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Zusammenfassung

Definition und Behandlung langstreckiger Osuophagusatresien durch bisegmentale Elongation
der Osophagussegmente im elektro-magnetischen Feld oder durch mechanische Kréfte mit
anschlieBender Autoanastomose- unter gleichzeitigem Verweis aus Osophagusatresie-
Frithwarnsymptome.

Name der Doktorantin: Stenchly-Lomako, Annemarie

Osophagusatresien gehoren zu den Missbildungen, die in einer grofien Anzahl von Variationen auftreten. Wie
differenziert das Krankheitsbild sein kann, gibt die deskriptive Klassifikation mit 103 zusammengestellten Formen
unterschiedlicher Formen von Osophagusatresien. (Simanowski, Willital) Die Therapie der Speiserdhrenatresie
beruht auf der Wiederherstellung der Kontinuitét des Osophagus. (190, 241, 252, 256, 261) Dabei soll beriicksichtigt
werden dass, das Fistelgewebe zur Uberbriickung der fehlenden Strecke nicht geeignet ist. (253) Die prénatale
Diagnostik ist entscheidend fiir die postnatale Betreuung dieser Patienten. (91) Die genaue und rechtzeitige
Zuordnung der Malformation ist fiir Therapieplanung und fiir die langfristige Prognose von Bedeutung. Dies wird
unter dem Oberbegriff ,,Frithwarnsystem* erfasst. Die schlechteste Prognose haben Patienten, die aufgrund der
groBen Distanz zwischen den Osophagusstiimpfen primér nicht anastomosiert werden kénnen. Es handelt sich hier
um die ,,Long Gap*“ Osophagusatresien. Das betrifft ca. 5% der OAT Fille. Die Letalitit ist in dieser Gruppe im
Vergleich zu den anderen Osophagusatresien am groBten. (190, 207, 252, 256) In Laufe der Jahre sind fiir die
Behandlung der langstreckigen Osophagusatresie mehrere operative Techniken entwickelt worden. Dazu gehéren die
zirkuldre Myotomie, Faden und Oliventechnik, das mechanische und elektromagnetische Dehnungsverfahren,
Colontransposition, Jejunumtransposition, Magenhochzug, Gastric Tube. Bei den Ersatzplastiken ist die
eingeschriankte Funktionalitit des Ersatzgewebes als Problem anzusehen. Der Grund dafiir sind der unterschiedliche
histologische Aufbau und Physiologie des Osophagus und Ersatzgewebe (z.B. Colon). Hinzu kommen die
unterschiedlichen Wachstumspotentiale des Osophagus- und des Ersatzgewebes. Die Folge ist ein iiberschieBendes
Wachstum des Transplantatgewebes. (3, 4, 28, 54, 83, 103, 122, 185, 190, 200) Bei der postoperativen Betreuung
muss auf die moéglichen Komplikationen geachtet werden. Abnormale Lumenverinderungen und/ oder gestorte
Peristaltik im Osophagusbereich ziehen nach sich Passagestérungen. (117, 190, 197, 200, 210) Schluckprobleme,
langsamere Nahrungsaufnahme und Wachstumsretardierung konnen die Folgen sein. Der gastrodsophagale Reflux
kann neben der Osophagitis und deren Folgen auch einen respiratorischen Herzstillstand nach Aspiration
verursachen. (180, 182, 190) Die langfristigen Uberlebenschancen und die korperliche Entwicklung werden stark
durch die Auspragung der respiratorischen Storungen, assoziierte Missbildungen und die Unreifheit der
Neugeborenen beeinflusst. Die Uberlebenschancen und die Prognose dieser Risikogruppe erfolgt entsprechend der
Einteilung von Waterston. (32, 51, 66, 94, 207, 261) Als giinstigste Form der Osophagusatresie im Hinblick auf die
Wiederherstellung sind Formen bei denen die Distanz zwischen dem proximalen und dem distalen Segment eine
primire Anastomose spannungsfrei ermoglichen. Langstreckige Osophagusatresien kénnen im Gegensatz dazu
durch Elongation des proximalen und des distalen Osophagussegmentes behandelt werden. Diese Art der
Behandlung ist in einer sogenannten ,,Osophagusatresie-Spule* moglich. Durch den Druck der sich im elektro-
magnetischen Feld anziehenden Eisenzylinder innerhalb der Osophagussegmente kommt es zu deren Verlingerung.
In der terminalen Phase wird das Gewebe zwischen den beiden Eisenzylindern so zusammen gedriickt, dass eine
Autoanastomose entsteht. (253, 255, 257) Dies wird in dieser Arbeit beschrieben. Langzeitergebnisse, die von
anderen Chirurgen vor 10 Jahren gefordert wurden, werden hier zusammengefasst. Im Rahmen der Definition
langstreckiger Osophagusatresien erfolgt eine Vereinheitlichung in der Klassifikation und Determinierung der
Osophagusatresien. Im Rahmen dieser Arbeit wurden am Anatomischen Institut der Universitit Miinster
histologische Untersuchungen der fehlgebildeten Speisershre durchgefiihrt (Prof. Dr. R.R. Lehmann) und hierbei
erstmals festgestellt, dass bestimmte Abschnitte der Speiserchre, insbesondere da, wo sie in die Luftréhre miinden,
keinen normalen sondern einen gestorten Wandaufbau zeigen und deshalb funktionell fiir eine Rekonstruktion der
Speiserdhre nicht in Frage kommen sollten (253, 255, 257). Weitere Hinweise siehe Seite 135.
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1. Einleitung

Bei der Osophagusatresie handelt sich um eine angeborene Anomalie der Speiserdhre, die je nach
Form auch mit einer Fehlbildung der Luftréhre verbunden sein kann. Diese Missbildung stellt
eine Passagebehinderung des Verdauungstraktes im proximalen Teil seines Verlaufes dar. Die
funktionellen Ausfille, die hieraus folgen, stellen eine vitale Gefihrdung dar, soweit sie nicht
erkannt oder unbehandelt bleiben.

