetoki tchawiczo-przelykowa (TEF — tracheo-
esophageal fistula). Zaros$niecie przetyku jest stosunkowo czgsto spotykang wada wrodzong i
wystepuje u 1 na 3500 zywo urodzonych noworodkéw. Trudno wythumaczy¢ obserwowane
istotne réznice geograficzne w czgstosci wystepowania tego schorzenia; szczegolnie czesto
wystepuje ono w Finlandii, gdzie $rednio na kazde 2500 urodzonych dzieci przypada jedno
dziecko z zaro$nigciem przetyku, podczas gdy w Australii czy USA takie dziecko rodzi si¢
raz na 4500 porodéw, a wigc niemal dwa razy rzadziej. W latach 80-tych ubieglego stulecia
srednia czgsto$¢ wystepowania tej wady w Europie wynosita 1:3496 zywych urodzen, ale
ostatnie doniesienia wskazuja na zmniejszanie si¢ tej czgstosci. Nie ma istotnych danych
pozwalajacych okresli¢ przyczyne tego zjawiska, mozliwe, iz ma ono zwigzek z wigksza
dostepnoscia do badan prenatalnych, a co za tym idzie wczesniejszym wykryciem ptodow z

wadami wrodzonymi i czgstszg terminacjg takich cigz.

Ponad 60% dzieci z EA stanowig chlopcy, ale, co ciekawe, zaobserwowano réznice w
dystrybucji tej wady u réznych pici w USA 1 Europie, zwlaszcza biorac pod uwage roézne
postacie wady. Wyraznie wigksza jest tez czgsto§¢ wystgpowania tej wady u rasiy biatej, a
takze u pierworddek oraz u starszych matek. Czesto$¢ urodzenia dziecka z ta malformacja
wzrasta dwukrotnie w przypadku matek 35-40 letnich, a ponad trzykrotnie w przypadku

. + 28.29,30
jeszcze starszych kobiet™ 7",

Znanych jest wiele teratogenéw S$rodowiskowych mogacych wywolaé powstawanie
zarosnigcia przelyku. Wykazano czestsze wystgpowanie tej wady u ptodow, ktorych matki
naduzywaly alkoholu, a takze podczas cigzy stosowaty: leki przeciwtarczycowe, leki z grupy
statyn, thalidomid czy hormony piciowe. Opisywano takze czgstsze wystgpowanie wady u
dzieci urodzonych przez matki chorujace na cukrzyce. Jednakze w przypadku zadnego z tych
czynnikdw nie dowiedziono jednoznacznie, ze jest on bezposrednio odpowiedzialny za
wystagpienie EA. Natomiast bardzo waznym i znanym teratogenem w modelu zwierzgcym
zarosnigcia przetyku jest antybiotyk o dziataniu cytostatycznym adriamycyna. Adriamycyna
stosowana u ci¢zarnych myszy i szczurow powoduje powstanie szeregu wad rozwojowych w

tym zaro$niecia przetyku’'. Podobnych zaleznosci nie zaobserwowano jednak u ludzi.
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Anatomicznie wada objawia si¢ calym spektrum wariantow opisanych i sklasyfikowanych w
poszczegolne typy. Powyzej przytoczony zostat podziat, ktory begdzie stosowany w niniejsze]
pracy. Najistotniejszg klinicznie sktadowg zaro$nigcia przetyku stanowi odleglo$¢ pomigdzy
Slepo zakonczonymi odcinkami przelyku oraz obecno$¢, jak i typ ewentualnej przetoki

tchawiczo-przetykowe;.

Odlegtos¢ pomiedzy proksymalnym i dystalnym odcinkiem przetyku w EA jest zmienna i
zalezna od typu wady. W najczgstszym typie C, wynosi ona $rednio okoto lcm, jednak w
czystych postaciach zaro$nigcia przelyku, a wigc tych bez obecno$ci przetoki przetykowo-
tchawiczej, odleglo$¢ ta moze wynosi¢ nawet ponad Scm. Typowo, ujscie dolnej przetoki
przetykowo-tchawiczej znajduje si¢ okoto 1 cm powyzej rozwidlenia tchawicy, ale zdarzaja
si¢ takze przypadki, gdzie przetoka znajduje si¢ ponad 2 cm powyzej rozwidlenia tchawicy.
Czesto spotykane sg takze przypadki, gdy przetoka uchodzi do ktéregos$ z gtownych oskrzeli.
W odréznieniu od przetoki dolnej, ktéora ma zawsze postac ,,koniec do boku”, przetoka gérna
moze laczy¢ sie z tchawica ,,bok do boku” i niejednokrotnie moze by¢ wykryta dopiero
podczas zabiegu operacyjnego. Niezmiernie istotny jest tez fakt, ze wrodzone zaro$niecie
przelyku pociagga za sobg niemal zawsze wspotistnienie zmian w tchawicy pod postacia jej
wiotko$ci (malacji). Ubytki w zakresie czesci chrzgstnej w potaczeniu z poszerzeniem czesci
btoniastej tchawicy powoduja powstanie rdznie nasilonej przeszkody oddechowe;.
Tracheomalacja najcze$ciej obejmuje jedynie dolny odcinek tchawicy, od poziomu odej$cia
dolnej przetoki, niemiej opisywane sa przypadki wady obejmujacej caty narzad. Przyczyna
tego fenomenu nie jest dotychczas wyjasniona, a dotychczas obowigzujaca koncepcja
wskazujaca na rol¢ ucisku na tchawice przez nadmiernie poszerzony proksymalny odcinek

przetyku nie znajduje potwierdzenia w obecnych badaniach.

Odruch potykania pojawia si¢ stosunkowo wczesnie podczas rozwoju plodowego. Juz w 14
tygodniu cigzy ptdd zaczyna potyka¢ plyn owodniowy w ilosciach dochodzacych stopniowo
w 9 miesigcu do kilkuset mililitrow na dobg. Z tym zjawiskiem faczony jest fakt, ze Sciana
zachylka gdérnego jest zazwyczaj gruba i dobrze wyksztalcona w przeciwiefistwie do, zwykle
hipotroficznego, odcinka dolnego. Szczego6lng postacig zaro$nigcia przetyku jest obecno$é
przetoki typu ,,H”. W tym wariancie wady ciagto$¢ przetyku jest zachowana, ale obecne jest
takze jego potaczenie z drogami oddechowymi pod postacig uchodzacej skosnie z tchawicy w
dot do przetyku przetoki. Ten wariant zarosnigcia przetyku jest spotykany najrzadziej, a jego

wykrycie jest czgsto bardzo opdZznione.
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Obecno$¢ polaczenia ukladu oddechowego z pokarmowego niesie za soba okreslone
implikacje kliniczne u noworodka. Stale wttaczanie powietrza do Zzotadka powoduje jego
poszerzenie, co istotnie podnosi cis$nienie w obrgbie jamy brzusznej ulatwiajac tym samym
zarzucanie tresci zotadkowej do ptuc. Ten proces jest wybitnie nasilony w sytuacjach bloku
odplywu tresci zoladkowej do dalszych partii przewodu pokarmowego, jak to ma miejsce

przy wspoltowarzyszacym zaro$nigciu XII-cy lub atrezji jelit.

Istnieja tez duzo rzadsze postacie EA, gdy odleglo$¢ pomiedzy goérnym i dolnym odcinkiem
przetyku jest tak duza, Ze niemozliwym si¢ staje wykonanie pierwotnego zespolenia obu
koncow przetyku. Posta¢ takg nazywamy dtugoodcinkowq niedroznos$cia przetyku. Wceigz nie
ma zgodno$ci co do S$cistej definicji tej postaci wady przetyku, niemniej jednak wielu
badaczy probowato zobiektywizowac ta definicje. Cz¢$¢ z autorow, poprzez dlugoodcinkowa
niedrozno$¢ przelyku, rozumie tylko postacie zaro$nigcia przelyku bez obecnos$ci
towarzyszacej przetoki przelykowo-tchawiczej (TEF). Inni dopuszczaja obecno$¢ blizszej
przetoki, negujac mozliwos¢ wystepowania dlugoodcinkowego schorzenia, przy obecnej
dystalnej przetoce. Z kolei najwieksza grupa badaczy dopuszcza mozliwo$¢ wystepowania
takze dlugoodcinkowej niedroznosci wraz z TEF odcinka dystalnego przetyku, skupiajac si¢
jedynie na kryterium odlegtosci pomigdzy odcinkami przetyku i podaje odlegtos¢ 2,5-3cm
pomiedzy oboma odcinkami przetyku jako uprawniajaca do rozpoznania dtugoodcinkowej
niedroznosci przetyku. Wada ta wystepuje w okoto 10% wszystkich przypadkéow EA. Wedtug
dostepnego pismiennictwa niemal 80% przypadkow dlugoodcinkowej niedroznosci przetyku
stanowig postacie zaro$nigcia przelyku bez towarzyszacych przetok, chociaz i te dane sa

niespojne.
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KLASYFIKACJE ROKOWNICZE

Juz w koncdéwce lat 50-tych XIX wieku zwrdcono uwage, ze przytoczone powyzej typowo
anatomiczne podzialy wady nie koresponduja z wynikami leczenia uzyskiwanymi u dzieci z
wrodzonym zaro$nigciem przelyku. Pierwszy podzial uwzgledniajacy wyniki leczenia
zaproponowali w 1962 roku Waterston, Carter i Aberdeen. Pracujacy w Great Ormond
Hospital for Sick Children w Londynie chirurdzy zauwazyli korelacj¢ przezycia dzieci z
zaro$nigciem przetyku z ich waga urodzeniowa, wspoétistniniem zapalenia ptuc i obecno$cia
towarzyszacych wad wrodzonych. Na podstawie swoich obserwacji podzielili dzieci z EA na
3 grupy odnotowujac istotne statystycznie zaleznosci pomig¢dzy grupami. Z ich badan
wynikalo niezbicie, ze powodzenie zabiegu rekonstrukcji przetyku u noworodka nie zalezy
bezposrednio od postaci wady w ujeciu anatomicznym, a raczej od obecnosci cigzkich choréb
towarzyszacych, gtownie wrodzonych wad serca. Noworodki z cigzy wcze$niacze] mialy
takze znacznie gorsze rokowania co do przezycia. Przezycia w grupie C, a wigc u dzieci z
wagg ponizej 2000g lub z obecng cigzka wadg serca, wynosily tylko 65%, przy niemal 100%

przezywalnosci dzieci z grupy A%

Wprowadzenie tego podziatu niosto za sobg istotne implikacje kliniczne i wptyneto na zmiang
schematu leczenia tych dzieci, ktory dokonal si¢ w latach 70-tych XX wieku. W grupie A
utrzymano obowigzujacy w tamtych latach sposdb leczenia, a wigc leczenie operacyjne w
trybie pilnym i probe pierwotnego zespolenia przelyku. Istotna zmiana zaszta natomiast w
sposobie postgpowania z dzie¢mi z grupy B i1 C. Autorzy analizujac dotychczas uzyskiwane
wyniki leczenia 1 wykazujac bardzo zte wyniki przezy¢, zwlaszcza w grupie C, dokonali
istotnego przetomu ukazujac konieczno$¢ odraczania terminu zabiegu az do chwili
ustabilizowania parametréw Zzyciowych dziecka. Postulowali tez w tych grupach

zastgpowanie prob pierwotnego zespolenia przetyku leczeniem etapowym.

Grupa Przezycia Opis

A 100% zdrowy noworodek, waga >2500g

zdrowy noworodek o wadze 2000-2500g

lub kazdy z towarzyszacymi wadami wrodzonymi (bez wad serca

B 85%
lub obecnym przetrwatym przewodem Botala, przegrodowa wada
serca)
C 65% waga ponizej 2000g lub kazda z cigzka wada serca

Tab.1 Klasyfikacja Watersona
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Dalszy staly postep rozwoju anestezjologii, neonatologii oraz wprowadzenie nowoczesnego
sprzgtu leczniczego istotnie zmienilo osiggane wyniki leczenia, zarbwno w grupach dzieci o
niskiej badZz bardzo niskiej masie ciala, jak i u tych z obecnymi niewielkimi wadami serca.
Pociagneto to za soba konieczno$¢ modyfikacji pierwotnej klasyfikacji Watersona. Po
przeanalizowaniu ponad 350 przypadkéw dzieci z EA leczonych w jednym o$rodku, Lewis
Spitz w 1994 roku podat inng klasyfikacje zawezajac kluczowe dane do wagi urodzeniowe;j i
obecnosci cigzkich wad wrodzonych serca. Klasyfikacja ta jest nadal obowigzujaca i1 szeroko
stosowana zwlaszcza w nowej modyfikacji dokonanej przez Okamoto. W dalszym ciagu
zwraca uwage wysoka $miertelno$¢ dzieci w klasie IV, a wigc tych o niskiej masie ciata z
towarzyszaca cigzka wada serca. W tej grupie wcigz przezywa leczenie tylko co 4 dziecko,
niemiej jednak zgony nie majg juz w ogromnej wigkszosci zwigzku z istnieniem zaro$nigcia

przetyku, a sg najczesciej wynikiem towarzyszacej ciezkiej wady serca™>*°,

Klasa Ryzyko Przezycie

waga>=2000g
I niskie 100%
bez cigzkiej wady serca

waga<2000g
11 umiarkowane 81%
bez cigzkiej wady serca

waga>=2000g
I stosunkowo duze 72%
cigzka wada serca

waga<2000g
v duze 27%

cigzka wada serca

Tab.2 Klasyfikacja Okamoto
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ETIOLOGIA

Zarowno etiologia, jak i patogeneza, zaro$nigcia przetyku sa caly czas stabo poznane i,
pomimo zaprezentowania wielu teorii, wcigz brakuje takiej, ktora obejmowataby i1 thumaczyla
powstawanie wszystkich typow tej wady. Etiologia zaro$nigcia przetyku z pewnos$cig jest
wieloczynnikowa 1 jest skutkiem wptywu réznorakich elementow, zardowno genetycznych, jak
1 srodowiskowych, a kluczowa rol¢ zdaja si¢ odgrywac ich wzajemne interakcje. Jednak
genetyczny czynnik sprawczy inicjujacy kaskade nieprawidtowych reakcji, w wyniku ktorych
powstaje zaro$nigcie przelyku, jest wcigz nieuchwytny. Dodatkowo, badania nad
przyczynami powstania zarosnigcia przetyku utrudnia fakt, iz nie do konca poznaliSmy

embriogeneze prawidtowego rozwoju przetyku.

Wady przewodu pokarmowego powstaja we wczesnym okresie zycia zarodka, gdyz juz w
trzecim tygodniu zycia ptodowego dochodzi do =zaglebienia wewnetrznego listka
zarodkowego 1 utworzenia rynienki jelitowej. Po jej zamknigciu powstaje prajelito,
roéznicujace si¢ dalej w kierunku jelita pierwotnego przedniego, srodkowego i tylnego. Z
odcinka glowowego jelita pierwotnego przedniego powstanie ostatecznie gardlo oraz dolny
odcinek ukladu oddechowego, natomiast z odcinka ogonowego: przelyk, zoladek, XIl-ca, a

takze watroba, pecherzyk zolciowy, $ledziona oraz trzustka.

Przez wiele lat uwazano, ze do oddzielenia uktadu oddechowego od pokarmowego dochodzi
poprzez wpuklenie si¢ bocznych fatldow prajelita prowadzacego w konsekwencji do
powstania czg$ci brzusznej i grzbietowej cewy pokarmowej. Zaburzenia ich formowania
mialy prowadzi¢ do powstania zaro$nigcia przelyku z towarzyszaca przetoka tchawiczo-
przetykowa. Jednak w $wietle najnowszych badan, jest to kwestionowane, bowiem analizujac
embriony ludzkie, nie wykryto takiego etapu podziatu prajelita. Rowniez Kluth analizujac
etapy rozwoju zarodka kurzego nie wykryt formowania si¢ podobnego podziatu. Nie znajduja
roOwniez obecnie potwierdzenia teorie zaburzen rekanalizacji pierwotnej cewy pokarmowe;j
oraz teoria katastrofy naczyniowej. Pewna role w formowaniu bardzo rzadkiego typu
zarosnigcia przelyku pod postaciag przegrody bloniastej moze pelni¢ nieprawidlowy 1
nierownomierny rozplem nablonka. Faktem nieréwnomiernego rozplemu nabtonka nie mozna
jednak wytlumaczy¢ powstawania innych, znacznie czgstszych, typow EA. Zwrocono takze
uwage na czgste wspolistnienie zaro$nigcia przetyku z niektérymi typami zaburzeniami
rozwoju uktadu naczyniowego, taczac fakt powstawania wad serca z czynnikiem sprawczym

powodujacym rowniez powstanie fenomenu zarosnigcia przetyku. Zaburzenia réznicowania
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tukow skrzelowych, jak to ma miejsce w zespole DiGeorge’a, moga rowniez prowadzi¢ do

powstania EA.

Niewatpliwie istotng rolg w powstawaniu EA maja zaburzenia formowania si¢ struny
grzbietowej. Wykazano, na przykladzie modelu zwierzgcego szczurow poddanych dziataniu
adriamycyny, ze nieprawidlowy rozwoj struny grzbietowej wspolistnieje z powstaniem
zarosnigcia przelyku oraz typowych wad dla asocjacji VATER (akronim pochodzi od
pierwszych liter opisujacych sktadowe asocjacji: V- wady kregoéw 1 zeber (Vertebrae and rib),
A- wady odbytu i odbytnicy (Anorectal), TE- zaro$nigcie przetyku i/lub przetoka tchwiczo-
przelykowa (Tracheosophageal), R- wady nerek (Renal)). Co niezwykle ciekawe, analizujac
materiat uzyskany z modelu adriamycynowego zasugerowano, ze w przypadku wrodzonego
zarosnigcia przetyku jego odcinek gorny i dolny moga by¢ innego pochodzenia. W modelu
tym wykazano, ze kieszonka goérna przetyku powstaje jako grzbietowe odszczepienie
przedniej czegsci jelita pierwotnego w odcinku, tuz ponizej ogniska apoptozy grzbietowe;j
cze$ci nablonka dalszej czgsci zawigzka gardia, a wigc niezaleznie od odcinka dolnego. Co
wigcej, odcinek ten wydiluza si¢ nastgpnie poprzez proliferacje komorkowa, ktéra moze
zachodzi¢ takze po urodzeniu. Moze to tlumaczy¢, obserwowany i wykorzystywany w
leczeniu fakt wzrostu tego odcinka przetyku w odpowiedzi na jego pozniejszg stymulacje
zglebnikiem® ™’

W dalszym ciggu, pomimo wielu badan nad embriogeneza, nie udato si¢ wyjasni¢ wszystkich
zaangazowanych w nig szlakéw sygnatowych. Z pewnoscia jest ona regulowana przez wiele
ztozonych procesdéw, koniecznych do prawidtowego rozwoju organizmu. Szczego6lng role
zdaja si¢ petni¢ geny szlaku hedgehog, a zwlaszcza szlak Sonic hedgehog (Shh). Geny tego
szlaku wplywaja na roznorodne procesy embriogenezy, kodujac klas¢ molekut
odpowiadajacych za przekazywanie sygnalow migedzykomorkowych i indukujac bezposrednia
odpowiedz komorki na transkrypcje wielu genow. Szlak ten, powigzany ze $ciezka genow
Gli, jest zwlaszcza kluczowy we wczesnym etapie embriogenezy prajelita. Ekspresje tych
gendéw stwierdza si¢ zardbwno w strunie grzbietowej, jak 1 w wewngtrznym listku
zarodkowym, z ktérego powstaja miedzy innymi: tchawica, ptuca oraz $rodkowy odcinek
ukladu pokarmowego. Ekspresja biatek szlaku Sonic Hedgehog jest najwyzsza podczas
wstepnego etapu formowania przetyku, tchawicy oraz ptuc z prajelita, a nastepnie obniza si¢
wraz z ich postepujacym wyksztatceniem. Po zakonczeniu procesu organogenezy szlak Shh-
Gli ulega wylaczeniu. W adriamycynowym modelu zaro$nigcia przetyku, u ptodow

szczurzych, stwierdza si¢ wyrazne zmniejszenie ekspresji tych gendéw. Dobrze
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udokumentowane s3 badania na myszach z nieprawidlowymi genami szlaku Shh (knock-out
mice), ktore wykazaly, Ze ich mutacje powoduja rézne zaburzenia w wyksztalcaniu tchawicy 1
przetyku. Zaobserwowano dodatkowo, Ze zaburzenia w obrgbie szlaku Gli prowadza do
powstania wad obserwowanych w asocjacji VATER, jak i powoduja wytworzenie zaro$nigcia
przetyku i rozwdj przetoki tchawiczo-przetykowej. Te obserwacje niezbicie wskazujg na role
genow tego szlaku w kodowaniu sygnaléw niezbednych do prawidlowego przeksztatcania
prajelita. Niestety wystgpowania podobnych zjawisk jednoznacznie nie udowodniono u ludzi.
Nalezy liczy¢ na to, iz dalszy rozwdj genetyki molekularnej pozwoli na zidentyfikowanie
nowych gendw, ktérych mutacje odgrywaja kluczowa role w powstawaniu wad rozwojowych

38,39

przetyku
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WADY TOWARZYSZACE

Zdecydowana wickszo$¢ przypadkow EA jest sporadyczna i nie wchodzi w sktad zespolow
wad wrodzonych, a rodzinne wystegpowanie EA/TEF jest niezwykle rzadkie, stanowigc mniej
niz 1% wszystkich przypadkéw. Wrodzone zaros$nigcie przetyku wystepuje 2 do 3 razy
czesciej wsrod blizniat, a w 50% do 70% przypadkow towarzysza mu wady innych narzadow.
Zaburzenia chromosomowe spotyka si¢ u 6-10% dzieci z EA. Najczeg$ciej spotykane sa
liczbowe aberracje chromosomalne o typie trisomii, glownie chromosomow 18, 21 oraz 13.
Co ciekawe, u dzieci z EA najczgsciej spotykamy trisomi¢ chromosomu 18, co stoi w
sprzeczno$ci z ogoélnym rozkladem tych wad, gdzie zdecydowanie przewaza trisomia 21
chromosomu. Zaro$nigcie przetyku obserwujemy takze u pacjentow z: delecjami
chromosomalnymi w obrebie 2q, S5p, 6q, 9p, 12q,13q32 zwigzanej z asocjacja VATER,
16q24, 17q oraz mikrodelecja w 22q11.2, stwierdzang zardbwno w zespole DiGeorge’a, jak i
w zespole VCFS (podniebienno-sercowo-twarzowym). U dzieci z EA spotykamy takze
mutacje jednogenowe takie, jak: FANCA (anemia Fanconiego), GLI3 (zesp6t Pallister-Hall),
MIDI (zespét Opitz G), SOX2 (zespdt AEG) czy CHD7 (CHARGE).

Pomimo ujawnienia tak wielu defektow genetycznych, potencjalnie prowadzacych do
powstawania EA, nie znaleziono dotychczas Zzadnego specyficznego, pojedynczego regionu
chromosomowego, ktoéry odpowiadalby za etiopatogeneze tej wady. Przytoczone powyzej
zespoly czgsto wspolistnieja z zarosnieciem przelyku niejednokrotnie bedacym skladowa
danego zespotu. Uwaza sig, iz prawie 50% przypadkow dzieci z EA ktoremu towarzysza
wady wspotistniejace, mozna przyporzadkowaé¢ do opisanych zespotow, takich jak
wspomniane powyzej: CHARGE, anemia Fanconiego, asocjacja VATER, VACTERL, zesp6t
Opitza G czy Goldenhara. Dalszej potowy przypadkdéw nie udaje si¢ powigza¢ z zadnymi

znanymi zespotami.

Najczesciej wspolistniejacymi z wrodzonym zaros$nigciem przetyku wadami sg wady uktadu
sercowo-naczyniowego wystepujace u okolo 30% pacjentow. Wady uktadu moczowo-
ptciowego spotykamy u 14%, a wady uktadu pokarmowego u prawie 27% pacjentow z EA.
Rzadziej obserwujemy wspolistnienie wad uktadu mig$niowo-szkieletowego bo, tylko u 10%

pacjentdéw, za§ wady ukladu nerwowego stwierdzane sa u 7 % dzieci z EA (Tab.3).
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Co bardzo interesujace, rozktad wad wspoltowarzyszacych jest zmienny geograficznie. I tak

na przyklad, towarzyszace zaro$nigciu przelyku wady uktadu moczowo-piciowego

znajdujemy az u 26% dzieci z EA zamieszkujacych Europg, natomiast w populacji azjatyckiej

obserwujemy je tylko u 4% przypadkow™***' .

Czgsto$¢ wystgpowania u
Rodzaj wady towarzyszacej pacjentoéw z niedroznoscia
przetyku
Wady uktadu sercowo-naczyniowego 29%
Wady odbytnicy 14%
Wady uktadu moczowo-plciowego 14%
Inne wady przewodu pokarmowego 13%
Wady uktadu szkieletowego 10%
Wady uktadu oddechowego 6%
Wady o$rodkowego ukladu nerwowego 7%
Aberracje chromosomowe i inne zespoty genetyczne 4%
Inne 11%

Tab.3 Wady towarzyszace niedroznosci przetyku wraz z czgstosciag ich wystgpowania (wg Spitza)
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Jedna z najcze$ciej spotykanych kombinacji wad w praktyce klinicznej jest asocjacja
VATER/VACTERL. Stanowi ona az 20% wad wspoéttowarzyszacych wrodzonemu
zarosnigciu przetyku. Nazwa asocjacja odnosi si¢ do faktu nielosowego skojarzenia wad
rozwojowych wystepujacych czgsciej niz przypadkowo w danej populacji. Wady wchodza w
sktad asocjacji nie tworzg stalego i powtarzalnego obrazu klinicznego tak, aby mogly nosi¢
nazwe zespotu. Asocjacja VATER zostata po raz pierwszy opisana w 1973 przez Quan i
Smith*. Nadany akronim pochodzi od pierwszych liter opisujacych sktadowe asocjacji: V-
wady kregow 1 zeber (Vertebrae and rib), A- wady odbytu i odbytnicy (Anorectal), TE-
zarosnigcie przetyku i/lub przetoka tchwiczo-przetykowa (Tracheosophageal), R- wady nerek
(Renal). W sktad rozpoznawanej réwniez asocjacji VACTERL wchodza dodatkowo: C- wady

wrodzone serca (Cardiac), L- wady konczyn, zwlaszcza ko$ci promieniowej (Limb).

Zarowno asocjacje VATER, jak i VACTERL, sa bardzo heterogennymi zjawiskami o
niezidentyfikowanej etiologii. Badania wskazuja, Zze geny mogace mie¢ lacznos$é z
wystgpowaniem charakterystycznych wad; zwlaszcza dla VACTERL moga by¢ one
zlokalizowane w rejonie 16q24.2. Defekt zwlaszcza jednego z nich, FOXF1, ma mie¢
szczeg6lne znaczenie dla powstawania tej asocjacji. Bialko kodowane przez gen FOXF1
bierze udzial w procesach wczesnej embriogenezy jelita pierwotnego i jest dodatkowo

. C e . 44,4546
powigzane z genami $ciezki Sonic hedgehog™ ™.

Zespotem niejednokrotnie rozpoznawanym u dzieci z EA jest zespot CHARGE. Wrodzone
zaro$nigcie przelyku nie jest jednak jego sktadowa i wystepuje jedynie u okoto 15% dzieci z
zespolem CHARGE. Nazwa CHARGE jest réwniez akronimem i pochodzi od nastepujacych
sktadowych zespolu: C - szczelina oka (Coloboma), H - wada serca (congenital Heart
disease), A - zaro$nigcie nozdrzy tylnych (choanal Atresia), R - upo$ledzenie wzrostu i
rozwoju ( Retarded growth), G - wady narzadow moczowo-ptciowych (G — Genital
anomalies), E - wada malzowin usznych (Ear anomaly). Za powstawanie zespotu CHARGE
odpowiedzialne sg mutacje w genie CDH7 znajdujacym si¢ na chromosomie 8 w regionie

8q12*.

Rzadsze zespoty spotykane u pacjentow z wrodzonym zaro$nigciem przelyku to miedzy
innymi zesp6t DiGeorge’a (DGS). Jego przyczyng sa delecje w rejonie 22q chromosomu 11
mogace odpowiada¢ za zaburzenia migracji neuronow grzbietowej czesci cewy nerwowej. W
zespole DiGeorge’a nie wyr6zniamy patognomonicznych wad, ale czgsto w nim wystepuja:

wady wrodzone serca, charakterystyczne dysmorfie twarzy, rozszczepy podniebienia, brak
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lub niedorozwoj grasicy oraz zaburzenie funkcji gruczotow przytarczycznych. Czesto
wspotwystepuja rowniez niedostuch, niedobor wzrostu 1 masy ciata, hipotonia,

niepelosprawno$é intelektualna oraz wady uktadu moczowo-piciowego®’.

Z zaro$nigciem przetyku mozemy tez spotka¢ si¢ w niedokrwisto$ci Fanconiego bedacej
bardzo rzadkim wrodzonym zespotem, charakteryzujacym si¢ licznymi nieprawidtowosciami
rozwojowymi, upo$ledzeniem funkcji szpiku kostnego oraz zwiekszong podatnoscia na
nowotwory. Do jej powstania prowadza mutacje w genach okreslanych jako FANC, ktore
koduja biatka wchodzace dalej w proces regulacji cyklu komoérkowego oraz w procesach

naprawy helisy DNA.

U niektorych dzieci z rozpoznanymi bardzo rzadkimi zespotami Opitza (genetycznie
uwarunkowany zesp6l spowodowany mutacja w locus 22q11.2), Pallister-Hall (zesp6t wad
spowodowanych mutacjg w genie GLI3), AEG (zespot anoftalmiczno-przelykowo-genitalny)
lub w zespole Goldenhara (zespét wad wrodzonych charakteryzujacy si¢ najczesciej
jednostronng hipoplazja struktur czaszki) rowniez mozemy spotkaé si¢ z wrodzonym

zaro$nigciem przetyku. Nie jest ono jednak sktadowa tych zespotow™.

37



ROZPOZNANIE WADY

Wykazanie w wykonywanym prenatalnie badaniu USG plodu wspotistnienia obecnos$ci
matego zotadka z wystepujacym wodobrzuszem u ci¢zarnej powinno nasung¢ podejrzenie
obecnosci zaro$nigcia przelyku u plodu. Dodatkowo, w badaniu wykonanym po 23 tygodniu
cigzy, mozliwe staje si¢ uwidocznienie $lepo zakonczonego poszerzonego zachytka gornego
przetyku. Uwidocznienie takiego obrazu zdecydowanie podnosi czulo$¢ badania prenatalnego
okre$lang $rednio na 40%*. Ostatnio pojawily si¢ takze doniesienia o stosowaniu rezonansu
magnetycznego w celu wykrycia badZz potwierdzenia rozpoznania zaro$ni¢cia przetyku u
ptodu, niemiej jednak jest to badanie w chwili obecnej stosowane jedynie sporadycznie 1 w

bardzo wyselekcjonowanych przypadkach™".

Tak wigc, pomimo ogromnego postepu, jaki dokonat si¢ w diagnostyce prenatalnej,
wigkszo$¢ przypadkow zaro$nigcia przetyku wykrywana jest dopiero w pierwszych
godzinach po urodzeniu si¢ dziecka. Do typowych objawdw obserwowanych u noworodka z
zarosnigciem przetyku zalicza si¢: masywne $linienie dziecka, kaszel, duszno$¢ potaczona
niejednokrotnie z sinicg oraz niemozno$¢ potykania stwierdzang najczesciej podczas proby
pierwszego karmienia. Prostym badaniem mogacym potwierdzi¢ obecno$¢ zaro$nigcia
przetyku jest proba zatozenia sondy zoladkowej, ktérej u noworodkéw z zaro$nigciem
przetyku nie udaje si¢ przeprowadzi¢ do zoladka. Opisywane s3 co prawda przypadki
zatozenia sondy do zofadka u dzieci z zaro$nigciem przetyku i wspotistnieniem przetoki
przetykowo-tchawiczej zardbwno gornego, jak i dolnego, odcinka przetyku, mozna uznaé je
jednak za incydentalne. W niektorych publikacjach podkresla si¢ takze mozliwe niekorzystne
powiklania stosowania takiego zabiegu z uszkodzeniem tchawicy i przelyku wiacznie, stad

zalecana jest duza ostrozno$¢ w przeprowadzaniu tego badania.

Dalsza diagnostyka wady opiera na wykonaniu badan obrazowych. W dalszym ciagu
najczescie] wykonywane jest klasyczne badanie RTG klatki piersiowej oraz jamy brzuszne;.
Badanie to wykonane z zalozonym do gornego zachylka przelyku kontrastujacym
zglebnikiem lub podanym do niego pod kontrolag RTG $rodkiem cieniujagcym lub powietrzem,
pozwala bardzo doktadnie uwidoczni¢ zar6wno obecno$¢ wady, wysokos¢ potozenia
zachytka gornego oraz ewentualng obecno$¢ przetoki przetykowo-tchawiczej gornego
odcinka przelyku. W potaczeniu z badaniem RTG jamy brzusznej pozwala ono dodatkowo
stwierdzi¢ obecno$¢ gazu w jelitach, a co za tym idzie, potwierdzi¢ badZ wykluczy¢ obecnosé

przetoki przetykowo-tchawiczej odcinka dolnego. Opisywane takze, zastosowanie badania
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tomografii komputerowej oraz badanie USG $rodpiersia nie doczekalo si¢ wielu
zwolennikow. Prostota oraz stosunkowo mala ekspozycja dziecka na promieniowanie X
zdecydowanie przemawiaja za wykonywaniem typowej diagnostyki RTG. Badanie USG
srddpiersia jest badaniem wysoce specjalistycznym wymagajacym wspOlpracy z bardzo
do$wiadczonym ultrasonografista wykonujacym takie badania. Niezmiernie wazne jest
wykonanie dalszej diagnostyki dziecka w celu wykluczenia wspoétistnienia wad
towarzyszacych, zwlaszcza wad ukladu sercowo-naczyniowego, wad OUN oraz uktadu

pokarmowego.

