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Izvlecek

Atrezija poziralnika s traheoezofagealno fistulo ali brez nje
je prirojena razvojna nepravilnost prebavne cevi. Po kirurski
ureditvi nepravilnostiimajo bolniki lahko teZave v vec organ-
skih sistemih, kar pomembno vpliva na kakovost Zivljenja. V
Clanku Zelimo prikazati kratkorocne in dolgorocne zaplete
po kirurski ureditvi atrezije poziralnika ter druge zdravstvene
teZave, povezane z moteno zgradbo in delovanjem prizade-
tih organov. Zelimo poudariti, kako pomembno je, da te otro-
ke spremlja multidisciplinarni tim za izboljSanje prepoznave,
preprecevanja in zdravljenja tezav ter izboljSanja kakovosti
Zivljenja teh otrok.

Kljucne besede: atrezija poZiralnika, zapleti, kirursko
zdravljenje.

Abstract

Oesophageal atresia, with or without tracheoesophageal
fistula, is a congenital malformation of the digestive tract.
Despite surgical repair, patients often experience problems
that affect multiple organ systems and significantly impair
their quality of life. This article provides an overview of short-
and long-term complications following oesophageal atresia
surgery and other health problems related to the dysfunc-
tion of the affected organs. In addition, we emphasise the
importance of multidisciplinary follow-up for these children
to improve the detection, prevention and treatment of their
health problems and improve their quality of life.

Keywords: esophageal atresia, complications, surgical
repair.
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SLIKA1.A. SHEMADIHAL IN ZGORNJIH PREBAVIL PRI ZDRAVEM OTROKU; B: OBLIKE
ATREZIJE POZIRALNIKA: TIP A= BREZ FISTULE; TIP B=S PROKSIMALNO FISTULO;
TIP C=Z DISTALNO FISTULO; TIP D=S PROKSIMALNO IN DISTALNO FISTULO; TIP E=

BREZ ATREZIJE, LE FISTULA (4).

Uvod

Atrezija poziralnika (AP) s traheoezo-
fagealno fistulo (TEF) ali brez nje je
ena najpogostejsih prirojenih razvoj-
nih nepravilnosti prebavne cevi, ki
sicer spadajo med redke bolezni. Poja-
vi se pri 1:3.500-4.500 rojstev (1-6). V
letih 2008-2023 smo v Sloveniji operi-
rali v povprecju manj kot 5 otrok letno
(razpon 1-9). AP je posledica motnje
v nastanku poziralnika v obdobju
zarodka, zaradi katere je poZiralnik
sestavljen iz dveh cevi, bliznje (proksi-
malne) in oddaljene (distalne), ki se
med seboj ne stikata. Glede na stik
delov poziralnika z dihalno potjo, kar
imenujemo TEF, lo¢imo razli¢ne tipe
AP (Slika 1). Posebnost tipa E je, da
sta bliznji in oddaljeni del poziralni-
kaizjemoma oblikovana v enotno cev.
Tip F, ki ga opisujejo le nekateri avtoriji,
predstavlja prirojeno zoZitev poziral-
nika (7).

Pri 50 % otrok z AP so prisotne dodatne
prirojene nepravilnosti; najpogostejse
so asociacija VACTERL (nepravilnosti
vretenc, anusa, srca, sapnika, poZziral-

TIP A TIP B TIP C TIP D TIP E
7-8% 1-4% 82-85% 3-4% 3-4%

FIGURE 1. A. DIAGRAM OF THE AIRWAY AND UPPER GASTROINTESTINAL TRACT IN
A HEALTHY CHILD; B: FORMS OF OESOPHAGEAL ATRESIA: TYPE A= WITHOUT FIS-
TULA; TYPE B= WITH PROXIMAL FISTULA; TYPE C= WITH DISTAL FISTULA; TYPE D=

WITH PROXIMALAND DISTAL FISTULA; TYPE E=WITHOUT ATRESIA, ONLY FISTULA (4).

nika, ledvic in udov), sindrom CHAR-
GE (kolobom, sréne napake, atrezija
hoan, razvojni zaostanek, nepravil-
nosti rodil in secil, nepravilnosti uSes
in naglusnost), trisomija 13 in 18. Zato
je treba pri vsakem novorojencku z AP
izkljuciti morebitne dodatne razvojne
nepravilnosti (1-3, 5). Zaradi boljSega
diagnosticiranja in zdravljenja, med
katerim s kirurskim pristopom povr-
nemo enotnost poZiralnikovi cevi in
zapremo TEF, se je preZivetje otrok
z AP v zadnjih 2 desetletjih poveca-
lo nad 90 % (1, 4, 8, 9). Ob izboljsa-
nju prezivetja pa se moramo zavedati
kratkorocnih in dolgorocnih zapletov
kirurske ureditve in drugih tezav otrok
z AP, ki pomembno vplivajo na kako-
vost Zivljenja posameznika. V ¢lanku
Zelimo predstaviti zdravstvene teZave
otrok z AP in poudariti pomen vode-
nja in spremljanja bolnikov po kirurski
obravnavi. Medtem ko je mednarodno
sprejeti konsenz o spremljanju otrok z
AP pri gastroenterologih Ze dlje ¢asa
uveljavljen, trenutno ni enotnih med-
narodnih smernic glede spremlja-
nja otrok pri pediatrih pulmologih in