Eine genaue Ursache als auch Entstehungsmechanismus der Osophagusatresie ist nicht bekannt.
Es ist bis heute nicht gelungen eine Osophagusatresie experimentell zu erstellen. Lemish in
Graz konnte 1980 lediglich Stenosen im Trachealbereich, allerdings ohne Osophagusbeteiligung
am ,,foregut® feststellen. Die kritische Phase wihrend der embryonalen Entwicklung liegt Ende
der dritten und Anfang der vierten Woche. In dieser Zeit kann es zur der Storung des
Teilungsprozesses des Vorderdarmes bzw. Storung der Entwicklung des 6sophagotrachealen
Septum kommen. Eine Folge daraus kann die Osophagusatresie mit 6sophago-trachealer Fistel
sein. Eine genaue Beschreibung der Osophagusembryologie und der Ursachen der Fehlbildung
findet unter Punkt 4 statt (259).

Die einzige Therapie ist ein chirurgischer Eingriff, der zum Ziel die Wiederherstellung der
Speiserdhre hat. Es sind bis heute mehrere chirurgische Verfahren entwickelt worden, die eine
Zusammenfiigung des proximalen und distalen Osophagusstumpfes als Ziel haben.

Bei dem heutigen Stand der Chirurgie haben normalgewichtige Neugeborene mit einer
Osophagusatresie ohne assoziierte Missbildungen eine gute Uberlebenschance. Sie liegt bei 95%
bis 100%. Sie wird durch Pramaturitit, assoziierte Fehlbildungen und broncho-pulmonale
Komplikationen, sowie durch langstreckige Osophagusfehlbildungen ungiinstig beeinflusst

sinkt in dieser Gruppe bis auf 25 % bis 30% ab (190, 259).

1.1. Hiufigkeit der Osophagusatresien

Nach den Angaben aus der Literatur liegt die Hdufigkeit der Osophagusatresien bei 1: 2000 bis
1:3000 der Lebendgeburten (61, 236, 244, 259).

1.2. Geschichte der Klassifikation und Therapie der Osophagusatresie

Die erste Beschreibung einer Osophagusatresie stammt aus dem Jahre 1670 von W. Durston.
Er ver6ffentlichte einen Bericht in Plymouth iiber die Geburt eines Monsters. 1696 wurde zum
ersten Mal das klinische Bild und die Obduktionsergebnisse eines Sduglings mit proximaler
Osophagusatresie und distaler Osophagotrachealfistel in der *Anatomie des menschlichen
Korpers” vom T. Gibson beschrieben (162).

M. Mackenzie sammelte 1880 die erste Statistik aus der Literatur iiber 42 Fille. A. H.
Rosenthal folgte 1931 mit seiner Zusammenstellung von 255 Osophagusatresien und T. H.
Lanman 1940 mit einer weiteren von 500 Fillen aus der Literatur. Es werden heute 103
verschiedene OAT Formen unterschieden. (Simanowski, Willital) Deren Klassifikation und
Beschreibung sind unter Punkt 4 Seite 19 — 26 zu finden (259).



1869 versuchten Holmes und 1888 Steele zum ersten mal diesen angeborenen Fehler chirurgisch
zu korrigieren (61, 162). 1898 fiihrte Hoffman die erste Gastrostomie durch (61). Die erste
priméire Anastomose gelang 1936 Lanman. Der Patient starb 3 Stunden nach dem Eingriff (162).
Die erste erfolgreiche Operation mit einer extrapleuralen End - zu - End Anastomose wurde 1941
von C. Haight und 1943 von H. A. Towsley durchgefiihrt (162). In Deutschland fand die erste
Osophagusrekonstruktion beim Vorliegen einer Osophagusatresie 1945 durch A.
Oberniedermayr statt.

Viele Nachteile, die sich bei den verschiedenen operativen Techniken langstreckiger
Osophagusatresien ergaben, waren der Grund weswegen man nach einer Alternativmethode
suchte. So ist das elektromagnetische Dehnungsverfahren in der Induktionsspule in den 70ern
entwickelt worden. G.H. Willital und H. Hendren haben 1973 simultan das magnetisch
Dehnungsverfahren zur Rekonstruktion der Speiserohre eingesetzt (259).

N. A. Myers machte 1986 genaue morphologische und klinische Dokumentation (162).

Seit dem  Veroffentlichen der  histologischen und  elektronenmikroskopischen
Untersuchungsergebnisse 1996 durch R.R. Lehmann und G. H.Willital ist die Aufbaustérung der
Osophaguswand im Fistelbereich bekannt, was wichtige chirurgische Konsequenzen hat (259).

1.3. Assoziierte Fehlbildungen: prioperative, intraoperative, und postoperative Suche in
Rahmen der Gesundheitvorsorge und des Gesundheitsfriihwarnsystem.