W chwili obecnej standardem postepowania z dzieémi z wrodzonym zaro$nigciem przetyku
jest wykonanie zabiegu operacyjnego odtworzenia ciaglo$ci przelyku i zaopatrzenia przetoki
przetykowo-tchawiczej po ustabilizowaniu parametrow zyciowych dziecka. Do tego czasu w
wiekszosci osrodkdw stosuje si¢, zaproponowane juz w 1941 roku przez Grossa, state
odsysanie tresci $linowej z zachytka gornego przeltyku w celu zapobiezenia aspiracji $liny do

uktadu oddechowego, najczesciej z uzyciem dwukanatowej sondy Replogle’a.
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LECZENIE KROTKOODCINKOWYCH POSTACI ZAROSNIECIA PRZELYKU

Leczenie krotkoodcinkowych postaci zaro$nigcia przetyku, w chwili obecnej sprowadza si¢
do wykonania zespolenia przetykowo-przetykowego, badz to na drodze chirurgii otwartej,
badz, coraz czgsciej wybieranej, techniki wideochirurgicznej. Wrodzone zaro$nigcie przetyku
jest wskazaniem do wykonania zabiegu w trybie odroczonym do czasu ustabilizowania stanu
dziecka oraz wykluczenia obecno$ci cig¢zkich, a zwlaszcza zagrazajacych zyciu, wad

towarzyszacych.

Zabieg, wykonywany technika otwarta, moze by¢ przeprowadzony zaré6wno na drodze
dostepu zewnatrzoptucnowego, jak 1 wewnatrzoptucnowego. Po otwarciu klatki piersiowej i
identyfikacji struktur anatomicznych, w pierwszej kolejnosci, w przypadku obecnosci
przetoki przetykowo-tchawiczej, dazy si¢ do jej zamknigcia w celu poprawy parametrow
oddechowych dziecka. Nastgpnie po wydzieleniu zardbwno goérnego, jak i dolnego odcinka
przetyku, otwiera si¢ jego zachyiki. Po przeprowadzeniu sondy nosowo-zotadkowej poprzez
oba konce przetyku, wykonuje si¢ kolejno jego jednowarstwowe zespolenie. Zwykle

zaktadamy od 8 do 12 pojedynczych szwow.

W ostatnich latach, w zwiagzku z intensywnym rozwojem wideochirurgii, chetnie w leczeniu
dzieci z EA wykorzystuje si¢ technike torakoskopowa. Zabieg torakoskopowego zaopatrzenia
zarosnigcia przelyku zwykle wykonywany jest przy uzyciu 3 portdw: jednego lub dwoch
Smm portdw oraz jednego lub dwodch, 3mm portow roboczych. W naszym osrodku, w
ostatnich latach niemal potowa pacjentow z EA leczona byla wiasnie z uzyciem techniki
wideochirurgicznej, a mozna przypuszczac, ze jej rola w najblizszych latach jeszcze bardziej
wzrosnie. Zwigzane jest to z niewatpliwg przewaga tej techniki w aspekcie zmniejszenia blizn
pooperacyjnych, a co za tym idzie znieksztalcen klatki piersiowej i1 kregostupa czgsto

obserwowanych po zabiegach otwartych™>>.

Po wykonaniu zespolenia przelykowo-przelykowego, w jego okolicy pozostawia si¢ dren

optucnowy, jakkolwiek jego rola w wigkszosci przypadkow wydaje si¢ by¢ przeceniana.

Po zabiegu dziecko zaintubowane przekazywane jest do oddzialu OIT, gdzie przebywa okoto
3-4 dni, po czym zwykle, po wykonaniu kontrolnego badania kontrastowego przetyku w 7-8

dobie, wiaczane jest karmienie doustne.

40



LECZENIE DLUGOODCINKOWYCH POSTACI ZAROSNIECIA PRZELYKU

O ile postepowanie w przypadku dzieci urodzonych z krétkoodcinkowa niedrozno$cia
przetyku jest typowe 1 opiera si¢ na jego pierwotnym zespoleniu, o tyle leczenie
dlugoodcinkowej jego postaci wcigz wywotuje wiele kontrowersji. Wytonienie gastrostomii
odzywczej jest stosowane niemal we wszystkich przypadkach dzieci z dlugoodcinkowa
niedroznoscig przetyku, nie ma jednak zgodnosci co do rodzaju dalszego postgpowania w

celu odtworzenia ciggtosci przetyku.

Przez kilka dziesigcioleci zaproponowano wiele sposobow zaopatrywania tej wady.

Wszystkie te metody mozna podzieli¢ na trzy zbiorcze grupy.

1. Zastepowanie przetyku inng cze$cig uktadu pokarmowego
2. Zabiegi odtwarzajace brakujacy odcinek przetyku z istniejacego zachytka gérnego
3. Zabiegi wydtuzajace jeden, badz oba odcinki przelyku

Do pierwszej grupy mozemy zaliczy¢ zabiegi majace na celu odtworzenie cigglosci przetyku
poprzez jego zastgpienie odcinkami wytworzonymi z innych czgéci przewodu pokarmowego.
Ta koncepcja ma wieloletnig histori¢ 1 jest rozwinigciem rozwazan o idealnym zastgpczym
przetyku, ktory powinien zapewni¢ swobodne potykanie. Nie moze on negatywnie wptywaé
na uktad oddechowy i nie powinien podlega¢ niekorzystnym zmianom wraz z uptywem lat.
Dodatkowo zabieg operacyjny zastapienia przelyku powinien by¢ stosunkowo tatwy
technicznie, mozliwy do wykonania u matych dzieci, i co najwazniejsze, musi by¢ bezpieczny
dla dziecka. Przez lata poszukiwano zabiegu, ktory spelnitby te wszystkie zaloZenia
jednocze$nie zastanawiajac si¢, ktora cze$¢ przewodu pokarmowego najlepiej zastepuje

przetyk.
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METODY SUBSTYTUCYIJINE

Najwczesniej siggnieto po jelito cienkie. Zaréwno jego duza dostgpnos¢, jak 1 podobna do

przelyku $rednica powodowaly, ze byl to naturalny wybor.

Zabieg operacyjny transpozycji jelita cienkiego polega na wydzieleniu petli jelita cienkiego,

nastgpnie wypreparowaniu naczyn krezkowych z wydzieleniem dlugiej arkady na ktorej

wybrany odcinek przenoszony jest kolejno poprzez krezke poprzecznicy i rozwor przetykowy

przepony do klatki piersiowej, gdzie przyjmuje potozenie odpowiadajace przetykowi i tam tez

jest zespalany z kikutem przelyku. Dystalna czg$¢ przeniesionego jelita zespalana jest

najczesciej z tylng $ciang zotadka™*.

ZESPOLENIE
PRZELYKOWO-JELITOWE

PRZEMIESZCZONA PETLA

JELITA CIENKIEGO ﬁ

ZESPOLENIE
ZOLADKOWO-JELITOWE

ZESPOLENIE
JELITOWO-JELITOWE
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Ryc.4 Schemat transpozycji jelita cienkiego
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Przenoszenie jelita grubego ma podobnie dluga histori¢ jak uzycie jelita cienkiego. Do
zastapienia przetyku wykorzystuje si¢ zarbwno wstepnice, jak i poprzecznicg lub zstgpnice,
odpowiednio pozostawiajac srodkowa badz lewa tetnice okreznicza. Odcinek wytworzony z
wstepnicy nastgpnie przemieszcza si¢ do klatki piersiowej w polozeniu zamostkowym,
natomiast odcinki powstate z poprzecznicy czy zstgpnicy zazwyczaj ukltada si¢ po lewej

stronie klatki piersiowej w miejscu wtasnego przetyku.

ZESPOLENIE >

PRZELYKOWO-JELITOWE

PRZENIESIONY FRAGMENT
JELITA GRUBEGO

ZESPOLENIE
ZOtADKOWO-JELITOWE

Ryc.5 Schemat transpozycji jelita grubego (poprzecznicy)
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Wraz z rozwojem technik przenoszenia fragmentéw jelita pojawily sie¢ koncepcje
wytworzenia brakujacego odcinka przelyku z Zotadka. Opisano kilka typow zabiegow

formujacych ptaty rurowe ze Sciany zotadka.

Zaproponowany przez Scharliego zabieg polega na uformowaniu ptata z krzywizny mniejszej
zoladka 1 podciagnigciu go 1 nastgpnym zespoleniu z kikutem przetyku wewnatrz klatki
piersiowej' . Niestety uzyskany stosunkowo krotki odcinek zastepczego przetyku pozwala na
wykonanie zespolenia przelykowo-zotadkowego tylko w przypadku istnienia dlugiego

odcinka proksymalnego przetyku.

ZESPOLENIE PRZELYKU
Z WYTWORZONYM PLATEM RUROWYM

PLAT UTWORZONY Z ZOLADKA

LINIA CIECIA CHIRURGICZNEGO
W CELU WYTWORZENIA PLATA

Ryc.6 Schemat zabiegu wytworzenia ptata rurowego z krzywizny mniejszej zotadka sposobem Scharliego.
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Inne metody wykorzystuja krzywizng wicksza zotadka do utworzenia anty- badz
izoperystaltycznych odcinkéw zespalanych z przetykiem. Opisywane sg takze inne formy
wykorzystania krzywizny wigkszej zotadka takie jak utworzenie z niego wolnego plata

. . . . . .55
rurowego 1 przemieszczenie go do klatki piersiowe;j™.

ZESPOLENIE PLATA IZOPERYSTALTYCZNEGO >
Z PRZELYKIEM

== PLAT
IZOPERYSTALTYCZNY

LINIE CIECIA ey

CHIRURGICZNEGO

Ryc.7 Schemat przedstawiajacy wytworzenie izoperystaltycznego ptata rurowego z krzywizny wigkszej zotadka.

45



W chwili obecnej najpopularniejsza metoda substytucji przetyku jest zastgpienie go
przemieszczonym do klatki piersiowej calym Zotadkiem. Metoda ta opisana juz w latach 20-
tych XX wieku zostala wprowadzona przez Sweet do chirurgii dziecigcej we wczesnych
latach 40-tych®®. Negatywne do$wiadczenia kolejnych autoréw spowodowaly, Ze zostala
nastgpnie zapomniana na wiele lat i dopiero prace z osrodka z Londynu z lat 80- tych
ponownie spopularyzowaly t¢ metode. Fakt istnienia bardzo bogatego ukrwienia
podsluzowkowego w zoladku powoduje, ze mozliwe jest pozostawianie jego unaczynienia
pochodzacego wylacznie z prawej tetnicy zotadkowej. Pozostawiajac tylko prawa tetnice
zoladkowa mozna przemiesci¢ caty zotadek wglab klatki piersiowej, a nastepnie zespoli¢ go z
kikutem przetyku az na szyi. Typowo zabieg zaczyna si¢ od zaopatrzenia zar6wno naczynh
zoladkowych krotkich, jak i lewej tetnicy zotadkowej. Nastgpnie po uwolnieniu wszystkich
wiezadet, zarowno zotadka, jak i dwunastnicy, z potaczonego dostepu szyjnego i brzusznego,
wytwarza si¢ przestrzen w okolicy przedkregostupowej, przez ktdra nastgpnie przemieszcza
si¢ zoladek wysoko, az do poziomu istniejacego odcinka gornego przetyku’’. W zwiazku z
nieodwracalnym uszkadzaniem gatezi nerwu blgdnego elementem stalym zabiegu

transpozycji zotadka jest wykonanie pyloromiotomii lub pyloroplastyki.

PRZEMIESZCZONY
DO KLATKI PIERSIOWE) ZOLADEK

Ryc.8 Schemat zabiegu transpozycji zotadka sposobem Gastric pull-up.
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ZABIEGI ZESPALAJACE OBA KONCE PRZELYKU

Alternatywe do zastgpowania przetyku innymi czegs$ciami uktadu pokarmowego stanowig

zabiegi, ktore daza do uzyskania zespolenia obu istniejacych odcinkdéw przetyku.

Do tej grupy mozna zaliczy¢ procedury wytwarzajace brakujacy odcinek przelyku z jego
istniejacego zachylka gornego. Jako, Ze jest on najczesciej dobrze wyksztalcony mozliwe jest
jego wydluzenie poprzez okrgzne nacigcie jego blony migsniowe] z pozostawieniem
nietknigte] btony §luzowej. Nacigcie takie umozliwia dodatkowe rozciagnigcie zachytka
gornego, gdyz btona $luzowa przetyku jest zdecydowanie bardziej podatna na rozciggacie niz
jego blona migsniowa. Zabieg tego typu jako pierwszy zaproponowal Livaditis . W kolejnych
latach zabieg ten doczekal si¢ wielu modyfikacji, ale w pierwotnej wersji wykonywano
jedynie pojedyncze okrezne nacigcie migsnidwki przetyku. Wedtug autora tej metody, takie
okrgzne nacigcie blony migéniowej pozwalato na uzyskanie dodatkowo okoto 1 cm diugosci

przetyku®.

ODCINEK GORNY PRZELYKU

LINIA CIECIA
SUROWICOWKOWO-

MIESNIOWKOWEGO

ZESPOLENIE PRZELYKOWO-
PRZELYKOWE

ODCINEK DOLNY PRZELYKU

Ryc.9 Schemat wydtuzenia gérnego odcinka przetyku poprzez jego okrezne nacigcie (linia cigeia zaznaczona czerwonym

kolorem) sposobem Livaditis.
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Kolejni autorzy wprowadzili do oryginalnej metody modyfikacje opierajace si¢ na
obserwacjach, z ktérych wynikato, iz pojedyncze okrezne nacigcie btony migéniowej nie
prowadzi do znacznego wydtuzenia odcinka proksymalnego przelyku, przez co nie znosi
napigcia w miejscu zespolenia obu odcinkow. Ponadto zaobserwowano, ze w miejscu
zarbwno okreznego nacigcia, jak 1 zespolenia obu odcinkow, czesto tworzyly sig
koncentryczne, bardzo oporne na leczenie, blizny oraz, co bardzo interesujace, nie
zmniejszaly liczby zaciekow tresci §linowej po wykonanym zespoleniu'”. Modyfikacje tego
zabiegu, polegaly na znacznie szerszym preparowaniu odcinka gornego, niejednokrotnie z

dodatkowego dostepu szyjnego oraz wprowadzeniu dodatkowych okrgznych nacieé.

ODCINEK GORNY PRZELYKU

—

LINIE CIECIA CHIRURGICZNEGO
UROWICOWKOWO-
MIESNIOWEGO

—

ZESPOLENIE

PRZELYKOWO-

PRZELYKOWE

ODCINEK DOLNY PRZELYKU

Ryc.10 Schemat wydtuzania przetyku poprzez jego podwojne okrezne nacigcie (linia cigeia zaznaczona kolorem

czerwonym).
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W dalszym ciagu jednak nie unikni¢to powstawania zar6wno koncentrycznych blizn, jak 1
odcinkéw niepetnowartosciowego przetyku. Ponadto w poéznym okresie pooperacyjnym u
wielu pacjentow stwierdzano obecno$¢ duzych uchytkéw goérnego odcinka przetyku
powstatych w miejscach okreznego nacigcia blony mig$niowej. Aby zmniejszy¢ czestosé
wystgpowania zaréwno blizn, jak i uchytkow, Kimura zaproponowat wykonywanie sko$nego,
Srubowatego naciecia miesniowki’”. Jednak i ta metoda nie gwarantowata uzyskania
zespolenia w przypadku znacznej odleglosci pomigdzy odcinkami przetyku dodatkowo nie

zmniejszata liczby p6znych powiklan zwigzanych z uszkodzeniem migsniowki przetyku.

ODCINEK GORNY PRZELYKU
G CZERWONA LINIA
ZAZNACZONO CIECIE
CHIRURGICZNE

m—

ZESPOLENIE PRZELYKOWO-
PRZELYKOWE —)

< ODCI'IEK DOLNY
PRZELYKU

Ryc.11 Schemat wydtuzania przetyku sposobem Kimury poprzez jego skosne okre¢zne nacigcie (linia cigeia zaznaczona

~

(
(O‘

\

57

!/

kolorem czerwonym).



Inng koncepcj¢ zaproponowat Gough i nastgpnie zmodyfikowal Bar-Moar. Pomyst opiera si¢
na zjawisku znacznej dysproporcji pomigdzy Srednica gornego i dolnego odcinka przelyku co
teoretycznie pozwala na wytworzenie plata z jego odcinka proksymalnego. Plat taki, po jego
zrolowaniu, laczy sie z istniejacym odcinkiem dolnym przetyku'®. Koncepcja ta w bardzo
elegancki sposob pozwala uzyska¢ dodatkowy odcinek przetyku, niestety srddoperacyjnie
bardzo rzadko udaje si¢ uzyska¢ wystarczajaco dlugi nowo powstaly odcinek przelyku.
Metoda ta zaktada wytworzenie ptata rurowego co w bardzo istotny sposob niekorzystnie
wpltywa na ukrwienie proksymalnej czes$ci przelyku, powodujac mozliwo$¢ powstawania
nieszczelno$ci 1 rozejscia si¢ wytworzonego odcinka. Dodatkowo nowo powstaty odcinek
najczesciej jest zbyt waski stanowiagc przeszkode w pasazu pokarmowym, a mozliwosci jego

rozszerzania sg rowniez bardzo ograniczone.

A

ODCINEK GORNY PRZELYKU

h LINIA ZAZNACZONO CIECIE
CHIRURGICZNE W CELU
WYTWORZENIA PLATA

I

ZESPOLENIE PRZELYKOWO- ﬁ
PRZELYKOWE

h ODCINEK DOLNY PRZELYKU

N

Ryc.12 Schemat wytworzenia ptata rurowego z zachytka goérnego przetyku sposobem Gough.
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ZABIEGI WYDLUZAJACE PRZELYK

Kolejng grupe zabiegéw stanowia te, ktore wykorzystuja, nie do kofica poznany, fenomen
potencjalu wzrostowego obu odcinkéow przelyku wystepujacy, zaréwno w okresie
noworodkowym, jak i1 niemowlecym. Fakt istnienia takiego wzrostu byl znany juz na
poczatku lat 60-tych XX wieku i1 naturalng tego konsekwencja bylo poszukiwanie metod,

ktére by go wykorzystywaty.

W 1972 roku Fritz Rehbein zaproponowat umieszczanie w obu odcinkach przetyku srebrnych
oliwek potaczonych nicia, ktorej pocigganie powodowalo zblizanie si¢ do siebie obu

odcinkow przetyku'’.

Cztery lata p6zniej Hardy Hendren zaproponowal wykorzystanie pola elektromagnetycznego
do tego celu. Umieszczatl on w jednym z odcinkow probnik metaliczny a nastepnie dziecko
umieszczane bylo w zorientowanym polu elektromagnetycznym. Probnik pociagany byt przez

wytworzone pole powodujac jednoczasowy wzrost przetyku'®.

Kolejne lata przyniosly uproszczenie tych metod, a zaproponowany przez de Lorimier w 1980
roku bouginage przetyku zaktadal uzyskiwanie wzrostu glownie zachytka gornego przetyku
poprzez jego okresowe, kilkumiesigczne napinanie przy pomocy zglebnika wprowadzonego

przez usta badz nos dziecka®.
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W 1987 roku Ken Kimura zaproponowat stopniowe wydtuzanie gérnego odcinka przetyku

poprzez etapowe przemieszczanie uprzednio wytworzonej przetoki $linowej w tkance

podskérnej klatki piersiowej”*".

1 I

WYPREPAROWANA

PRZETOKA SLINOWA PRZEMIESZCZONA
PRZETOKA
SLINOWA

Ryc.13 Schemat wydtuzania przetoki slinowej w tkance podskornej klatki piersiowej sposobem Kimury.
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Znajac mozliwo$¢ uzyskania wzrostu przelyku w odpowiedzi na jego trakcjg, w 1997 roku
John Foker zaproponowal nowatorski sposob leczenia diugoodcinkowych niedroznosci
przetyku. Jego koncepcja wynikala z zalozZenia, iz stala i rtOwnomierna trakcja obu odcinkow
przetyku przyspieszy wzrost przetyku pozwalajac na skrocenie czasu potrzebnego do
uzyskania odpowiedniej dugosci przetyku do akceptowalnego okresu™. Wprowadzona przez
niego metoda operacyjna opiera si¢ na dwoch sktadowych. Pierwszym etapem jego zabiegu
jest bardzo rozlegle preparowanie obu odcinkow przetyku. Jest to odmiennie od typowego
zaopatrywania tej wady, gdyz odcinka dolnego starano si¢ zwykle nie preparowac¢ z obawy o
utrate jego ukrwienia. Foker zatozyl na podstawie $rédoperacyjnych obserwacji, ze
unaczynienie odcinka dolnego nie jest w istocie tak stabo rozwinigte, jak utarto si¢ o tym
sadzi¢, 1 mozliwe jest rozlegle jego wydzielenie oraz znaczne wydtuzenie jak réwniez
ewentualne wykonanie zespolenia pod bardzo duzym napigciem®. To rozlegle i szerokie
preparowanie przetyku jest wstgpem do drugiego etapu, w ktérym na oba konce przetyku
zaktada si¢ szwy trakcyjne, ktore nastgpnie przez $ciang klatki piersiowej wyprowadzane sa

na zewnatrz i tam umocowywane.

NICI TRAKCYINE ODCINKA
DOLNEGO PRZELYKU

ODCINEK GORNY
PRZELYKU

NICI
TRAKCYINE
ODCINKA
GORNEGO
PRZELYKU

@ ODCINEK
DOLNY
—

PRZELYKU

T

Ryc.14 Schemat przedstawia sposob trakcji zewngtrznej obu odcinkdéw przetyku technika Fokera.
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Po zamknigciu klatki piersiowej dziecko, w dalszym ciggu zaintubowane i w zwiotczeniu
prowadzone jest przez okres do dwoch tygodni, podczas ktorego utrzymywana jest okresowo
zwigkszana trakcja obu odcinkow przelyku. Z obserwacji autora doniesienia wynikalo, ze
okres dwoch tygodni pozwala na zaopatrzenie wigkszosci postaci diugoodcinkowych
niedroznosci przetyku, gdyz w tym okresie odcinek gorny przetyku zwigkszy swoja mase o
okolo 20%, natomiast dolny az 50-krotnie®. W sytuacjach skrajnych, gdy brakujacego
odcinka przelyku nie udaloby si¢ wytworzy¢ podczas 2- tygodniowej trakcji, autor
zaproponowat zabieg 2- etapowy. Pierwsza jego czg$¢, tak zwana trakcja wewnetrzna, to w
istocie rozlegle wypreparowanie obu odcinkéw przetyku, umieszczenie ich w ostonkach z
folii silikonowej oraz umocowanie ich pod niewielkim napigciem do powigzi
przedkregostupowej. Nastgpnie po uptywie 6-8 tygodni, podczas ktorych dziecko odzywiane
jest przy pomocy typowo wytonionej gastrostomii, autor zamienial trakcje wewnetrzng na
opisang powyzej zewnetrzng. Utrzymujac ja nastgpnie przez okres okolo dwoch tygodni
przetyk byl nadal wydluzany tak, ze w konsekwencji mozliwe byto wykonanie jego
odroczonego pierwotnego zespolenia. Pierwszy etap zabiegu, a wiec trakcja wewnetrzna, w
istocie jest zblizona do zabiegu zaproponowanego juz w 1976 roku przez Davida i1 Shafera, a
polegajacego na taczeniu obu odcinkéw przetyku jedwabng nicig majaca na celu utworzenie
przetoki pomiedzy odcinkami’’. Sposob Fokera istotnie rézni si¢ jednak od tego
zaproponowanego przez Davida, gdyz szwy trakcyjne zakladane sa w ten sposob, ze nie
otwieraja one $wiatta obu odcinkow przetyku, co istotnie zmniejsza liczbg cigzkich powiktan
zwigzanych z jego perforacja. Metoda ta jednak z trudno$cig toruje sobie droge we
wspotczesnej chirurgii dziecigcej. Doczekata si¢ ona wielu oponentéw podkreslajacych
glownie mozliwy negatywny wplyw dlugotrwalego zwiotczenia na dziecko oraz wybitng
trudno$¢ zabiegu i1 stosunkowo duza liczbe powiklan. Pomimo tego metoda ta zyskala
zwolennikow, a takze doczekata si¢ kilku modyfikacji z ktorych najciekawsze wydaja si¢ te
wykorzystujace metody wideochirurgiczne. David van der Zee z sukcesem wykonat zabieg
Fokera metoda torakoskopowa®, ostatnio pojawily si¢ takze doniesienia o odtworzeniu
cigglosci przetyku poprzez zastosowanie trakcji wewnetrznej taczacej oba konce przetyku

zaktadanej metoda torakoskopowa.

Poza os$rodkiem macierzystym autora doniesienia oraz Uniwersytetem Harvarda pod
auspicjami Johna Fokera szerzej rozwini¢to t¢ metod¢ w co najmniej czterech duzych

osrodkach chirurgii dziecigcej w Europie.
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CELE PRACY

AN O

Ocena na podstawie doswiadczen europejskich mozliwosci stopnia wydtuzenia
przetyku po zastosowaniu metody Fokera.

Ocena bezpieczenstwa 1 powtarzalno$ci metody Fokera.

Analiza powiktan wystgpujacych po zastosowaniu metody Fokera.

Ocena zalet techniki Fokera.

Ocena mozliwosci zastosowania metody Fokera w roznych grupach wiekowych.

Opracowanie algorytmu zastosowania metody Fokera w zaleznosci od postaci wady.
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MATERIAL

Do celéw tego opracowania wlaczono pacjentéw z dlugoodcinkowa niedroznoscia przetyku
leczonych w latach 2005-2013 w czterech europejskich osrodkach chirurgii dzieciecej:
Klinice Chirurgii i Urologii Dzieci i Mtodziezy w Gdansku, Klinice Chirurgii Dziecigce]
Uniwersytetu w Lipsku w Niemczech, Klinice Chirurgii Dziecigcej Uniwersytetu Karola w
Pradze w Czechach oraz Klinice Chirurgii Dziecigcej Szpitala Uniwersyteckiego Vall
d’Hebron w Barcelonie w Hiszpanii. Uzyskano dane leczenia 51 pacjentow poddanych
elongacji przelyku, sposrod ktorych do opracowania ostatecznie zakwalifikowano 49 dzieci.
Dwoje dzieci, wylaczono z analizy z powodu na braku mozliwo$ci uzyskania kompletnych

danych dokumentujacych przebieg leczenia.
Wiek dzieci w chwili rozpoczecia leczenia wahat si¢ od 1 do 910 dni.

Dwadziescioro dzieci, sposrod 49, prezentowato posta¢ zaro$nigcia przetyku typu A wedlug
klasyfikacji Grossa, a wigc bez obecnos$ci przetoki przetykowo-tchawiczej. U pozostatych
dwudziestu dziewigciu pacjentdow obecna byta przetoka przetykowo-tchawicza: typ C
stwierdzono w 26 przypadkach, natomiast u pozostatych 3 pacjentdéw wystepowata przetoka

przetykowo-tchawicza gornego odcinka przetyku.

U 45 dzieci wytworzono gastrostomi¢ odzywcza przed rozpoczgciem wydtuzania przetyku; w
10 przypadkach wytoniono dodatkowo przetoke slinowa. W 6 przypadkach wytoniono ja po

stronie prawej szyi, a u pozostatej czworki pacjentdéw- po stronie lewe;.

Bioragc pod uwage zastosowane dalsze leczenie oraz typ wady pacjentéw podzielono na 3

grupy-

1. LGEA (Long Gap Esophageal Atresia) - pacjenci z zaro$nigciem przelyku bez

towarzyszacej przetoki przetykowo-tchawiczej u ktorych nie wytoniono przetoki slinowe;j

2. LGEA-TEF (Long Gap Esophageal Atresia - Tracheo Esophageal Fistula) - pacjenci z

dlugoodcinkowa niedrozno$cia przeltyku z wspétistniejaca przetoka przetykowo-tchawicza

3. LGEA-SF (Long Gap Esophageal Atresia - Spit Fistula) — dzieci, u ktérych wyloniono

przetoke §linowa na dowolnym etapie leczenia.
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Lacznie u dwudziestu pacjentow rozpoznano wady towarzyszace, co stanowito 41%
catkowitej liczby dzieci poddanych leczeniu z powodu dlugoodcinkowej niedroznos$ci
przetyku. Dominowaty wady uktadu sercowo-naczyniowego stwierdzone u 11 pacjentdow, co
stanowito 22% wszystkich leczonych pacjentow. Na t¢ liczbe sktadaja si¢ wady uktadu
pokarmowego, ktore obecne byly u 6 pacjentéw (12%). Wsrod nich najczestsza postacig byto
zaro$nigcie XlI-cy stwierdzone u dwojki dzieci. Wady uktadu moczowo-piciowego
zaobserwowano u czworki pacjentow (8%), podobnie jaki wady uktadu kostnego,
stwierdzone takze u czwodrki pacjentow (8%). Wady ukladu oddechowego stanowity 6%
wszystkich wad; natomiast w 3 przypadkach (6%) obserwowano wspotwystepowanie wad
genetycznych (zespot Downa, Edwardsa oraz trisomi¢ X). W opisywanej grupie pacjentow
tylko w jednym przypadku stwierdzono wad¢ OUN. Doktadny rozktad wad w

poszczegolnych grupach pacjentow przedstawia tab. 4.

LGEA LGEA-SF LGEA-TEF
razem
Rodzaje wad liczba (%) liczba (%) liczba (%) liczba (%)
brak wady towarzyszacej 9 (60%) 6 (60%) 14 (58%) 29 (59%)
wady uktadu
3(12,5%) 3 (6%)
oddechowego
wady serca 3 (20%) 2 (20%) 6 (25%) 11 (22%)
wady uktadu moczowo-
2 (13%) 1 (10%) 1 (4%) 4 (8%)
plciowego
wady genetyczne 3 (20%) 3 (6%)
wady uktadu
3 (30%) 3 (12,5%) 6 (12%)
pokarmowego
w tym:
zarosnigcie Xllcy 2 (20%) 2 (4%)
zaro$nigcie odbytu 1 (10%) 3 (12,5%) 4 (8%)
wady uktadu kostnego 1 (6,5%) 1 (10%) 2 (8%) 4 (8%)
wady OUN 1 (10%) 1 (2%)

Tab.4 Rozktad rodzaju wad towarzyszacych zarosni¢ciu przeltyku obecnych w poszczegdlnych grupach pacjentow.
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Do grupy pierwszej, LGEA, a wigc tej zlozonej z pacjentow z obecnym zaro$nigciem
przetyku bez towarzyszacej przetoki przetykowo-tchawiczej, u ktorych nie wyltoniono
przetoki $linowej, ostatecznie zaliczono 15 pacjentéw (Tab.5). U szeéciu z nich obserwowano
wspoltowarzyszace wady wrodzone, z ktorych najczgstszymi bylty wady serca obecne u 3 z
nich. Wady genetyczne pod postaciag zespotu Edwardsa, zespotu Downa oraz trisomii
chromosomu X stwierdzone zostaly takze u trdjki pacjentdéw, natomiast wady uktadu
moczowo-plciowego pod postacia spodziectwa i1 obustronnej dysplazji wystgpowaly u dwojga

z chorych. W jednym przypadku stwierdzono dodatkowo wadg¢ kregdéw piersiowych.

Identyfikacja Towarzyszace wady wrodzone
1 EA1 Kardiomiopatia, zwezenie tetnicy ptucnej; Obustronna dysplazja nerek
2 EA2 Wada kregoéw
3 EA3 brak
4 EA4 brak
5 EAS brak
6 EA6 brak
7 EA7 Koarktacja aorty; Spodziectwo
8 EA8 Zespo6t Edwardsa
9 EA9 brak
10 EA10 Zespot Downa; Wspdlny kanat komorowo-przedsionkowy, piercien naczyniowy
11 EA1l Trisomia chromosomu X
12 EA12 brak
13 EA13 brak
14 EAl4 brak
15 EAl15 brak

Tab.5 Wady towarzyszace stwierdzone w grupie LGEA

Grupe druga, LGEA-TEF, stanowili z pacjenci z dtugoodcinkowa niedroznoscig przetyku
wraz z wspotistniejaca przetoka przelykowo-tchawicza. Ostatecznie do grupy tej wlaczono 24
pacjentéw. U 22 sposrod nich obecna byla przetoka przetykowo-tchawicza typu ,,C”, a wigc
dotyczaca odcinka dystalnego, natomiast tylko w dwoch przypadkach stwierdzono obecno$é

przetoki odcinka blizszego zgodnego z typem ,,B” wedlug klasyfikacji Grossa.
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U 14 pacjentdw, stanowigcych 58% ogotu dzieci zakwalifikowanych do tej grupy, nie
stwierdzono obecnosci wspottowarzyszacych wad wrodzonych (Tab.6). U pozostatych 10
obserwowano wspottowarzyszace wady wrodzone, z ktorych najczestszymi byly wady serca
obecne u szesciorga z nich. Wady ukladu pokarmowego pod postacig zaro$nigcia odbytnicy
stwierdzono u trojki z dzieci, podobnie jak wady uktadu oddechowego rdwniez stwierdzone u
3 pacjentow. Wady uktadu kostnego zidentyfikowano w dwoch przypadkach, natomiast w
jednym obecna byla wada ukladu moczowo-ptciowego pod postaciag nerki podkowiaste;.
Rozpoznanie zespotu Goldenhara, a wigc zespotu charakteryzujacego si¢ jednostronng

hipoplazja struktur twarzoczaszki, postawiono u jednego z dzieci.