otorinolaringologih. Avtorji prispev-
ka smo si zato prizadevali oblikovati
nacrt za obravnavo otrok z AP pri teh
specialistih za zgodnjo prepoznavo
zapletov po kirurskem zdravljenju in
drugih posledic osnovne bolezni. Zgo-
dnja prepoznava teZzav omogoca zgo-
den pricetek zdravljenja in tako vpliva
na boljSo kakovost Zivljenja nasih
bolnikov ter na zmanjSano pojavnost
nepovratnih posledic, kot so na primer
bronhiektazije.

Zapleti in zdravstvene
tezave po kirurski ureditvi
atrezije poziralnika

z ali brez fistule

Pri otrocih z AP se po operaciji lahko
pojavijo zapleti, ki so povezani s kirur-
Skim zdravljenjem, in druge zdravstve-
ne teZzave, ki so posledica osnovne
bolezni (nepravilnosti razvoja poziral-
nika in sapnika). Zaplete in teZave po
kirurski ureditvi AP razdelimo na krat-
koroc¢ne in dolgorocne.
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Kratkorocni zapleti

Kratkorocni zapleti AP so vec¢inoma
vezani na kirurski poseg in se lahko
pojavijo neposredno po posegu ali ve¢
tednov kasneje. Najpogostejsi kratko-
rocni zaplet je zoZitev poZiralnika, sledi
razprtje oz. dehiscenca anastomoze in
ponovitev TEF. Zapleti in njihova klinic-
na slika so predstavljeni v Tabeli 1.

Zozitev poziralnika se lahko pojavi v
50 % primerov. V 85-95 % zadosca
endoskopska razsiritev poziralnika, ki
jojev priblizno 1/3 primerov potrebno
ponavljati. Redko je potrebno kirursko
zdravljenje (3, 10, 11). V primeru ponav-
ljajocih se zoZitev se uporabljata tudi
endoskopsko vbrizganje kortikostero-
idov in lokalna uporaba mitomicina Cv
podrocje zoZitve (5, 11, 12).

Dehiscenca anastomoze se pojaviv 10
% in je teZek zaplet, ki lahko vodi v tezje
potekajoce sistemske okuZbe, kot sta
mediastinitis (vnetje mediastinuma)
in sepsa, ali Zivljenje ogrozajoce sta-
nje - tenzijski pnevmotoraks. Vecino
manjsih dehiscenc, pri katerih otrok
nima klini¢nih znakov in so pogosto
naklju¢no odkrite, uspesno zdravimo
s konzervativnimi ukrepi: post, uved-
ba parenteralne prehrane in antibio-
tikov Sirokega spektra ter po potrebi
torakalno dreniranje. V poStev pridejo
tudi antiholinergiki za zmanjsanje izlo-
Canjasline.V primeru vecje dehiscence
ali prej omenjenih zapletov, ki ogrozajo
Zivljenje, je potrebno ponovno kirursko
zdravljenje. MoZna je izdelava ezofa-
gostome in gastrostome ali ponovno
kirursko zdravljenje za vzpostavitev
neprekinjenega poteka prebavne cevi
(povezava poziralnika s poziralnikom,
Zelodcem ali ¢revesom) (13).

TEF se lahko ponovi v 5-10 % in pred-
stavlja teZek zaplet po kirurski ureditvi.
Potrebna je ponovna torakotomija in
prekinitev povezave med sapnikom in
poziralnikom. Poseg je povezan z viso-
ko obolevnostjo in umrljivostjo, zato
v zadnjih dvajsetih letih raziskujejo in
izvajajo druge, manj invazivne tehni-
ke za ureditev TEF: endoskopske teh-
nike (torakoskopski ali bronhoskopski

pristop), kemokavterizacija z uporabo
triklorocetne kisline ali uporaba tkivne-
ga lepila (7, 10, 14, 15).

Dolgorocni zapleti po
kirurskem zdravljenju
in ostale posledice AP

Dolgorocne zaplete in posledice delimo
glede na organski sistem, ki je prizadet:
prebavila, zgornja in spodnja dihala,
okostje.