Die Osophagusatresie kann von zusitzlichen Missbildungen begleitet sein. In der Literatur findet

man Angaben, dass zwischen 20% bis 66% der von OAT betroffenen Patienten gleichzeitig
andere Missbildungen aufweisen (61, 190, 244, 259). In der von Hubner durchgefiihrten Studie
waren sogar 72% der Osophagusatresien mit einer anderen Missbildung vergesellschaftet (100).
Siehe Seite 34.

Willital gibt folgende Ubersicht iiber 4445 Kinder aus 45 Zentren (Sammelstatistik): (259)
- keine assoziierte Fehlbildungen 50,5%
- singulére assoziierte Fehlbildungen 24,0%
- multiple assoziierte Fehlbildungen 25,5%

Quan und Smith (1973) fiihrten den Begriff VATER Assoziation fiir eine Kombination von
multiplen schweren Missbildungen ein:

- Wirbelséule (vertebral),

anorektalen Region (anal),

Luftrohre (tracheal),

Speiserdhre (eosophageal )

Nieren - und Radiusdysplasie (renal and radial limb dysplasia).

Bei dem VACTERL Syndrom kommen das Herz (cardial) und die Extremititen (limb)
Anomalien hinzu. Ein Voll- Syndrom liegt bei 1,5% vor. In 17,5% sind drei der Organe
betroffen (190, 259).



Das Zusammenvorkommen von Osophagusatresie, Duodenal - und Analatresie wird als
Mittelliniensyndrom — Midline Lesion- bezeichnet und wurde von Bonham-Carter 1978
eingefiihrt. (166)

Eine grofle Bedeutung fiir die postoperative Motilitdtsstorung oder Zwerchfellhochstand haben
kongenitale Anomalien des N. vagus und N. phrenicus. Die Untersuchungen von Willital haben
ergeben, dass in 1,4% der Fille die OAT von einer Anomalie der oben genannten Nerven
begleitet wird. Aus forensischen Griinden ist es wichtig das Vorliegen einer solchen Anomalie zu
dokumentieren. Aufgrund der frithzeitigen Intubation wird aber, der durch sie hervorgerufene
Zwerchfellhochstand praoperativ oft nicht aufféllig (190, 259).

1.3.1. Die Hiufigkeit der mit OAT vergesellschafteten Missbildungen: (259)

- Tracheomalazie 3,5%
- Tracheohypoplasie 4,9%
- Osophagusfistel-

innervationsstérung 100%
- LES- Stérung 12%
- Achalasie 1,5%

- 0sophago-tracheale Spaltbildung 0,5 %o



2. Ziel der Arbeit

Ziel der Arbeit ist die Darstellung der Behandlungsmethoden der langstreckigen
Osophagusatresie (long gap) unter der besonderen Berticksichtigung des elektromagnetischen
und mechanischen Dehnungsverfahren.

Die Osophagusatresie stellt eine groBe und ernste Herausforderung fiir jeden behandelten
Kinderchirurgen dar. Die Definition einer langstreckigen OAT wird unter Punkt 7 angefiihrt. Bei
einer langstreckigen Osophagusatresie kommen eine Reihe von operationstechnischen Fragen
hinzu: Mobilisation des proximalen und distalen Segmentes unter Erhaltung des Nervus vagus
und der Gefifversorgung, atraumatische Trennung von Osophagus-Segmenten und Trachea und
Schonung der Nixon’schen Vagus-Aufzweigung in Hohe der durchtrennten Vena azygos. Dies
fithrte dazu, dass es vielfiltige Verfahren zu Beherrschung all dieser Probleme von mehreren
Autoren entwickelt wurden.

Die in Erlangen / Miinster erarbeiteten und entwickelten Methoden der elektromagnetischen und
der mechanischen Elongation folgt den Gedanken von Myers (1972), dass das beste Material zur
Erginzung des fehlenden Abschnitts der Speiserohre das eigene Osophagusgewebe darstellt.
Diese Methode ist weltweit anwendbar unter der Voraussetzung, dass die technische Ausstattung
(elektromagnetische Atresiespule) verfiigbar ist. Die Mechanische Dehnung bringt den gleichen
Effekt. Sie ist aber sehr personalaufwendig.

Die anderen wichtigen Bedingungen sind die Compliance und Kooperation der Eltern des
betroffenen Patienten. Ziel dieser Arbeit ist die Behandlungsmethoden zu vergleichen. Besondere
Berticksichtigung findet hier das elektromagnetische Elongationsverfahren.

Erstmals wird in dieser Zusammenstellung gezeigt, dass bei diesem Verfahren mit kérpereigenem
Gewebe die fehlende Speiserohre iiberbriickt werden kann (Strecken bis 50mm) und die
Rekonstruktion der Speiserohre ohne Naht durch eine Autoanastomose moglich ist.

Es wird die Bedeutung der intraoperativen Endoskopie zur Identifiezierung des proximalen
Osophagussegmentes dargestellt.

Erstmals wird durch histologische und elektronenmikroskopische Untersuchungen nachgewiesen,
dass der Verbindunggang zwischen Osophagus und Trachea (Osophagotracheale Fistel) einen
anderen Aufbau hat als der Osophagus selbst. Daher sollte der Fistelgang aus funktionellen
Griinden nicht fiir die Anastomose benutzt werden.