Identyfikacja Towarzyszace wady wrodzone
1 EA_TEFI brak
2 EA_TEF2 brak
3 EA_TEF3 brak
4 EA TEF4 Stenoza tetnicy ptucnej, Koarktacja aorty; Nerka podkowiasta; Dysplazja kosci promieniowe;j
5 EA_TEF5 brak
6 EA_TEF6 brak
7 EA TEF7 Zespot Fallota; Zarosnigcie odbytu; Zwezenie krtani
8 EA TEF8 Wada kreggostupa (potkregi)
9 EA_TEF9 brak
10 EA TEF10 Prawostronny tuk aorty; Zarosni¢cie nozdrzy tylnych
11 EA_TEF11 brak
12 EA TEF12 Zarosnigcie odbytnicy
13 EA_TEF13 brak
14 EA TEF14 Aplazja tetnicy ptucnej, dextrokardia, prawostronny tuk aorty
15 EA TEF15 Zespo6t Goldenhara
16 EA TEF16 Prawostronny tuk aorty
17 EA_TEF17 brak
18 EA TEF18 Wrodzona wada serca, dextrokardia; Hypoplazja ptata dolnego ptuca,
19 EA_TEF19 brak
20 EA_TEF20 brak
21 EA TEF21 Zarosnigcie odbytnicy
22 EA_TEF22 brak
23 EA_TEF23 brak
24 EA_TEF24 brak

Tab.6 Wady towarzyszace stwierdzone w grupie LGEA-TEF
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Kolejng grupg- LGEA-SF, stanowili pacjenci u ktérych podczas leczenia dtugoodcinkowej
niedroznosci przelyku wyloniono przetoke §linowa na szyi. Do tej grupy wiaczono 10
pacjentéw. U czterech z nich wspotwystepowaty towarzyszace wady wrodzone (Tab.7). W
trojki dzieci stwierdzono obecno$¢ wad uktadu pokarmowego, z ktérych najczestsza postacia
bylo zaro$niecie XII-cy obecne u dwdjki z nich. Zaro$nigcie odbytnicy stwierdzono u jednego
z dzieci, natomiast wrodzona wada serca wystepowata u dwojki pacjentéw. Agenezje kciuka,

wodogtowie, spodziectwo i nesidioblastoz¢ rozpoznano w pojedynczych przypadkach.

Identyfikacja Towarzyszace wady wrodzone
1 EA _SF1 Wada serca; Zarosénigcie XII-cy
2 EA _SF2 Koarktacja aorty; Zarosniecie XII-cy; Agenezja kciuka.
3 EA_SF3 brak
4 EA SF4 Neisidioblastoza; Spodziectwo.
5 EA_SF5 Zarosnigcie odbytnicy; Wodogtowie.
6 EA_SF6 brak
7 EA_SF7 brak
8 EA_SF8 brak
9 EA_SF9 brak
10| EA_SFI10 brak

Tab.7 Wady towarzyszace stwierdzone w grupie LGEA-SF
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METODY OPERACYJINE

Technika wydtuzania przetyku sposobem Fokera

Podczas zabieg wydtuzenia przelyku stosowano zaréwno dwa typy zabiegow Fokera: trakcje

zewnetrzng oraz trakcje wewngtrzng.

Obie te metody opieraja si¢ na dwodch sktadowych. Pierwszym etapem zabiegu jest bardzo
rozlegte preparowanie obu odcinkow przetyku, bedace wstepem do drugiego etapu procedury,
w ktorym na oba konce przetyku zaklada si¢ szwy trakcyjne, zazwyczaj po 4 na kazdy
odcinek przetyku, ktore nastgpnie przez $ciang klatki piersiowej wyprowadzane sa na
zewnatrz 1 tam umocowywane. Jest to tak zwana trakcja zewngtrzna.

Po zamknigciu klatki piersiowej dziecko, w dalszym ciggu zaintubowane i1 zwiotczone,
prowadzone jest przez okres kilkunastu dni w warunkach OIT. Podczas tego okresu,
stosowana jest trakcja obu odcinkéw przetyku polegajaca na stopniowym naciagganiu koncoéw
przetyku przy pomocy zatozonych nici trakcyjnych poprzez umieszczanie specjalnych
podktadek pod wyprowadzonymi na zewnatrz klatki piersiowej szwami chirurgicznymi. W
sytuacjach, gdy brakujacego odcinka przetyku nie udatoby si¢ wytworzy¢ podczas
kilkunastodniowej trakcji, autor zaproponowat zabieg 2- etapowy. Pierwsza jego cze$¢, tak
zwana trakcja wewnetrzna, to w istocie rozleglte wypreparowanie obu odcinkéw przetyku,
umieszczenie ich w oslonkach z folii silikonowej oraz umocowanie ich pod niewielkim
napigciem do powigzi przedkregostupowej. Nastgpnie po uptywie 6-8 tygodni, po ponownym
otwarciu klatki piersiowej podejmowana jest decyzja o ewentualnej kontynuacji leczenia
trakcja wewngtrzng, jej zamianie na trakcje zewngtrzng lub w przypadku wystarczajacego

wydtuzenia obu koncow przelyku, wykonanie zespolenia przelykowo-przetykowego.
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Technika wydtuzania przetyku sposobem Kimury.

Technika ta adresowana jest do dzieci z uprzednio wytonionymi przetokami $linowymi 1
polega na stopniowym, skokowym przemieszczaniu tej przetoki w tkance podskornej klatki
piersiowej. Jest ona w istocie bardzo zblizona w zatozeniach do uprzednio opisanej metody
trakcji przetyku sposobem Fokera. Wykonywana jest poprzez okrojenie uj$cia przetoki a
nastgpnie szerokiej mobilizacji goérnego odcinka przetyku. Kolejno wykonuje si¢ poziome
nacigcie na klatce piersiowej zazwyczaj okoto 2-3cm ponizej poziomu uj$cia przetoki i
nastgpnie przeklada si¢ ja poprzez wykonany kanal w tkance podskdrnej i wszywa w skore na
nowo wyznaczonym poziomie. Goérny odcinek przetyku wszywa si¢ zazwyczaj pod
niewielkim napigciem tak, aby uzyska¢ dostateczng trakcje tego odcinka. Po uptywie okoto 6-

8 tygodni zabieg powtarza si¢ az do uzyskania pozadanej dlugosci géornego odcinka przetyku.

METODY RADIOLOGICZNE

W celu oceny dlugosci brakujacego odcinka przetyku oraz dokumentacji procesu jego
wydtuzania, jak 1 oceny ostatecznych efektow zastosowanej trakcji sposobem Fokera,
stosowano kontrastowe badanie RTG klatki piersiowej. W sytuacjach w ktorych bylo to
mozliwe, badanie to wykonywane bylo w chwili maksymalnego napigcia obu odcinkéw

przetyku wprowadzonymi do nich zglebnikami.
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METODY POZYSKANIA DANYCH

Dane dokumentujace przebieg leczenia poszczegélnych pacjentow zostaty nadestane z
osrodkéw w nich uczestniczacych w postaci utworzonej specjalnie w tym celu bazy danych.
Baza ta zostala opracowana i uzupetniona przez lekarzy bezposrednio zaangazowanych w
proces leczenia pacjentow z dlugoodcinkowa niedroznoscia przetyku w poszczegdlnych
uczestniczacych w badaniu osrodkach. Pozyskane dane poddane zostaly nastgpnie analizie

statystycznej.

METODY STATYSTYCZNE

Analizie statystycznej poddano 49 pacjentéw leczonych z uzyciem metody Fokera oceniajac
nastepujace parametry:

1. odlegto$¢ pomiedzy zachytkami

2. wiek w chwili rozpoczgcia leczenia

3. liczbg torakotomii podczas procesu elongacji
4. liczbe torakotomii do zespolenia przetyku
5. liczbg trakcji wewngtrznych

6. liczbg trakcji zewngtrznych

7. dhlugos¢ trwania trakcji zewnetrznej

8. laczny czas wydtuzania przetyku

9. wiek podczas zespolenia

10. Iaczna liczbe torakotomii do ukonczenia leczenia

11. taczng liczbe zabiegdw operacyjnych

Poddano takze analizie rodzaj oraz liczbe powiktan, ktore wystapity podczas calego procesu

leczenia.
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Analize statystyczng przeprowadzono przy uzyciu pakietu STATISTICA PL stosujac do oceny
znamiennosci statystycznych stwierdzonych réznic testy U Manna — Whitneya oraz test

Perasona.

Wybor nieparametrycznego testu U Manna — Whitneya dla prob niezaleznych jako metody
statystycznego porownywania wynika z charakteru wymienionych wcze$niej analizowanych
parametrOw oraz podzialu materialu na trzy grupy. Podstawowa zaleta tego testu s3
niewielkie wymogi do jego przeprowadzenia: analizowane zmienne moga by¢ zar6wno
zmiennymi mierzonymi na skali ilo$ciowej (odlegtos¢ migdzy zachytkami, wiek pacjentow,
czas trwania leczenia), jak 1 porzadkowej (liczba zabiegow); nie wymagana jest rowniez
réwnolicznos$¢ grup, normalnos$¢ rozktadow zmiennych iréwno$¢ ich wariancji.

Do poréwnania czgstosci stosowania trakcji wewnetrznych 1 trakcji zewngtrznych w grupach
zastosowano test zgodnosci Pearsona y*. Ze wzgledu na mata liczbe zatozen oraz prostote
przeprowadzenia jest to jeden z najczgéciej wykorzystywanych testow statystycznych. Jest on
bardzo wygodny w przypadku poréwnywania grup o roznej liczno$ci, bazuje bowiem na
danych procentowych.

W obu testach statystyczng istotno$¢ roznic okreslono z prawdopodobienstwem p = 0,05.
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WYNIKI

POROWNANIE ODLEGLOSCI BRAKUJACYCH ODCINKOW PRZELYKU ORAZ
TYPU WAD W POSZCZEGOLNYCH GRUPACH PACJENTOW

W grupie LGEA, w pierwszym etapie przygotowania do zabiegu wydiuzania przetyku
dokonano pomiaru brakujacego odcinka przelyku. We wszystkich przypadkach odlegtos¢ ta
zostala oznaczona przy pomocy kontrastowych zdje¢ rentgenowskich po uprzednim
wprowadzeniu zglebnika zar6wno do gornego, jak i dolnego, odcinka przetyku tak, aby
pomiar ten odbyl si¢ podczas maksymalnego zblizenia obu odcinkéw. Odleglo$¢ pomigdzy

zachytkami wahala si¢ od 2,5 do 8 cm ze $rednig 5,4 cm. Szczegotowe dane prezentuje tab.8.

Identyfikacja Typ zarosniecia przelyku Odleglo$¢ pomiedzy
(wg Grossa) zachylkami (cm)
1 EA1 A 3
2 EA2 A 4,5
3 EA3 A 2,5
4 EA4 A 7
5 EA5 A 5
6 EA6 A 6
7 EA7 A 5
8 EA8 A 5
9 EA9 A 5
10 EA10 A 6
11 EAll A 7
12 EA12 A 6
13 EA13 A 8
14 EAl4 A 5
15 EAl15 A 6

Tab.8 Typ zaro$ni¢cia przetyku oraz odlegtos¢ pomiedzy jego odcinkami w grupie LGEA
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W grupie LGEA-TEF pomiaru odlegtosci, pomi¢dzy gérnym i dolnym odcinkiem przetyku,
dokonano po otwarciu klatki piersiowej rdwnocze$nie z zabiegiem zamknigcia przetoki
przetykowo-tchawiczej. We wszystkich przypadkach odleglos¢ ta zostala oznaczona podczas
maksymalnego zblizenia obu odcinkoéw i1 wynosita od 3 do 7 cm ze $rednig 3,9 cm.

Szczegotowe dane zawiera tabela nr 9.

Typ Odleglosé
Identyfikacja zaros$niecia pomiedzy
przelyku (wg | zachylkami

Grossa) (cm)
EA_TEFI B 7
EA_TEF2
EA_TEF3
EA_TEF4
EA_TEF5
EA_TEF6
EA_TEF7
EA_TEF8
EA_TEF9
EA_TEFI10
EA_TEF11
EA_TEFI12
EA_TEFI13
EA_TEF14
EA_TEFI15
EA_TEF16
EA_TEF17
EA_TEFI18
EA_TEFI19
EA_TEF20
EA_TEF21
EA_TEF22
EA_TEF23
EA_TEF24
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Tab.9 Typ zaro$ni¢cia przetyku oraz odlegtos¢ pomiedzy jego odcinkami w grupie LGEA-TEF
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Wsréd dzieci z grupy LGEA _SF pomiaru odleglo$ci dokonano na podstawie zdje¢ RTG
oceniajac odlegtos¢ przetoki $linowej od dolnego zachytka przetyku po jego wczes$niejszym
napigciu przy pomocy gastroskopu wprowadzonego przez gastrostomi¢. W grupie LGEA-SF
stwierdzono 5 przypadkéw zarosnigcia przetyku typu ,,A”, 4 przypadki typu ,,C” oraz jeden
typu ,,B”.

Odleglo$¢ zmierzona pomigdzy oboma odcinkami przetyku wynosita od 5 do az 14 cm z

$rednig rowng 8 cm. Szczegodtowe dane zawarto w tabeli nr 10.

Typ zaros$nigcia Odleglos¢ pomiedzy
Identyfikacja
przelyku (wg Grossa) zachylkami (cm)
1 EA_SF1 C 12
2 EA_SF2 C 14
3 EA_SF3 A 9
4 EA_SF4 A 10
5 EA_SF5 C 7
6 EA_SF6 A 5
7 EA_SF7 B 9
8 EA_SF8 A 7
9 EA_SF9 A 7
10| EA_SFI10 C 5,5

Tab.10 Typ zaro$nigcia przetyku oraz odlegto$¢ pomig¢dzy jego odcinkami w grupie LGEA-SF
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Analiza istotno$ci roznic ( test U Manna-Whitneya) wystepujacych w zakresie odleglosci

stwierdzonej pomigdzy goérnym 1 dolnym odcinkiem przelyku, wykazata obecnosé

statystycznych réznic pomigdzy wszystkimi badanymi grupami (Tab.11 i Ryc.15).

Grupa LGEA LGEA-SF LGEA-TEF istotno$¢ réznic
i ) i ) i ) test U Manna - Whitneya
$rednie $rednie $rednie
(min; max) | (min; max) | (min; max)
Odlegtos¢ pomigdzy zachytkami 5.4 8.6 3,9 LGEA/LGEA-SF tak
LGEA/LGEA-TEEF tak
fem (25:80) | (5.0:140) | (3.0:7.0) :

LGEA-SF/LGEA-TEF tak

Tab.11 Srednia odleglos¢ pomigdzy odcinkami przetyku

poszczegdlnych grupach pacjentow.

16

14 |

12t

odlegtos¢ (cm)
=)

[oe]

¥ o

—L

LGEA

LGEA-SF LGEA-TEF

w chwili rozpoczgcia

o Srednia

procesu wydtuzania przetyku w

[ Srednia#Btad std
“T_ Srednia+Odch.std

o Odstajgce

s Ekstremalne

Ryc.15 Wykres przedstawiajacy srednig odlegto$¢ pomigdzy odcinkami przetyku w chwili rozpoczecia procesu wydtuzania

przelyku w poszczegoélnych grupach pacjentow.

Najmniejsza, bo wynoszaca 3,9 cm, $rednig odleglo$¢ pomiedzy odcinkami przetyku

zaobserwowano, zgodnie z oczekiwaniami, w grupie pacjentdbw z obecnymi przetokami

przetykowo-tchawiczymi. Co ciekawe, u 22 z 24 pacjentow zaliczonych do LGEA-TEF
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wystepowala wada przetyku z obecnosciag przetoki przetykowo-tchawiczej odcinka dalszego

przetyku, a jedynie u dwojki, stwierdzono obecnos$¢ przetoki odcinka blizszego.

U 12 pacjentow z tej grupy, odlegtos¢ pomigdzy odcinkami przelyku zawierata si¢ w
przedziale od 3 do 3,5 cm, u 7- w przedziale 3,5- 4, a jedynie u 5 pacjentéw z tej grupy
odlegto$§¢ pomigdzy odcinkami byta wigksza od 4 cm. Te wyniki moga potwierdzac
przypuszczenie, ze obecno$¢ przetoki przelykowo-tchwiczej, powoduje zmniejszenie
odlegto$ci pomigdzy odcinkami przetyku u dzieci z jej dlugoodcinkowa niedroznoscia,
poprzez umocowanie odcinka dolnego badz goérnego przetyku, do tchawicy lub drzewa

oskrzelowego.

Srednia odleglo$é, wigksza o 1,5cm od tej stwierdzonej w grupie LGEA-TEF, bo wynoszaca
5,4 cm, zaobserwowano w grupie pacjentow LGEA. Tylko u dwdjki, sposrod 15 pacjentow z
tej grupy, odleglo$¢ pomigdzy odcinkami przetyku byla mniejsza od 4 cm. Natomiast, az w
12 przypadkach ta odlegltos¢ byta wigksza od 5 cm. Tak duza odleglo$¢, pomiedzy oboma
odcinkami przetyku, moze wynika¢ z braku swoistego anatomicznego umocowania przetyku,

do tchawicy zwigzanego z ewentualng obecnos$cig TEF.

Natomiast, najwigksza $rednig odleglto$¢ pomiedzy odcinkami przelyku, stwierdzono w
grupie dzieci, u ktorych wytoniono przetoke slinowa. Srednia odlegto$¢ wyniosta w tej grupie
az 8,6 cm, przy maksymalnej wartosci siegajacej 14 cm. U zadnego pacjenta z grupy LGEA-
SF odleglos¢ ta nie byta mniejsza od 5,5 cm. Paradoksalnie, co jest niezmiernie interesujace,
najwigkszg odlegto$¢, bo 12 1 14 cm, stwierdzono u dwojki pacjentdéw z obecng przetoka
przetykowo-tchawicza typu ,,C”. Aczkolwiek, co trzeba uscisli¢, ten pomiar odleglosci zostat
wykonany juz po wylonieniu przetoki $linowej 1 po fakcie zaopatrzenia przetoki przetykowo-
tchawiczej bez rownoczasowego umocowania odcinka dolnego przetyku do okolicy
przykregostupowe;.

Niemal wszyscy pacjenci z grupy LGEA-SF zostali przekazani do o$rodkow
wyspecjalizowanych w zabiegach wydtuzania przetyku dopiero po wytonieniu przetoki
slinowej. Dodatkowo, cz¢$¢ z nich przebyla zabieg zamknigcia TEF, bez réwnoczasowego

zakotwiczenia dolnego odcinka przetyku.

Poréwnujac pacjentow z typem ,,C” zaros$nigcia przetyku, zaliczonych ostatecznie do
grup LGE-TEF 1 LGEA-SF, odnotowa¢ nalezy znaczne zwigkszenie $redniej odleglo$ci
brakujacego odcinka przetyku z 3,75 cm do 9,6 cm wystepujace w tych grupach. Mozna
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domniemywacé, ze moze mie¢ to zwigzek z wspomnianym uprzednio brakiem odpowiedniego
umocowania odcinka dolnego oraz faktem straty dlugosci odcinka goérnego podczas
wylaniania przetoki §linowe;.

Nie bez wplywu na to jest takze fakt, Ze czas rozpoczgcia leczenia w grupie LGEA-SF
byt takze najp6zniejszy, co moglo dodatkowo zwigkszy¢ odleglos¢ pomigdzy odcinkami

przelyku wskutek naturalnego wzrostu pacjentow.
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POROWNANIE SPOSOBU ELONGACJI PRZELYKU, WIEKU ROZPOCZECIA
KOREKCJI WADY ORAZ PRZEBYTYCH ZABIEGOW OPERACYINYCH W
POSZCZEGOLNYCH GRUPACH PACJENTOW

U wszystkich pacjentdow, poza jednym, zaliczonych do grupy LGEA, w pierwszym etapie
leczenia wyloniono gastrostomie odzywcze.

Wiek w chwili rozpoczgcia leczenia sposobem Fokera wahal si¢ w tej grupie, pomigdzy 2
doba zycia a 281 dniem Zycia z mediang wynoszaca 58 dni. Zabieg wydtuzania przetyku we
wszystkich przypadkach obejmowal trakcje za oba konce przelyku i wykonany byl droga
prawostronnej torakotomii z dostepu tylno-bocznego. U jedenasciorga pacjentow
zastosowano wylacznie trakcje zewngtrzng obu odcinkow przeltyku. W dwoch przypadkach
trakcji zewnetrznej poddano tylko odcinek gorny przetyku, natomiast dolny, po jego
wydluzeniu, podszyto do okolicy przykregostupowej zgodnie z metoda trakcji wewngtrznej.
U jednego pacjenta podczas pierwszego zabiegu zastosowano trakcja wewnetrzng, zastgpiong
w kolejnym etapie trakcja zewngtrzng obu odcinkow przetyku. Tylko w jednym przypadku

zastosowano wylacznie trakcje wewnetrzng. Szczegdélowe dane na ten temat zawiera tabela nr

12.

Data ook wenwiti | LYP Zablegu: .
. Data rozpoczecia . trakcja- Typ trakeji-
Identyfikacja . . rozpoczecia ,
urodzenia techniki .. | gérnego/dolnego/obu Wewnetrzna/Zewnetrzna
Fokera (dni) L,
Fokera odcinkow
trakcja wewnetrzna
1 EA1 10.08.2010 19.10.2010 70 obu (zakotwiczenie)
dolnego/zewngtrzna gérnego
trakcja wewnetrzna
2 EA2 24.01.2006 22.03.2006 57 obu (zakotwiczenie)
dolnego/zewngtrzna gérnego

3 EA3 12.01.2005 14.01.2005 2 obu zewnetrzna
4 EA4 20.08.2009 9.11.2009 81 obu wewngtrzna i zewngtrzna
5 EAS 20.02.2010 20.03.2010 28 obu zewnetrzna
6 EA6 9.03.2010 6.04.2010 28 obu zewnetrzna
7 EA7 14.09.2010 1.11.2010 48 obu zewnetrzna
8 EAS 3.05.2011 30.08.2011 119 obu wewnetrzna
9 EA9 25.02.2013 6.04.2013 40 obu zewnetrzna
10 EAI10 27.07.2010 23.09.2010 58 obu zewnetrzna
11 EAl1 14.09.2010 8.11.2010 55 obu zewnetrzna
12 EAI12 11.07.2007 3.12.2007 145 obu zewnetrzna
13 EA13 10.04.2011 16.01.2012 281 obu zewnetrzna
14 EA14 18.04.2012 27.06.2012 70 obu zewnetrzna
15 EAI1S 19.09.2012 21.03.2013 183 obu zewnetrzna

Tab.12 Wyszczegolnienie wieku rozpoczgcia leczenia oraz zastosowanego typu trakcji przetyku.
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W grupie LGEA-TEF, a wigc u dzieci ze stwierdzona postaciag wady z obecno$cig przetoki
przetykowo-tchawiczej, wszyscy pacjenci zostali pierwotnie zakwalifikowani do zabiegu
operacyjnego w celu odtworzenia ciagglosci przelyku. Fakt istnienia dlugoodcinkowej postaci
wady, zostal stwierdzony we wszystkich tych przypadkach dopiero po otwarciu klatki
piersiowej. U 6 dzieci, podczas tego pierwotnego zabiegu otwarcia klatki piersiowe;,
zadecydowano tylko o zaopatrzeniu przetoki przetykowo-tchawiczej bez proby zastosowania
trakcji przetyku. U 5 z tych pacjentdow wytworzono jednoczasowo gastrostomie¢ odzywcza,
natomiast w jednym przypadku zabieg ten wykonano 19 dni p6zniej. W pdzniejszym okresie
tych siedmiu pacjentdw zostato zakwalifikowanych do leczenia sposobem Fokera, ktére

rozpoczeto u nich w wieku od 53 do 204 dni.

U czterech z nich, podczas kolejnego zabiegu otwarcia klatki piersiowej, po wypreparowaniu
obu odcinkéw przetyku 1 zalozeniu na nie szwow trakcyjnych, wytworzono trakcje

wewnetrzng podszywajac zachytki przetyku do okolicy przykregostupowe;.

Sposrod tej grupy, w dwoch przypadkach trakeji poddano tylko odcinki dolne przetyku, a u
pozostatej dwojki trakcje wewnetrzng zastosowano na oba konce. U tych dzieci, kolejno po
251 26 dniach, zamieniono trakcj¢ wewnetrzng na zewnetrzng, ktoéra utrzymano nast¢pnie

przez 7113 dni.

Wsréd 6 dzieci, u ktérych w pdzniejszym etapie zastosowano trakcje sposobem Fokera, u
dwojki polaczono trakcje wewngtrzng dolnego odcinka, zakotwiczajac go do okolicy
przykregostupowej, z trakcja zewnetrzng odcinka gornego. Tylko u jednego pacjenta

zdecydowano si¢ na uzycie jednoczasowej trakcji zewngtrznej obu odcinkow.

Pozostatych 18 pacjentdw sposrdd grupy pacjentow LGEA-TEF zakwalifikowano do trakcji
przelyku podczas pierwotnego zabiegu operacyjnego. Podczas zabiegu otwarcia klatki
piersiowej, po uprzednim zaopatrzeniu przetoki przetykowo-tchawiczej, zadecydowano o
zastosowaniu trakcji przetyku. W 14 przypadkach, zgodnie z metoda trakcji wewng¢trznej,
wydtuzaniu poddano wylacznie odcinek dolny przetyku. U trgjki pacjentéw potaczono trakcje
wewnetrzng dolnego odcinka przetyku z jednoczasowa trakcja zewnetrzng jego odcinka
gornego. Tylko u jednego pacjenta, podczas pierwotnego zabiegu, zdecydowano si¢ na

zatozenie trakcji zewnetrznej za oba odcinki przetyku.
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Wydtuzanie obu koncoéw przetyku trakcja sposobem Fokera zastosowano u 10 pacjentow.

Stanowito to 41 % ogotu dzieci zaliczonych do LGEA-TEF. U pozostatych 14 dzieci, a wigc

w 59% , wykonano jedynie trakcje odcinka dolnego. Szczegdtowe dane przedstawia tabela nr

13.

Wiek tych pacjentow w chwili rozpoczgcia zabiegu elongacji przetyku wynosit od 1 do 3 dni

z mediang 1 dzien.

Data . ‘:]ll:;l](ll:v Typ zab.iegu:
Identyfikacja ur(]))dazt:nia ro;};;)l;ziicila rozpoczecia gérnegtizil;iiltgo Jobu Typ trakcji- Wewnetrzna/Zewnetrzna
Fokera Foke.ra odcinkow
(dni)

1 EA TEF1 26.04.2007 18.06.2007 53 obu wewngtrzna a nastepnie zewngtrzna

2 EA TEF2 03.08.2008 07.10.2008 65 obu zewnetrzna

3 EA TEF3 16.10.2008 | 05.03.2009 140 obu trakeja wewngtrzna (zakotwiczenic)
- dolnego/zewngtrzna gérnego

4 EA TEF4 25.03.2010 | 18.06.2010 85 obu trakeja wewngtrzna (zakotwiczenic)
- dolnego/zewngtrzna gérnego

5 EA TEF5 26.042006 | 27.04.2006 1 obu trakeja wewngtrzna (zakotwiczenic)
- dolnego/zewngtrzna gérnego

6 EA _TEFo6 21.04.2005 24.04.2005 3 obu zewngtrzna obu odcinkow

7 EA TEF7 22112007 | 23.11.2007 1 obu trakeja wewngtrzna (zakotwiczenic)
- dolnego/zewngtrzna gérnego

8 EA TEF8 06.02.2009 | 08.02.2009 2 obu trakeja wewngtrzna (zakotwiczenic)
- dolnego/zewngtrzna gérnego

9 EA TEF9 5.06.2009 5.06.2009 1 dolnego wewngtrzna

10 EA TEFI10 31.07.2009 31.07.2009 1 dolnego wewnetrzna

11 EA TEFI11 4.09.2009 5.09.2009 1 dolnego wewngtrzna

12 EA TEFI12 16.09.2009 17.09.2009 1 dolnego wewnetrzna

13 EA TEFI13 24.08.2010 26.08.2010 2 dolnego wewnetrzna

14 EA TEF14 9.11.2010 9.11.2010 1 dolnego wewngtrzna

15 EA TEFI1S5 14.01.2011 14.01.2011 1 dolnego wewnetrzna

16 EA TEFI16 16.01.2011 19.01.2011 3 dolnego wewnetrzna

17 EA TEF17 8.05.2011 8.05.2011 1 obu zewnetrzna

18 EA TEFI18 9.08.2011 29.02.2012 204 obu wewngtrzna a nastepnie zewngtrzna

19 EA TEFI19 22.12.2011 23.12.2011 1 dolnego wewnetrzna

20 EA TEF20 24.12.2011 20.02.2012 58 dolnego wewnetrzna

21 EA TEF21 28.02.2012 28.02.2012 1 dolnego wewnetrzna

22 EA TEF22 20.07.2012 21.07.2012 1 dolnego wewnetrzna

23 EA TEF23 9.01.2013 9.01.2013 1 dolnego wewngtrzna

24 EA TEF24 15.01.2013 16.01.2013 1 dolnego wewnetrzna

Tab.13 Wyszczegolnienie wieku rozpoczgcia leczenia oraz zastosowanego typu trakeji przetyku
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Najbardziej heterogenng grupa pod wzgledem sposobu leczenia okazata si¢ grupa LGEA-SF,

a wigc ta, do ktorej zaliczono pacjentéw z wytonionymi juz przetokami §linowym.

U 6 z pacjentow z grupy LGEA-SF, wydluzono gérny odcinek przetyku zgodnie z metoda
zaproponowang przez Kimure, a wigc etapowo sprowadzano coraz nizej (w tkance podskorne;j
klatki piersiowej) ujécie przetoki $linowej. Zabieg ten zastosowano ktory zastosowano od 1
do 5 razy. Metod¢ Kimury potaczono dodatkowo, u tych pacjentow, z wydtuzaniem jedynie

odcinka dolnego przetyku w ostatniej fazie elongacji tego narzadu z uzyciem techniki Fokera.

U pozostatych 4 pacjentow z tej grupy zastosowano trakcje obu odcinkdw przetyku zgodnie z

technikg Fokera.

Wsréd tych pacjentow byl przypadek dziewczynki, u ktérej wyjSciowo nie wytaniano
przetoki $linowej, a wydtuzanie przetyku prowadzono zgodnie z technika Fokera. Jednak ze
wzgledu na skrajna posta¢ hipoplazji odcinka dolnego przetyku i duza odlegto$¢ pomigdzy
odcinkami ( 9cm) , pomimo potaczenia 6- krotnej trakcji wewnetrznej, nie udato si¢ wydtuzy¢
przetyku w stopniu pozwalajacym na jego zespolenie. Zadecydowano wigc o wylonieniu
przetoki $linowej 1 dalszym prowadzeniu wydiuzania odcinka gérnego przelyku zgodnie z
technika Kimury, ktéry to zabieg wykonano u niej dwukrotnie. Przetyk ostatecznie zespolono
u tej pacjentki taczac zabieg sposobem Kimury z dodatkowsa trakcja wewnetrzng odcinka

dolnego przetyku zgodna z metoda Fokera zastosowana w koncowej fazie leczenia.

U pozostatych trzech pacjentow z LGEA-SF, u ktérych wydtuzano oba konce przetyku przy
pomocy techniki Fokera, zastosowano odmienng strategie leczenia dlugoodcinkowe;j
niedroznosci przelyku. U tych dzieci, po pierwotnym zabiegu wylonienia przetoki §linowej
zadecydowano o jej zaszyciu, wprowadzeniu gornego, zamknig¢tego odcinka przelyku do
klatki piersiowej 1 zastosowaniu zabiegu trakcji zewnetrznej tego odcinka sposobem Fokera.
Dodatkowo, u tych dzieci trakcji poddano takze odcinek dolny przetyku. U jednego pacjenta z
tej grupy zastosowano réwniez jednorazowy zabieg wydluzenia odcinka gornego przetyku

sposobem Kimury.

U wszystkich pacjentow z tej grupy podczas pierwotnego zabiegu operacyjnego wytoniono
gastrostomie odzywcze. Czworo pacjentow z typem C zaro$nigcia przelyku przebyto

dodatkowo zabieg zamknigcia przetoki przetykowo-tchawiczej bezposrednio po urodzeniu.

U dwojga pacjentow z wspotistniejgcym zarosnigciem dwunastnicy rOwnoczasowo z
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wylonieniem gastrostomii odtworzono cigglos¢ przewodu pokarmowego wykonujac
zespolenie dwunastniczo-dwunastnicze, ktére u jednego pacjenta w wyniku jego
nieszczelno$ci wymagato reoperacji i zamiany na zespolenie dwunastniczo-jelitowe. U tego

tez dziecka z powodu wspolistniejacej koarktacji aorty wykonano jej plastyke.

Kolejny pacjent z wspolistniejacym do zaro$nigcia przetyku zaro$nigciem odbytnicy
przeszedl zabieg rekonstrukcyjny odbytu wedtug techniki PSARP (Posterior Sagital
Anorectoplasty).

U jednego dziecka z powodu dilugotrwalej respiratoroterapii wytworzono operacyjnie
tracheostomi¢. U kolejnego chtopca, z rozpoznang nesidioblastoza, w okresie poprzedzajacym

zabiegi wydtuzania przetyku, wykonano subtotalng resekcje trzustki.

U dziewigciorga pacjentow z grupy LGEA_ SF podczas pierwotnego zabiegu operacyjnego
wyloniono przetoki $linowe. Dziesigte dziecko, wspomniane wcze$niej, zaliczone ostatecznie
do tej grupy, przebylo wytonienie przetoki $linowej w trakcie dalszego leczenia. W sze$ciu
przypadkach przetoka $linowa wytoniona zostala po stronie prawej, a w pozostatych czterech
- po stronie lewej szyi. U jednego pacjenta z pierwotnie wyloniong przetoka po tronie lewej,

przeniesiono ja w trakcie dalszego leczenia na stron¢ prawa w celu umozliwienia

pdzniejszego zespolenia przelyku.

Szczegotowe dane zawiera tabela nr 14.