1. Prebavila in prehranjenost

Zozitev poziralnika je najpogostejsi in
najtezji zaplet po operaciji AP, ki pogos-
to zahteva ponovno invazivno zdravlje-
nje pediatrov gastroenterologov ali
torakalnih kirurgov (3, 5, 10-12).

Po uspesni operaciji imajo otroci zara-
di spremenjenega razvoja tkiva, tudi
v odsotnosti oCitne zoZitve, pravilo-
ma spremenjeno zgradbo, delovanje
in gibanje poziralnika (dismotiliteta).
Vzroki za dismotiliteto poziralnika so:
hipoplazija in nenormalne povezave
med gangliji mienteri¢nega pleteza,
zniZana gostota in nezrelost Cajalovih
intersticijskih celic ter najverjetneje
nepravilnost v oZiv€enju poZziralnika, ki
je bila dokazana na Zivalskih modelih
z AP. Dismotiliteta pozZiralnika privede
do gastroezofagealne refluksne bolez-
ni (GERB), disfagije (motnje poZiranja),
aspiracij in zaradi tega do teZav pri hra-
njenju in dihanju (4).

Otrociz AP imajo pogosto GERB (22-55
%) (5). GERB privede do metaplazije slu-
znice in razvoja Barrettovega poziralnik
bolj verjetno kot v splosni populaciji),
kar lahko vodi v razvoj ploscatoceli¢ne-
ga karcinoma (108-krat vecje tveganje
kot v splosni populaciji) (16). Evropsko
zdruZenje za pediatricno gastroentero-
logijo, hepatologijo in prehrano (angl.
European Society for Pediatric Gastro-
enterology, Hepatology and Nutrition,
ESPGHAN) je leta 2016 objavilo smerni-
ce za spremljanje in zdravljenje GERB
pri otrocih z AP (6). Vsi novorojencki in

dojencki po kirurski ureditvi AP naj bi
prejemali zascitno zdravljenje z zaviral-
ci protonske &rpalke (ZPC) v skupnem
trajanju enega leta, in sicer ne glede na
klini¢no sliko. Po enem letu starosti so
potrebne nadaljnje preiskave pri pedia-
tru gastroenterologu za oceno potrebe
po nadaljevanju zascitnega zdravljenja
(6,17, 18).

Disfagija je tudi pogosta tezava, ki
se pojavi pri otrocih z AP. PoZiranje je
lahko moteno zaradi nepravilnosti v
podrocju ust in Zrela ali v podrocju
poZiralnika. Disfagija je prisotna pri
21-84 % bolnikov (5). Nanjo pomislimo
ob tezavah pri poziranju, pekoci boleci-
ni v poteku poZiralnika, obcutku tujka
v poteku prebavne cevi, regurgitaciji,
povecanem slinjenju in hitrem obcut-
ku sitosti. Zelo moramo biti pozorni na
pojav kaslja ali dusenja med hranje-
njem, kar lahko nakazuje na disfagijo
z aspiriranjem hrane v dihala. Starsi
so pogosto na omenjene teZzave med
hranjenjem navajeni in zdravnikom o
njih ne porocajo, zato jih je o tezavah
pri hranjenju otroka potrebno aktivno
spraSevati. Ce posumimo na disfagijo,
je potrebno nadaljnje diagnosticiranje
za ugotovitev morebitne zoZitve, ezofa-
gitisa ali drugih nepravilnosti oziroma
zapletov: endoskopija zgornjega dela
prebavne cevi in/ali rentgenska pasa-
Za prebavil s kontrastnim sredstvom
(t. i. videofluoroskopija). V primeru
disfagije z aspiriranjem sta na mes-
tu videofluoroskopija in/ali fleksibilna
nazolaringoskopija z analizo poZziranja
(angl. flexible endoscopic evaluation
for swallowing, FEES) (5).

Tezave pri hranjenju so lahko posle-
dica disfagije in GERB ali pa so posle-
dica drugih pridruzenih bolezni (npr.
nevroloskih bolezni) in predstavljajo
velik problem. Ti otroci namrec potre-
bujejo vel Casa za dokoncanje obroka,
med obrokom morajo piti vecje kolici-
ne tekocine, zavracajo gosto oz. trdo
hrano in zato lahko razvijejo razli¢ne,
nezdrave prehranjevalne navade. To
lahko privede do pocasnejSega prido-
bivanja telesne mase (1, 3, 19).
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Zaplet

Klini¢na slika

ZoZitev poZiralnika
(30-50 %)

Motnja poziranja

Regurgitacija

Bruhanje

Aspiracija in aspiracijska plju¢nica
Okuzbe dihalnih poti

Dehiscenca anastomoze
(10-20 %)

Mediastinitis, sepsa, empiem
Pljucnica

Cianoti¢ni napadi
Atelektaza

Plevralniizliv

Pnevmotoraks

Tenzijski pnevmotoraks

Ponovitev traheoezofagealne fistule
(5-10 %)

Kronicni kaselj
Nevarnost zadusitve
Cianoti¢ni napadi
Obcutek tezkega dihanja
Piskanje

Ponavljajoce se pljucnice

TABELA 1. KRATKOROCNI ZAPLETI IN NJIHOVA KLINICNA SLIKA (5).
TABLE 1. SHORT-TERM COMPLICATIONS AND THEIR CLINICAL MANIFESTATIONS (5).