Weiterhin wird eine Gesamtiibersicht aller gefundenen Osophagusatresieformen gestellt. Die
Einteilung der Osophagusatresien wird durch die deskriptive Klassifikation vereinfacht.



3. Anatomie, Histologie und Physiologie der Speiserihre

Die Speiserdhre bildet einen mit Mucosa ausgekleideten Muskelschlauch dessen Lénge
altersabhiingig ist (Tabelle 1). Ihre Aufgabe ist der Transport der Nahrung vom Rachen zu dem
Magen.

3.1. Anatomie des Osophagus

Pars
cervicalis

Pars
thoracica

Pars
abdominalis

Abb. 1:  Anatomie der Speiserdhre.
Darstellung der einzelnen
Osophagusabschnitte (226).

Die Speiserohre wird in drei Abschnitte unterteilt: (194)

3.1.1. Halsteil (pars cervicalis) - beginnt in Hohe von C 6 und reicht bis zur der Incisura
jugularis sterni in Hohe von Th 2 - Th 3. Der erste Speiserhrenteil ist etwas nach links
verschoben. Medial und etwas zur Mittelinie von der Pars cervicalis befindet sich die Luftréhre.
Seitlich zwischen dem Osophagus und der Trachea nehmen ihren Verlauf der rechte und linke
Nervus laryngeus recurrens.



3.1.2. Brustteil (pars thoracica) - der sich im hinteren Mediastinum befindet und durch den
Aortenbogen, ungefihr ab thorakal IV etwas nach rechts verschoben ist. Entlang der hinteren
Osophaguswand verlduft auf der linken Seite der Ductus thoracicus, die Lymphe zum Angulus
venosus fithrend. Rechts und etwas nach distal von der Speiseréhre befindet sich die Vena
azygos, die spiter in der V. cava superior miindet.

3.1.3. Bauchteil (pars abdominalis)- Er ist der kiirzeste Teil der Speiserdhre und zieht vom Hiatus
oesophageus bis zur Kardia des Magens. Im Hiatus oesophageus verbindet die Membrana
phrenico- oesophagealis den Osophagus mit dem Zwerchfell. Diese elastische Membran

entsteht aus dem Zusammenschluss der oberen und unteren Zwerchfellfaszie und verhindert,
dass der Magen bei einer tiefen Inspiration in den Brustraum hochgezogen werden kann.

Der Osophagus bei Neugeborenen ist relativ langer als bei Erwachsenen und beginnt in Héhe des
3. bis 4. Halswirbelkorpers. Der Pharynx liegt niedriger und der Kehlkopf hoher als bei
Erwachsenen. So kann der Sidugling gleichzeitig atmen und schlucken (194).

Alter Linge des Osophagus in Zentimetern
1 Monat 16,3
2 Jahre 22,5
9 Jahre 32,9
12 Jahre 34,2

Tab. 1 Lange des Osophagus vom Bereich der Frontzihne bis zur Miindung des Osophagus im Kardiabereich des
Magens abhingig vom Alter (259).

3.2. Die Speiserchre besitzt drei natiirliche Engstellen (Abb.2). Die obere Enge, der
Osophagusmund, befindet sich an der Grenze zum Rachen, hinter und etwas unterhalb der
Cartilago cricoidea. Die mittlere Engstelle liegt im Brustbereich in Hohe der Kreuzung mit dem
linken Hauptbronchus und dem Aortabogen, die untere Engstelle liegt an der Durchtrittsstelle
durch das Diaphragma im Hiatus oesophageus.

Das Lumen der Speiserohre ist in dem gesamten Verlauf unterschiedlich konfiguriert. Wahrend
sich die Vorder - und Hinterwand des Halsteiles und des Bauchteiles beriihren, wird das Lumen
der Pars thoracica der Speiserohre durch elastische Fasern offen gehalten.



cs Obere Enge
Thi Mittlere Enge
™9 Untere Enge

Abb.2:  Uberblick  iiber  die  drei
Osophagusengen  (259).

3.3. Die Blutversorgung

3.3.1. Die arterielle Blutversorgung des Osophagus (Abb.3) wird iiber folgende GefiBle
gewidhrleistet:

- der Halsteil - Rami oesophageales der A. thyroidea inferior von der A. subclavia,
- der Brustteil - Aste direkt aus der thorakalen Aorta -A.a. oesophagealae,

- der Bauchteil - A. gastrica sinistra von dem Truncus coeliacus und A. phrenica inferior sinistra
von der A. abdomonalis.

V A. thyreoidea
inferior

Rr. tracheales et
oesophageales
aus dem Truncus
thyreocervicalis

Direkte Aste aus
der Aorta

A. gastrica sinistra

Abb. 3: Arterielle Blutversorgung des Osophagus
(259).



Da die arterielle Blutversorgung variieren kann, ist der Blutzufluss fiir die entsprechenden
Abschnitte iiber die Aste der A. subclavia, der Intercostalarterien und der A. phrenica inferior

moglich.

3.3.2. Der Abfluss des vendsen Blutes findet iiber folgende Gefédf3e statt: V.v. thyroideae
inferiores, V.azygos, V. hemiazygos und V. gastrica sinistra. Zwischen der V. gastrica sinistra
und der V. portae gibt es eine portokavale Anastomose, die als vendser Abfluss im Falle einer
Abflussbehinderung tiber die Pfortader genutzt wird. Das Lumen der Venen im unteren
Osophagusabschnitt kann dabei erheblich vergroBert werden (Osophagusvarizen). Der sich mit
Blut fiillende submukdse Venenplexus kann dabei erheblich vergroBert sein (193).