Identyfikacja | Obecno$é przetoki slinowej Zabiegi przed rozpoczeciem wydluzania przelyku
1 EA SF1 tak/ strona prawa Gastrostomia. Wytonienie przetoki $linowej. Zaopatrzenie TEF. Zespolenie XII-cy.
) EA SF2 tak/ strona lewa Gastrostomia. W}flonienie prze.toki élinOWS.j. Zao;l)at.rzenie TEF. Zesp(?lenie XII-).(.II—cze powiktane
- rozejéciem zespolenia. Zespolenie XII-jelitowe. Zaopatrzenie koarktacji aorty.
3 EA_SF3 tak/ strona prawa Gastrostomia.
4 EA SF4 tak/ strona prawa Gastrostomia. Wytonienie przetoki slinowej. Cz¢$ciowa resekcja trzustki.
5 EA_SF5 tak/ strona lewa Gastrostomia. Wytonienie przetoki $linowej. Zaopatrzenie TEF. PSARP. Vesicostomia.
6 EA_SFo6 tak/ strona prawa Gastrostomia. Wylonienie przetoki §linowej. Tracheostomia.
7 EA_SF7 tak/p (?(fze%ﬂ?owo strona lewa- Gastrostomia. Wytonienie przetoki §linowej. Zaopatrzenie TEF.
pozniej strona prawa
8 EA_SF8 tak/ strona prawa Gastrostomia. Wytonienie przetoki $linowe;.
9 EA_SF9 tak/ strona lewa Gastrostomia. Wytonienie przetoki slinowej.
10 EA_SF10 tak/ strona prawa Gastrostomia. Wytonienie przetoki $linowe;.

Tab.14 Poréwnanie typu wytonionej przetoki $linowej oraz wyszczegolnienie zabiegdw wykonanych u pacjentow z grupy
LGEA-SF przed rozpoczeciem wydtuzania przetyku.
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W chwili rozpoczgcia wydhuzania przetyku wiek u pacjentéw z tej grupy wynosit od 90 az do

910 dni (Tab.15), a mediana wieku wynosita 280 dni.

Trakcje przetyku sposobem Fokera zastosowano u wszystkich pacjentoéw z LGEA-SF. W 6
przypadkach trakcja ta objeto jedynie odcinki dolne przetyku, natomiast u pozostalych
czterech pacjentoéw stosowano ja za oba konce przetyku. Wylacznie trakcje wewnetrzng
zastosowano raz, w szesciu przypadkach potaczono ja z trakcja zewngtrzng, natomiast u trojki

dzieci stosowano wylacznie trakcje zewnetrzna.

Wiek w chwili Typ zabiegu:
Data rozpoczecia
Data rozpoczecia trakcja-gérnego / Typ trakeji - Wewnetrzna /
Identyfikacja wydluzania
urodzenia wydluzania dolnego / obu Zewnetrzna
przelyku

przetyku (dni) odcinkow
1 EA _SF1 21.09.2006 25.07.2007 307 dolnego wewngtrzna, zewngtrzna
2 EA_SF2 03.01.2006 28.09.2007 633 dolnego wewngtrzna, zewngtrzna
3 EA SF3 21.06.2007 28.02.2008 252 obu wewngetrzna, zewngtrzna
4 EA SF4 25.06.2008 23.09.2008 90 dolnego wewngtrzna, zewngtrzna
5 EA_SF5 07.08.2007 02.02.2010 910 dolnego wewngtrzna
6 EA_SFo6 25.06.2007 03.12.2007 161 dolnego wewngtrzna, zewngtrzna
7 EA_SF7 25.11.2011 04.06.2012 192 dolnego zewngtrzna
8 EA SF8 16.11.2006 27.07.2007 253 obu zewnetrzna
9 EA SF9 31.01.2007 11.12.2007 314 obu wewngetrzna, zewngtrzna
10 EA _SF10 30.08.2006 25.09.2007 391 obu zewnetrzna

Tab.15 Wyszczegolnienie wieku rozpoczgcia leczenia oraz zastosowanego typu trakcji przetyku.

U o$miorga pacjentow zastosowano wydtuzanie odcinka gérnego przelyku sposobem Kimury
wykonujac od jednego do 5 etapow takiego leczenia z mediang wynoszaca 2 zabiegi. Trakcje
wewngetrzng zastosowano u siedmiorga pacjentow; u wiekszosci zastosowano ja tylko raz. U
jednego pacjenta dwukrotnie postuzono si¢ ta metoda, natomiast u jednej dziewczynki z
hipoplastycznym odcinkiem dolnym przelyku i 9 centymetrowa odlegto$cia pomigdzy
odcinkami przetyku, stosowano ja az 7-krotnie. Pomimo tego mediana liczby trakcji

wewnetrznej wynosita 1.
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Trakcje zewngtrzng uzyto w leczeniu o$miorga pacjentéw, przy czym tylko u 3 zastosowano
ja jako jedyna forme¢ leczenia (sposobem Fokera). Trakcje te, stosowano od 1 do

maksymalnie 3 razy z mediang rowna 1.

Analizujac parametr wieku rozpoczgcia wydtuzania przetyku w poszczegdlnych grupach
wykazano obecno$¢ statystycznie znamiennych roznic pomiedzy nimi. Istotne rdznice
obserwowano porownujac zaréwno grupe LGEA z LGEA-TEF, LGEA z LGEA-SF, czy
LGEA-SF z LGEA-TEF (Tab.16 i Ryc.16).

LGEA LGEA-SF LGEA-TEF istotnos¢ roznic
mediany (min; mediany (min; mediany (min; test U Manna - Whitneya
max) max) max)
Wiek w chwili rozpoczgcia 58 280 1 LGEA/LGEA-SF tak
wydtuzania przetyku (dni) (2;281) (90; 910) (0; 204) LGEA/LGEA-TEEF tak

LGEA-SF/LGEA-TEF tak

Tab.16 Wiek w chwili rozpocze¢cia wydtuzania przetyku dla poszczegdlnych grup
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czas rozpoczecia leczenia (dni)
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. |:_|D:_| | “[_ zakres nieodstajgcych

o QOdstajgce

LGEA LGEA-TEF ¥ Ekstremalne
LGEA-SF

Ryc.16 Wykres przedstawiajacy rozktad wieku pacjentow w chwili rozpoczecia procesu wydluzania przeltyku w

poszczegdlnych grupach pacjentow.
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Najkrotszag mediang rozpoczecia wydluzania przetyku stwierdzono w grupie LGEA-TEF, co
zwigzane jest z faktem, ze leczenie to rozpoczeto wigkszosci dzieci z tej grupy,
réwnoczasowo z zaopatrzeniem przetoki przetykowo-tchawiczej. Zabieg ten potaczono z
wydtuzaniem przetyku u 69% pacjentow z tej grupy. W 6 przypadkach, to jest w 31 %,
podczas pierwotnego zabiegu operacyjnego zamknig¢to jedynie TEF, a wydluzanie przetyku
rozpoczeto pozniej, bo kolejno w 53, 58, 65, 85, 140 czy wreszcie, az 240 dobie zycia.

W grupie LGEA, a wigc w grupie bez obecnej TEF, mediana rozpoczecia leczenia
wynosita 58 dni 1 bylo to zwigzane z wyczekujaca postawa, jakg przyjeto wobec wigkszosci z
tych pacjentdw. Jedynie u jednego dziecka z tej grupy rozpoczeto trakcje juz w 2 dobie zycia
1, co warto odnotowaé, byla to trakcja zewnetrzna obu odcinkdéw przelyku. U kolejnego
dziecka z tej grupy, w nadziei na zmniejszenie odleglo$ci pomiedzy gérnym i dolnym
odcinkiem przetyku, jego wydluzanie odlozono az do 281 doby zycia. Pomimo tak
wyczekujacej postawy, nie obserwowano jednak istotnego zmniejszenia odlegtosci pomigdzy
odcinkami przetyku, ktéra w chwili zabiegu wynosita wciagz 8 cm.

Najpdzniej wydtuzanie przetyku, rozpoczeto u dzieci z grupy LGEA-SF. W tej grupie

mediana rozpoczecia tego leczenia wyniosta 280 dni z zakresem od 90 do az 910 dni.
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Grupy LGEA, LGEA-TEF i LGEA-SF oceniono takze po katem liczby zastosowanych

trakcji, zar6wno wewngtrznych, jak 1 zewnetrznych.

Analiza liczby zastosowanych trakcji wewnetrznych wykazata obecnos$¢ istotnych réznic

statystycznych pomig¢dzy wszystkimi grupami LGEA i LGEA-TEF oraz LGEA-SF (Tab.17 1

Ryc.17).
LGEA LGEA-SF LGEA-TEF istotno$¢ réznic
$rednie $rednie $rednie test U Manna - Whitneya
(min; max) (min; max) (min; max)
Liczba trakcji wewngtrznych 0,3 1,6 0,9 LGEA/LGEA-SF tak
05 1) 0;7) 05 1) LGEA/LGEA-TEF tak
LGEA-SF/LGEA-TEF tak

Tab.17 Liczba zastosowanych trakcji wewnetrznych podczas procesu wydtuzania przetyku w poszczegélnych

grupach pacjentow.

Najmniejszg ilo$¢ trakcji wewnetrznych stwierdzono w leczeniu pacjentow z grupy LGEA, a

wigc postaci zaro$nigcia przetyku bez towarzyszacej przetoki przetykowo-tchawicze;.

liczba trakcji wewnetrznych

2 )

1 o

0 *
LGEA LGEA-SF LGEA-TEF

o Srednia
[ Srednia#Btad std
" Srednia+Odch.std
o Odstajgce
# Ekstremalne

Ryc.17 Wykres przedstawiajacy rozktad liczby zastosowanych trakcji wewngtrznych podczas procesu wydtuzania przetyku

w poszczegolnych grupach pacjentow.
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Trakcje wewnetrzng, zastosowano w tej grupie jedynie w leczeniu 4 dzieci, co stanowito 26%
ich ogdlnej liczby. U dwojga z tych dzieci, trakcje wewngtrzng pod postacig zakotwiczenia
dolnego odcinka przetyku potaczono z jednoczasowym zastosowaniem trakcji zewnetrznej
odcinka goérnego przetyku. Srednia odleglos¢ pomiedzy gormnym i dolnym zachylkiem
przetyku wynosita w tej grupie 4 cm, a brakujacy odcinek przetyku udato si¢ odbudowaé po
srednio 21 dniach.

U kolejnego pacjenta, u ktorego pierwotna odleglo$¢ pomiedzy odcinkami przetyku
wynosita 7 cm, zdecydowano si¢ w pierwszym etapie leczenia, na wytworzenie trakcji
wewngetrznej obu koncoéw przetyku. Nastepnie trakcje t¢ zastgpiono trakcja zewngtrzng, ktora
utrzymano 18 dni. Laczny czas trwania elongacji u tego pacjenta wynidst 71 dni.

U ostatniego dziecka z grupy LGEA, u ktorego zastosowano podczas leczenia trakcje
wewnetrzng, byla ona jedynym sposobem elongacji przelyku. U tego dziecka nie
zastosowano trakcji zewngtrznej na zadnym etapie leczenia.

W grupie LGEA-SF trakcje wewnetrzng zastosowano u 70% pacjentow sposrod 10
dzieci ostatecznie wiaczonych do tej grupy. Srednia liczba zabiegéw trakcji wewnetrznej
wyniosta 1,6 1 byla najwyzsza we wszystkich ocenianych grupach, przy czym trzeba
odnotowaé, ze na ten wynik w duzej mierze wptynelo az 7- krotne zastosowanie trakcji
wewngetrznej u jednego z pacjentow. Warto odnotowaé takze, ze u pigciorga dzieci z tej
grupy, zastosowano jedynie pojedyncze trakcje wewnetrzne, natomiast w jednym przypadku
wykonano ja dwukrotnie.

Trakcje wewngtrzng zastosowano w leczeniu 21 pacjentdow wiaczonych do grupy
LGEA-TEF, co stanowito 87,5 %. Srednia liczba tych zabiegéw wyniosta 0,9. U 15
pacjentow z tej grupy trakcje wewngtrzng stosowano jako jedyne leczenie wydluzajace
przetyk i, co niezmiernie wazne, u 14 spos$rdd z nich, zastosowano ja jedynie za odcinek
dolny przetyku. Tylko u jednego dziecka, stosowano trakcje wewnetrzng obu odcinkow
przelyku. W dwéch kolejnych przypadkach z grupy LGEA-TEF, stosowano polaczenie trakcji
wewnetrznej z nastgpcza trakcja zewnetrzng tego samego odcinka przelyku. Natomiast u
pigciu pozostatych dzieci zastosowano jednoczasowa kombinacje trakcji wewnetrznej, pod
postacia zakotwiczenia dolnego odcinka przetyku polaczonego z réwnoczasowa trakcja

zewnetrzng odcinka gornego.
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W dalszej kolejnosci oceniono czgstos¢ stosowania trakcji zewngtrznych w poszczegolnych

grupach dzieci. Analiza ich liczby wykazata istotne roznice statystyczne pomiedzy grupami
LGEA i LGEA-TEF oraz LGEA-TEF i LGEA-SF. Nie stwierdzono statystycznych réznic
natomiast pomig¢dzy grupami LGEA 1 LGEA-SF (Tab.18 i Ryc.18).

LGEA LGEA-SF LGEA-TEF istotno$¢ réznic
$rednie $rednie $rednie test U Manna - Whitneya
(min; max) (min; max) (min; max)
Liczba trakcji zewngtrznych 1.4 1,2 0,5 LGEA/LGEA-SF nie
(05 3) (0; 3) (0;2) LGEA/LGEA-TEF tak

LGEA-SF/LGEA-TEF tak

Tab.18 Liczba zastosowanych trakcji zewnetrznych podczas procesu wydtuzania przetyku w poszczegoélnych

grupach pacjentow.

Trakcje zewnetrzng stosowano najczesciej w grupach LGEA oraz LGEA-SF, a nieco mniej

chetnie w grupie LGEA-TEF.

liczba trakcji zewnetrznych

LGEA

LGEA-SF LGEA-TEF

o Srednia
[] Srednia#Btad std
" Srednia+Odch.std
o Odstajgce
# Ekstremalne

Ryc.18 Wykres przedstawiajacy rozktad liczby zastosowanych trakcji zewngetrznych podczas procesu wydtuzania przetyku w

poszczegdlnych grupach pacjentow.
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Trakcje zewnetrzng zastosowano w leczeniu 93 % pacjentow z grupy LGEA, a jej czas
trwania wyniost od 8 do 51 dni, z mediang wynoszaca 15 dni. W grupie LGEA-SF uzyto ja u
80% dzieci a jej taczna dtugos¢ wynosita od 9 do 30 dni, z mediang 2 tygodnie. W grupie
LGEA-TEF zastosowano trakcje zewnetrzng jedynie u 37,5 % pacjentéw, i stosowano ja od 6
do 27 dni z mediang wynoszacg 12 dni.

W grupie LGEA trakcji zewngetrznej poddano oba odcinki przetyku w 12 przypadkach,
natomiast u dwojki dzieci zastosowano trakcje jedynie odcinka gornego przetyku. W grupie
LGEA-SF w 4 przypadkach zastosowano trakcje¢ obu odcinkéw przetyku, natomiast u 4
pacjentow stosowano trakcje zewngtrzng wylacznie odcinka dolnego przelyku. W grupie
LGEA-TEF, w ktorej najrzadziej stosowano trakcj¢ zewnetrzna, uzyto trakcji zewngtrznej
obu odcinkéw przelyku u czwoérki dzieci. U pozostatych pigciu pacjentow, u ktorych

stosowano trakcj¢ zewnetrzng, poddano jej jedynie odcinki gorne przetyku.
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Ryc.19 Wykres przedstawiajacy rozklad dni trwania trakcji zewngtrznych podczas procesu wydtuzania przetyku w

poszczegdlnych grupach pacjentow.
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Omawiane grupy zanalizowano takze pod katem istotnosci roznic w czgstosci stosowania

zarowno trakcji wewnetrznych jak i zewngtrznych.

Nie stwierdzono istotnosci réznic w czgstosci zastosowania trakcji zewngtrznych pomiedzy
grupami LGEA i1 LGEA-SF, obserwowano je natomiast porownujac grupy LGEA i LGEA-
TEF oraz LGEA-SF z LGEA-TEF (Tab.19).

LGEA LGEA-SF LGEA-TEF istotno$¢ roznic
2
% pacjentow % pacjentow % pacjentow test
Trakcje wewnetrzne 4/15 7/10 21/24 LGEA/LGEA-SF tak

LGEA/LGEA-TEF tak
LGEA-SF/LGEA-TEF nie

Trakcje zewngtrzne 14/15 8/10 9/24 LGEA/LGEA-SF nie
LGEA/LGEA-TEF tak
LGEA-SF/LGEA-TEF tak

Tab.19 Czgstos¢ zastosowania trakcji wewngtrznych oraz zewngtrznych w grupach LGEA, LGEA-TEF, LGEA-SF
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POROWNANIE CZASU WYDLUZANIA PRZELYKU ORAZ WIEKU DZIECI, W
KTORYM UZYSKANO CIAGLOSC PRZELYKU W POSZCZEGOLNYCH GRUPACH

PACJENTOW

W grupie LGEA taczny czas procesu wydluzania przetyku wynioést od 8 do 71 dni z mediang

rowng 15 dni. Wiek dzieci w czasie odtworzenia ciaglo$ci przelyku obejmowat okres od 14

doby zycia do 295 dnia zycia, z mediang 79 dni. Szczegblowe dane przedstawia tabela nr 20.

Dlugosé Laczny Wiek
trwania czas Data
Data Data rozpoczecia podczas
Identyfikacja urodzenia techniki Fokera trakeji wydluzania | zespolenia zespolenia

zewnetrznej przetyku przelyku .

(dni) (dni) (@nd

1 EAl 10.08.2010 19.10.2010 30 30 18.11.2010 100
2 EA2 24.01.2006 22.03.2006 12 12 3.04.2006 69
3 EA3 12.01.2005 14.01.2005 12 12 26.01.2005 14
4 EA4 20.08.2009 9.11.2009 18 71 19.01.2010 152
5 EA5 20.02.2010 20.03.2010 51 51 10.05.2010 79
6 EA6 9.03.2010 6.04.2010 28 28 4.05.2010 56
7 EA7 14.09.2010 1.11.2010 23 23 24.11.2010 71
8 EA8 3.05.2011 30.08.2011 15 15 14.09.2011 134
9 EA9 25.02.2013 6.04.2013 8 8 14.04.2013 48
10 EA10 27.07.2010 23.09.2010 8 8 1.10.2010 66
11 EAll 14.09.2010 8.11.2010 14 14 22.11.2010 69
12 EA12 11.07.2007 3.12.2007 28 28 31.12.2007 173
13 EA13 10.04.2011 16.01.2012 14 14 30.01.2012 295
14 EAl4 18.04.2012 27.06.2012 15 15 12.07.2012 85
15 EA15 19.09.2012 21.03.2013 8 8 29.03.2013 191

Tab.20 Podsumowanie dilugosci trwania trakcji zewngetrznej, tacznego czasu wydtuzania przetyku oraz wieku podczas

wykonania zespolenie przetykowo-przetykowego.
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W grupie LGEA-TEF taczny czas wydtuzania przetyku wynosit od 6 do 88 dni z mediang
rowng 42,5 dnia. Wiek dzieci w chwili wykonania zespolenia przetykowo-przetykowego

wahat si¢ od 12 do 237 dni z mediang rowna 54,5 dni. Szczegdtowe dane przedstawiono w

tabeli nr 21.
Data Dlugos¢ trwania | Laczny czas | Wiek podczas
Identyfikacja Data Data rozpoczgcia zespolenia trakceji wydluzania zespolenia
urodzenia | techniki Fokera

przelyku zewnetrznej przelyku (dni) (dni)
1 EA_TEFI 26.04.2007 18.06.2007 27.07.2007 13 39 92
2 EA_TEF2 | 03.08.2008 07.10.2008 13.10.2008 6 6 71
3 EA_TEF3 16.10.2008 05.03.2009 01.04.2009 27 27 167
4 EA_TEF4 | 25.03.2010 18.06.2010 02.07.2010 14 14 99
5 EA_TEF5 | 26.04.2006 27.04.2006 08.05.2006 11 11 12
6 EA_TEF6 | 21.04.2005 24.04.2005 06.05.2005 12 12 15
7 EA_TEF7 | 22.11.2007 23.11.2007 12.12.2007 19 19 20
8 EA_TEF8 | 06.02.2009 08.02.2009 20.02.2009 12 12 14
9 EA_TEF9 5.06.2009 5.06.2009 1.09.2009 88 88
10| EA_TEF10 | 31.07.2009 31.07.2009 29.09.2009 60 60
11| EA_TEFI1l | 4.09.2009 5.09.2009 10.11.2009 66 67
12| EA_TEFI12 | 16.09.2009 17.09.2009 4.11.2009 48 49
13| EA_TEFI13 | 24.08.2010 26.08.2010 12.10.2010 47 49
14| EA_TEF14 | 9.11.2010 9.11.2010 21.12.2010 42 42
15| EA_TEFI5 | 14.01.2011 14.01.2011 8.03.2011 53 53
16 | EA_TEF16 | 16.01.2011 19.01.2011 8.03.2011 48 51
17| EA_TEF17 | 8.05.2011 8.05.2011 20.06.2011 43 43
18| EA_TEFI8 | 9.08.2011 29.02.2012 2.04.2012 7 33 237
19| EA_TEF19 |22.12.2011 23.12.2012 22.02.2013 61 62
20| EA_TEF20 |24.12.2011 20.02.2012 6.03.2012 15 73
21| EA_TEF21 |28.02.2012 28.02.2012 3.04.2012 35 35
22 | EA_TEF22 |20.07.2012 21.07.2012 24.09.2012 65 66
23| EA_TEF23 | 9.01.2013 9.01.2013 4.03.2013 54 54
24| EA_TEF24 | 15.01.2013 16.01.2013 11.03.2013 54 55

Tab.21 Podsumowanie dilugosci trwania trakcji zewngetrznej, tacznego czasu wydtuzania przetyku oraz wieku podczas

wykonania zespolenie przetykowo-przetykowego w grupie LGEA-TEF
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U o$miu z 10 pacjentow z grupy LGEA_SF ostatecznie uzyskano wystarczajace wydtuzenie
przetyku tak, ze mozliwe stato si¢ jego zespolenie. Osiagni¢to to po uptywie od 72 do 973
dni, z mediang rowna 198,5 dnia. Wiek dzieci w momencie odtworzenia ciggtosci przetyku
zawieral si¢ pomiedzy 183 a 1225 dniem, z mediang 671,6 dnia. Szczegdélowe dane

przedstawiono w tabeli nr 22.

Data Czas trwania
Laczny czas | Wiek podczas
Data rozpoczecia | Data zespolenia trakceji
Identyfikacja wydluzania zespolenia
urodzenia | wydluzania przelyku zewnetrznej
przelyku (dni) (dni)
przetyku (dni)
1 EA_SF1 21.09.2006 | 25.07.2007 05.10.2007 9 72 379
2 EA_SF2 03.01.2006 | 28.09.2007 20.12.2007 30 83 716
3 EA_SF3 21.06.2007 | 28.02.2008 28.10.2010 0 973 1225
4 EA_SF4 25.06.2008 | 23.09.2008 30.08.2010 11 706 796
5 EA_SF5 07.08.2007 | 02.02.2010 27.10.2010 0 267 1177
6 EA_SF6 25.06.2007 | 03.12.2007 25.12.2007 10 22 183
7 EA_SF7 25.11.2011 | 04.06.2012 13.08.2013 11 435 627
8 EA_SF8 16.11.2006 | 27.07.2007 04.12.2007 19 130 383
9 EA_SF9 31.01.2007 | 11.12.2007 | nie zespolono 14
10 EA_SF10 30.08.2006 | 25.09.2007 | nie zespolono 15

Tab.22 Podsumowanie dilugosci trwania trakcji zewngtrznej, tacznego czasu wydtuzania przetyku oraz wieku podczas

wykonania zespolenie przetykowo-przetykowego w grupie LGEA-SF
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Poréwnano laczny czas wydtuzania przelyku w poszczegolnych grupach: LGEA, LGEA-SF

oraz LGEA-TEF. Odnotowano wystepowanie istotnych statystycznie roznic pomig¢dzy

wszystkimi badanymi grupami (Tab.23).

LGEA LGEA-SF LGEA-TEF istotno$¢ réznic
mediana mediana mediana test U Manna - Whitneya
(min; max) | (min; max) (min; max)
Laczny czas wydtuzania przetyku (dni) 15 106,5 42,5 LGEA/LGEA-SF tak
(871 (11;973) (6; 88) LGEA/LGEA-TEF tak
LGEA-SF/LGEA-TEF tak

Tab.23 Laczny czas procesu wydtuzania w poszczegoélnych grupach pacjentow

Zwraca uwagg bardzo krotki, bo wynoszacy srednio niewiele ponad 22 dni, czas wydtuzania

przetyku obserwowany w grupie pacjentow LGEA. Niewiele dluzszy czas elongacji

odnotowano w grupie pacjentow LGEA-TEF. Czas wydtuzania przelyku w grupie LGEA-SF

byt ponad 12 razy dluzszy od czasu wydluzania przetyku w grupie LGEA. Przetyk w tej

grupie udato si¢ zespoli¢ srednio po az 280 dniach od chwili rozpoczecia jego wydhuzania.
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Ryc.20 Wykres przedstawiajacy taczny czasu wydtuzania przetyku w poszczegodlnych grupach pacjentow.
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Ciekawie przedstawia si¢ takze ocena wieku pacjentow w chwili wykonania zespolenia

przetykowo-przetykowego (Tab.24).

LGEA LGEA-SF LGEA-TEF istotnos¢ roznic
mediany mediany mediany test U Manna - Whitneya
(min; max) (min; max) (min; max)
Wiek podczas zespolenia przetykowo- 79 549,5 54,5 LGEA/LGEA-SF tak
przetykowego (dni) (14; 295) (183;1225) | (12;237) LGEA/LGEA-TEF tak
LGEA-SF/LGEA-TEF tak

Tab.24 Wiek podczas zespolenia przeltykowo-przeltykowego w poszczegoélnych grupach pacjentow.

Najstarsze dzieci, u ktorych stosowano zabiegi wydtuzajace przelyk zakonczone zespoleniem

przetykowo-przetykowym, nalezaty do grupy LGEA-SF. Natomiast, najmtodszy wiek

podczas ktdrego zakonczono to leczenie, obserwowano w grupie LGEA-TEF. U tych dzieci

dokonano tego $rednio w 2 miesigcu zycia, z mediang wynoszaca 54,5 dnia. Mediana

zakonczenia leczenia w grupie dzieci LGEA wyniosta 79 dni (Ryc.21)
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Ryc.21 Wykres przedstawiajacy wiek ukonczenia wydtuzania przetyku w poszczegoélnych grupach pacjentow.
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POROWNANIE  POWIKLAN  WYSTEPUJACYCH  PODCZAS TRWANIA
WYDLUZANIA PRZELYKU ORAZ LICZBY I TYPOW PRZEPROWADZONYCH
ZABIEGOW W POSZCZEGOLNYCH GRUPACH PACJENTOW

Zebrane dane oceniono pod katem zaobserwowanych powiklan. Caty proces wydtuzania
przetyku podzielono na 2 etapy: I faze - elongacji przetyku oraz II faze¢ - liczong od chwili
wykonania zespolenia przelykowo-przetykowego.

Analizujac grupe LGEA stwierdzono, iz jedynym obserwowanym powiklaniem fazy
elongacji przelyku bylo zerwanie szwow trakcyjnych wymagajacych ich ponownego
zatozenia na drodze torakotomii. Stwierdzono je u 5, a wiec 30% dzieci. W czterech
przypadkach bylo to jednorazowe zdarzenie, natomiast u jednego z pacjentéw powiktanie to
wystapio dwukrotnie. U pozostatych 10 dzieci, co stanowilo 70% pacjentdw z tej grupy, nie
obserwowano jakiekolwiek powiktania podczas tej fazy leczenia. Co ciekawe, Zadne
zerwanie trakcji zewnetrznej, nie doprowadzito w grupie LGEA do perforacji przetyku oraz
zapalenia $rodpiersia. U wszystkich pacjentow uzyskano wystarczajacy wzrost przetyku
umozliwiajacy jego prawidlowe zespolenie. Liczba zabiegoéw potaczonych z otwarciem klatki
piersiowej wymaganych do osiagni¢cia zespolenia wahala si¢ pomigdzy 2 a 4 z mediang

wynoszaca 2 zabiegi (Tab.25).

Liczba Liczba
. | Liczba trakcji LICbe torakotomii Powiklania podczas procesu torakotom{l
Identyfikacja trakeji podczas .. do uzyskania
wewnetrznych wydluzania przelyku .
zewnetrznych procesu zespolenia
elongacji przelyku
1 EAl 1 1 1 brak 2
2 EA2 1 1 1 brak 2
3 EA3 0 2 2 brak 3
4 EA4 1 2 3 zerwanie szwow trakcyjnych 4
5 EAS 0 3 3 zerwanie szwow trakcyjnych 4
6 EA6 0 2 2 zerwanie szwow trakcyjnych 3
7 EA7 0 2 2 zerwanie szwow trakcyjnych 3
8 EA8 1 0 1 brak 2
9 EA9 0 2 2 zerwanie szwow trakcyjnych 3
10 EA10 0 1 1 brak 2
11 EAll 0 1 1 brak 2
12 EA12 0 1 1 brak 2
13 EA13 0 1 1 brak 2
14 EAl4 0 1 1 brak 2
15 EA15 0 1 1 brak 2

Tab.25 Rozktad liczby trakcji zewngetrznych oraz wewnetrznych, liczby torakotomii oraz powiklan podczas trwania trakcji,
liczby torakotomii koniecznych do uzyskania zespolenia przetykowo-przetykowego w grupie LGEA.
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Nastepnie poddano analizie grupe dzieci zaliczonych do LGEA-SF, a wigc tych, u ktérych
podczas leczenia wytoniono przetoke $linowa. W tej grupie nie stwierdzono powiktan w fazie
wydtuzania przelyku jedynie u 30 % pacjentéw, natomiast az u 70% z nich, obserwowano
powiklania. Najczgsciej wystapito zerwanie szwodw trakcyjnych prowadzace, w
przeciwienstwie do grupy LGEA, do perforacji przetyku oraz cigzkiego zapalenia $rddpiersia.
U 20% dzieci z grupy LGEA-SF ostatecznie nie udato si¢ doprowadzi¢ do wydtuzenia
przetyku pozwalajacego na wykonanie zespolenie przetykowo-przetykowego. We wszystkich
tych przypadkach, byli to pacjenci, u ktoérych zastosowano leczenie polegajace na zamknigciu
pierwotnie wytonionej przetoki §linowej 1 wprowadzeniu tego odcinka przetyku do klatki
piersiowej potaczonego z poddaniem go trakcji zewnetrznej. U trojki dzieci, a wigc u
wszystkich, u ktérych zdecydowano si¢ na to rozwigzanie, wystapily cigzkie, zagrazajace
zyciu, powiklania wynikajace z nieszczelno$ci wprowadzonej do klatki piersiowej zamknigte;
przetoki Slinowej. Zaciek tre$ci slinowej doprowadzit w wszystkich tych przypadkach do
cigzkiego zapalenia Srddpiersia, bedacego wskazaniem do ponownego otwarcia klatki
piersiowej potaczonego z zaopatrzeniem perforacji gornego zachytka. Dodatkowo, u jednego
z tych dzieci, doszto do dwukrotnego wstrzasu septycznego powiktanego niewydolno$cia
krazenia. Ostatecznie, w grupie trzech pacjentéw, u ktorych wprowadzono do klatki
piersiowej zamknieta przetoke §linowa, tylko u jednego udato sie zespoli¢ oba odcinki
przetyku. Natomiast u pozostatej dwojki wielokrotnie podjete proby wydluzania przetyku
konczyty si¢ niepowodzeniem. U jednego z tych dzieci w dalszym etapie leczenia wyloniono
ponownie przetoke S$linowa 1 podjeto probe elongacji gornego odcinka przetyku
przemieszczajac go etapowo w tkance podskornej klatki piersiowej zgodnie z metoda
Kimury. Pomimo zastosowania tej procedury, nie uzyskano dostatecznego wydluzenia

przetyku pozwalajacego na jego bezpieczne zespolenie.

W obu przypadkach dzieci, u ktérych nie udato si¢ zespoli¢ pierwotnie przetyku, zastapiono
go ostatecznie innym odcinkiem przewodu pokarmowego: w jednym przypadku wstawka z

jelita cienkiego, a w drugim - przemieszczajac zotadek do klatki piersiowej (Gastric pull-up).

Analiza dzieci leczonych sposobem Kimury wykazata wystapienie powiktan u 40 %
pacjentdéw poddanych temu leczeniu. Przy czym, w 3 przypadkach wystapito zakazenie
sprowadzanej przetoki §linowej, a u dwojki dzieci wystapito takze zwezenie uj$cia skdrnego
przetoki $linowej wymagajace jego rewizji. Dodatkowo u jednego z nich wystapita podskorna
perforacja gérnego odcinka przetyku poddanego wydtuzaniu sposobem Kimury. U dwdch

pacjentéw doszto takze do powaznego powiktania pod postacia porazenia strun gtosowych. W
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jednym przypadku bylto to jednostronne porazenie, natomiast u drugiego dziecka, doszto do

uszkodzenia obu nerwow krtaniowych wstecznych. Lewy nerw krtaniowy wsteczny zostal

uszkodzony podczas pierwotnego zabiegu wylonienia przetoki $linowej polaczonego z

zamkni¢ciem TEF u dziecka z EA typu ,,B”. Uszkodzenie drugiego nerwu nastapito natomiast

podczas przemieszczania przetoki z lewej, na prawg stron¢ szyi. U pierwszego pacjenta, z

jednostronnym porazeniem, miato ono charakter czasowy, natomiast u drugiego chtopca

stwierdzono trwate uszkodzenie czynno$ci fatdéw glosowych.

Laczna liczba torakotomii potrzebna do uzyskania zespolenia przelykowo-przetykowego w

grupie LGEA SF wynosita od 2 do 8 z mediang 3,5 (Tab.26).