Izkljuciti moramo tudi prisotnost eozi-
nofilnega ezofagitisa (EoE), ki se pri
otrocih z AP pojavi pogosteje kot v
splosni otroski populaciji (po litera-
turi je incidenca do 17 %) (6). Mozni
vzroki za vecjo pojavnost EoE so: more-
bitna genetska nagnjenost, oslabljena
pregrada poziralnikove sluznice zaradi
refluksa in dolgotrajna izpostavljenost
ZPC. Bolniki s so¢asno prisotnostjo AP
in EOE imajo pogosteje teZave pri hra-
njenju, cianotic¢ne napade in pocasneje
pridobivajo telesno maso (6).

2. Zgornja dihala

Motena gibljivost glasilk, ki se lahko
kaZe kot eno- ali obojestranska pare-
za ali paraliza glasilk (PG), je pri otro-
cih z AP opisana v 3-30 % (5). Ceprav
je lahko PG prirojena, se pri vecini
otrok pojavlja po kirurski ureditvi AP
in nastane zaradi poskodbe vagalnega
Zivca (lat. nervus vagus) oziroma nje-
gove povratne grlne veje (lat. nervus
laryngeus recurrens) med operacijo.
Zaradi daljSega poteka je najpogoste-

je poskodovana leva veja povratne-
ga grlnega Zivca. Toda med kirurskim
posegom na poZziralniku so v vratnem
predelu mozne tudi obojestranske
poskodbe (20, 21, 22). Pri otrocih z
AP je lahko prisoten nepravilen potek
omenjenih Zivcev in je zato tveganje
za kirursko poskodbo Se vecje (20,
21). Dodatno tveganje za nastanek PG
jetrajanje endotrahealne intubacije in
umetnega predihavanja (20, 21). Med
prirojenimi nepravilnostmi v zgornjih
dihalih je AP najpogosteje pridruzen
laringotrahealni razcep (razcep med
grlom in sapnikom) v 0,5-20 % bolni-
kov, sledi pa po pogostnosti prirojena
subglotisna zoZitev (zozitev pod glasil-
kama) (2).

Disfagija je pri bolnikih z AP obicaj-
no posledica spremenjene anatomije,
motnje delovanja poZiralnika in GERB.
Vendar k tezavi lahko pomembno pri-
speva tudi PG (5, 21). Pri enostranski
PG je poleg motene gibljivosti okvarje-
na tudi senzorika glasilke, kar prispeva
k motenemu delovanju zascitnega grl-
nega refleksa in k aspiriranju (22). Eno-
stranska PG povzroca tudi hripavost

in zadihani glas, kar lahko moti razvoj
govora (22). Dihalna stiska je pri vecini
otrok z AP posledica traheobronhoma-
lacije, a moramo pomisliti tudi na obo-
jestransko PG, ki se znacilno pokazZe s
stridorjem in dihalno stisko (21, 22).

Pri vseh otrocih z AP je potreben oto-
rinolaringoloski pregled. Pri tistih, ki
imajo znake zapore zgornjih dihal (npr.
stridor) ali sum za aspiriranje, je pre-
gled smiselno opraviti ¢im prej. Prei-
skava izbire za oceno gibljivosti glasilk
je ambulantna fleksibilna nazolarin-
goskopija v budnem stanju. Pri dihal-
no ogrozenih otrocih, kjer se dihalna
stiska zaradi razburjenja med pregle-
dom lahko poslabsa, lahko opravimo
fleksibilno nazolaringoskopijo v splo-
Sni anesteziji pri spontanem dihanju
(21,22).

PG se najpogosteje spregleda, ker
teZave, kot so hripavost, obCasen stri-
dor in kaselj, pogosteje pripisujemo
pridruzenim boleznim, kot sta traheo-
bronhomalacija in GERB. Zato, zal,
otrok ne opravi fleksibilne nazolarin-
goskopije (2, 20).
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Pri otrocih s sumom na aspiriranje ob
fleksibilni nazolaringoskopiji tudi ana-
liziramo poZiranje, s Cimer lahko oceni-
mo razloge za disfagijo v podroc¢ju nad
poziralnikom, dokaZzemo aspiriranje in
ocenimo poziranje razli¢nih konsistenc
hrane (2). Preiskava izbire za dokaz
laringotrahealnega razcepa, ki je lahko
eden od razlogov za disfagijo z aspiri-
ranje, je rigidna laringotraheoskopija
v splosni anesteziji, ki omogoca oceno
zadnje komisure grla (2, 21).