3.4. Motorische Nervenversorgung

N. laryngeus recurrens
dex. et sin

Nervus vagus

R. bronchalis

R. cardiacus
cervicalis inf.

Plexus
oesophageus

Truncus vagalis ant.

Abb. 4: Darstellung der
Nervenversorgung des  Osophagus
(254).

Die motorische Nervenversorgung stammt von den Asten des linken und rechten N. vagus, die
den Plexus oesophageus bilden. Dieser Nerv fiihrt ebenfalls die parasympatischen Fasern.



Die sympatische Versorgung wird durch den Grenzstrang, Ganglion cervicothoracicum und den
Plexus aorticus thoracicus gewdhrleistet. An der Innervation beteiligt sich im oberen Drittel der
N. laryngeus recurrens. Die zentrale Steuerung der peristaltischen Welle der quergestreiften
Muskulatur tibernimmt tibernimmt die Medulla oblongata. Die Peristaltik der glatten Muskulatur
wird durch den Plexus myentericus (Auerbachscher Plexus) in der Tunica muscularis kontrolliert.
Die Driisen der Lamina muscularis mucosae werden durch den in der Tela submucosa liegenden
Plexus submucosus (Meissnerscher Plexus) innerviert (64, 193, 194).
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¥
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\ P 1_5';bb. 5:  Nervale Versorgung der
Osophagussegmente  bei  Osophagus-
atresie (259).



3.5. Histologischer Wandaufbau des Osophagus

Die Osophaguswand besteht in ihrem Querschnitt aus folgenden Schichten (Abb.6):
- innen liegende Tunica mucosa,

- Tela submucosa,

- Tunica muscularis,

- aulen liegende Tunica adventitia (serosa) (209).

3.5.1. Tunica mucosa wird in drei Schichten unterteilt:

- zum Lumen des Osophagus gerichtete Lamina epithelialis mucosae — Plattenepithel; in dem
unterem nahe dem Magen liegendem Osophagusteil kommen kleine Inseln des zylindrischen
Epithels vor,

- Lamina priopria mucosae — Bindegewebe,

- Lamina muscularis mucosae - langst verlaufende glatte Muskulatur.

3.5.2. Tela submucosa ist aus lockerem Bindegewebe gebaut. Sie enthdlt Plexus submucosus
(Meissner) und Glandulae oesophagalae. Die letzten kommen hauptsichlich in dem Anfangs -
und Endabschnitt der Speiserdhre und dienen der Schleimbildung.

3.5.3. Tunica muscularis wird von der inneren (ringférmig) und &uBeren (langsverlaufenden)
Schicht glatter Muskulatur gebildet. Stratum longitudinale teilt sich oben in zwei Streifen, die an
der Cartilago cricoidea anhaften, ohne in die Rachenmuskulatur zu iibergehen. In unterem
Abschnitt gehen die lingsverlaufenden glatten Muskeln ohne sichtbare Grenze in die Muskulatur
des Magens iiber. Die Muskelfasern des Stratum circulare verbinden sich oben mit der
Rachenmuskulatur, unten gehen die in das Stratum circulare und Fibriae obliquae des Magens
iiber. Sehr charakteristisch ist, dass im oberen Osophagusteil die Tunica muscularis
hauptsédchlich aus der gestreiften Muskulatur besteht, was eine rasche Peristaltik garantiert. Die
Anzahl der glatten Muskelzellen nimmt allmdhlich in dem Verlauf des Osophagus zu, so dass
ungefihr ab der mittleren Osophagusenge nur noch glatte Muskulatur gefunden wird.
Gleichzeitig dndert sich die Geschwindigkeit der peristaltischen Bewegung der Speiserohre, sie
wird langsamer. Zwischen Stratum circulare und longitudinale befindet sich der Plexus
myentericus (Auerbach). Zu den Aufgaben dieser Muskelschichten gehort auBBer der schon oben
erwéhnten Peristaltik, das Erhalten der Spannung in der Léngsrichtung. Das ist einer der Griinde,
warum das Lumen der Pars thoracica offen gehalten werden kann.

3.5.4. Tunica adventitia wird aus lockerem Bindegewebe gebildet und geht in das Bindegewebe
der Nachbarorgane iiber. Der Brustteil der Speiseréhre ist zum Teil von der Pleura bedeckt. Der
Bauchteil ist zum groften Teil von Peritoneum umhiillt. Bei Neugeborenen und Kleinkindern
befindet sich rechts vom Osophagus und oberhalb des Diaphragmas die Bursa infracardiaca, die
aus serosen Membranen gebildet wird (194).
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Abb. 6: Wandaufbau des Osophagus im Querschnitt: 1 Tunica
mucosa, 2 Tela submucosa, 3 Tunica muscularis, 4 Tunica
adventitia, 5 Lamina epithelialis mucosae, 6 Lamina propria
mucosae, 7 Lamina muscularis mucosae, 8 Stratum circulare, 9
Stratum longitudinale, 10 Fettzellen, * Arterien (259).
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3.6. Neue histologische Erkenntnisse iiber das tracheale Osophagusfistelsegment-
Riickschliisse nach erfolgter Osophagusrekonstruktion auf die spétere Peristaltik
Morphologie des Fistelganges

Hier wird eine neue Erkenntnis gemacht, die fiir die Rekonstruktion der Speiserdhre
bedeutungsvoll ist und anderseits eine Erkldrung fiir die Transportstorung des Osophagus nach
der Rekonstruktion darstellen kann.