Calkowita
Liczba liczba
Liczba | Liczba | Liczba | torakotomii torakotomii
Identyfikacja | trakcji | trakcji | zabiegéw | podczas Powiklania podczas zabiegu wydluzania przelyku do
wew. | zew. | Kimury procesu uzyskania
elongacji zespolenia
przeltyku
1 EA_SF1 1 1 2 3 brak 4
2 EA_SF2 1 2 3 brak 4
Zbyt duza odlegto$¢ pomiedzy odcinkami pomimo 6x wydtuzania
3 EA_SF3 7 0 2 7 przetyku sposobem Fokera- konieczno$¢ wytonienia przetoki 8
slinowej.
4 EA SF4 1 1 4 2 Zakazenie przetoki slinowej po zabiegu Kimury 3
Zakazenie przetoki slinowej po zabiegu Kimury . Perforacja
5 EA_SF5 1 0 4 2 zachytka dolnego przetyku. Ropniak optucnej- torakotomia i 3
zaopatrzenie perforacji.
6 EA_SF6 1 1 1 2 brak 3
Zakazenie przetoki $linowej po zabiegu Kimury. Perforacja gérnego
7 EA_SF7 1 5 1 odcinka podczas po zabiegu Kimury. Zwezenie uj$cia przetoki 2
slinowej.
g EA SF8 0 3 0 3 Perforacja gornego zachyﬂ(a. pr’ze,{yk.u p(.)dczas trakcji. Cigzkie 4
- zapalenie §rodpiersia
9 EA SF9 ) | | 3 Perforacja gérnego zachyika przelyrkru Cile;zlfie zapalenie $rodpiersia. nie
- Niewydolnos¢ krazenia. wykonano
Ly L . nie
10 EA_SF10 0 2 0 2 Perforacja gornego zachytka przetyk. Cigzkie zapalenie $rodpiersia. wykonano

Tab.26 Rozktad liczby trakcji zewngetrznych oraz wewngtrznych, liczby zabiegéw Kimury, liczby torakotomii oraz powiktan

podczas trwania trakcji, liczby torakotomii koniecznych do uzyskania zespolenia przetykowo-przetykowego w grupie
LGEA-SF.

91



Nastegpnie przeanalizowano powiklania, wystepujace w fazie elongacji przelyku, w grupie
dzieci zaliczonych do LGE-TEF, a wigc tych, u ktérych dlugoodcinkowa niedroznosé
przetyku taczyta si¢ z wystepowaniem przetoki przetykowo-tchawiczej. W grupie tej, az u
83% dzieci nie stwierdzono obecno$ci powiktan podczas procesu wydtuzania przetyku.
Jedynie u 17% wystapity powiktania, z ktoérych najczgstszym, bo stwierdzonym u trojki
pacjentéw, byto zerwanie szwow trakcyjnych oraz zapalenie $rddpiersia towarzyszace dwom
takim incydentom. Do zerwania nici trakcyjnych doszto wylacznie podczas stosowania trakceji
zewngtrznej 1 co ciekawe, az u dwoch z tych pacjentéw, nastgpito to w koncowej fazie
elongacji, gdyz kolejno w 14 1 19 dobie elongacji. Po zerwaniu trakcji i ponownym otwarciu
klatki piersiowej w celu jej ponownego zaloZenia, u tych dzieci stwierdzono wystarczajacy
wzrost przetyku umozliwiajacy jego bezpieczne zespolenie. W przypadku kolejnego pacjenta,
do zerwania trakcji doszlo we wczesnej fazie procesu, stad podczas torakotomii stwierdzono
wcigz niewystarczajace zblizenie odcinkéw, wobec czego zadecydowano o zalozeniu

ponownej trakcji zewnetrznej, ktorg utrzymano tacznie 12 dni.

Az u 20 pacjentéw podczas procesu elongacji przetyku nie wystapity Zadne powiktania, a u
wszystkich pacjentow z grupy LGEA TEF wuzyskano wystarczajace wydluzenie obu

odcinkow przetyku pozwalajace na odtworzenie jego cigglosci.

Liczba torakotomii wykonanych podczas wydtuzania przetyku wynosita od 1 do 2, z mediana
rowng 1, natomiast liczba zabiegdéw potaczonych z otwarciem klatki piersiowej wymaganych
do osiggniecia zespolenia przetykowo-przetykowego wahala si¢ pomiedzy 2 a 3, z mediang

wynoszaca 2 zabiegi (Tab27.).
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Liczba

Liczba
torakotomii
Liczba torakotomii
Liczba trakcji do
Identyfikacja trakeji podczas Powiklania podczas wydluzania przelyku
wewnetrznych uzyskania
zewnetrznych procesu
zespolenia
elongacji
przelyku
1 EA_TEFI 1 1 2 brak 3
2 EA_TEF2 0 1 1 brak 2
3 EA_TEF3 1 1 1 brak 2
Zerwanie trakcji odcinka gornego. Zapalenie $rodpiersia.
4 EA_TEF4 1 1 1 2
Retorakotomia i zespolenie przetykowo-przetykowe.
5 EA_TEF5 1 1 1 brak 2
Zerwanie trakcji odcinka gornego. Zapalenie $rodpiersia.
6 EA TEF6 0 2 2 Odma. Retorakotomia i zalozenie nowej trakcji 3
zewngtrznej.
Zerwanie trakcji odcinka gornego. Retorakotomia i
7 EA_TEF7 1 2 2 2
zespolenie przetykowo-przetykowe.
Minimalne rozerwanie zachytka gornego podczas trakcji
8 EA_TEF8 1 1 1 2
(leczone zachowawczo).
9 EA_TEF9 1 0 1 brak 2
10 | EA_TEFI10 1 0 1 brak 2
11 EA_TEF11 1 0 1 brak 2
12 | EA_TEFI2 1 0 1 brak 2
13 | EA_TEFI13 1 0 1 brak 2
14 | EA_TEF14 1 0 1 brak 2
15 | EA_TEFI5 1 0 1 brak 2
16 | EA_TEFI16 1 0 1 brak 2
17 | EA_TEF17 0 1 1 brak 2
18 | EA_TEFIS8 1 1 2 brak 3
19 | EA_TEFI19 1 0 1 brak 2
20 | EA_TEF20 1 0 1 brak 2
21 EA_TEF21 1 0 1 brak 2
22 | EA_TEF22 1 0 1 brak 2
23 | EA_TEF23 1 0 1 brak 2
24 | EA_TEF24 1 0 1 brak 2

Tab.27 Rozktad liczby trakcji zewnetrznych oraz wewngetrznych, liczby torakotomii oraz powiktan podczas trwania trakeji,

liczby torakotomii koniecznych do uzyskania zespolenia przetykowo-przetykowego w grupie LGEA-TEF.

93



Wszystkie badane grupy, a wiegc LGEA, LGEA-SF oraz LGEA-TEF oceniono takze pod
katem liczby zabiegéw torakotomii wykonanych w trakcie trwania wydhluzania przetyku, to
jest, do momentu uzyskania zespolenie przetykowo-przetykowego. Pod uwage wzigto
zarowno powiklania, ktore doprowadzity do konieczno$ci ponownego otwarcia klatki
piersiowej podczas trwania tego okresu, jak 1 zabiegi otwarcia klatki piersiowej poprzedzajace

sama faze elongacji przelyku (Tab.28 1 Ryc.22).

LGEA LGEA-SF LGEA-TEF istotnos¢ réznic

. B i . i . test U Manna - Whitneya
$rednie Srednie Srednie y

(min; max) (min; max) (min; max)

Liczba torakotomii potrzebnych do 2,6 4 2,1 LGEA/LGEA-SF tak
uzyskania zespolenia przetyku (2;4) (25 8) (2;3) LGEA/LGEA-TEF nie
LGEA-SF/LGEA-TEF tak

Tab.28 Liczba torakotomii koniecznych do uzyskania zespolenia przeltyku w poszczegdlnych grupach pacjentow.

liczba torakotomii do uzyskania zespolenia
N

—
1 'jt' o Srednia

[] Srednia#Btad std
" Srednia+Odch.std
# Ekstremalne

LGEA LGEA-SF LGEA-TEF

Ryc.22 Wykres przedstawiajacy liczbg torakotomii potrzebnych do uzyskania zespolenie przetykowo-przetykowego.
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Zwraca uwage znaczaca przewaga liczby zabiegéw otwarcia klatki piersiowej stwierdzona w
grupie LGEA-SF. Stwierdzono obecno$¢ istotnych statystycznie rdznic poroéwnujac ja,
zarowno z grupa LGEA, jak i LGEA-TEF. Bez watpienia, na powyzsze wyniki wptynety,
znacznie czes$cie] wystepujace powiklania zakonczone konieczno$cia otwarcia klatki
piersiowej, stwierdzane w tej grupie oraz fakt, iz byla to grupa z najdluzszymi brakujacymi

odcinkami przetyku.
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Nastepnie analizie poddano powiktania wystepujace w 1l fazie wydhluzania przelyku, a wigc

juz okres po wykonaniu zespolenia przetykowo-przetykowego.

POWIKLANIA 11 FAZY WYDLUZANIA PRZELYKU W GRUPIE LGEA

U wszystkich pacjentow z grupy LGEA wydluzono przetyk w sposdb wystarczajacy do
wykonania jego zespolenia. Okres po wykonaniu zespolenia przetykowo-przetykowego u 5
pacjentéw byl catkowicie niepowiklany, natomiast w pozostalych 10 przypadkach zabieg
rekonstrukcji  przetyku przebiegat z powiktaniami, z ktorych najczgstszym, bo
obserwowanym u 9 pacjentow, bylo zwezenie zespolenia przetykowo-przetykowego. Az u
osmiu z nich zwezenie to udato si¢ ostatecznie poszerzy¢ po wprowadzeniu schematu
cyklicznych poszerzan, badz to sztywnym poszerzadtami, badZ balonem. U dwdjki dzieci, u
ktérych stosowano cykliczne poszerzania, doszto jednak w ich nastgpstwie, do perforacji
przetyku. W obu przypadkach nastgpito to podczas stosowania twardych poszerzadetl typu
Bougie. Co warte odnotowania, pomimo wystapienia takiego powiklania, udalo si¢ je

wyleczy¢ zachowawczo stosujac jedynie drenaz klatki piersiowe;.

U trojki z pacjentdow z powyzszej grupy, podczas przebiegu pooperacyjnego, wystapily

cigzkie powiktania.

W jednym przypadku, po wykonaniu zespolenia przetykowo-przetykowego pod niewielkim
napigciem, zaobserwowano kliniczng nieszczelno$¢ zespolenia. Wymagala ona jedynie
leczenia zachowawczego, polegajacego na dluzszym utrzymaniu drenazu ssacego okolicy
zespolenia. Niestety, przewlekle utrzymujacy si¢ w miejscu zespolenia stan zapalny zwigzany
z zaciekiem tre$ci $linowej, doprowadzit ostatecznie do powstania krytycznego zwezenia
zespolenia przetyku. Wymagalo ono jego wycigcia 1 ponownego wykonania zespolenia
przetykowo-przetykowego. Niestety, i to zespolenie nie wygoito si¢ prawidtowo. Gojenie
bylo powiktane powstaniem przetoki przetykowo-tchawiczej, wymagajacej kolejnego zabiegu
otwarcia klatki piersiowej 1 zaopatrzenia powstatej przetoki. Te nastgpujace po sobie
powiklania, zmuszajace do kolejnych zabiegdéw wymagajacych otwarcia klatki piersiowe;,
doprowadzily koncowo do wykonania facznie 4 torakotomii w celu ostatecznego ukonczenia

leczenia u tego pacjenta.

Powiktania wystgpujace po zespoleniu przetyku w tej grupie pacjentow przedstawia tabela nr
29.
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U kolejnego pacjenta, pomimo braku udokumentowanych cech nieszczelnosci zespolenia
przelykowo-przetykowego, w okresie pooperacyjnym zaobserwowano cechy powstania
przetoki przetykowo-tchawiczej, ktéora wymagala ponownej torakotomii w celu jej

zamknigcia.

U jednego z pacjentow, pierwotnie obarczonego ci¢zka wada serca z wspoOlistniejacym
zespotem Downa, w okresie pooperacyjnym ujawniono wystgpowanie wiotkosci tchawicy,
ktdra ostatecznie zaopatrzono wykonujac udang aortopeksje. Niestety pacjent ten zmart w trzy
miesigce po leczeniu dtugoodcinkowej niedroznos$ci przetyku w wyniku niewydolnosci serca,

spowodowanej jego pierwotng wada.

Laczna liczba torakotomii w grupie pacjentow LGEA wyniosta od 2 do 4, z mediang 3.
Warto$¢ ta rownata si¢ catkowitej liczbie zabiegdéw operacyjnych potrzebnych do
zaopatrzenia dhlugoodcinkowej niedrozno$ci przetyku w grupie pacjentow bez obecnosci

przetoki przelykowo-tchawiczej, u ktérych nie wylaniano przetoki slinowe;.

Cechy odptywu zoladkowo-przelykowego w pdznym okresie pooperacyjnym zaobserwowano
u osmiorga dzieci, z tej grupy zabieg fundoplikacji Zoladka wykonano u czterech pacjentow,
natomiast pozostata czworka wciagz oczekuje na zabieg. We wszystkich przypadkach w tej

grupie postuzono si¢ otwarta metoda Nissena w celu wytworzenia fundoplikacji.
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Poszerzania

Rodzaj
Identyfikacja Powiklania po zespoleniu przelykowo-przelykowym przelyku-ile | GER
fundoplikacji
razy / metoda
Nieszczelno$¢ zespolenia leczona zachowawczo. Zwezenie zespolenia
leczone operacyjnie - wyciecie i ponowne zespolenie przetyku. Powstanie 7x
1 EA1 tak oczekuje
przetoki przetykowo-oskrzelowej wymagajacej otwarcia klatki piersiowe;j poszerzadlem
w celu jej zaopatrzenia. Zwezenie zespolenia wymagajace poszerzania
Powstanie przetoki przelykowo-tchawiczej wymagajacej otwarcia klatki .
X
2 EA2 piersiowej w celu jej zaopatrzenia. Zwe¢zenie zespolenia wymagajace tak oczekuje
) poszerzadtem
poszerzania.
3 EA3 brak nie poszerzano tak oczekuje
4 EA4 Zwezenie zespolenia wymagajace poszerzania 1x balonem nie nie wymaga
5 EAS brak nie poszerzano nie nie wymaga
6 EA6 Zwezenie zespolenia wymagajace poszerzania 6x balonem nie nie wymaga
7 EA7 Zwezenie zespolenia wymagajace poszerzania 2x balonem nie nie wymaga
8 EA8 Zwezenie zespolenia wymagajace poszerzania 4x balonem nie nie wymaga
9 EA9 brak nie poszerzano nie nie wymaga
Tracheomlacja wymagajaca aortopeksji. Korekcja kardiochirurgiczna wady
10 EA10 serca. Zgon w wyniku niewydolnosci serca niezaleznej od zabiegu nie poszerzano
rekonstrukcji przetyku (3 miesigce po jego zespoleniu).
11 EAT1l brak nie poszerzano tak Nissen
12 EA12 brak nie poszerzano tak oczekuje
Zwezenie zespolenia wymagajace poszerzania. Ograniczona perforacja
13 EA13 4x balonem tak Nissen
leczona zachowawczo.
14 EA14 Zwezenie zespolenia wymagajace poszerzania 4x balonem tak Nissen
Zwezenie zespolenia wymagajace poszerzania. Ograniczona perforacja
15 EA1S 4x balonem tak Nissen

leczona zachowawczo.

Tab.29 Podsumowanie powiklan wystepujacych po zespoleniu przetykowo-przetykowym oraz dalsze leczenie pacjentow z

grupy LGEA.
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POWIKLANIA I FAZY WYDLUZANIA PRZELYKU W GRUPIE LGEA_SF

U wszystkich pacjentow z grupy LGEA _SF, u ktérych udato si¢ uzyskaé ciggto$¢ przetyku, w
okresie pooperacyjnym wystapity powiktania. Az u siedmiu z nich, obserwowano
nieszczelno$ci zespolen przetykowo-przetykowych z zaciekiem treéci $linowej do przestrzeni
okoloprzetykowej. Pomimo dos$¢ burzliwego przebiegu u kilku dzieci, zacieki te wymagaly

jedynie leczenia zachowawczego.

W przebiegu pooperacyjnym, zwezenia zespolen przetykowo-przelykowych wymagajace
licznych ich poszerzah, wystapily u wszystkich pacjentow z grupy LGEA SF, a u dwojga
sposréd nich, zwezone zespolenia nie odpowiadaly na cykliczne poszerzania, co
doprowadzito do konieczno$¢ ich p6zniejszego wycigcia i ponownego wykonania zespolenia

przetykowo-przetykowego.

W grupie LGEA-SF obserwowano jeden przypadek nawrotu przetoki przelykowo-tchawiczej,
ktéry wystapit w, szeroko wczesniej opisywanym, przypadku dziecka, u ktérego stosowano
zakonczong brakiem odpowiedniego wydiuzenia przetyku, 7-krotng trakcje wewnetrzna.
Ostatecznie u tego dziecka, po wylonieniu przetoki $linowej i dwukrotnym wydtuzeniu
przetoki sposobem Kimury, potaczonym z kolejnym wydluzeniem odcinka dolnego przetyku
trakcja Fokera, udalo si¢ uzyska¢ zespolenie przetykowo-przetykowe. Powiktane bylo ono
niestety wystagpieniem skrajnego zwe¢zenia zespolenia, podczas poszerzania ktorego doszto do
perforacji przetyku i konieczno$ci wykonania torakotomii w celu jego zaopatrzenia. W
dalszym etapie leczenia doszto do niemal catkowitego zamkniecia zespolenia wymagajacego
ponownego jego wycigcia.  Podjeto nieudang probe poszerzania przetyku stentem
samorozprezalnym, wobec czego podjeto decyzje o ponownej torakotomii i kolejnym
wycigciu zespolenia z wykonaniem zespolenia przetykowo-przetykowego. Niestety w dwa
miesigce po zabiegu, stwierdzono nawrdt przetoki przelykowo-oskrzelowej. Kilkukrotne
zaopatrzenie przetoki laserem oraz klejem tkankowym bylo nieudane, wobec czego raz
jeszcze wykonano otwarcie klatki piersiowej 1 zaopatrzenie przetoki przetykowo-oskrzelowej
Jednak, co jest niezmiernie wazne, ostatecznie udalo si¢ u tego pacjenta uzyskaé peina
drozno$¢ przetyku i wygojenie przetoki przetykowo-tchawiczej i w chwili obecnej pokrywa

ono swoje zapotrzebowanie dobowe w wigkszosci na drodze karmienia doustnego.
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Bardzo cigzkie, odleglte powiktanie wystapito takze w przypadku kolejnej dziewczynki, u
ktérej zabieg wydtuzania przetyku zakonczyt si¢ pierwotnie jego prawidlowym zespoleniem.
U tego dziecka, w zwiazku z wspolistniejacym masywnym odptywem zotadkowo-
przetykowym, zadecydowano o wykonaniu zabiegu fundoplikacji Zotadka, ktory
przeprowadzono w 4 tygodnie po uzyskaniu zespolenia przetyku. Zabieg fundoplikacji,
wykonany od strony klatki piersiowej, zakonczyl si¢ catkowita martwica wczesnie]
odtworzonego dolnego odcinka przetyku. To powiklanie doprowadzilo ostatecznie do

konieczno$ci substytucji, dolnego, brakujacego odcinka przetyku, wstawka z jelita cienkiego.

W przypadku pojedynczego pacjenta, u ktorego zastosowano wydtuzanie przetyku metoda
zamknigcia przetoki $linowej, po jej sprowadzeniu do klatki piersiowej i poddaniu trakcji
sposobem Fokera, zakofczylo si¢ ono powodzeniem i1 mozliwe bylo zespolenie przetyku.
Jednakze w okresie pooperacyjnym obserwowano przejsciowa nieszczelno$¢ zespolenia
przetykowo-przetykowego. Co prawda, nie wymagata ona podjecia leczenia operacyjnego,
natomiast doprowadzita do rozwoju skrajnego zwezenia zespolenia. Stan ten wymagal
korekcji operacyjnej i po 4 tygodniach od wykonania pierwotnego zespolenia zadecydowano
o kolejnym zabiegu otwarcia klatki piersiowej 1 wycigciu istniejacego zwezenia wraz z

wykonaniem ponownego zespolenia przetykowo-przetykowego.

Laczna liczba torakotomii w grupie pacjentow LGEA SF wyniosta od 2 do 11 z mediang 4,5.
Natomiast catkowita liczba zabiegoéw operacyjnych potrzebnych do ukonczenia leczenia

wyniosta od 4 do 13, z mediang 4,5.

Cechy odptywu zotadkowo-przelykowego obecne byly u wszystkich dzieci z dlugoodcinkowa
niedroznoscig przetyku z grupy LGEA_SF, u ktorych odtworzono ciggto$¢ przetyku. Zabiegi
fundoplikacji zotadka wykonano dotychczas u czworki z nich, natomiast pozostatych czterech

wciaz oczekuje na zabieg.

Powiktania wystepujace w tej grupie pacjentdéw przedstawiono zbiorczo w tabeli nr 30.
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Poszerzania

przelyku- Rodzaj
Identyfikacja Powiklania po zespoleniu przelykowo-przelykowym GER
ile razy / fundoplikacji
metoda
Nieszczelno$¢ zespolenia- zaciek tresci $linowej. Martwica dolnego odcinka
1 EA SF1 przetyku po wykonanym zabiegu fundoplikacji (z dostepu przez torakotomig). tak tak oczekuje
Zastapienie przetyku wstawka z jelita cienkiego.
2 EA_SF2 Nieszczelnos¢ zespolenia. Zwezenie zespolenia wymagajace poszerzania. tak tak Nissen
Nieszczelno$é zespolenia- zaciek tresci $linowej. Zwezenie zespolenia wymagajace
poszerzania. Perforacja podczas poszerzania. Zapalenie §rodpiersia. Zaciek tresci
3 EA_SF3 slinowej- zaopatrzona operacyjnie. Skrajne zwezenie przetyku- stentowanie a tak tak Nissen
nastepnie torakotomia i wyciecie zespolenia. Powstanie TEF. Zaopatrzenie TEF-
torakotomia.
Nieszczelno$¢ zespolenia. Zwezenie zespolenia wymagajace poszerzania. Nastepnie
4 EA_SF4 tak tak Thal
- wycigcie zwezenia zespolenia.

5 EA_SF5 Nieszczelnos¢ zespolenia. Zwezenie zespolenia wymagajace poszerzania. tak tak oczekuje
6 EA_SFo6 Zwezenie zespolenia wymagajace poszerzania. tak tak Nissen
7 EA_SF7 Nieszczelnos¢ zespolenia. Zwezenie zespolenia wymagajace poszerzania. 3x balon tak oczekuje
8 EA_SF8 Nieszczelnos¢ zespolenia. Ponowny zabieg zespolenia przelyku po 4 tygodniach. tak tak oczekuje
9 EA_SF9 Nie zespolono
10 EA_SF10 Nie zespolono

Tab.30 Podsumowanie powiklan wystepujacych po zespoleniu przetykowo-przetykowym oraz dalsze leczenie pacjentow z

grupy LGEA-SF.
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POWIKLANIA I FAZY WYDLUZANIA PRZELYKU W GRUPIE LGEA_TEF

W grupie dzieci z dlugoodcinkowa niedroznoscia przetyku, z towarzyszaca TEF, zespolenie
przetyku wykonano u wszystkich pacjentow. U 42 % dzieci LGEA-TEF nie obserwowano
zadnych powiklan po odtworzeniu ciaglosci przetyku. U pozostalych 58 % leczenie
przebiegato z powiktaniami, z ktoérych najczestsze, bo obserwowane u 11 pacjentow, byto
zwegzenie zespolenia wymagajace jego okresowych poszerzan. Takze w tej grupie,
poszerzanie wykonywane twardym poszerzadlem, zakonczylo si¢ perforacjg przetyku, u
jednego z pacjentow. W celu jej zaopatrzenia, konieczne byto wykonanie kolejnego zabiegu
operacyjnego, podczas ktdrego wycigto ostatecznie zwezony odcinek przetyku wraz z jego
perforacja i nast¢gpnie ponownie odtworzono ciagtos$¢ przetyku.

Nieszczelnos$¢ zespolenia przetykowo-przetykowego 1 zwigzany z tym zaciek $liny,
obserwowano u czterech pacjentéw, co stanowito 16 % ogotu dzieci zaliczonych do LGEA-
TEF. We wszystkich tych przypadkach nieszczelno$¢ leczona byla jedynie zachowawczo,
przy czym u 2 dzieci doprowadzita ona do powstania istotnego zwezenia zespolenia
przetykowego, wymagajacego jego cyklicznych poszerzan.

U kolejnego pacjenta, u ktorego zastosowano potaczenie trakcji wewngtrznej z
jednoczasowa trakcja zewnetrzng odcinka gornego przelyku, pierwotna nieszczelno$é
zespolenia 1 towarzyszacy temu stan zapalny doprowadzity do powstania nawrotowej przetoki
przelykowo-tchawiczej, ktorg probowano zamkna¢ operacyjnie. Zabieg ten powiklany byt
ponowng nieszczelnoscig zespolenia oraz ostatecznie - catkowitym jego rozej$ciem. Podjeto
kolejng probe odtworzenia cigglosci przetyku, lecz i ten zabieg powiklany byl powstaniem
przetoki przetykowo-tchawiczej. Nastgpnie podjeto ponowng probe operacyjnego zamknigcia
przetoki przelykowo-oskrzelowej oraz raz jeszcze wycigto i zrekonstruowano zespolenie
przelykowo-przetykowe. Dodatkowo usunigto fragment ptata dolnego pluca prawego
objetego naciekiem zapalnym wraz z obecng w nim przetoka przelykowo-oskrzelows.
Niestety, w 6 dobie po zabiegu doszlo do kolejnego nawrotu przetoki przetykowo-ptucnej,
wobec czego biorac pod uwage dotychczasowy, bardzo powiklany, przebieg leczenia oraz
og6lny zty stan dziecka, zadecydowano o zaprzestaniu dalszych zabiegdéw majacych na celu
pozostawienie wlasnego przetyku i1 zdecydowano si¢ na wylonienie przetoki Slinowej,
wykonanie gastrostomii odzywczej oraz nastgpczej transpozycji zotadka sposobem Gastric
pull-up.

U jednego z pacjentéw, podczas poszerzania przetyku, doszto do jego perforacji w

linii wcze$niejszego zespolenia przelykowo-przelykowego. W przypadku tego pacjenta
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zadecydowano o wykonaniu torakotomii, wycigciu zespolenia oraz jego ponownym

wykonaniu. Dalszy przebieg leczenia tego dziecka byl niepowiktany.

Laczna liczba torakotomii w grupie pacjentéw LGEA TEF wyniosta od 2 do 6, z mediang 2.
Natomiast catkowita liczba zabiegéw operacyjnych potrzebnych do zaopatrzenia
dlugoodcinkowej niedrozno$ci przetyku w tej grupie pacjentow, wyniosta od 2 do 7, z

mediang 2.

Dwoje pacjentow z grupy LGEA TEF zmarto, lecz w Zadnym przypadku zgon nie nastapit w
wyniku stosowanego leczenia wydtuzania przelyku. Byly one zwigzane z obecng u tych

dzieci cigzka wada serca.

Cechy odptywu Zoladkowo-przelykowego zaobserwowano u 12 z pacjentéw. Z tej grupy
zabieg fundoplikacji Zzotadka wykonano u 8 pacjentdw, natomiast pozostata czworka nadal

oczekuje na zabieg.

Szczegdtowe dane na temat powiklan w tej grupie pacjentéw przedstawiono w tabeli nr 31.
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Poszerzania

przelyku- ile Fundoplikacja
Identyfikacja Powiklania po zespoleniu przelykowo-przetykowym GER
razy / / Typ
metoda
Perforacja przetyku podczas poszerzania z powodu zwe¢zenia zespolenia. Torakotomia i 2x
1 EA_TEF1 tak tak/ Thal
wycigcie zwezenia oraz ponowne wykonanie zespolenia przetykowo-przetykowego. poszerzadto
2x
2 EA TEF2 Zwe¢zenie zespolenia wymagajace poszerzania nie nie wymaga
poszerzadto
. . . . 1 X . .
3 EA TEF3 Zwe¢zenie zespolenia wymagajace poszerzania nie nie wymaga
poszerzadto
Zgon w wyniku niewydolno$ci oddechowe;j i krazeniowej zwiazanej z wrodzong ci¢zka
4 EA TEF4 nie tak oczekuje
wada serca.
Nieszczelnos¢ zespolenia leczona zachowawczo. Zwezenie zespolenia wymagajace 3x
5 EA_TEF5 ) tak tak
poszerzania poszerzadto
. . 1 X .
6 EA TEF6 Nieszczelno$é zespolenia - leczone zachowawczo. tak oczekuje
poszerzadto
7 EA TEF7 Zgon w wyniku kardiomiopatii w wieku 8 miesi¢cy niezalezny od leczenia wady przetyku. nie tak oczekuje
Nieszczelnos¢ zespolenia leczona poczatkowo zachowawczo. Nawrot TEF. Zamknigeie
TEF i ponowne zespolenie przetyku. Rozejs$cie zespolenia. Wycigcie zespolenia i jego
ponowne wykonanie. Nawrot TEF wraz ze zwezeniem przelyku. Wycigcie zespolenia i 3x
8 EA_TEF8 | ) o o ) nie nie wymaga
jego ponowne wykonanie, zamkni¢cie TEF, wycigcie czgsciowe plata ptuca lewego. Nawrdt | poszerzadto
TEF. Wylonienie przetoki $linowej na szyi, wycigcie resztkowego przetyku. Gastrostomia.
Zamostkowa transpozycja zotadka (Gastric pull-up).
9 EA TEF9 Zwezenie zespolenia wymagajace poszerzania. 1x balonem | nie nie wymaga
10| EA TEF10 Nieszczelno$¢ zespolenia leczona zachowawczo. nie tak tak
11| EA TEFI11 brak nie tak tak
12| EA TEFI12 Zwezenie zespolenia wymagajace poszerzania. 5x balonem | nie nie wymaga
13| EA TEFI13 brak nie tak tak
14| EA TEF14 Zwezenie zespolenia wymagajace poszerzania. 3x balonem | nie nie wymaga
15| EA TEFI15 brak nie nie nie wymaga
16 | EA TEF16 Zwezenie zespolenia wymagajace poszerzania. 1x balonem | tak tak
17| EA TEF17 Zwezenie zespolenia wymagajace poszerzania. 1x balonem | nie nie wymaga
18| EA TEF18 brak nie nie nie wymaga
19| EA TEF19 brak nie nie nie wymaga
20 | EA TEF20 brak nie tak tak
21| EA TEF21 brak nie tak tak
22 | EA TEF22 brak nie tak oczekuje
23 | EA TEF23 brak nie nie nie
24| EA TEF24 brak nie nie nie

Tab.31 Podsumowanie powiklan wystepujacych po zespoleniu przetykowo-przetykowym oraz dalsze leczenie pacjentow z

grupy LGEA-TEF.
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Poréwnano takze laczng liczbe torakotomii, ktore byly potrzebne do ukonczenia leczenia w

poszczego6lnych grupach.

W tym celu zsumowano wszystkie zabiegi otwarcia klatki

piersiowej wykonane u pacjentow z poszczeg6élnych grup, uwzgledniajac takze i te bedace

wynikiem powiktan.

LGEA LGEA-SF LGEA-TEF istotno$¢ réznic
$rednie $rednie $rednie test U Manna - Whitneya
(min; max) (min; max) (min; max)
Laczna liczba torakotomii koniecznych 2,8 5,0 2.3 LGEA/LGEA-SF tak
do ukonczenia leczenia (2;4) (2; 11) (25 6) LGEA/LGEA-TEF nie
LGEA-SF/LGEA-TEF tak

Tab.32 Laczna liczba torakotomii koniecznych do ukonczenia leczenia w poszczegdlnych grupach pacjentow.

Zwraca uwage ponad dwukrotnie wigksza liczba zabiegéw otwarcia klatki piersiowej
koniecznych do ukonczenia leczenia w LGEA-SF, w poréwnaniu ze $rednig uzyskang w
innych grupach dzieci. Nie zaobserwowano natomiast istotnych statystycznie roznic w
zakresie grup LGEA i LGEA-TEF. Srednia liczba torakotomii koniecznych do ukonczenia
leczenia wynosita odpowiednio 2,3 dla grupy LGEA-TEF oraz 2,8 w grupy LGEA (Ryc.23).
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Ryc.23 Wykres przedstawiajacy calkowita liczbg torakotomii potrzebnych do zakonczenia leczenia w poszczegdlnych

grupach pacjentow.
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Biorgc pod uwage sume wszystkich zabiegéw operacyjnych przeprowadzonych u dzieci do

chwili ukonczenia leczenia, w grupie LGEA SF liczba ta byla niemal trzykrotnie wigksza niz

w pozostatych dwoch grupach. Roznica ta byta statystycznie znamienna (Tab.33).

LGEA LGEA-SF LGEA-TEF istotno$¢ réznic
Srednie $rednie $rednie test U Manna - Whitneya
(min; max) | (min; max) (min; max)
Laczna liczba zabiegéw operacyjnych 2,8 7,1 2,4 LGEA/LGEA-SF tak
wykonanych podczas catego procesu (3;4) (4;13) 2;7) LGEA/LGEA-TEF nie
leczenia LGEA-SF/LGEA-TEF tak

Tab.33 Laczna liczba zabiegéw operacyjnych wykonanych podczas catego procesu leczenia.