Pri otrocih z AP PG se zviSa obolev-
nost. Pri enostranski PG otroke ogroza-
jo aspiriranje in aspiracijske pljucnice.
Zato je potrebna rehabilitacija hranje-
nja preko ust pod nadzorom logope-
da. Kljub temu, da se gibljivost glasilk
povrne le pri 40 %, lahko pri vec kot 90
% otrok pri¢akujemo, da lahko obvla-
dajo primerno hranjenje preko ust brez
aspiriranja (22). Pri obojestranski PG je
zaradi dihalne stiske pogosto potrebna
traheotomija (20).

Prisotnost PG moramo prepoznati, saj
je dejavnik tveganja za tezko intuba-
cijo, poleg tega pa poskodba grla ali
ozivcenja grla pri kasnejsih kirurskih
posegih pomembno poveca tveganije
za ogrozajoco dihalno stisko in potre-
bo po dolgotrajni traheostomi (5, 22).

3. Spodnja dihala

Kakovost Zivljenja bolnikov z AP
pomembno zaznamuje tudi prizade-
tost dihal. Kot je bilo Ze prej navedeno
za poziralnik, sta tudi zgradba in delo-
vanje sapnika moteni zaradi nepra-
vilnega razvoja v obdobju zarodka. V
prvih dveh letih se pri otrocih pogos-
to izrazijo tezave zaradi traheomala-
cije in ponavljajocih se okuzb dihal,
ki neredko potrebujejo bolnisnicno
zdravljenje (23). Zaradi manjSe Cvrstos-
ti hrustancnih obrockov sapnika lahko
pride do dinamicne zapore dihalne poti
med izdihom, kar se pogosto opazio
med razburjenjem, jokom, hranjenjem
in med prebolevanjem okuzb dihal. Kli-
nicni znaki zapore vkljucujejo lajajoci
kaselj, stridor in znake dihalne stiske.
V skrajnih primerih, ko pride do skoraj

Patofiziologija
traheomalacije

Moteno delovanje
hrustanca/ cilij

J

Sesedanje dihalnih
poti

|

Zastajanje izlockov
spodnjih dihal

|

Razrast bakterij v
spodnjih dihalih

|

Kroni¢ni bronhitis

|

Ponavljajoce pljucnice

J

Bronhiektazije

Novorojenckiin
dojencki

Dihalna stiska
Ponavljajoce piskanje
Lajajoc kaselj

Laringospazem /
apneja

Cianoti¢ni napadi

Stridor / hripavost

Otrociin
mladostniki

Ponavljajoce piskanje
Lajajoc kaselj
Stridor / hripavost

ZmanjSana telesna
zmogljivost

Oslabljena plju¢na
funkcija

Pareza ali paraliza
glasilk

Laringotrahealni
razcep

Ponavljajoce
aspiracije

Ponavljajoce TEF

Zunanji pritisk na
sapnik

ZoZitev poZziralnika

Dismotiliteta
poZiralnika

Disfagija

Gastroezofagealni
refluks

Sréno-Zilne
nepravilnosti

Atopija

SLIKA 2. SHEMATSKI PRIKAZ PATOFIZIOLOGIJE TRAHEOMALACIJE (2).
FIGURE 2. SCHEMATIC REPRESENTATION OF THE PATHOPHYSIOLOGY OF TRACHEOMALACIA (2).
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Otroci brez znakov bolezni Otroci z znaki bolezni

Rutinski pregledi pri gastroenterologu: na 3 mesece v prvem letu Zivljenja, na 6 mesecevv 2. in
3. letu, nato 1-krat letno do prehoda k odraslemu specialistu (9).

ZPC do prvega leta, nato oceniti prisotnost GERB (pH impedanca, endoskopija zgornjega dela
prebavne cevi).

Vsaj 3 rutinske endoskopije zgornjega dela
prebavne cevi v otro$tvu: po ukinitvi ZPC, pred
10. letom Zivljenja, ob prehodu k internistu.

Dodatne endoskopije zgornjega dela prebavne cevi
glede na tezave.

V primeru prisotnih teZav pri poZiranju* je potrebna
RTG slikanje pasaZe zgornjega dela prebavne

cevi s kontrastnim sredstvom in ezofagoskopija z
biopsijo.

V primeru disfagije pomisliti tudi na mozZnost
zunanjega pritiska (npr. Zil) na poZziralnik; v tem
primeru je potrebna CT ali MRI angiografija.

Izkljuciti zoZitev poziralnika s kontrastnimi
preiskavami ali endoskopsko tudi pri otrocih, ce
nimajo primerne telesne mase.