Unsere Untersuchungen zusammen mit Willital und Lehmann ergaben im Einzelnen folgende
Ergebnisse:

Die Wand des Fistelganges enthélt Strukturen, die sowohl fiir die Trachea als auch fiir den
Osophagus typisch sind. Der Fistelgang ist meist 2-3 mm lang. Er ist mit mehrschichtigem
Epithel, der (typisch fiir Osophagus) Flimmerzellen, Becherzellen und Ersatzzellen (typisch fiir
Trachea) enthilt, ausgekleidet. Die Flimmerzellen kommen einzeln vor oder bilden
Zelleninseln.

Ein fiir Trachea typischer Ziliensaum aus Flimmerzellen ist jedoch nicht zu sehen. Bei den
Becherzellen handelt es sich um sekretorisch titige Zellen. Das ist an den apical liegenden
Vakuolen zu erkennen. Die Lamina muscularis mucosae 148t sich nicht differenzieren. Es sind
allerdings glatte Muskelzellen zu sehen, die die Tunica muscularis bilden. Die Tunica muskularis
enthélt zwar Biindel von marklosen Nervenfasern, der Plexus myentericus und Plexus
submucosus fehlen aber. (259)

6sophagotracheale
Fistel

Abb. 7: Osophagus mit einer sophagotrachealen Fistel (259).
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3.6.1. Die histologischen und elektronenmikroskopischen Untersuchungsergebnisse von R.R.
Lehman und G.H. Willital 1996 (259).

Fiir die chirurgische Rekonstruktion der anatomischen Strukturen ist die Morphologie des
Fistelganges von enormer Bedeutung. Das Ziel der Anastomosierung ist nicht nur den
proximalen und distalen Osophagusstumpf miteinander zu verbinden, sondern anschlieBend eine
normale Peristaltik der wiederhergestellten Speiseréhre zu erlangen. Da sowohl die Wand des
Fistelganges als auch deren Innervation keine fiir den Osophagus typische Struktur (fehlende
Ganglien - und Muskelzellen) aufweisen, ist dieser fiir eine Rekonstruktion ungeeignet. Wenn
der Fistelgang zur Anastomosierung benutzt wird, dann ist eine Funktionsstorung zu erwarten.
Aufgrund der histologischen Abnormalititen muss man mit Transportbeeintrachtigung rechnen.
(259)

Definition der Gesamtliinge des rekonstruierten Osophagus

proximales Segment + distales Segment — 2,5mm = funktionell rekonstruierter Osophagus

pS +dS - 2,5mm = fO

pPS proximales Osophagussegment
dS  distales Osophagussegment
fO  funktioneller Osophagus
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Histologischer Aufbau des Verbindungsstiickes zwischen Trachea und Osophagus

Abb. 8: Verbindungsstiick zwischen Trachea und Osophagus.
Ausschnitt aus dem apikalen Abschnitt einer Becherzelle mit
Sekretgranula  (*), 1 Mitochondrien, 2  rauhes
endoplasmatisches Retikulum, Pfeil = Golgiapparat als Zeichen
der Zellaktivitat, 3 Zellkontakte (259).

Abb. 9: Verbindungsstiick zwischen Trachea und Osophagus.
Biindel markloser Nervenfasern (1) in Nachbarschaft glatter
Muskelzellen (2). Kleine Pfeilspitzen = Transportvesikel fiir
Calcium, grofle Pfeilspitzen = Dense boddies zur Verankerung
der Aktinfilamente, offene Pfeile = Doppelmembran, bestehend
aus den Zellmembranen der Nervenfortsitze und der
Schwann'schen Hiillzellen. Der Balken entspricht 1um (259).
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Abb.10: Verbindungsstiick zwischen Trachea und Osophagus.

Ausschnit
t aus der Epithelschicht im apikalen Bereich.In das
mehrschichtige Plattenepithel (1-3) sind 4 Zellen mit Zilien
(lange Pfeile) eingestreut. Auf der gesamten apicalen Seite ist
die Zelloberfliche durch Mikrovilli (Pfeilspitzen) vergrofert.
Benachbarte Zellen sind durch kurze Fortsitze miteinander
verzahnt (offene Pfeile). 5 Zellkern, weile Pfeile =
Zilienwurzel. Der Balken entspricht 2 pm (259).
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3.7. Physiologie der Speiserdhre
3.7.1. Der Schluckakt

Die Speiserohre ist ein dehnbarer Muskelschlauch, der die Passage der zerkauten und mit
Speichel vermischten Nahrung vom Rachen in den Magen erméglicht. Der Bolustransport erfolgt
durch die Kontraktion der Osophagusmuskulatur: Osophagusperistaltik. Man unterscheidet
primére und sekundére Peristaltik (259).