Nie odnotowano natomiast istotnych rdéznic statystycznych w liczbie przeprowadzonych

zabiegow pomigdzy grupami LGEA i LGEA-TEF. W tych grupach, do ukonczenia leczenia,

potrzebne $rednio byty 3 zabiegi operacyjne (Ryc.24).
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Ryc.24 Wykres przedstawiajacy catkowita liczbe zabiegéw operacyjnych potrzebnych do ukonczenia leczenia w

poszczegdlnych grupach pacjentow.
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DYSKUSJA

Leczenie wrodzonej dtugoodcinkowej niedroznosci przetyku (LGEA) wcigz wywoluje wiele
kontrowersji ws$rod chirurgéw 1 nadal brakuje jednolitego pogladu co do sposobu
optymalnego leczenia tej postaci wady. Trudnos$ci napotykamy juz nawet przy probie
zdefiniowania czym jest dlugoodcinkowa niedrozno$¢ przetyku. Wciaz nie ma zgodnosci,
jakie postacie wady zaliczamy to tego typu. Obrady okragltego stotu Brytyjskiego
Towarzystwa Chirurgdéw Dzieciecych (BAPS), ktére miatly miejsce w 2007 1 ktoére
poswiecone byly prébie ujednoliceniu tej definicji, nie przyniosty wyniku i zakonczyly sie
stwierdzeniem, Ze rozpoznanie obecnosci tej wady u dziecka jest zalezne wylacznie od opinii
lekarza leczacego. Niemniej jednak wielu badaczy probowato zobiektywizowaé definicje tej
wade. Czg$¢ z nich, poprzez dtugoodcinkowa niedroznos$¢ przelyku, rozumie tylko postacie
zaros$niecia przelyku bez obecno$ci towarzyszacej przetoki przetykowo-tchawiczej (TEF) .
Inni dopuszczaja obecnos$¢ blizszej przetoki, negujac z kolei mozliwo$¢ wystepowania
dlugoodcinkowego schorzenia, przy obecnej dystalnej przetoce. Stoi to w sprzeczno$ci z
metaanaliza dokonang przez Friedmachera i Puriego, w ktorej autorzy wykazali, ze az 56 %
przypadkéw LGEA, stanowig pacjenci z obecng dystalng przetoka przetykowo-tchawicza, co
znalazto takze potwierdzenie w naszym materiale w ktérym blisko 45% stanowili pacjenci z
ta postacia wady®. Inna grupa autoréow, w celu zdefiniowania LGEA, stosuje kryterium
odlegto$ci pomigdzy gérnym 1 dolnym odcinkiem przelyku liczonej w cm, badz
wysokosciach kregéw kregostupa i definiuje ja jako odlegltos¢ wieksza niz 3 wysokosci

kregow lub wicksza niz 2,5-3cm”>%"%®

. Dodatkowo, w celu podkreslenia wyjatkowych
trudno$ci w zaopatrzeniu skrajnej postaci wady, wiekszo$¢ badaczy postuguje sie takze
definicja ultra- dlugoodcinkowej niedroznosci przetyku (ULGEA) i okresla ja jako odlegtos¢

pomiedzy odcinkami przetyku wigksza od 3,5¢cm®7"7!"2,

Roézne definicje dtugoodcinkowej niedroznosci przetyku przedstawiono w tabeli 34.
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Autor- rok publikacji Definicja dlugoodcinkowej niedroznosci przetyku
Foker et al. - 1997 >2.5 cm
Hirschl et al.- 2002 >3 cm

Bagolan et al. - 2004 >=3 cm lub 3 wysokosci kregow

Spitz - 2006 > 6 wysokosci kregow
Sri Paran et al. - 2007 zarosnigcie przelyku bez przetoki
Hadidi et al. - 2007 >4-5 wysokosci kregow
Upadhyaya et al. - 2007 >2,1cm ultra long gap >3,5cm
Al-Shanafey, Harvey - 2008 "gdy nie jest mozliwe uzyskanie pierwotnego zespolenia"

Tab.34 Definicja dlugoodcinkowej niedrozno$ci przetyku.

Dodatkowa trudno$¢ w ustaleniu definicji dlugoodcinkowej niedroznosci przetyku powoduje
brak ujednolicenia sposobu, w jaki nalezy mierzy¢ ta odleglo$¢. Wcigz nie ustalono czy
pomiar ten powinien zosta¢ dokonany w spoczynkowym potozeniu obu koncow przetyku, czy
po ich napieciu. W naszym osrodku zawsze dokonujemy pomiaru odleglosci po
maksymalnym zblizeniu obu koncoéw przetyku. Jest to w naszym odczuciu najbardziej

wiarygodny oraz powtarzalny sposob okreslenia dlugosci brakujacego odcinka.

Wydaje si¢ jednak, ze najpelniej definiuja dlugoodcinkowa niedrozno$¢ przetyku Al-
Shanafey 1 Harvey stwierdzajac, Ze jest to taka wada, w ktorej niemozliwe jest wykonanie
wlasciwego, pierwotnego zespolenia przetykowo-przetykowego. Poprzez wlasciwe pierwotne
zespolenie przeltykowo-przelykowe rozumiemy takie, w ktorym oba konce przetyku sa
zespalane w niezmienionej postaci. W mysl tej definicji wylacza si¢ mozliwo$¢ wykonania
zabiegow wydluzajacych odcinek gorny, czyli miotomii, badz zabiegéw wytworzenia z nich
ptatow rurowych. Dodatkowo zgodnie z ta definicja, potaczenie zotadkowo-przetykowe
podczas takiego zespolenia, musi pozosta¢ ponizej przepony. W naszym osrodku na co dzien
poshugujemy si¢ wilasnie ta definicja, niemniej do celéw pracy, postugiwaliSmy si¢ takze
pomiarami odlegto$ci pomigdzy odcinkami przetyku. Do opracowania wlaczyliSmy jedynie
pacjentdéw, u ktorych dtugos¢ brakujacego odcinka przelyku byta wigksza od 2,5 cm. Warto
odnotowaé, ze u wigkszosci pacjentow w niniejszym opracowaniu, odleglo$¢ pomiedzy
odcinkami przelyku wynosita ponad 3,5cm, a wigc kwalifikowata si¢ do grupy okreslanej w

literaturze jako ultra dlugoodcinkowa niedrozno$¢ przetyku (ULGEA).

108



Na przestrzeni lat opisano wiele typow zabiegéw pozwalajacych na odtworzenie cigglosci
przetyku u dzieci z LGEA. Specyfika pacjentdéw urodzonych z ta wada, a wigc dzieci
bedacych dopiero na poczatku swojego zycia, wymaga, aby zabiegi, ktére sg u nich
stosowane, nie tylko zapewnily odtworzenie ciaglo$ci przetyku ale i pozwolily na dlugoletnie
ich przezycie. Dodatkowo nie pozostawiajac, w miar¢ mozliwosci, takze odlegtych nastepstw
przeprowadzonego zabiegu. Zgodni sg co do tego wszyscy chirurdzy podejmujacy si¢
leczenia dzieci z ta postacig wady. Wiekszo$¢ chirurgéw zgadza si¢ takze, iz dazenie do
zachowania, badZ odtworzenia wtasnego przetyku dziecka, jest dla niego najkorzystniejszym
rozwigzaniem, a leczenie powinno prowadzi¢ do pozostawienia wlasnego przetyku

. 73,74
dziecka'™”

. Inna czg$¢ lekarzy kwestionuje jednak takie podejscie, wskazujac na mozliwe
niekorzystne aspekty wykonywania wielokrotnych 1 czgsto powiklanych zabiegow
operacyjnych. Widza oni natomiast korzysci w jak najszybszym zastgpieniu przetyku dziecka

inng czescig uktadu pokarmowego®.

Niestety, kazdy z opisanych dotychczas sposobdéw leczenia tej wady, ma swoje wady i
ograniczenia, jak 1 niestety czesto pociaga za sobg takze pozne powiklania. W leczeniu
dlugoodcinkowej niedroznosci przetyku, w przypadkach, gdy odlegto$¢ pomiedzy odcinkami
przetyku wynosi ponad 3 cm, nie znajduja zastosowania, opisane uprzednio w pracy zabiegi
miotomii czy wytworzenia ptata rurowego z gérnego odcinka przetyku, gdyz przy pomocy

tych zabiegow nie ma mozliwos$ci uzyskania wystarczajacej dtugosci przetyku.

W chwili obecnej na $wiecie dominujag dwie glowne koncepcje leczenia tej postaci wady.
Jedna zaklada stosowanie zabiegow wydluzajacych istniejace odcinki przetyku, druga
wskazuje na zastgpienie przetyku inng czescig uktadu pokarmowego jako optymalne leczenie
dla tego typu wady. Wigkszos¢ autoréw jest jednak zgodna co do faktu, ze przetyk w ciagu
pierwszych tygodni zycia dziecka zachowuje zdolno§¢ wzrostu i nalezy wstrzymacé si¢ z
podjeciem ostatecznych decyzji przez okres okoto 2-3 miesigcy lub do czasu podwojenia si¢
urodzeniowej masy ciata dziecka. Dopiero po tym okresie nalezy indywidualnie rozwazy¢, w
jaki sposob najkorzystniej zaopatrzy¢ wade w kazdym z przypadkdéw dzieci urodzonych z ta

postacia schorzenia®®®>"+%,
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Wigkszo$¢ badaczy, zwolennikdw zastgpowania przetyku innymi czgsciami przewodu
pokarmowego, decydujac si¢ na substytucje przelyku, sigga najchetniej po zotadek jako
narzad z ktorego najlatwiej odtworzy¢ brakujacy odcinek przetyku”>’°. Stosowane takze
zastgpowanie przetyku wstawkami z jelita cienkiego czy grubego, ma mniejsza liczbe

zwolennikow.

Aby odpowiedzie¢, na pytanie ktéra z metod zastgpowania przelyku inng czgécia cewy
pokarmowe;j jest najkorzystniejsza, warto wymieni¢ cechy, ktére powinien spetnia¢ idealny

narzad zastgpujacy przetyk:

Taki narzad powinien zapewni¢ prawidtowy akt potykania.

Nie moze si¢ nadmiernie poszerzac i skrgca¢ w péznym okresie pooperacyjnym.
Nie moze wplywac¢ negatywnie na uktad oddechowy.

Zabieg operacyjny powinien by¢ zardwno stosunkowo prosty, jak i powtarzalny.
Zabieg powinien by¢ mozliwy do wykonania u matych dzieci.

Zabieg musi by¢ obarczony niskg $§miertelno$cig oraz matg liczbg powiktan.

N k=

Powinien zapewnia¢ sprawny mechanizm przeciwodptywowy, nie powodowac zmian
zapalnych przetyku oraz nie prowadzi¢ w dlugofalowej obserwacji do rozwoju

NOWOtwWOorow.

Teoretycznie jelito cienkie powinno spetnia¢ wszystkie zaloZenia idealnego zastgpczego
przetyku, gdyz przeniesiony odcinek jest zaréwno zblizony w budowie, jak 1 Srednicy do
brakujacego odcinku przetyku. Dodatkowo, co niezmiernie wazne, zachowuje po transpozycji
swoja aktywno$¢ motoryczng i zajmuje podobng do wiasnego przetyku przestrzen w klatce
piersiowej, nie powodujac znacznego ucisku na otaczajace narzady’’. Po prawidlowo
przeprowadzonym zabiegu jelito cienkie nie powinno poszerza¢ si¢ nadmiernie oraz powinno
zapewni¢ powstanie mechanizmu zastawkowego hamujacego odptyw zZotadkowo-
przetykowy’®. Fakt ten znajduje potwierdzenie w doniesieniach, Foker podaje, iz w grupie 13
przebadanych dzieci z transpozycja wstawki z jelita cienkiego, stwierdzit u wszystkich dzieci
obecnos$¢ w prawidlowej btony $luzowej jelita. Dodatkowo prawidtowa funkcja motoryczna
wstawki wystgpowala w 12 przypadkach. W tej serii nie obserwowano zwezen zespolenia a
tylko u 2 pacjentdw wystapito poszerzenie wstawki’’. Niestety, o ile w przypadku populaciji

0sOb dorostych, wytwarzanie przelyku z uzyciem jelita cienkiego jest do$¢ czesto stosowane,
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o tyle u dzieci sigga si¢ po nie rzadko. Przyczyn tego nalezy szuka¢ w stosunkowo licznych
powiklaniach wynikajacych z tego, bardzo trudnego technicznie, zabiegu. Nawet w os$rodkach
stosujacych ten zabieg z wyboru, istnieja duze trudno$ci w uzyskaniu powtarzalnych, dobrych
rezultatow. Przyczyna tego lezy najpewniej w bardzo malym kalibrze naczyn krezkowych
oraz ich czesto krotkim przebiegu, co powoduje duza liczbe niepowodzen operacyjnych.
Czestokro¢ $rodoperacyjnie, chcac uzyska¢ odpowiednia do wykonania bezpiecznego
zespolenia z przetykiem dlugos¢ wstawki jelitowej, konieczne jest poswigcenie kolejnych
arkad naczyniowych, co skraca, czasami znacznie, pozostawiane w jamie brzusznej jelito.
Niejednokrotnie, aby moc przemiesci¢ wydzielong petle jelitowa wysoko do klatki piersiowe;j
trzeba poswigci¢ znaczace fragmenty jelita, ktérego unaczynienie zastaje bezpowrotnie
zamknigte, co w sytuacjach skrajnych moze nawet doprowadzi¢ do powstania zespolu
krotkiego jelita. Formg uniezaleznienia dlugosci pobranej petli jelitowej od koniecznosci
wytworzenia dlugiej szypuly naczyniowej jest wykonanie wolnego przeszczepu jelita
cienkiego z mikrochirurgicznym zespoleniem naczyn®. Sa to jednak niezwykle wymagajace
technicznie zabiegi, dodatkowo pociggajace za soba ogromng liczbe powiktan, jak i
niepowodzen $rodoperacyjnych®. Niejednokrotnie s3 one po prostu niewykonalne

technicznie, zwlaszcza u matych dzieci.

Powiktania po zabiegach przeniesienia jelita cienkiego sa bardzo czg¢ste 1 w niektdrych seriach
przypadkow wystepuja az u 50% wszystkich operowanych dzieci®. Przewazaja
nieszczelno$ci zespolenia, jak 1 jego nastgpcze zwezenia. Konieczno$§¢ wykonania az trzech
trudnych zespolef oraz skomplikowane preparowanie, powoduje, ze pomimo uzyskania
dobrych wynikow leczenia w kilku duzych seriach pacjentow, o dlugoletnim okresie
obserwacji, zastepowanie przetyku jelitem cienkim jest metoda z wyboru tylko w nielicznych
o$rodkach chirurgii dzieciecej na $wiecie®*. W ostatnich latach kolejni autorzy z Tokio,
Utrechtu czy Birmingham ponownie propaguja szersze stosowanie tej metody (Tab.35),
niemniej, pomimo zdecydowanej teoretycznej wyzszos$ci jelita cienkiego nad Zoladkiem,
wiekszos¢ chirurgdw majac do wyboru przeniesienie jelita cienkiego czy zotadka, zdecyduje

si¢ na to drugie.
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Autor Rok publikacji n nieszczelno$¢ zespolenia % zwezenia zespolenia % utrata wstawki zgony

Ring et al. 1982 16 4 25 2 13 0

Saeki et al. 1988 19 3 16 2 11 1 2
Cusick et al. 1993 6 1 17 2 33 1 2

Bax et al. 2007 24 5 21 10 42 0 0
Cauchi et al. 2007 8 4 50 4 50 3 1

Tab.35 Wybrane wyniki transpozycji jelita cienkiego.

Podobnie jak w odniesieniu do wstawek z jelita cienkiego, powiklania wystepujace w
przypadku uzycia wstawki z jelita grubego s3 spowodowane w olbrzymiej czg$ci przez
zaburzenia jego ukrwienia. Nieszczelno$ci 1 zwgzenia zespolenia wysuwaja si¢ na czoto listy
mozliwych powiktan. Jednak, co bardzo istotne, stosunkowo fatwiejsza mozliwo$¢
zachowania dobrego ukrwienia w przypadku substytucji przetyku wstawka z jelita grubego,
powoduje, ze powiklania te sg rzadsze niz w przypadku zabiegéw z wykorzystaniem jelita
cienkiego. Po wprowadzeniu tej metody zastepowania przetyku na szeroka skale w latach 60-
tych XIX wieku, pojawilo sic wiele artykutéw podkreslajacych jej zalety®”. Wielu autorow
wskazywalo zwlaszcza na mniejsza liczbe powiklan w okresie pooperacyjnym. Niestety
dhugofalowe obserwacje, zdecydowanie $wiadcza na niekorzys$¢ wstawek z jelita grubego™.
Ahmed 1 Spitz w swoim opracowaniu 112 przypadkéw dzieci z przemieszczonym
fragmentem jelita grubego, opisywali az 12% odlegla $miertelnos¢. W 14% przypadkoéw
obserwowali natomiast martwice¢ wstawki jelitowej, a az u 30% dzieci wystepowaty zwezenia
oraz pooperacyjne przetoki $linowe®. Coopman, w swojej serii 32 przypadkow, stwierdzit
wystgpowanie wezesnych powiktan u 53% dzieci a powiklan odlegtych az u 84%. U 52%
pacjentéw, w odlegtym okresie, obserwowat zaburzenia zwigzane z uktadem oddechowym.
Co bardzo niekorzystne, az u potowy dzieci obserwowano problemy w karmieniu wraz ze
znacznym niedoborem wagi i wzrostu wystepujacym u 25% caltkowitej liczby dzieci
poddanych temu leczeniu. Dodatkowo, u 35% pacjentoéw wystgpowaly rézne postacie
skrzywienia kregostupa spowodowane zaburzeniami gospodarki wapniowej®. Na niekorzy$¢
substytucji wstawka utworzong z jelita grubego, §wiadczy takze brak perystaltyki odcinkéw

przetyku z niego utworzonych. Tre$¢ pokarmowa przesuwana jest w kierunku zZotadka
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zgodnie z sifg cigzenia, co na przestrzeni lat, prowadzi do zastoju, poszerzania a w koncowej
fazie nawet do rozstrzeni nowowytworzonego przetyku. Ure stwierdzil obecno$¢ objawow
dusznosci u wszystkich przebadanych przez siebie pacjentdw po przebytej transpozycji jelita
grubego. Dodatkowo, uporczywa czkawka obecna byla u 75% z nich®®. Szescioro z
przebadanych 8 dzieci, uskarzato si¢ takze na przewlekla biegunke. Brak perystaltyki
uniemozliwia takze zapewnienie trwatego i1 sprawnego mechanizmu antyrefluksowego.
Pocigga to za soba utrzymywanie si¢ stalych objawow wysokiego odplywu zotadkowo-
przetykowego pod postacig pieczenia, zarzucania tresci zotagdkowej czy przewlektego kaszlu
a nawet ciggtego zamostkowego bolu. Ure, wskazuje na wystepowanie powyzszych objawow
az u potowy przebadanych pacjentdéw. Przewlekle zarzucanie kwasnej treSci powoduje
owrzodzenia wstawki jelitowej, krwawienia z tym zwigzane oraz w skrajnych sytuacjach
nawet jej perforacje™. Podnoszona jest takze czgsto mozliwo$¢ powstania nowotworzenia we

wstawkach jelitowych w wyniku ich stalego draznienia trescia zoladkowa® ™.

Zarowno zabiegi wykorzystujace jelito grube, jak 1 cienkie, obarczone sa duza liczba
powiklan, stad w wigkszosci osrodkow na S$wiecie, obecnie do substytucji przelyku,
wykorzystuje si¢ najchetniej zoladek lub nieco rzadziej platy rurowe z niego wytworzone,
przy czym wielu autorow wciaz wskazuje na wyzszo$¢ zastosowania wstawki z jelita grubego
nad przeniesieniem cafego zotadka w glab klatki piersiowej®”. Pomimo tego, transpozycja
catego zotadka, ,,gastric pull-up”, jest bez watpienia najczesciej obecnie stosowang na §wiecie

metoda leczenia dlugoodcinkowego zaro$nigcia przetyku™.

Niewatpliwymi i szeroko postulowanymi zaletami tej metody, s3: prostota jej wykonania,
konieczno$¢ wykonania tylko jednego zespolenia (przetykowo-zotadkowego) oraz mozliwosé¢
zastosowania tego zabiegu nawet u bardzo matych dzieci, co, zwlaszcza w krajach
rozwijajacych sie, jest nie do przecenienia’'. Zabieg ten, wiaze si¢ niestety z powstaniem
niewatpliwego kalectwa, jakim jest obecno$¢ workowatej struktury wewnatrz klatki
piersiowej. Duza objetos¢ zotadka powoduje staly ucisk na sasiadujace z nim w klatce
piersiowej struktury, wptywajac zwlaszcza niekorzystnie na objetos¢ uktadu oddechowego.
Obecno$¢ zotadka w klatce piersiowej moze wpltywaé rowniez niekorzystnie na uktad
sercowo-naczyniowy. Co prawda, w stosowanej obecnie metodzie, zotadek umieszczany jest
w tylnym $rédpiersiu, co wedlug autorow metody zapobiega jego nadmiernemu poszerzaniu,

lecz Davenport wykazal istotne zmniejszenie pojemosci pluc u wszystkich objetych badaniem
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dzieci, u ktérych pierwotnie wykonano zabieg transpozycji zotadka® . Srednia objeto$é ptuc u
badanych dzieci wynosita tylko 68% naleznej dla danego wieku, rodzac istotne obawy, co do
mozliwo$ci utrzymania prawidtowego dalszego rozwoju tych pacjentow, zwlaszcza w

kontekscie przewidywanej dtugosci ich zycia®.

Wecezesne powiktania pooperacyjne pod postacia nieszczelnosci zespolenia sg zdecydowanie
rzadsze niz w innych przypadkach substytucji przetyku i wystgpuja u okoto 20% dzieci a
tylko u 14% pacjentow  stwierdzane s3 zwegzenia zespolenia  Zotadkowo-

93,94,95,67,96,89

przetykowego Wybrane wyniki transpozycji zoladka z piSmiennictwa

przedstawia tabela nr 36.

nieszczelno$é zZwezenia

autor  rok publikacji n zespolenia %  zespolenia % reoperacje zgony
Atwell 1980 6 1 17 1 17 2 reoperacje u 1 pacjenta 2
Valente 1987 10 2 20 2 20 1 zastapienie zotadka wstawka z jelita 3
Marujo 1991 21 4 19 3 14 1 martwica zotadka 1
Hirschl 2002 41 15 37 20 49 0 0

1 reoperacja z powodu zacieku; 3 z
Spitz 2004 173 21 12 34 20 powodu zwezen 9
1 martwica zotadka; 1 rozejscie

Tannuri 2007 34 6 18 4 12 zespolenia; 3 skrety zotadka; 2 zacieki 2

Tab.36 Wyniki transpozycji zotadka (gastric pull-up).

Bardzo istotny jest natomiast fakt, Ze po przemieszczeniu w glab klatki piersiowej, w wyniku
przecigcia obu nerwow blednych, Zzotadek nie wykazuje juz swojej funkcji motorycznej.
Skutkiem tego jest jego oproznianie tylko przy udziale sity cigzenia. Paradoksalnie, we
wczesnym okresie pooperacyjnym dominuja objawy, jak wykazat to Spitz, zbyt szybkiego
oprozniania zotadka. Wystepuja one u 82% dzieci poddanych temu zabiegowi, lecz
jednoczesnie dalsze obserwacje wskazuja na zmniejszanie si¢ wystgpowania tego objawu
wraz z uplywem czasu 1 jego mozliwe przechodzenie do fazy zalegania pokarmu z
nastepczym poszerzeniem zotadka. Co wiecej, Davenport wykazat, ze tylko 29% dzieci po
przebytym zabiegu transpozycji zotadka, potyka pokarmy bez trudnosci. Na czoto objawow
wysuwajg si¢ trudnosci w potknigeciu pokarmu, meczliwo$¢ oraz duszno$¢ wystepujace

podczas jedzenia.
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»Qastric pull-up” wigze si¢, poza udowodnionym zmniejszeniem objetosci pluc, z
powiklaniami ze strony uktadu oddechowego pod postacia zespolow zachtystowych.
Wynikaja one z istnienia ciaglego, wysokiego odplywu zotadkowo-przetykowego. Sama
technika zabiegu powoduje zniesienie naturalnego mechanizmu antyodptywowego,
wystawiajac ponadto $luzowke pozostatego przetyku na stale dziatanie kwasu solnego.
Lindahl, na przyktadzie przebadanych 14 dzieci po przebytym zabiegu wytworzenia przetyku
z zotadka, podaje wystepowanie obecnosci przelyku Baretta, a wigc pojawienie si¢ ognisk

metaplazji jelitowej w pretyku, az u 10 z nich, $rednio juz po 7 latach od zabiegu®’.

Jednak, co wydaje si¢ najwazniejsze, transpozycja zotadka nie zapewnia podstawowej funkcji
uktadu pokarmowego a wigc nie gwarantujeprawidlowego stanu odzywienia dziecka. Spitz
podaje, ze w odniesieniu do naleznej wagi, 40% dzieci po zabiegu transpozycji zotadka
znajduje si¢ ponizej 5 centyla stosowanego do wieku 1 to pomimo faktu, iz w badanej grupie u
32% z dzieci stosowane bylto state dodatkowe zywienie za pomoca zatozonej sondy
dojelitowej. Inni badacze zwracajg takze uwage na obserwowany u dzieci, utrzymujacy si¢
dhugo po zabiegu, wstret do jedzenia’™. Tak wicc ta forma zastepowania przelyku daleka jest
od doskonalos$ci, niemiej jednak prostota jej wykonania, jak 1 powtarzalnos¢, powoduja, ze
jest ona bardzo cennym sposobem zaopatrywania dtugoodcinkowej niedroznosci przetyku,

zwlaszcza w przypadkach, gdy inne metody zawiodty.

Podciagnigcie catego zotadka nie jest jedynym typem zabiegu wykorzystujacym ten narzad w
rekonstrukcjach przetyku. Beck 1 Carell juz na poczatku XIX wieku zaproponowali
wytwarzanie plata rurowego z krzywizny wigkszej zotadka. W mysl tej techniki Zzotadek miat
pozosta¢ w swoim typowym miejscu ponizej przepony, a kikut przelyku miat by¢ z nim
ztaczony nowo wytworzong wstawka. Zabieg ten przez wiele lat byt chetnie stosowany 1 do
chwili obecnej ma swoich zwolennikow. Jednak istniejace opracowania, jednoznacznie
wskazuja na zte wyniki odlegte uzyskiwane w tej metodzie. Wytworzenie ptata rurowego z
zotadka wiaze si¢ z konieczno$ciga wykonania bardzo dlugiej linii szycia oraz trudnego
technicznie zespolenia, co zasadniczo wplywa na liczbg powiktan. Zacieki 1 nieszczelnos$ci sg
bez watpienia najczestszymi 1 najci¢zszymi powiklaniami po tego typu zabiegach. Tannuri w
swoim opracowaniu wykazat, ze ten typ powiklan wystepuje az u blisko 60% pacjentow®’.
Zwezenia zespolenia spotykamy dodatkowo u 40% dzieci, co powoduje, ze zabieg ten staje
sig mato atrakcyjng forma zastgpowania przetyku i niewatpliwe jego zalety, pod postacia
pozostawienia zotadka pod przepona, nie rdwnowazg i nie usprawiedliwiajg ilo$ci powiktan.

Ogodlna $miertelno$¢ w tej metodzie wynosi okoto 5% 1 jest bardzo zblizona do tej, gdy
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przemieszczony do klatki piersiowej zostaje caly zotadek®.

Podnoszony przez cze$¢ autoréw problem zmniejszania pojemnosci zotadka, wydaje si¢ nie
mie¢ az tak istotnego znaczenia, gdyz w miar¢ rozwoju dziecka zotadek naturalnie powigksza
swoja objetos¢. Pomimo niewatpliwie ciekawej koncepcji zastgpowania przelyku czescia
zoladka, zabiegi te s stosowane obecnie w bardzo ograniczony sposob tylko w nielicznych

osrodkach chirurgii dziecigce;.

Kazdy =z opisanych powyzej zabiegobw znosi calkowicie istnienie mechanizmu
przeciwodptywowego wystawiajac §luzowke pozostatego przelyku lub wstawki jelitowej na
staty kontakt z trescig Zzoladkowa, co w okresie wieloletnim moze prowadzi¢ do powstania

nowotworzenia’ 1%

. Dane jednak z tym zwigzane nie s3 jednorodne i istnieje wiele
rozbieznos$ci, co do wystgpowania takiej transformacji, po przebyciu powyzszych zabiegdw.
Przytoczone powyzej opracowanie Lindahla wskazuje jednak, Zze faktu tego nie mozna
ignorowac 1 nalezy przypuszczaé, ze wraz z uptywem lat bedziemy widzieli coraz wigcej
pacjentéw z rozwinigtymi wtornie zmianami nowotworowymi’ . Dodatkowo, obecno$é
statego, nie poddajacego si¢ korekcji chirurgicznej, wysokiego odptywu zotadkowo-
przetykowego pogarsza jako$¢ zycia pacjentow. Co wigcej, zmusza ich do statego,
wieloletniego stosowania lekdw hamujacych wydzielanie kwasu solnego. Nie dysponujemy w

chwili obecnej odlegltymi badaniami wptywu statego stosowania lekow z tej grupy na rozwdj

dzieci z zaro$nigciem przelyku. Mozemy jednak domniemac, Ze nie b¢dzie on oboje¢tny.

Najwazniejszym obecnie pytaniem, zadawanym przez wigkszo$¢ chirurgdw zajmujacych si¢
leczeniem dhugoodcinkowej niedroznosci przetyku, jest: czy jesteSmy w jaki$ inny sposob w
stanie odtworzy¢ wlasny brakujacy odcinek przetyku? Gdyby istniata taka mozliwo$¢, nie
bytoby koniecznosci wykonywania wszystkich powyzej opisanych zabiegdéw, a dziecko
zyloby ze swoim wlasnym przetykiem, nie bedac narazone na odlegte powiktania zwigzane z
transpozycjami narzadow. Wszyscy autorzy zajmujacy si¢ tym zagadnieniem zgadzajg si¢, ze
najlepszym mozliwym rozwigzaniem jest pozostawienie dziecku wiasnego przetyku. Ale czy
mozliwe jest jego odtworzenie 1 uzyskanie nowego przetyku o dlugos$ci, czasami nawet 10-
15cm? Odpowiedz na to pytanie jest twierdzaca, gdyz obecnie, dzigki technice Fokera,

jesteSmy w stanie taki przetyk odtworzy¢, czasami nawet z jego bardzo szczatkowej postaci.
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W potowie lat 70-tych ubieglego wieku, Hendren a wcze$niej Rehbain, zaproponowali

zainicjowanie wzrostu przetyku poprzez jego trakcje'™'

. Mozliwo$¢ uzyskania wzrostu
narzadu, w wyniku jego naciagania, zostala opisana juz dekade wcze$niej przez Ilizarowa'"".
Poddawat on, stopniowej dystrakcji kosci dtugie konczyn powodujac ich przyrost na dlugosc.
Fakt takiej odpowiedzi narzadowej nie jest specyficzny tylko dla kosci, lecz zachodzi niemal
w kazdym innym narzadzie. Pomyst naciagania przetyku i jego nastgpczej odbudowy, w
swym zatozeniu opiera si¢ na tej prostej koncepcji. Niestety stosowanie obu metod, zar6wno
Rehbaina, jak 1 Hendrena, wigzato si¢ z licznymi trudno$ciami. Technika Hendrena zaktadata
wykorzystanie sit magnetycznych 1 opierala si¢ na fakcie przyciggania wprowadzonych
uprzednio do koncoéw przetyku metalowych probnikéw przez zrodto sit magnetycznych
umieszczone na zewnatrz dziecka. Pociagany zglebnik, powodowat rozciaganie przetyku i
jego jednoczasowy wzrost. Metoda ta doczekata si¢ nielicznych pozytywnych publikacji,
niemiej jednak trudno$¢ jej zastosowania, konieczno$¢ dlugotrwatego umieszczania dziecka
w silnym polu magnetycznym, brak mozliwos$ci uzyskania powtarzalnych wynikoéw oraz fakt
wytwarzania odcinkdéw przetyku niejako ,,na §lepo”, spowodowatl, ze byla ona stosowana
niezmiernie rzadko. Do chwili obecnej pojawiaja si¢ jednak okresowo doniesienia o
ponownym wykorzystaniu pola elektromagnetycznego do wydluzenia odcinkéw przetyku. Sa

one jednak tylko kazuistyczne i trudno na ich podstawie jednoznacznie oceni¢ ta metode'*.

Podobny los spotkal metode Rehbeina, ktorej niewatpliwie najstabszym punktem byta
konieczno$¢ przeprowadzenia przez oba konce przetyku nici tak, aby mozliwe byto ich
naciaganie, za pomocg zatozonych do obu zachytkow przetyku, srebrnych oliwek. Technika
ta wigzata sie z otwarciem $wiatla obu koncow przetyku, co skutkowato powstawaniem
powiklan spowodowanych statym zaciekiem do $rédpiersia zaréwno tresci §linowej, jak 1
zoladkowej. W ogoélnym rozrachunku, powiklania te nie usprawiedliwialy opisanych
pojedynczych pozytywnych wynikéw takiego leczenia'®. Jednak powyzsza koncepcija
potwierdzita mozliwo$¢ uzyskania wzrostu obu odcinkdéw przetyku pozwalajacego na jego

odroczone zespolenie.
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Na poczatku lat 80-tych XX wieku de Lorimier zaproponowat inng forme stymulacji gornego
zachytka przetyku®. Postulowal on codzienne jego napinanie, przy pomocy migkkich
zglebnikdbw wprowadzanych przez nos, badz usta dziecka. Taka, okresowo aplikowana,
stymulacja, miata prowadzi¢ do wzrostu zachytka gérnego 1 w efekcie umozliwi¢ zespolenie
obu koncow przetyku. Zasadnicza wada tej metody byla jednak stymulacja tylko jednego
odcinka przetyku, co w przypadkach skrajnych postaci dtugoodcinkowych niedroznos$ci
przelyku, nie mogto doprowadzi¢ do jego wystarczajacego wzrostu. Pomimo tego, sposob de
Lorimiera doczekal si¢ nasladowcéw, a niektorzy z autoréw postulowali takze, dodatkowe
napinanie odcinka dolnego przetyku poprzez zglebniki wprowadzane przez otwor
gastrostomijny, co w ich zatoZzeniu mialo doprowadzi¢ do réwnoczesnego wzrostu obu

koncow przetyku'*,

Niemal réownoczasowo do pisanych powyzej metod, Puri, zaproponowal odmienng
koncepcje, ktora zakladala wyczekiwanie 1 odroczenie terminu zespolenia przetyku. Uwazat
on, iz fakt wzrostu obu odcinkow przetyku jest niezalezny od wykonywanego bougienage, a
zalezy tylko od wrodzonej zdolno$ci tego narzadu do wzrostu. Prawdopodobnym
mechanizmem stymulujacym przetyk do wzrostu jest, z jednej strony ciagle potykanie $liny
przez dziecko, co w naturalny sposob poszerza zachytek gorny przetyku, z drugiej strony,
dolny odcinek przetyku stymulowany jest do wzrostu, przez naturalnie wystepujacy u tych
dzieci odptyw zotadkowo-przetykowy. Fakt, zarowno samoistnego, jak i1 wywotanego
napigciem wzrostu przetyku pod wptywem jego pociagania zostat wielokrotnie potwierdzony
w badaniach'®*™!1% Stad, obecnie przyjetym w wigkszosci klinik na $wiecie standardem
postepowania w przypadku dzieci urodzonych z dlugoodcinkowa niedroznoscig przetyku jest
odraczanie zabiegu zespolenia przetyku o okoto 2-3 miesiecy. Wielu autoréw stosuje przy
tym kryterium masy ciata dziecka i zaleca wyczekiwanie z terminem zabiegu do czasu
podwojenia masy urodzeniowej ciata™. W literaturze mozemy spotka¢ doniesienia na temat
wielu, zakonczonych powodzeniem, przebiegéw leczenia opierajacego si¢ wylacznie na
wyczekiwaniu, niemiej jednak cze$¢ autorow kwestionuje skuteczno$¢ tej metody w
przypadku dzieci ze skrajnymi postaciami dtugoodcinkowej niedrozno$ci przetyku, widzac
jednoczes$nie miejsce tej metody w leczeniu mniej zaawansowanych postaci wady
63.106.66.65107:5 "Na podstawie wynikow leczenia dzieci w naszej grupie pacjentow, nie bylismy
w stanie obiektywnie potwierdzi¢ fenomenu spontanicznego, wystarczajacego do
pdzniejszego wykonania zespolenie przetykowo-przetykowego, wzrostu przetyku podanego

. 66 S . . . r .
przez Puriego™, cho¢ Srodoperacyjne obserwacje, u pacjentow operowanych w wieku okoto 2
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miesigca zycia, zwtaszcza w odniesieniu do odcinka dolnego przetyku, zdaja si¢ potwierdzac
jego hipertrofie, zwlaszcza w zakresie jego blony mie$niowej. Ten fakt znajduje

. C : ., 108,106,109,110
potwierdzenie rowniez w pracach innych autoréw

. Bez watpienia takze, zabieg
wykonywany w tym wieku, jest techniczne znacznie tatwiejszy, od wykonywanego w wieku
noworodkowym.