Potrebno je izkljuciti EoE pri otrocih, pri katerih
teZave ne izzvenijo ob ZPC.

TABELA 2 A. POMEMBNA NACELA PRI SPREMLJANJU OTROK PRI PEDIATRU GASTROENTEROLOGU PO KIRURSKI
UREDITVI AP.

Legenda: ZPC= zaviralci protonske &rpalke; GERB = gastroezofagealna refluksna bolezen; RTG = rentgensko slikanje;
CT =racunalniSka tomografija; MRl = magnetna resonanca; EoE= eozinofilni ezofagitis.

* Priaspirairanjih pride v postev tudi otorinolaringoloska obravnava in ambulantna analiza poZiranja.

TABLE 2 A. IMPORTANT PRINCIPLES IN THE FOLLOW-UP CARE OF CHILDREN BY A PAEDIATRIC GASTROENTEROL-
OGIST AFTER SURGICAL REPAIR OF EA.

ZPC= proton pump inhibitor; GERB= gastroesophageal reflux disease; RTG= X-ray; CT= computed tomography; MR= mag-
netic resonance imaging; EoE= eosinophilic oesophagitis

*In the case of aspiration, treatment by an ENT specialist and an outpatient swallowing analysis may also be useful.

popolnega sesedanja sapnikove ste-
ne, se lahko pojavijo cianoticni napadi
in prekinitev dihanja - apneja. Ovirana
prehodnost sapnika privede tudi do
motenega Cis€enja in zastajanja izlo¢-
kov spodnjih dihal. Zato lahko sluznico
prekrijejo patogene bakterije, kar lah-
ko vodi v kroni¢ni bronhitis, ponavljajo-
Ce se pljucnice in razvoj bronhiektazij.
Patofiziologija traheomalacije je prika-
zana na Sliki 2.

Znaki traheomalacije vecinoma spon-
tano izzvenijo z rastjo otroka. Vendar
pa pridruzene teZave, kot so motnje
poziranja in zoZitev poziralnika, sréne
ali Zilne nepravilnosti ter atopija, lah-
ko dodatno poslabsajo stanje traheo-
malacije zaradi pasivnega pritiska na
sapnik, povecanega dihalnega dela,
obremenjenega pljucnega krvnega pre-
toka in eozinofilnega vnetja. Pri tezkih
oblikah bolezni priporo¢amo uporabo
neinvazivne dihalne podpore s pozitiv-
nim tlakom ob koncu izdiha. V redkih, a
najhujsih primerih, se lahko odloc¢imo
za kirursko zdravljenje: aortopeksijo,
traheopeksijo ali traheotomijo (1, 2, 5,
7). Traheotomija je na mestu tudi v pri-
meru izrazite prizadetosti grla.

Pomembno tezavo otrok z AP pred-
stavljajo ponavljajoce se okuzbe zgor-
njih in spodnjih dihal. OkuZbe zgornjih
dihal so pogosto posledica kroni¢nega
vnetja v povezavi z gastroezofageal-
nim refluksom. Pri spodnjih dihalih pa
tezave nastanejo zaradi traheomalaci-
je, pogostega aspiriranja ali ponovitve
TEF. Prav tako lahko do tezav pride
zaradi pritiska razSirjenega bliznje-
ga konca poziralnika na dihalne poti z
zunanje strani ob zoZitvi poZiralnika (5).

Raziskave kazejo, da ima znaten delez
otrok po operaciji AP znake prevec
odzivnih dihalnih poti. Specificnega
mehanizma, ki povzroca preodzivnost,
doslej Se niso opredelilin. Verjetno gre
za prepletanje vec dejavnikov, najizra-
ziteje pa za kroni¢no nevtrofilno vnetje
v povezavi z refluksom (2, 19).

V Studiji, izvedeni v Izraelu leta 2018,
o zapletih po operaciji AP, so avtorji
poudarili pomen zapletov, povezanih z
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dihali. Ugotovili so namre¢, da so Ste-
vilne tezave, ki vplivajo na kakovost
zZivljenja bolnikov in vztrajajo vse do
mladostniStva in odrasle dobe, posle-
dica kronic¢ne prizadetosti dihal. Med
njimi izstopa preodzivnost dihalnih
poti, kije v prvih letih prisotnav 43,5 %
in v odrasli dobi v 30 %, GERB, ki je do
2. leta prisotna pri 56,5 %, se v odrasli
dobi zniza na 20 %. Najpogostejsa teza-
vav prvih dveh letih Zivljenja je stridor,
ki je posledica traheomalacije in je pri-
soten kar v 84,8 % primerov. Toda z
rastjo ta pojavnost pomembno upada
in v odrasli dobi znasa le 1 % (1). Nizo-
zemski raziskovalci so objavili rezultate
raziskave, v kateri so preucevali dol-
gorocne dihalne tezave bolnikov z AP.
Odkrili so, da imajo otroci z AP manj-
o pljucno funkcijo v primerjavi z zdra-
vo populacijo. Pri starosti 5 let je imelo
25 % otrok z AP niZji FEV1 v primerja-
vi z zdravimi vrstniki, prav tako je bila
zmanjSana njihova najvecja telesna
zmogljivost (19). Zaradi moznih pridru-
Zenih prirojenih nepravilnosti prsnega
koSa, skolioze in deformacije oz. pre-
oblikovanja prsnega kosa kot posledice
kirurskega pristopa, kronicnih aspira-
cij in pogostih okuzb spodnjih dihal se
pri otrocih po operaciji AP lahko razvije
tudi restriktivna motnja ventilacije (24).