Die erste Phase des Schluckens ist willkiirlich. Der Bolus wird durch die Zunge nach dorsal und
oben und gegen den weichen Gaumen gedriickt. Ab jetzt wird alles reflektorisch gesteuert. Der
Nasen-Rachen-Raum wird durch den sich hebenden weichen Gaumen abgedichtet, der Bolus
bewegt sich auf den Kehldeckel zu. Die Atmung wird angehalten, die Stimmritze geschlossen,
das Zungenbein und der Kehlkopf gehoben. Die Trachea wird dabei vollstdndig durch den
Kehldeckel verschlossen. Gleichzeitig erschlaffen die reflektorisch gesteuerten Muskeln des
oberen Osophagussphinkters. Die Bewegung der Zunge verursacht dann den Bolus in den oralen
Abschnitt der Speiserbhre zu bewegen. Die Atmung geht weiter, der Kehlkopf senkt sich wieder
und die primére peristaltische Welle bewegt den Bolus in Richtung Magen (159).

Der obere Osophagussphinkter wird nach dem Durchgang des Bolus geschlossen. Sein Tonus
erhoht sich bis auf ca. 160 mm Hg. Der Bolus wird durch die zirkuldre Kontraktion von oben
nach unten transportiert und gelangt durch den erschlafften unteren Sphinkter in den Magen. Die
Relaxation des unteren Sphinkters wird durch die Dehnung des oberen Osophagus ausgelost.
Nach der Boluspassage erhoht sich der Tonus des unteren Sphinkters auf 100 mmHg. So wird
eine Regurgitation verhindert (259).

Der Transport von Fliissigkeiten dauert etwa ein bis zwei Sekunden, bei nichtfliissigen Speisen
ca. vier bis fiinf Sekunden. Die Linge des Osophagus verkiirzt sich wihrend des Schluckens
durch die Kontraktion der Langsmuskulatur um ca. 10% (159).

3.7.2. Primére Peristaltik

Die primére Peristaltik beginnt im Oropharynx, l4uft tiber den ganzen Osophagus und endet mit
der Offnung des unteren Osophagussphinkters. Sie wird durch den Schluckakt induziert und vor
allem vagal tiber das Schluckzentrum gesteuert (159, 219).

3.7.3. Sekundére Peristaltik
Bei der sekundédren Peristaltik handelt es sich um eine progressive von oben nach unten
gerichtete Kontraktion im Bereich des tubuliren Osophagus. Sie wird durch die Stimulation der

sensiblen Rezeptoren im proximalen Osophagus z. B. durch lokale Dehnung der Osophaguswand
ausgelost (159, 219).

Sollte die Boluspassage aus irgendeinem Grund unterbrochen werden, 15st der stecken
gebliebene Bissen durch die Dehnung der Osophaguswand eine sekundire peristaltische Welle
aus. Dadurch kann der Bolus weiter befordert werden. Die sekundére Peristaltik wird durch
Plexus myetericus unterstiitzt. (159, 219) Da jedoch dieser Plexus myentericus im Bereich des
apikalen Abschnitts
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des distalen Segmentes fehlt, kann es spéter bei Anastomosierung dieses Abschnittes mit dem
proximalen Osophagusabschnitt zu erheblichen Peristaltikstérungen kommen (259).

3.7.4. Druckverhiltnisse in verschiedenen Osophagusabschnitten

3.7.4.a. Der obere Osophagussphinkter

Am pharyngodsophagealen Ubergang befindet sich der obere Osophagussphinkter (OOS). Er ist
2-4,5 ecm lang. Sein Ruhetonus ist altersabhingig und betragt 10 - 45 mmHg. Durch ihn wird
das Verschlucken der Luft bei Atmen verhindert. Beim Schluckakt betrdgt die
Kontraktionsamplitude in diesem Bereich in der Abhéngigkeit vom Alter des Patienten ca. 65 -
160 mmHg (159, 259).

3.7.4.b. Der tubulire Osophagus
Dem oberen Osophagus schlieBt sich der tubulire Osophagus an. Sein Ruhetonus von ca. 30 mm
Hg steigt beim Schlucken auf 60 mmHg (259).

3.7.4.c. Der untere Osophagussphinkter

Am Ubergang zum Magen befindet sich eine Hochdruckzone aus verdickter Ringsmuskulatur —
der untere Osophagussphinkter (UOS). Seine Linge betrigt bei Neugeborenen ca. 8 mm und
nimmt mit dem Wachstum zu. Am Ende des 18. Lebensmonats misst er ca. 12 mm. Bei
Erwachsenen erreicht er ca. 4 cm Lénge (259).

Der Ruhetonus in diesem betrdgt 10 -25 mm Hg. Wéhrend des Schluckens, noch vor dem
Auftreten der peristaltischen Welle fillt der Druck des unteren Osophagussphinkters auf das
Niveau des Drucks im Magenfundus. Hierbei handelt es sich um einen normalen
Sphinkterer6ffnungsreflex. So ist der Weitertransport des Speisebolus moéglich. Nach dem
Durchtreten des Bolus in den Magen steigt der Druck im unteren Sphinkter auf 100 mmHg, um
eine Regurgitation zu verhindern (259).
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Abb. 11 Normale Osophagusmotilitit (259).

a Lage der Messpunkte bei der Perfusionsmanometrie. OOS: oberer Osophagussphinkter, UOS unterer
Osophagussphinkter

b Normale Osophagusmotilitit. Beim Wasserschlucken wird eine von oben nach unten gerichtete Kontraktion
(primére Peristaltik) ausgelost. Die Amplitude der Kontraktion nimmt von proximal nach distal zu. Der untere
Osophagussphinkter zeigt einen Ruhetonus und erschlafft schluckreflektorisch wihrend der &sophagealen
Kontraktion