W obu powyzszych metodach potencjalnym problemem jest takze konieczno$¢ dtugotrwalego
prowadzenia dzieci bez wylonionej przetoki §linowej, a wigc konieczne jest u nich state,
przewlekte odsysanie tresci $linowej z gérnego zachytka przetyku. Metody powyzsze nie
moga by¢ rowniez zastosowane u dzieci z uprzednio wylonionymi przetokami $linowymi.
Kimura 1 Soper w 1994 zaprezentowali nowa metod¢ adresowang wlasnie do tych
pacjentow®'. Technika ta opiera si¢ na zasadzie etapowego, stopniowego przemieszczania
przetoki slinowej w tkance podskornej klatki piersiowej. Kazdorazowy zabieg, wedtug autora,
pozwalal na wydluzenie odcinka gornego przetyku o okolo 2 cm, umozliwiajac po kilku
etapach zabiegu ponowne wprowadzenie przetyku do klatki piersiowej 1 wykonanie
odroczonego zespolenia przetykowo-przelykowego®. Metoda ta jest stosowana do chwili
obecnej; niemiej zarzutem wobec niej jest jej dtugotrwato$¢ i wieloetapowosé. Glownym
problemem wydaje si¢ by¢ fakt, ze stymulacji wzrostowej podlega tylko odcinek gorny
przetyku, co jest przyczyna, iz do uzyskania zespolenia przetyku potrzeba zazwyczaj wielu
miesi¢cy leczenia. Tamburii na przyktadzie 20 pacjentéw leczonych z wykorzystaniem
sposobu Kimury-Sopera podaje, ze S$rednio w celu uzyskania wystarczajacej dlugosci
przetyku potrzebne byly 3 fazy przemieszczania przetoki §linowej'''. Srednio, kazdorazowo
udawato si¢ wydluzy¢ przetyk o okoto 1,5cm, a $rednia dtugos$¢ trwania calego procesu
wynosita az 30 miesigcy'''. Dodatkowo, zespolenie przetykowo-przetykowe udato si¢
osiggna¢ tylko u 12 sposrod 20 zakwalifikowanych do leczenia dzieci. Nieco lepsze wyniki
przedstawil w 2001 roku autor metody, Kimura. Sposréd 8 dzieci, u wszystkich ostatecznie
wykonano zespolenie przelykowo-przetykowe, a kazdorazowy przyrost przetyku autor
okreslit na okoto 2cm. U 3 pacjentow z tej grupy, obserwowano nieszczelnos$ci zespolenia, a
u wszystkich 8 wystapily pooperacyjne zwezenia przetyku wymagajace jego licznych
poszerzan. Ostatecznie troje z nich wymagato, wtdérnego wycigcia skrajnie zwegzonego
zespolenia®'. Podobne wyniki przedstawili, takze w 2005 roku, autorzy z o$rodka w Kobe''?.
W ich materiale nieszczelno$ci zespolenia stwierdzono u 28% pacjentow, a istotne zwezenia
wystapity u wszystkich operowanych pacjentow. Jednocze$nie zwrdcili oni uwage, ze
wszyscy pacjenci z ich grupy wymagali wykonania zabiegu przeciwodptywowego z powodu
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utrzymujacego si¢ wysokiego odptywu zotadkowo-przetykowego “. W celu skrécenia czasu
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trwania catego procesu leczniczego Till zaproponowal polaczenie metody Kimury z trakcja

odcinka dolnego zgodnego ze technika Fokera' .

Metoda Kimury, pomimo niewatpliwych problemow, ktdre ze sobg niesie, pozostaje bardzo
cenng technika umozliwiajaca odtwarzanie dlugich odcinkéw przetyku, przy podawanym
przez autora metody, wcigz akceptowalnym poziomie powiklan. Trzeba jednak zwroci¢
uwagge iz, analizujac uzyskany przez nas materiat dzieci leczonych z wykorzystaniem metody
Kimury, odkrylismy fakt, Ze powiktania wystapity az u 40 % pacjentow poddanych tego typu
leczeniu. U trojki dzieci wystapito zakazenie sprowadzanej przetoki $linowej, a u dwojki
obserwowali$my takze zwezenie ujscia przetoki §linowej wymagajace jego rewizji.

U dwoch pacjentow doszto do powaznego powiktania pod postaciag porazenia strun
glosowych. W jednym przypadku byto to jednostronne porazenie, natomiast u drugiego
dziecka, uszkodzeniu ulegly oba nerwy krtaniowe wsteczne. U pierwszego pacjenta z
jednostronnym porazeniem, miato ono charakter czasowy, natomiast u drugiego chtopca

stwierdzono trwate uszkodzenie funkcji fatldéw glosowych.

Podsumowujac, zabieg Kimury, ktéry w domysle autorow mial cechowaé si¢ wysokim
bezpieczenstwem, w grupie naszych pacjentow prowadzil do stosunkowo czestych, w tym
nieodwracalnych powiktan. Jednakze fakt, iz metod¢ ta mozna zastosowaé u dzieci z

uprzednio wytonionymi przetokami §linowymi, czyni ja wcigz atrakcyjng.

Wszystkie powyzsze techniki elongacji przetyku, ze wzgledu na konieczno$é¢
wielomiesigczne] terapii oraz niepewne rokowanie, co do mozliwosci uzyskania
wystaczajacej dhugosci przeltyku, w dalszym ciagu nie rozwigzuja definitywnie problemu
leczenia dtugoodcinkowej niedroznosci przetyku. W 1997 roku John Foker zaproponowat
swoja nowatorska metod¢ uzyskania wzrostu przelyku, ktdra zostala juz szeroko opisana we
wczesniejszej czesci niniejszej pracy. Kilku autorow opisalo nastgpnie swoje doswiadczenia z
jej zastosowaniem, jednak dotyczyty one bardzo matych grup pacjentow''®!!>H670HTIEI
Doniesienia te potwierdzaly wczesniejsze obserwacje Fokera co do mozliwosci uzyskania
wystarczajacego wzrostu przetyku pod wplywem przytozonej do niego trakcji, nawet w
przypadkach skrajnych postaci dlugoodcinkowych niedrozno$ci przetyku. Poza,
opublikowanymi w 2008 roku przez Fokera oraz w 2013 roku przez Sroke i wspdtautoréw
artykutami, wciaz niedostgpne sg opracowania podsumowujace doswiadczenia z uzyciem tej
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metody dotyczace wigkszych grup pacjentow . Niniejsza dysertacja jest druga, najwigksza
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po doniesieniu wlasnym autora metody Johna Fokera, praca podsumowujaca technike

wydtuzania przetyku za pomoca jego trakcji.

Analizujac, uzyskane w naszym materiale, wyniki w poszczegdlnych grupach dzieci z
dlugoodcinkowa niedroznoscig przelyku, zwraca uwage znaczne opdznienie rozpoczecia
wydtuzania przetyku obserwowane w grupie dzieci LGEA-SF a wigc tych, u ktorych
wyloniona zostata przetoka §linowa. U wigkszosci pacjentdéw z tej grupy, zostala ona
wyloniona juz w wieku noworodkowym, dzigki czemu uzyskano tymczasowe zaopatrzenie
dlugoodcinkowej postaci wady przeltyku. U 9 dzieci z LGEA-SF, wytoniono przetoke $linowa
réwnoczasowo z wytworzeniem gastrostomii odzywczej, oddalajac niejako w czasie moment
rozpoczgcia whasciwego leczenia odtwarzajacego przetyk. Te dzieci, po wytonieniu przetok
slinowych oraz gastrostomii odzywczych, nie wymagaty $cistej obserwacji szpitalnej 1 byly
wypisywane do domu, gdzie przebywaly czasami nawet kilkanascie miesiecy do czasu
rozpoczgcia kolejnego etapu leczenia. Decyzja o ich dalszym leczeniu, byla odktadana
wielokrotnie do momentu skierowania ich do innych, wyspecjalizowanych w leczeniu

dlugoodcinkowej niedroznosci przetyku, osrodkow.

ZadaliSmy sobie pytanie, czy odktadanie decyzji o rozpoczeciu wydtuzania przetyku w tej
grupie dzieci ma wptyw na dalsze wyniki leczenia. Aby odpowiedzie¢ na to podzieliliSmy
proces wydtuzania przetyku na 2 etapy: etap pierwszy, obejmujacy czas wydluzania przetyku
do uzyskania jego zespolenia oraz etap drugi, rozpoczynajacy si¢ po wykonaniu zespolenia
przetykowo-przetykowego.

Jako kryterium podzialu na wczesne 1 poézne rozpoczgcie leczenia, przyjeliSmy mediane

wieku jego poczatku, ktdra wynosita w tej grupie 280 dni.

Analizujac wyniki, zaobserwowali§my czgstsze wystepowanie powiktan pierwszego etapu
wydtuzania przetyku w grupie dzieci, leczonych po 280 dniu zycia. Thumaczy¢ to mozna,
zarowno konieczno$cia wykonywania intensywniejszych, jak 1 czgstszych, zabiegdéw
elongacji przetyku, zwigzanych z naturalnym wzrostem dziecka, a przez to wydluzaniem si¢
odleglosci migdzy dwoma odcinkami przetyku w miar¢ wzrastania dziecka. Szczegdlowo

przedstawia to tabela nr 37.
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wiek <280 dni wiek powyzej 280 dni razem
Powiklania w trakcie zabiegu elongacji przelyku

brak 1/5 2/5 3/10
zerwanie szwow trakcyjnych 1/5 2/5 3/10
perforacja przetyku 1/5 3/5 4/10
zapalenie §rodpiersia 1/5 3/5 4/10
zakazenie przetoki $linowej 2/5 1/5 3/10
porazenie fatdow glosowych 1/5 1/5 2/10
zwezenie ujscia przetoki §linowej 1/5 1/5 2/10
nie zespolono 2/5 2/10

Tab.37 Czgstos$¢ wystapienia powiktan podczas zabiegu elongacji przetyku w grupie LGEA-SF.

Co bardzo istotne, powiktania drugiego etapu wydtuzania przetyku, a wigc juz po wykonaniu
zespolenia przetykowo-przelykowego, wystapily u wszystkich dzieci. Jak juz wczesniej
wspomniano, ciaglosci przetyku ostatecznie nie udalo si¢ otworzy¢ u dwojki pacjentow z tej
grupy i, co wazne, u obydwojga tych pacjentow rozpoczeto elongacje przetyku po 280 dniu
zycia. Lacznie, u 80% pacjentéw z grupy LGEA-SF, zabieg elongacji przetyku zakonczyt sie
powodzeniem 1 odtworzeniem ciaglosci przelyku, przy czym udalo si¢ go zespoli¢ u

wszystkich dzieci, u ktorych rozpoczgto jego wydtuzanie przed ukonczeniem 280 dnia zycia.
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Natomiast analiza rodzaju powiklan, w odniesieniu do wieku operowanych dzieci, nie
wykazata  obecno$ci istotnych roznic statystycznych pomiedzy podgrupami pacjentow

zaliczonych do LGEA-SF (Tab.38).

wiek <280 dni wiek powyzej 280 dni razem

Powiklania po zabiegu zespolenia przelykowo-przelykowego

brak 0/5 0/5 0/10

nawrét przetoki p —t (TEF) 1/5 1/10
zwezenie zespolenia 4/5 3/5 7/10
zwezenie zespolenia 2/5 2/10

wymagajace wyciecia

nieszczelno$¢ zespolenia 4/5 3/5 7/10

martwica dolnego odcinka 1/5 1/10
przetyku

rozejscie zespolenia 1/5 1/10

Tab.38 Czgstos¢ wystapienia powiktan po zabiegu zespolenia przetykowo-przetykowego w grupie LGEA-SF.

Uzyskanie dane, w grupie dzieci z uprzednio wylonionymi przetokami §linowymi, wskazuja
na konieczno$¢ wczesnego rozpoczecia wydtuzania przetyku w tej grupie pacjentéw, gtdéwnie
w celu zmniejszenia liczby powiklan w fazie elongacji oraz skrdcenia tacznego czasu leczenia

dziecka.

Kolejng obserwacja, ktora zwrécila nasza uwage podczas analizy uzyskanych danych, byt
fakt bardzo czgstego wykorzystania trakcji wewngtrznej sposobem Fokera jako jedynej
metody wydluzania przelyku w grupie dzieci LGEA-TEF, a wigc tych z obecnymi przetokami
przetykowo-tchawicznymi. Ogolnie, trakcj¢ wewnetrzng zastosowano w leczeniu 21 sposrod
24 dzieci zaliczonych do tej grupy. Az u 15 pacjentdéw, trakcje wewngtrzng stosowano jako
jedyne leczenie wydtuzajace przelyk i, co niezmiernie wazne, u 14 spo$rdéd z nich,
zastosowano j3 jedynie za odcinek dolny przetyku. Mimo tak oszczedzajacego zabiegu, u
wszystkich dzieci z tej grupy udalo si¢ uzyska¢ wystarczajaca do zespolenia, dlugosc
przetyku. Osiagnigto to $rednio po 52 dniach. Co warte odnotowania, $rednia odlegto$¢
brakujacego odcinka przetyku w tej grupie wyniosta 3,5 cm 1 pomimo tylko jednokrotnego
zabiegu otwarcia klatki piersiowej oraz zastosowaniu trakcji wewnetrznej za tylko jeden

odcinek przetyku, udato si¢ u wszystkich tych dzieci odtworzy¢ wilasny przetyk.
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Decyzja o zatozeniu trakcji tylko za dolny odcinek przetyku, podyktowana byta w wigkszos$ci
przypadkéw zapewne, faktem konieczno$ci rownoczasowego zaopatrzenia TEF typu ,,C”.
Aby tego dokona¢ nalezy ja starannie wypreparowacé oraz podwigzaé, co jest nierozlacznie
zwigzane z rozleglym wydzieleniem dolnego odcinka przelyku. W tej sytuacji, po doktadne;j
mobilizacji tego odcinka, naturalnym si¢ wydaje podszycie go do okolicznych tkanek w celu
uniemozliwienia retrakcji i w konsekwencji jego dalszego skrdocenia.

Ciekawy sposob leczenia zastosowano, natomiast, u dalszych 2 pacjentow z grupy
LGEA-TEF. Zdecydowano si¢ bowiem u nich na potaczenie trakcji wewnetrznej z nastepcza
trakcja zewnetrzng, pomimo obecno$ci przetoki przelykowo-tchawicze;j. Dhugos¢
brakujacego odcinka przetyku u tych dzieci wynosita, odpowiednio 5 i 7 cm, stad podczas
pierwotnego zabiegu zdecydowano si¢ na wykonanie jedynie trakcji wewnetrznej, ktora
zatozono za oba konce przetyku. Trakcje¢ te zastagpiono nastgpnie trakcjami zewnetrznymi,
ktére stosowano odpowiednio przez 7 dni, u dziecka z wyjSciowo brakujagcym 5 cm
odcinkiem przetyku, oraz 13 dni, u pacjenta u ktoérego odlegtos$¢ ta wynosila 7 cm. Zespolenie
przetykowo-przetykowe wykonano u tych dzieci po $rednio 36 dniach.

Jeszcze inne rozwigzanie zastosowano w pigciu pozostatych przypadkach dzieci w
grupie LGEA-TEF, u ktorych stosowano trakcj¢ wewnetrzng. W tej grupie wykonano
jednoczasowa kombinacje trakcji wewnetrznej, pod postacig zakotwiczenia przetyku z
roéwnoczasowa trakcja zewnetrzng odcinka goérnego. Byla to grupa dzieci, u ktorych
stwierdzono wyj$ciowo 4-centymetrowa $rednig brakujaca odleglos¢ pomiedzy odcinkami
przetyku. Dalsza analiza wynikéw wykazala, iz polaczenie réwnoczasowego stosowania
trakcji wewnetrznej 1 zewngtrznej pozwolilo na wykonanie zespolenia przetykowo-
przetykowego u tych dzieci po,, S$rednio zaledwie 16 dniach od chwili wykonania
pierwotnego zabiegu. Bylo to zarowno znaczaco mniej od 52 dni obserwowanych u
pacjentow, u ktérych stosowano wylacznie trakcje wewnetrzng oraz od 36 dni, ktoére
potrzebne byly do odtworzenia ciaggtosci przetyku, w przypadku dzieci, u ktorych polaczono
pierwotnie zatozong trakcj¢ wewnetrzng, z jej pdzniejszg konwersja do trakcji zewngtrznej.
Jeszcze ciekawiej przedstawia si¢ korelacja tych wynikéw w odniesieniu do wyniku leczenia
dwojki pacjentow z grupy LGEA-TEF, u ktoérych wykonano jedynie trakcj¢ zewnetrzng obu
odcinkow przetyku. W tej grupie $rednia dtugos$¢ brakujacego odleglos¢ przetyku wyniosta 5
cm, a pomimo to ciggltos¢ przetyku, odtworzono po, srednio zaledwie, 9 dniach. Warto tez
odnotowac, ze u jednego z dzieci rozpoczeto to leczenie w 3 dobie zycia, rownoczes$nie z
zaopatrzeniem TEF. U drugiego, zabieg elongacji, rozpocz¢to w 65 dobie zycia po, wczesnie]

wykonanym, zabiegu zamknigcia przetoki przetykowo-tchawicze;j.
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Obserwujac tak znaczne roznice w czasie trwania wydluzania przetyku u tych pacjentéw
postawiono pytanie czy zastosowanie trakcji zewnetrznej skraca catkowity czas leczenia oraz
czy pozostaje ona wcigz bezpieczna dla dziecka.

Aby to oceni¢, grup¢ LGEA-TEF podzielono na dwie podgrupy, a nast¢gpnie poréwnano czasy
trwania leczenia w kazdej z nich. Pierwszg podgrupg, stanowily dzieci, u ktérych
zastosowano trakcje zewnegtrzng, do drugiej zaliczali si¢ pacjenci, u ktérych podczas

wydluzania przelyku, stosowano jedynie trakcje wewnetrzng.

Ponizsza tabela przedstawia wyniki tej analizy.

z trakcja zewngtrzng bez trakcji zewngtrznej istotno$¢ réznicy
czas catkowity (dni) 19 52 tak, p < 0,05
odlegtos¢ (cm) 4.7 3,5 tak, p < 0,05
wiek poczatkowy (dni) 62 5 tak, p < 0,05

Tab.39 Poréwnanie wptywu zastosowania trakcji zewngtrznej w odniesieniu do czasu, odlegloéci oraz wieku

rozpoczecia leczenia w grupie LGEA-TEF.

Zwraca uwage bardzo znaczne skrocenie czasu wydluzania przetyku u dzieci, u ktérych
zastosowano trakcje zewnetrzng przetyku. Sredni czas elongacji w tej podgrupie wyniost
zaledwie 19 dni, w przeciwienstwie do 52 obserwowanych w grupie dzieci poddanych
jedynie trakcji wewngetrznej.  Co warte odnotowania, istotne roznice statystyczne
zaobserwowano takze w zakresie dtugosci brakujacego odcinka przetyku. U dzieci leczonych
trakcje zewnetrzng, ta odleglto$¢ wynosita $rednio 4,7 cm, co znaczaco odbiega od 3,5 cm
obserwowanych u pacjentow, u ktérych nie zastosowano tego rodzaju trakcji.
Zaobserwowano takze istotne roznice statystyczne w wieku rozpoczgcia leczenia wydtuzania
przetyku pomiedzy grupami, w ktérych stosowano trakcje zewnetrzng oraz jedynie trakcje
wewnetrznag.

Na podstawie tej analizy mozna stwierdzi¢, ze trakcja zewngtrzna w znaczacy sposob skraca,

zarowno czas wydluzania przetyku, jak i pozwala, w krotkim okresie czasu, odbudowaé
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zdecydowanie dluzszy odcinek przelyku w pordéwnaniu do zastosowania jedynie trakcji
wewnetrznej. Interesujaca jest natomiast obserwacja wynikajaca z naszych danych, iz trakcja
zewnetrzna jest stosowana zdecydowanie chetniej u dzieci starszych. Srednio wigczano ten
rodzaj leczenia w 62 dobie zycia, w przeciwienstwie do trakcji wewnetrznej, ktora
zapoczatkowywano $rednio juz w 2 dobie zycia.

Wsrod catej grupy LGEA-TEF, zabieg elongacji przetyku rozpoczgto rownoczasowo z
zaopatrzeniem TEF w pierwszych dobach zycia u 18 pacjentow. U pozostatych 6, rowniez
zaliczonych do tej grupy, pierwotnie zdecydowano si¢ jedynie na zamknigcie przetoki
przetykowo-tchawiczej, a zabieg wydtuzania przetyku odtozono o $rednio 3 miesigce.

Fakt ten wytlumaczy¢ mozna, zarowno obawg przed zatozeniem trakcji za odcinek przetyku
uprzednio otwarty podczas zaopatrywania TEF, jak i najmtodszym wiekiem rozpoczgcia
leczenia operacyjnego i zwigzang z tym obecnoscig najdelikatniejszych tkanek przetykowych.
Obawg operatoréw budzito, zardbwno same zaktadanie nici trakcyjnych na tak delikatne tkanki
mogace tatwo doprowadzi¢ do perforacji przetyku, jak 1 pozniejsza ich trakcja mogaca
doprowadzi¢ do ich zerwania i ewentualnego rozerwania przelyku. Fakt, iz wlasnie do tej
grupy pacjentéw, zaliczaly si¢ najmlodsze dzieci poddane zabiegom wydhluzania przetyku,
dodatkowo powodowat nieche¢ do zastosowania metody wymagajacej ich dlugotrwatego
przebywania w warunkach OIT. Niepokojaca zwtaszcza byla konieczno$¢ utrzymywania, tak
malego, dziecka w dlugotrwalym zwiotczeniu podczas trwania calego procesu trakcji

zewnetrzne;.

Aby oceni¢ czy wiek rozpoczecia wydtuzania przelyku, a zwlaszcza jego rozpoczgcie w
pierwszych dobach Zycia, ma rzeczywisty wplyw na liczb¢ powiklan, grup¢ LGEA-TEF
podzielono na dwie podgrupy bioragc pod uwage wiek, w ktérym wdrozono leczenie
wydluzania przetyku. Podczas tego podzialu nie kierowano si¢ jednak mediang rozpoczecia
leczenia, a podzielono dzieci z grupy LGEA-TEF na dwie podgrupy, z ktoérych pierwsza
stanowili pacjenci, u ktorych zabiegi elongacji przetyku rozpoczgto bardzo wczesnie, bo
pomiedzy 1 a 3 doba zycia. Do drugiej podgrupy, wlaczono natomiast wszystkie dzieci, u

ktérych wydtuzanie przetyku wykonano po trzeciej dobie zycia.
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Ponizsza tabela przedstawia wyniki tej analizy.

wiek < 3 dni wiek powyzej 3 dni razem

(53 = 204)

Powiklania w trakcie zabiegu elongacji przelyku

brak 15/18 5/6 20/24

zerwanie szwow trakcyjnych 2/18 1/6 3/24
perforacja przetyku 3/18 1/6 4/24
zapalenie $rodpiersia 1/18 1/6 2/24

Tab.40 Czgstos¢ wystgpowania powiktan podczas zabiegu elongacji przetyku w grupie LGEA-TEF.

Zaobserwowano iz, wigksza liczba zdarzen niepozadanych, zwigzanych ze stosowaniem
trakcji, wystapita, zgodnie z oczekiwaniami, u najmtodszych operowanych pacjentow.
Zalezno$¢ ta nie byta jednak statystycznie znamienna. Dodatkowo, ze wzgledu na mala liczbe
pacjentow, u ktorych zastosowano trakcje zewnetrzng, nie byliSmy w stanie okresli¢ jej
doktadnego wplywu na liczbe powiktan.

Aby to uscisli¢, przeanalizowano kolejno wyniki uzyskane w innej grupie pacjentéw, a wigc
w grupie LGEA. Trakcj¢ zewnetrzng zastosowano w niej az u 93 % pacjentdéw, co thumaczy¢
mozna faktem, ze $rednia dlugos¢ brakujacego odcinka przetyku wynoszaca w tej grupie 5,4
cm, dawata w odczuciu chirurgéw szanse na szybkie odbudowanie przetyku podczas procesu
intensywnej elongacji. Co warto zaznaczy¢, brak przetok przetykowo-tchawicznych u dzieci
w tej grupie, dodatkowo zachecal do stosowania u nich trakcji zewnetrznej. Brak
koniecznos$ci taczenia trakcji zewngtrznej z rownoczasowym zaopatrzeniem TEF, wydawat
si¢ skutecznie zmniejsza¢ niepokdj chirurgéw o ewentualne rozej$cie si¢ zamknigcia

przetyku, jak i nawrot TEF pod wptywem zastosowania trakceji.
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Aby okresli¢, czy wiek dziecka rzeczywiscie mial wptyw na liczbe powiklan, grupe LGEA
podzielono na dwie podgrupy, zgodnie z mediang rozpoczecia leczenia, ktéra wynosita 58

dni.

Ponizsza tabela przedstawia wyniki tej analizy.

wiek < 58 dni wiek powyzej 58 dni razem

Powiklania w trakcie zabiegu elongacji przelyku

brak powiktan 4/8 6/7 10/15

zerwanie szwow trakcyjnych 4/8 1/7 5/15

Tab.41 Czgstos¢ wystapienia powiklan podczas zabiegu elongacji przetyku w grupie LGEA.

Stwierdzono, ze az u potowy dzieci, u ktorych rozpoczeto leczenie przed 58 dniem Zycia,
nastgpito zerwanie szwow trakcyjnych. Natomiast, tego typu zdarzenie zaobserwowano

jedynie u jednego z siedmiu pacjentéw operowanych w wieku powyzej 58 dni.

Wyniki te koreluja z naszym przeswiadczeniem, ze stosowanie trakcji zewnetrzne] w
przypadku bardzo matych pacjentow niesie za sobg istotne zagrozenie pod postacig jej
zerwania. Bez watpienia mozna laczy¢ to z faktem obecno$ci bardzo delikatnych struktur,
zwlaszcza odcinka dolnego przetyku, u tych dzieci. Odlozenie tego rodzaju trakcji do 2
miesigca zycia, zdecydowanie zmniejsza liczb¢ powiklan podczas procesu wydluzania

przetyku w grupie dzieci z dlugoodcinkowa niedroznoscia przetyku.
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Nastepnie przyjrzeliSmy si¢ grupie dzieci z czystymi postaciami  dlugoodcinkowe;j
niedroznosci przetyku, pod katem czgstosci 1 rodzaju wystepujacych powiktan, juz po zabiegu
odtworzenia ciggtosci przetyku. Probowalismy oceni¢ jak wpltywa na to wiek rozpoczecia

zabiegow jego wydtuzania (Tab.42).

wiek <58 dni wiek powyzej 58 razem
dni
Powiklania po zabiegu zespolenia przelykowo-przelykowego
brak 4/8 1/7 5/15
nawrét przetoki p —t (TEF) 1/8 1/7 2/15
zwezenie zespolenia 3/8 6/7 9/15
zwezenie zespolenia wymagajace wycigcia 1/7 1/15
nieszczelno$¢ zespolenia 1/7 1/15
perforacja przetyku 2/7 2/15
zgon 1/8 1/15

Tab.42 Czgstos¢ wystgpowania powiktan po zabiegu zespolenia przetykowo-przetykowego w grupie LGEA.

W przeciwienstwie do wynikéw z fazy elongacji, gdzie wigkszos¢ powiktan wystapita u
dzieci, u ktoérych zabieg ten rozpoczgto przed 58 dobg zycia, pdzne powiktania wystgpowaly
czegsciej w grupie dzieci, u ktérych rozpoczgto leczenie po okoto 2 miesigcach.
Na wyniki te wplyneto glownie zdecydowanie czgstsze wystgpowanie zwezenia zespolenia
przelykowo-przetykowego w grupie dzieci operowanych po 58 dobie zycia. Trudno jednak
wskaza¢ bezposrednia przyczyne zwigkszenia czestoSci wystepowania tego powiktania u
starszych dzieci.

Niemniej, biorgc pod uwage, ze az u 5 z tych pacjentéw, ze zwezeniem zespolenia
przetykowo-przetykowego, w celu uzyskania jego prawidlowej $rednicy wystarczyt jedynie
cykl poszerzan, utrzymujemy zasadnos$¢ rozpoczecia wydluzania przetyku sposobem Fokera,

po 58 dobie zycia dziecka.
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Na podstawie naszych do$wiadczen wydaje si¢, ze za wszelka cen¢ nalezy unika¢ podczas
leczenia dzieci z dlugoodcinkowa niedroznos$cia przetyku, wytonienia przetoki §linowej. W
moim odczuciu byl to zabieg kaleczacy dziecko i oddalajacy jego szanse na odtworzenie
ciggtosci wiasnego przetyku. Stad nie byly zaskoczeniem wyniki uzyskane podczas analizy
danych, dokumentujace fakt, ze, sposrod wszystkich pacjentow poddanych elongacji
przetyku, najgorsze wyniki leczenia uzyskano w grupie dzieci z uprzednio wylonionymi
przetokami $linowymi.

Czas wydtuzania przeltyku w tej grupie byl ponad 12 razy dluzszy od czasu wydluzania
przetyku w grupie LGEA. Na, tak dlugotrwaty, proces z pewnoscig miato wplyw
zastosowanie czasochtonnego leczenia sposobem Kimury u wszystkich pacjentéw z tej grupy.
Nie mozna jednak zapominaé, ze to w grupie LGEA-SF znajdowali si¢ pacjenci z
najdtuzszymi brakujacymi odcinkami przetyku, jak i tego, ze wiek rozpoczg¢cia elongacji
przetyku u tych dzieci, byt takze najwyzszy sposrod ocenianych grup. Niewatpliwy wptyw na
to mialo wylonienie samej przetoki slinowej oddalajace niejako podjecie decyzji o dalszych
zabiegach rekonstrukcji przetyku.

Jeszcze wyrazniejszym argumentem przeciwko zabiegowi wylaniania przetoki jest
porownanie catkowitej liczby wykonanych zabiegéw operacyjnych, koniecznych do
ukonczenia leczenia dzieci z dlugoodcinkowymi niedroznos$ciami przetyku.

Uwzgledniajac dodatkowo w grupie dzieci LGEA-SF, rowniez zabiegi wykonywane
sposobem Kimury, otrzymujemy niemal trzykrotnie wigksza, w poréwnaniu do grup LGEA
czy LGEA-TEF, liczbg¢ procedur potrzebnych do uzyskania ciaglosci przetyku. Dodatkowo,
znacznie wigkszy odsetek powiktan stwierdzonych w tej grupie istotnie podniost catkowita
liczbg zabiegoéw wykonanych u pacjentow z wylonionymi przetokami $linowymi. U jednego z
dzieci, zaliczonych do tej grupy, do chwili ukonczenia leczenia konieczne bylo
przeprowadzenie az 13 zabiegoéw operacyjnych, w tym 11 torakotomii. Wyniki te s3
szczegoblnie niekorzystne, gdy pordéwnamy je z wynikami osiggnigtymi w grupach LGEA i
LGEA-TEF, gdzie potrzebne byly zaledwie 3 zabiegi operacyjne do chwili ukonczenia
leczenia 1 to, pomimo konieczno$ci odbudowania, $rednio 4cm, brakujacego odcinka
przetyku. Najgorsze jednak wyniki osiggnigto w grupie dzieci, u ktérych pierwotnie
zamknig¢to wytonione przetoki $linowe tak, aby po ich ponownym wprowadzeniu do klatki
piersiowej zastosowaé trakcje sposobem Fokera. U dwoéch sposrdd trzech pacjentow, u
ktérych podjeto taka probe, zakonczyto si¢ to zupelnym niepowodzeniem oraz najci¢zszymi
ze wszystkich powiktan. U dwojki tych pacjentow nie udalo si¢ ostatecznie uzyskaé

zespolenia przelykowo-przetykowego pomimo podjetych wielokrotnie préb. Biorac pod
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uwagge ta obserwacje¢ nie zalecamy stosowania tej metody, chociaz taka opcja zostata podana
w dostepniej literaturze''®,

Powyzsze fakty sktania do nierekomendowania wylaniania przetoki $linowej na Zzadnym
etapie leczenia dlugoodcinkowej niedrozno$ci przetyku. Wylonienie przetoki $linowej
stosujemy, w naszym osrodku jedynie u dzieci z innymi ci¢zkimi, zagrazajacymi zyciu,
schorzeniami przy braku mozliwos$ci ich prowadzenia w oparciu o stale odsysanie §liny z

gornego zachytka przetyku.