Vsi otroci in mladostniki po operaciji AP
potrebujejo sistematicno spremljanje
pri pulmologu. Z ustrezno obravnavo
pravocasno odkrijemo zgodnje in pre-
precimo dolgorocne zaplete. TakSen
pristop pomembno zmanj$a pojav-
nost bakterijskih pljucnic, kronicne
kolonizacije s patogenimi bakterijami
in razvoj kroni¢nih ter nepovrnljivih
sprememb, kot so bronhiektazije (2,
5). TakSen pristop izbolj$a tudi rast in
razvoj otrok ter zmanjsa potrebo po
bolnisnicnem zdravljenju.

4, Okostje

Bolniki z AP imajo v polovici prime-
rov malformacije ali deformacije kos-
ti prsnega kosa, ki so lahko posledica
same bolezni (npr. nepravilnosti vre-
tenc pri asociaciji VACTERL) ali pa so
posledica kirurske poprave. Skolioza se

Pregledi pri

Starost specialistu pulmologu Priporocene preiskave

0-12 mesecev Na 3 mesece Testi pljucne funkcije pri
dojencku: pred odpustom iz

bolnisnice ali do 1. leta starosti.

Priucitev in nadzorizvajanja
respiracijske fizioterapije.

Nadzor inhalacijske terapije.

1-3leta Na 6-12 mesecev Slikovne preiskava (v starosti
enega leta).

Testi pljucne funkcije.
Obnovitvena respiracijsk
fizioterapija.

Nadzor inhalacijske terapije.

0d 4. leta naprej 1-krat letno Spirometrija od 5. do 6. leta dalje.

Slikovne preiskave (v starosti 6,
12,18 let).

Obnovitvena respiracijsk
fizioterapija.
Nadzor inhalacijske terapije.

Formalna ocena telesne
zmogljivosti (starost 14 let)

Endoskopska ocena dihalnih poti pri vsaki endoskopiji v splo$ni anesteziji.

V primeru suma na TBM je potrebna potrditev z bronhoskopijo s fleksibilnim bronhoskopom.

V primeru produktivnega kaslja so potrebne nadaljnje preikave za izkljucitev podaljSanega
bakterijskega bronhitisa, aspiracijskega sindroma, bronhiektazij. Opredelitev s slikovnimi preiskavami,
mikrobioloSkimi odvzemi, BAL, CT prsnega koSa.

NiZji prag za zacetek antibioti¢nega zdravljenja ob prebolevanju okuzb dihal.

Svetujemo redna programska cepljenja, dodatno Sa ¢e ceplenja proti prevmokoknim okuzbamin,
sezonski gripi.
V primeru prenatalne diagnoze svetujemo cepljenje nosecnice proti oslovskemu kaslju in RSV.

TABELA 2 B. POMEMBNA NACELA PRI SPREMLJANJU OTROK PRI PEDIATRU PULMOLOGU PO KIRURSKI UREDITVI AP.
Legenda: TBM = traheobronhomalacija; BAL = bronhoalveolna lavaZa; CT=racunalniSka tomografija; RSV= respiracijski
sincicijski virus.

TABLE 2 B. IMPORTANT PRINCIPLES FOR THE FOLLOW-UP CARE OF CHILDREN BY A PAEDIATRIC PULMONOLOGIST
AFTER SURGICAL REPAIR OF THE EA.

TBM=tracheobronchomalacia; BAL=bronchoalveolar lavage; CT=computer tomography; RSV=respiratory syncytial virus

Pooperativni pregled priotorinolaringologu s fleksibilno nazolaringoskopijo v budnem stanju in glede
natezave z dodatno analizo poZiranja. Ponovni pregledi po mnenju gastroenterologa ali pulmologa, ki
otroka redno spremljata.

Pregled priotorinolaringologu je potreben privseh otrocih z znaki zapore zgornjih dihal, stridorjem,
hripavostjo oz. pri sumu na moteno gibljivost glasilk.