Podsumowujac nasz materiat kliniczny, mozna stwierdzi¢, iz zbiorczo, we wszystkich typach
dlugoodcinkowej niedroznos$ci przetyku, udato si¢ odtworzy¢ wilasny przeltyk u 92% dzieci
objetych leczeniem wydluzajacym przetyk. Jedynie w 4 przypadkach konieczne okazato si¢
zastapienie przetyku innymi czg$ciami przewodu pokarmowego. U dwojki dzieci
wykorzystano do tego jelito cienkie, a u kolejnej dwojki, zotadek w oparciu o zabieg ,,gastric
pull-up”. Wynik ten nalezy uzna¢ za ogromny sukces metody Fokera ukazujacy dodatkowo,
jak wielki jest potencjat wlasnego przelyku do wzrostu i jak niewiele jest realnych wskazan
do zastgpowania wlasnego przetyku wstawkami z innych czg¢sci przewodu pokarmowego.
Technika ta nie jest oczywiscie pozbawiona wad 1 mozliwosci powiklan. Jak czytelnie
dokumentuje nasz material kliniczny metodzie tej towarzysza liczne powiklania z ktorych
najczestszym byto zwezenie zespolenia przelykowo-przetykowego. ObserwowaliSmy je
facznie u 54% pacjentoéw, u ktorych udalo si¢ wykona¢ zespolenie przelykowo-przetykowe.
Odsetek ten jest wyzszy niz w innych opisanych metodach, zwlaszcza w odniesieniu do
techniki ,,gastric pull-up”, w ktoérej tego typu powiklania obserwowane s3 $rednio u 20%
pacjentéw, chociaz w niektorych doniesieniach potrafia by¢ one zblizone takze do 50%°.
Powiklania tego typu obserwuje si¢ z kolei $rednio u 30% pacjentéw w przypadku
rekonstrukcji przetyku z uzyciem wstawek z jelita cienkiego lub grubego. Co jednak bardzo
istotne, az u 84% dzieci, po zabiegach wydluzania przetyku z obecnym zwe¢zeniem
przetykowo-przetykowym udato si¢ poszerzy¢ lini¢ zespolenia stosujac jedynie cykliczne
poszerzania. Jedynie u czwodrki z nich zaistniala konieczno$¢ chirurgicznego wycigcia
zespolenia.

Zabieg poszerzania przetyku okazat si¢ rowniez by¢ bezpiecznym, gdyz powiklanie w postaci
jego perforacji obserwowali§my tylko czterokrotnie, przy czym nie wymagaly one w zadnym
przypadku zaopatrzenia chirurgicznego. Wygoily si¢ samoistnie, zwykle po uptywie dwdch

tygodni. Co bardzo wazne, do wigkszo$ci perforacji doszlo podczas poszerzania za pomoca
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twardych poszerzadet typu ,,bougie”. Tylko w jednym przypadku przetyk ulegt perforacji
podczas poszerzania balonem. Zabieg ten byt jednak przeprowadzony w innym o$rodku, w
ktérym rutynowo nie stosuje si¢ poszerzania z rOwnoczasowym podgladem endoskopowym, a
wykonuje si¢ je jedynie pod kontrola skopii RTG. W tym przypadku przedziurawiono przetyk
drutem prowadzacym, czego mozna bylo uniknaé stosujac, zalecany przez nas podglad
endoskopowy.

W oparciu o analiz¢ naszych danych, w celu uniknigcia powiklan podczas zabiegdéw
poszerzania przetyku, rekomendujemy stosowanie wytacznie poszerzan balonem, dodatkowo
wykonywanych pod kontrolg endoskopii. Nie rekomendujemy natomiast stosowania
twardych poszerzadet ,,bougie”.

Kolejnym typem powiklan, z ktorym mieliSmy czesto do czynienia, byty nieszczelno$ci
zespolenia przetykowo-przetykowego, ktére wystapity u 26% dzieci. Rowniez ta liczba byta
nieco wyzsza od opisywanych 20% tego rodzaju powiklan w przypadkach rekonstrukcji
przetyku z uzyciem zoladka czy jelita cienkiego. W naszym materiale wigkszos$¢ tego rodzaju
powiklan obserwowaliS§my jednak w grupie dzieci z uprzednio wylonionymi przetokami
slinowymi, a wigc w tej, w ktorej stosowaliSmy potaczenie metody Kimury i Fokera. W
grupie, w ktorej stosowalismy jedynie zabieg sposobem Fokera, nieszczelnosci zespolenia
wystapity tylko u 5 pacjentdéw, co stanowito 12% ogotu dzieci poddanych tego typu leczeniu.
Przy czym warto odnotowaé, ze jedynie u dwojki, sposrod wszystkich dzieci po przebytym
zespoleniu przetykowo-przetykowym, doszlo do powstania nieszczelnos$ci zespolenia
wymagajacej leczenia operacyjnego. Pozostate przypadki wygoity si¢ samoistnie po, jedynie,

starannym zdrenowaniu okolicy zacieku.

Szczegdtowa analiza powyzszych danych wskazuje na role, jaka odgrywa nieszczelno$¢
zespolenia w pozniejszym powstaniu zwezenia w linii zespolenia. Niemal we wszystkich
przypadkach, poza jednym, nieszczelno$¢ zespolenia przelykowo-przelykowego skutkowala
powstaniem pdzniejszego, znacznego zwezenia przelyku. Stad niezmiernie istotne jest
staranne, dokladne i szczelne wykonanie pierwotnego zespolenia przetykowo-przetykowego
tak aby zminimalizowa¢ mozliwo$¢ powstania zacieku tresci §linowej. Rola drenazu
oplucnowego oraz sposobu jego ulozenia wciaz pozostaje niewyjasniona, cho¢ obecnie
sktaniamy si¢ do umieszczania go w pewnej odleglosci od przetyku, tak aby generowane
przez niego podci$nienie nie powodowalo uszkadzania linii zespolenia. Na podstawie

zebranych danych nie byto jednak mozliwe blizsze przeanalizowanie tego problemu.
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W naszym materiale, u 66% dzieci, po przebytym zabiegu wydtuzania przetyku,
obserwowalismy  udokumentowana obecnos¢  odptywu  Zoladkowo-przetykowego.
Wystepowal on, zwlaszcza szczegolnie czgsto, u dzieci, u ktérych stwierdzono pierwotnie
odlegto$¢ pomiedzy obydwoma odcinkami przelyku ponad 3,5cm. Ta obserwacja znajduje

121,122,123

takze potwierdzenie w doniesieniach innych autorow . Dziatanie soku zotadkowego

poprzez stale draznienie i wywolywanie miejscowego stanu zapalanego doprowadza do

124125 Dlatego

powstania  zwegzen miejsca  zespolenia  przetykowo-przetykowego
rekomendujemy wykonywanie zabiegéw fundoplikacji u wszystkich dzieci, poddanych
zabiegowi Fokera, po okoto 2-3 miesigcach od uzyskania wygojenia zespolenia przetykowo-
przetykowego. Zalecamy takze okresowe endoskopowe kontrole nowowytworzonego

przetyku przez okres okoto 3 lat'*°,

W naszym materiale zaobserwowaliSmy takze trzy zgony pacjentow. Jednakze we
wszystkich tych przypadkach wynikaty one z innych chordb towarzyszacych zaro$nieciu
przetyku, gltéwnie cigzkich wad serca. Sam zabieg wydtuzania przetyku nie doprowadzit w

zadnym przypadku do zgonu dziecka.

Podsumowujac, technika Fokera nie jest pozbawiona zar6wno wad, jak i niesie ze soba duza
liczb¢ mozliwych powiktan, ktorych moga doswiadczy¢ nasi pacjenci. Jednak potencjalny
zysk, jakim jest odbudowanie wlasnego przelyku dziecka, w mojej opinii wart jest podjecia
ryzyka zwigzanego z wyborem tej metody. Przedstawione wyniki sklaniajg nas zarowno do
dalszego rozwoju metody Fokera, jak i kontynuowania leczenia naszych pacjentow z jej

uzyciem.
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ALGORYTM POSTEPOWANIA W DLUGOODCINKOWYCH NIEDROZNOSCIACH
PRZELYKU

Po krytycznej analizie wszystkich uzyskanych danych oraz pordwnaniu uzyskanych wynikéw
z innymi opublikowanymi artykutami proponuje nastgpujacy algorytm postgpowania w

przypadku stwierdzenia dlugoodcinkowej niedroznosci przetyku u noworodka.

W pierwszej kolejnosci nalezy wykluczy¢ obecno$¢ dodatkowych, zagrazajacych zyciu

dziecka, wad nie podlegajacych korekcie w wieku noworodkowym.

W przypadku ich stwierdzenia, przy obiektywnych przeciwskazaniach do zastosowania
technik wydluzania przelyku oraz nieustabilizowanym stanie ogdlnym dziecka oraz przy
braku mozliwoéci prowadzenia noworodka w oparciu o stale odsysanie §liny z goérnego
odcinka przelyku, zalecamy wylonienie przetoki §linowej po prawej stronie szyi pacjenta z
réwnoczasowym wytworzeniem gastrostomii odzywczej, co stoi w zgodzie z opracowaniami

innych autorow’”.

Nastepnie, po uplywie 4-6 tygodni, nalezy oceni¢ czy mozliwe jest przeprowadzenie
stopniowego wydluzanie goérnego odcinka przelyku sposobem Kimury. Jezeli nie ma
przeciwskazan do tego zabiegu nalezy kontynuowaé stopniowe przemieszczanie gornego
odcinka przetyku w tkance podskornej, najczesciej az do osiagnigcia poziomu sutka. Kolejne
etapy zabiegu przeprowadzane s3a co 6-8 tygodni. Nastgpnie, po wykonaniu gastroskopii wraz
z grafig dolnego odcinka przetyku, pacjent jest kwalifikowany do torakotomii i zaloZenia
trakcji zewnetrznej za dolny odcinek przetyku. Trakcje nalezy kontynuowaé, az do czasu
skrzyzowania si¢ przetoki $linowej z wydluzonym odcinkiem dolnym przetyku, po czym
wykona¢ nalezy zespolenie przetykowo-przelykowe po réwnoczasowym przemieszczeniu

gornego odcinka przetyku do klatki piersiowe;.

Cho¢ w naszym materiale nie obserwowaliSmy dzieci, u ktéorych niemozliwe bylo
przeprowadzenie wydtuzania przetyku sposobem Kimury, to jednak w sytuacjach gdy proces
ten zagraza zyciu dziecka, badZ nie ma rokowania na dostateczne wydtuzenie przetyku,
zalecamy wykonanie substytucji przetyku z wykorzystaniem innych cze$ci przewodu
pokarmowego. W naszym materiale najchetniej siggaliSmy po jelito cienkie, niemniej jednak

transpozycja zoladka wydaje si¢ by¢ rownie korzystng alternatywa.
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W sytuacji, gdy po urodzeniu dziecka i rozpoznania zaro$ni¢cia przetyku, nie stwierdza si¢
przeciwskazah do zabiegu jego wydluzania, po wykonaniu nizebednych badan
diagnostycznych dzielimy dzieci na 2 grupy, biorgc pod uwage obecnos¢ przetok przetykowo-

tchawicznych.

Dzieci z przetoka przetykowo-tchawicza odcinka dystalnego przetyku kwalifikujemy do
zabiegu po wstepnym przygotowaniu pacjenta. Srédoperacyjnie, gdy nie ma mozliwosci
wykonania bezpiecznego zespolenia przelykowo-przetykowego, zamykamy przetoke
przetykowo-tchawicza, a dolny odcinek mocujemy pod niewielkim napigciem do powigzi
przykregostupowej. Réwnoczasowo, po jego wypreparowaniu, zakladamy trakcje
wewnetrzng réwniez za odcinek goérny przelyku. W naszym osrodku oba konce przetyku
dodatkowo odseparowujemy od okolicznych tkanek przy pomocy foli silastikowej. Na tym
etapie leczenia nie zalecamy stosowania trakcji zewnetrznej, ze wzgledu na nasilone ryzyko
powiklan, ktore ta technika ze soba niesie. ROwnoczasowo wytwarzamy gastrostomi¢
odzywcza. Po okolo 8 tygodniach ponownie otwieramy klatk¢ piersiowa 1 wykonujemy
zespolenie przetykowo-przelykowe. W sytuacji, gdy zespolenie jest niemozliwe do
przeprowadzenia, ponawiamy trakcje wewnetrzng lub zakladamy trakcje zewngtrzng za oba

konce przetyku, ktora kontynuujemy az do czasu uzyskania dostatecznego wzrostu przetyku.

U dzieci z obecng przetoka przetykowo-tchawicza odcinka gérnego przetyku w pierwszym
etapie, z dostgpu na szyi, zamykamy przetoke. Rownoczasowo sprowadzamy ja, takze od
strony szyi, jak najnizej w glab klatki piersiowej. Po uptywie okoto 8 tygodni kwalifikujemy
dziecko do prawostronnej torakotomii i $§rédoperacyjnie, po dokonaniu oceny dtugosci
brakujacego odcinka przetyku zaktadamy trakcj¢ za oba konca przetyku. W sytuacji, gdy
brakujacy odcinek jest krotszy badz rowny Scm, decydujemy si¢ na zalozenie trakcji
zewnetrznej, ktora kontynuujemy nastgpnie przez okolo 14 dni, az do uzyskania si¢
skrzyzowania obu odcinkéw przetyku. W sytuacji gdy brakujacy odcinek jest dtuzszy niz 5
cm, zaktadamy trakcj¢ wewnetrzng na okres okoto 4 tygodni. Nastgpnie ponownie otwieramy
klatke piersiowa i1 dokonujemy kolejnej oceny odlegto$ci pomiedzy odcinkami przetyku, po
ich rozlegtym zmobilizowaniu. W sytuacji, gdy mozliwe jest zespolenie przelykowo-
przelykowe, wykonujemy je. Jezeli natomiast w dalszym ciggu jest ono niewykonalne, to
decydujemy si¢ na trakcj¢ zewngtrzng obu koncow przetyku, ktdrg utrzymujemy przez okres

do 14 dni, po czym odtwarzamy ciaglo$¢ przelyku.
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Pacjenci z dlugoodcinkowa niedroznoscia przetyku, bez obecnej przetoki przetykowo-
tchawiczej kwalifikowani sg do wytworzenia gastrostomii odzywczej w pierwszych dobach
zycia. Nastgpnie przez okres 8 tygodni, w warunkach oddziatu szpitalnego, dzieci
prowadzone sg poprzez stale odsysanie $liny z gornego odcinka przetyku wraz z okresowym
jego okresowym napinaniem zgodnie z technika zaproponowang przez de Lorimier. Przez ten
okres dziecko otrzymuje state zapotrzebowanie dobowe poprzez gastrostomi¢. Zalecamy
podawanie pokarmu w bolusach, gdyz obecny u wigkszo$ci dzieci z LGEA odplyw
zotadkowo-przetykowy w naszym odczuciu sprzyja wzrostowi odcinka dolnego przetyku. Po
uptywie 8 tygodni, po wykonaniu badania kontrastowego obu koncéw przetyku, dziecko
kwalifikowane jest do torakotomii.  Srodoperacyjnie, po dokonaniu oceny dhugosci
brakujacego odcinka przetyku, zaktadamy trakcje za oba konca przetyku. W sytuacji, gdy
brakujacy odcinek jest krotszy, badz rowny Scm, decydujemy si¢ na zatozenie trakcji
zewnetrznej, ktora kontynuujemy nastgpnie przez okolo 14 dni, az do uzyskania si¢
skrzyzowania obu odcinkow przetyku. W sytuacji jezeli brakujacy odcinek jest dtuzszy niz 5
cm, zakladamy trakcj¢ wewnetrzng na okres okoto 4 tygodni, po czym ponownie otwieramy
klatke piersiowa i1 dokonujemy kolejnej oceny odlegto$ci pomiedzy odcinkami przetyku, po
ich rozlegtym zmobilizowaniu. W sytuacji, gdy mozliwe jest zespolenie przelykowo-
przetykowe, wykonujemy je. Jezeli natomiast w dalszym ciagu jest ono niewykonalne to
decydujemy si¢ na trakcj¢ zewnetrzng obu koncow przetyku, ktdrg utrzymujemy przez okres

do 14 dni, po czym odtwarzamy ciaglo$¢ przelyku.

U wszystkich dzieci, po wykonanym zespoleniu przetykowo-przelykowym, po uptywie
tygodnia usuwamy sond¢ dozotadkowa réwnoczesnie wykonujac grafie przetyku. Po
kolejnych 3-4 tygodniach, kwalifikujemy dzieci do poszerzania zespolenia przetykowo-
przetykowego. Zabieg wykonujemy poszerzadlami balonowymi pod kontrola endoskopii.
Lini¢ zespolenia poszerzamy zazwyczaj do 130% wyjsciowo stwierdzonego §wiatla przetyku,
na poziomie uprzedniego zespolenia. Ponowne poszerzanie przetyku wykonujemy po uptywie
okolo 3-4 tygodni, w tym tez okresie usuwamy endoskopowo pozostate w przetyku szwy
chirurgiczne. Po uptywie 3 miesigcy od zespolenia przetykowo-przetykowego kwalifikujemy
wszystkie dzieci do zabiegu fundoplikacji. W naszym o$rodku preferujemy zabieg
fundoplikacji wykonywany metoda Nissena, lecz dopuszczamy takze inne zabiegi

przeciwodptywowe, takie jak zabieg Thala czy Toupeta.

Algorytm powyzszy przedstawiono tez w formie diagramu na ryc.25.
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W chwili obecnej w naszym osrodku, w znakomitej wigkszoSci przypadkéw, zabiegi
elongacji przelyku wykonywane sa na drodze chirurgii otwartej. Dopuszczamy jednak
mozliwo$¢ ich wykonywania drogg torakoskopowa. Co wigcej, mozna przypuszczaé, ze wraz
z narastajagcym dos$wiadczeniem, liczba pacjentdow operowanych technika endoskopowa
bedzie wzrastata, gdyz zabieg ten wydaje si¢ by¢ bezpieczny i mozliwy do wykonania, co
potwierdzaja dane z literatury, jak i nasze ograniczone doswiadczenie®. Wydaje sie, ze
zwlaszcza zastosowanie techniki trakcji wewngtrznej sposobem Fokera zaktadanej droga
wideochirurgiczng, ma przed soba najwigksza przyszto$¢. Zabieg ten jest zdecydowanie
prostszy do wykonania, i obcigzony mniejsza iloscig powiktan od techniki trakcji
zewngtrznej, co bez watpienia czyni go bardzo atrakcyjnym dla technik wideochirurgicznych.
Mysle, ze w najblizsze] przysztosci, zostang opublikowane dalsze doniesienia o uzyciu
torakoskopowej techniki Johna Fokera, niemniej obiektywne trudnosci zastosowania takiej

techniki ogranicza poczatkowo zasieg tej metody do kilku osrodkow na $wiecie.
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WNIOSKI

Powyzsza, wieloosrodkowa praca jednoznacznie wskazuje na rol¢ jaka powinna petnié

technika Fokera w nowoczesnym leczeniu dtugoodcinkowej niedroznosci przetyku, a wnioski

ptynace z tego opracowania bez watpienia zachecaja do dalszego jej wprowadzania i rozwoju.

1.

Na podstawie analizy zbiorczych do$wiadczen europejskich wykazano mozliwo$é
odbudowania brakujacego odcinka przetyku, w stopniu umozliwiajagcym wykonanie
jego zespolenia, nawet u dzieci urodzonych ze skrajnymi postaciami dlugoodcinkowe;j
niedroznosci przetyku (LGEA). Odsetek pozytywnie zakonczonego leczenia wyniost
w calej grupie pacjentow 92%, co dobitnie wskazuje na role tej metody w leczeniu

LGEA.

Na podstawie uzyskanych wynikow mozna stwierdzi¢, ze w odpowiednio
przygotowanych i wyspecjalizowanych osrodkach chirurgii dziecigcej technika Fokera
jest zardwno bezpieczng, jak 1 powtarzalng, metoda wydtuzania przetyku.
Niepowodzenia w analizowanym materiale byly w wigkszosci przypadkow
spowodowane ograniczonym do$wiadczeniem w chwili wprowadzania metody Fokera
w poszczegolnych osrodkach. W materiale badawczym zaobserwowano tylko trzy
zgony pacjentow, przy czym we wszystkich tych przypadkach wynikaty one z innych
chordb towarzyszacych zaro$nigciu przetyku, gtéwnie cigzkich wad serca. Zabieg
wydtuzania przetyku nie doprowadzit w Zadnym przypadku do zgonu dziecka ani do

jego trwatego kalectwa.

Technika Fokera nie jest metoda pozbawiong wad i mozliwosci powiktan. Jak
dokumentuje zebrany materiat kliniczny metodzie tej towarzyszg liczne powiklania, z
ktorych najczestszym bylo zwezenie zespolenia przeltykowo-przelykowego, ktore
obserwowano tacznie u 54% pacjentow, u ktorych udato si¢ wykonaé zespolenie
przetykowo-przetykowe. Jednakze, az u 84% tych dzieci udalo si¢ wyleczy¢ to
powiklanie stosujac jedynie cykliczne poszerzania przetyku. Drugim co do czgstosci
typem, powiklania byta obecno$¢ odplywu zotadkowo-przeltykowego. Wystepowat on,
zwlaszcza szczegolnie czesto, u dzieci, u ktérych stwierdzono pierwotnie odlegtos¢

pomiedzy obydwoma odcinkami przetyku ponad 3,5cm.Kolejnym typem powiklan
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byty nieszczelno$ci zespolenia przetykowo-przetykowego, ktore wystapity u 26%

dzieci.

. Niepowtarzalng przewaga tej metody nad innymi technikami stosowanymi podczas
leczenia dzieci z dlugoodcinkowa niedrozno$cig przetyku jest jej sama istota, a wiec
fakt pozostawiania dzieciom wlasnego narzadu. W badanym materiale niemal
wszyscy pacjenci ukonczyli leczenie z odtworzonym wiasnym przetykiem, a
zastgpienie tego narzadu innymi czg¢$ciami przewodu pokarmowego miato

zastosowanie tylko w nielicznych i bardzo powiktanych przypadkach.

. W analizowanym materiale metoda Fokera stosowana byta z powodzeniem w réznych
grupach wiekowych. Wiek najstarszych dzieci, leczonych z uzyciem tej metody,
wynosil okoto 3 lat, za§ najmtodsze operowane bylty w pierwszej dobie zycia. Co
jednak bardzo istotne, zauwazono, iz zabiegi wykonywane w dwodch skrajnych
grupach wiekowych, a wigc u dzieci najstarszych oraz u noworodkéw, pociagaty za
sobg zwigkszenie liczby powiklan. Dlatego sugerujemy zastosowanie tej metody
leczenia, w celu minimalizacji ewentualnych powiktan, dopiero poczawszy od 2

miesigca zycia dziecka.

. Zaproponowano algorytm postepowania dla pacjentéw =z dlugoodcinkowa
niedroznoscig przetyku, ktory porzadkuje zaréwno schemat leczenia tej wady, jak i
pozwala na obiektywne pordwnanie uzyskanych wynikéw

Bez watpienia, dla dobra dzieci urodzonych z ta wada zasadnym jest utworzenie na
terenie Europy sieci wyspecjalizowanych o$rodkéw chirurgii dziecigcej z
przygotowang i doswiadczong kadra , aby ograniczy¢ zaréwno liczbe okaleczajacych
zabiegow substytucji przelyku oraz zmniejszy¢ liczbe powiktan, jak i skréci¢
catkowity czas leczenia, a tym samym przyspieszy¢ powrot pacjentow do pelni
zdrowia. Niewatpliwg korzy$§¢ odnies¢ mozemy takze poprzez stworzenie

ogolnoeuropejskiej bazy danych pacjentéw z LGEA leczonych technikg Fokera.
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SPIS RYCIN

Ryc.1. Schemat anatomii przelyku (widok od boku)

Ryc.1a. Unaczynienie tgtnicze przetyku

Ryc.1b. Unaczynienie zylne przetyku

Ryc.2. Budowa histologiczna przetyku

Ryc.3. Typy wrodzonego zaro$nigcia przetyku

Ryc.4 Schemat transpozycji jelita cienkiego

Ryc.5 Schemat transpozycji jelita grubego (poprzecznicy)

Ryc.6 Schemat zabiegu wytworzenia plata rurowego z krzywizny mniejszej zotadka sposobem

Scharliego. Czerwong linig zaznaczono lini¢ ciecia chirurgicznego.

Ryc.7 Schemat przedstawiajacy wytworzenie izoperystaltycznego ptata rurowego z krzywizny

wiekszej zotadka. Czerwona linig zaznaczono granice linie cigcia chirurgicznego.

Ryc.8 Schemat zabiegu transpozycji zotadka sposobem Gastric pull-up. Czerwona linig zaznaczono

pyloromiotomig.

Ryc.9 Schemat wydhtuzenia gornego odcinka przetyku poprzez jego okrgzne nacigcie (linia cigcia

zaznaczona czerwonym kolorem) sposobem Livaditis’a.

Ryc.10 Schemat wydtuzania przelyku poprzez jego podwdjne okrgzne nacigcie (linia cigcia

zaznaczona kolorem czerwonym).

Ryc.11 Schemat wydtuzania przelyku sposobem Kimury poprzez jego sko$ne okrezne naciecie (linia

cigcia zaznaczona kolorem czerwonym).

Ryc.12 Schemat wytworzenia ptata rurowego z zachytka goérnego przetyku sposobem Gough.

Ryc.13 Schemat wydtuzania przetoki §linowej w tkance podskornej klatki piersiowej sposobem

Kimury.

Ryc.14 Schemat przedstawia sposob trakcji zewnetrznej obu odcinkéw przetyku technikg Fokera.
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Ryc.15 Wykres przedstawiajacy $rednig odlegto$¢ pomiedzy odcinkami przetyku w chwili

rozpoczgcia procesu wydtuzania przelyku w poszczegolnych grupach pacjentéw.

Ryc.16 Wykres przedstawiajacy rozktad wieku pacjentow w chwili rozpoczgcia procesu wydtuzania
przelyku w poszczegdlnych grupach pacjentow.

Ryc.17 Wykres przedstawiajacy rozktad ilo$ci zastosowanych trakcji wewnetrznych podczas procesu
wydhuzania przetyku w poszczeg6lnych grupach pacjentow.

Ryc.18 Wykres przedstawiajacy rozklad ilo§¢ zastosowanych trakcji zewnetrznych podczas procesu

wydhuzania przetyku w poszczeg6lnych grupach pacjentow.

Ryc.19 Wykres przedstawiajacy rozktad dni trwania trakcji zewnetrznych podczas procesu

wydhuzania przetyku w poszczeg6lnych grupach pacjentow.

Ryc.20 Wykres przedstawiajacy taczny czasu wydtuzania przetyku w poszczegdlnych grupach

pacjentow.

Ryc.21 Wykres przedstawiajacy wiek ukonczenia wydtuzania przelyku w poszczegdlnych grupach

pacjentow.

Ryc.22 Wykres przedstawiajacy ilo$¢ torakotomii potrzebnych do uzyskania zespolenie przelykowo-

przelykowego.

Ryc.23 Wykres przedstawiajacy catkowitg liczbe torakotomii potrzebnych do zakonczenia leczenia w

poszczegdlnych grupach pacjentow.

Ryc.24 Wykres przedstawiajacy catkowita liczbg zabiegéw operacyjnych potrzebnych do ukonczenia

leczenia w poszczegdlnych grupach pacjentow.

Ryc.25 Algorytm postepowania w przypadku rozpoznania LGEA.
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SPIS TABEL

Tab.1 Klasyfikacja Watersona
Tab.2 Klasyfikacja Okamoto
Tab.3 Wady towarzyszace niedroznos$ci przetyku wraz z czgstoécia ich wystepowania (wg Spitza).

Tab.4 Rozklad rodzaju wad towarzyszacych zaro$nieciu przelyku obecnych w poszczegolnych

grupach pacjentow.

Tab.5 Wady towarzyszace stwierdzone w grupie LGEA

Tab.6 Wady towarzyszace stwierdzone w grupie LGEA-TEF

Tab.7 Wady towarzyszace stwierdzone w grupie LGEA-SF

Tab.8 Typ zaros$nigcia przetyku oraz odlegltos$¢ pomiedzy jego odcinkami w grupie LGEA
Tab.9 Typ zaros$nigcia przetyku oraz odlegtos$¢ pomiedzy jego odcinkami w grupie LGEA-TEF
Tab.10 Typ zaros$nigcia przetyku oraz odlegto$¢ pomigedzy jego odcinkami w grupie LGEA-SF

Tab.11 Srednia odlegto$¢ pomiedzy odcinkami przetyku w chwili rozpoczecia procesu wydtuzania

przelyku w poszczegdlnych grupach pacjentow.

Tab.12 Wyszczegolnienie wieku rozpoczecia leczenia oraz zastosowanego typu trakcji przetyku.

Tab.13 Wyszczegolnienie wieku rozpoczecia leczenia oraz zastosowanego typu trakcji przetyku

Tab.14 Pordéwnanie typu wytonionej przetoki §linowej oraz wyszczegdlnienie zabiegdéw wykonanych
u pacjentow z grupy LGEA-SF przed rozpocze¢ciem wydtuzania przetyku.

Tab.15 Wyszczegolnienie wieku rozpoczecia leczenia oraz zastosowanego typu trakceji przetyku.

Tab.16 Wiek w chwili rozpoczgcia wydtuzania przetyku dla poszczegdlnych grup

Tab.17 Liczba zastosowanych trakcji wewnetrznych podczas procesu wydluzania przetyku w

poszczegdlnych grupach pacjentow.

Tab.18 Liczba zastosowanych trakcji zewngtrznych podczas procesu wydluzania przelyku w

poszczegdlnych grupach pacjentow
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Tab.19 Czesto$¢ zastosowania trakcji wewnetrznych oraz zewnegtrznych w grupach LGEA, LGEA-
TEF, LGEA-SF

Tab.20 Podsumowanie dlugos$ci trwania trakcji zewnetrznej, tacznego czasu wydhuzania przetyku oraz

wieku podczas wykonania zespolenie przelykowo-przetykowego.

Tab.21 Podsumowanie dlugos$ci trwania trakcji zewnetrznej, tacznego czasu wydhuzania przetyku oraz

wieku podczas wykonania zespolenie przelykowo-przetykowego w grupie LGEA-TEF

Tab.22 Podsumowanie dlugos$ci trwania trakcji zewnetrznej, tacznego czasu wydhuzania przetyku oraz

wieku podczas wykonania zespolenie przeltykowo-przetykowego w grupie LGEA-SF

Tab.23 Laczny czas procesu wydluzania w poszczegdlnych grupach pacjentow

Tab.24 Wiek podczas zespolenia przetykowo-przetykowego w poszczegdlnych grupach pacjentow

Tab.25 Rozktad liczby trakcji zewnetrznych oraz wewnetrznych, liczby torakotomii oraz powiktan
podczas trwania trakcji, liczby torakotomii koniecznych do uzyskania zespolenia przetykowo-
przelykowego w grupie LGEA.

Tab.26 Rozktad ilodci trakcji zewngtrznych oraz wewnetrznych, liczby zabiegéw Kimury, liczby
torakotomii oraz powiktan podczas trwania trakcji, liczby torakotomii koniecznych do uzyskania
zespolenia przetykowo-przetykowego w grupie LGEA-SF.

Tab.27 Rozktad ilosci trakcji zewnetrznych oraz wewngtrznych, liczby torakotomii oraz powiktan
podczas trwania trakcji, liczby torakotomii koniecznych do uzyskania zespolenia przetykowo-

przelykowego w grupie LGEA-TEF.

Tab.28 Liczba torakotomii koniecznych do uzyskania zespolenia przetyku w poszczegdlnych grupach

pacjentow.

Tab.29 Podsumowanie powiktan wystepujacych po zespoleniu przetykowo-przetykowym oraz dalsze

leczenie pacjentow z grupy LGEA.

Tab.30 Podsumowanie powiktan wystepujacych po zespoleniu przetykowo-przetykowym oraz dalsze

leczenie pacjentéw z grupy LGEA-SF.

Tab.31Podsumowanie powiklan wystepujacych po zespoleniu przetykowo-przelykowym oraz dalsze

leczenie pacjentow z grupy LGEA-TEF.
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Tab.32 Laczna liczba torakotomii koniecznych do ukonczenia leczenia w poszczegoélnych grupach

pacjentow

Tab.33 Laczna liczba zabiegéw operacyjnych wykonanych podczas catego procesu leczenia.

Tab.34 Definicja dtugoodcinkowej niedroznosci przetyku.

Tab.35 Wyniki transpozycji jelita cienkiego.

Tab.36 Wyniki transpozycji zoladka (gastric pull-up).

Tab.37 Czegstos¢ wystapienia powiklan podczas zabiegu elongacji przetyku w grupie LGEA-SF.

Tab.38 Czgsto$¢ wystapienia powiktah po zabiegu zespolenia przetykowo-przelykowego w grupie

LGEA-SF.

Tab.39 Porownanie wpltywu zastosowania trakcji zewngtrznej w odniesieniu do czasu, odlegto$ci oraz

wieku rozpoczecia leczenia w grupie LGEA-TEF.

Tab.40 Czgstos¢ wystepowania powiktan podczas zabiegu elongacji przetyku w grupie LGEA-TEF.

Tab.41 Czgstos¢ wystapienia powiklan podczas zabiegu elongacji przetyku w grupie LGEA.

Tab.42 Czgsto$¢ wystepowania powiklan po zabiegu zespolenia przelykowo-przetykowego w grupie

LGEA.
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