V primeru suma na prirojeni laringotrahealni razcep je potrebo izveti rigidno laringotraheoskopijo v
splosni anesteziji.

TABELA 2 C. POMEMBNA NACELA PRI SPREMLJANJU OTROK PRI OTORINOLARINGOLOGU PO KIRURSKI POPRA-
VIAP.

TABLE 2 C. IMPORTANT PRINCIPLES FOR THE FOLLOW-UP CARE OF CHILDREN BY AN ENT SPECIALIST AFTER SUR-
GICAL REPAIR OF THE AP.
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lahko pojavi kot zaplet po torakotomiji v
do 11 % (10). Z uporabo manj invazivnih
kirurskih tehnik se lahko zmanjsa pojav
zapletov okostja po posegu (5, 10).

Pomen timskega
spremljanja otrok z AP

Ob izboljSanju prezZivetja otrok z AP je
vse vec porocil o dolgorocnih posle-
dicah bolezni, ki vplivajo na bolniko-
vo kakovost Zivljenja. Prizadetih je vec
organskih sistemov. Zato otroci pravi-
loma potrebujejo spremljanje pri Ste-
vilnih specialistih (18). S predstavitvijo
dolgorocnih tezav otrok po operaciji
AP Zelimo poudariti pomen multidisci-
plinarne obravnave bolnikov in potre-
bo po dolgoro¢nem spremljanju tudi v
primeru uspesnega zgodnjega zdravlje-
nja. Multidisciplinarni tim za obravna-
vo otrok z AP mora poleg torakalnih
kirurgov vkljucevati zdravnike pediat-
re razlicnih specialnosti: neonatologe,
intenziviste, gastroenterologe in pul-
mologe, pomembna pa je obravnava
tudi otorinolaringologov, dietetikov,
psihologov, specializiranih medicinskih
sester, logopedov, razvojnih in izbra-
nih pediatrov. Pregled bolnikov, ki so
bili na Klinicnem oddelku za torakalno
kirurgijo operiraniv letih 2019-2022, je
pokazal, da vecino otrok dolgoro¢no
spremljajo pediatri gastroenterologi,
redno spremljanje pediatrov pulmolo-
gov je prisotno pri 2/3 otrok, vsaj enkra-
tni pregled pri otorinolaringologu pa je
opravila manj kot polovica bolnikov.

V Tabeli 2 a, b in ¢ predlagamo nacrt
za dolgoroc¢no spremljanje in obrav-
navo otrok z AP pri pediatru gastro-
enterologu, pediatru pulmologu in
otorinolaringologu. Ostali ¢lani tima
pa se v obravnavo vkljucijo glede na
klinicne potrebe otrok. Namen redne-
ga obdobnega spremljanja otrok je
ugotavljanje teZav in ustrezno preven-
tivno ali terapevtsko ukrepanje, kadar
jeto potrebno. Sekundarne teZave, kot
so slabo napredovanje na telesni masi
ter ponavljajoce se okuzbe in bronhi-
ektazije, se lahko z ustreznim vodenje

tezav s hranjenjem, GERB, aspiriranjem
in traheomalacijo v veliki meri prepre-
¢i. Ob rednih pregledih moramo zato
ugotoviti: prisotnost tezav pri hranje-
nju in pridobivanje telesne mase, pri-
sotnost disfagije in tezav pri dihanju ter
moznost aspiriranja, potrebo po zdra-
vljenju z ZPC in jemanje predpisanih
zdravil in izvajanje ukrepov, prisotnost
znakov in simptomov, ki bi nakazovali
zaplet po operaciji. Vtabeli2 a,binc
so predlagane tudi preiskave, ki so pot-
rebne v sklopu spremljanja bolnikov in
v primeru nastopa teZav po kirurski
ureditvi AP.

Zakljucek

Ker je AP bolezen, ki prizadane vec
organskih sistemov, predvsem pre-
bavila in dihala, je multidisciplinarno
spremljanje zelo pomembno. Z ugota-
vljanjem, preprecevanjem in zdravlje-
njem zapletov ter drugih posledic
osnovne bolezni, ki vplivajo na Zivlje-
nje otrok, rojenih z AP, lahko izboljSamo
njihovo kakovost Zivljenja. Vplivamo
lahko na Stevilo bolnisni¢nih zdravljen;j,
preprecimo tezko potekajoce okuzbe in
nepovrnljive spremembe pljuc, omo-
gocimo boljSo prehranjenost in kako-
vostno socialno Zivljenje bolnikov.
Namen tega prispevka je Siriti znanje o
tej redki bolezniin predstavitev nacrta
spremljanja teh otrok pri specialistih, ki
obravnavajo organske sisteme, ki so pri
AP najbolj prizadeti.
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