3.7.5. Gastroosophagealer Reflux

Der Riickfluss des Mageninhalts in den Osophagus wird als Reflux bezeichnet. Der
physiologische Reflux tritt beim Biicken und kurz nach Nahrungsaufnahme auf. Die
Refluxepisoden dauern beim Gesunden im Sitzen und Stehen maximal 60 Sekunden pro Stunde,
im Liegen 30 Sekunden pro Stunde. Die Speisrohre verfiigt tiber ein Selbstreinigungssystem.
Durch den Reflux werden in der Speiserdhre peristaltische Wellen ausgeldst, die den Magensaft
in den Magen zuriickbeférdern. Der untere Osophagussphinkter stellt eine myogene
Hochdruckzone zwischen dem Magen und der Speiserbhre dar, die eine wichtige
Antirefluxwirkung hat (259).

Die Osophagusperistaltik ist in den ersten Lebensmonaten nur geringgradig ausgeprigt und der
Transportmechanismus des Speiserdhre nicht entwickelt. Der Ruhetonus des UOS betrigt nach
der Geburt 3 — 6 mmHg und erreicht am Ende des 18. Lebensmonats 12 — 14 mm Hg. Bei
Sduglingen und Kleinkindern ist eine geringe Anzahl (7<) von Refluxen mit leicht saurem
Mageninhalt (pH > 4,5) physiologisch. Sie treten meist postprandial auf. Der physiologische
Reflux verschwindet bei 90% der Kinder innerhalb des ersten Lebensjahres (159,259).

Die anatomischen Verhéltnisse bei Sdugling ermoéglichen ihm das gleichzeitige Atmen und
Schlucken.
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4. Osophagusatresie

4.1. Embryologie der Osophagusatresie

In der 3. bis 4. Woche der embryonalen Entwicklung kommt es zur Bildung des
Tracheobronchialdivertikels aus dem kaudalen Vorderdarm. Anschliefend, ungefihr in der
vierten Woche entsteht das Septum tracheobronchiale. Der Vorderdarm wird dadurch in den
ventralen und dorsalen Abschnitt geteilt. Der Prozess der Trennung der Tracheaanlage von der
des Osophagus schreitet von kaudal nach kranial fort. Der ventrale Abschnitt entwickelt sich
spiter zum Respirationstrakt, der dorsale zum Osophagus. Distal von ihm entsteht eine
Erweiterung — die Magenanlage. Diese deszendiert im Laufe der Entwicklung des Embryos, was
eine Verlingerung des Osophagus nach sich zieht. Gleichzeitig unterliegt die Trachealbifurkation
ebenfalls einem Descensus, wobei das Septum tracheobronchiale bestehen bleibt. Ab jetzt
verlauft die Weiterentwicklung beider Organe separat (120).

Wie oben schon erwéhnt, liegt die kritische Phase der Speiser6hrenentstehung in der 3. bis 4.
Embryonalwoche, wihrend des Teilungsprozesses des Vorderdarmes. Wird die
Septumentwicklung gestort, kommt es zur Bildung einer kongenitalen Fistel, die im Bereich
eines der Bronchien, der Trachea oder des Larynx liegen kann.

Eine Erklirung fiir das Vorliegen einer Osophagusatresie gestaltet sich schwieriger und wird von
einigen Autoren in einer lokalen Ischédmie gesehen. Die lokale Minderdurchblutung kommt durch
Druck der abnormen GefiBe auf die dorsale Wand des primitiven Osophagus zustande, was eine
Atresie zur Folge hitte (159). Die abnorm verlaufenden Geféfle werden jedoch nur in etwa 5%
der Fille gefunden. Damit erscheint diese Theorie als wenig wahrscheinlich. Eine andere
Maoglichkeit wird darin gesehen, dass sich das Septum oesophagotracheale statt in der sagittalen
mehr in der schriger Richtung entwickelt. Es kommt zur Beteiligung der Hinterwand des
Vorderdarmes bei der Bildung der Trachea. So kann Osophagusatresie mit einer distalen
Osophagotrachealen Fistel als primdre Fehlbildung des Vorderdarmes gesehen werden, im
Gegensatz zu einer isolierten Osophagusatresie und isolierten H- Fistel, die als sekundire
Fehlbildungen erst nach der Vorderdarmdifferenzierung infolge einer lokalen Ischdmie entstehen
(112, 113, 269).

4.2. Atiologie der Osophagusatresie

Bis heute ist die Atiologie der Osophagusatresie nicht endgiiltig gekldrt. Man vermutet, dass
durch den Druck der aberrierenden Gefie auf die Osophagusanlage das Septum nach hinten
abweichen kann. So kommt es zur Storung der Septierung des Darmrohres (12, 28, 31, 83, 92,
11). Upadhyaya betrachtet die strukturelle Fehlentwicklung als mesodermale Dysplasie, durch
eine Ischimie verursacht (262). Andere Autoren sind der Meinung, dass es sich um eine
morphologische Stérung im friihen Gestationsalter bzw. fehlende Potenz zur Ausbildung des
Organs handelt (111, 269).

Trotz vieler Versuche hat man es nicht geschafft, eine Osophagusatresie im Tierexperiment zu
erstellen. Es ist sicher, es existiert keine einzelne Ursache, die eine solche Missbildung
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hervorrufen kann. Es handelt sich eher um ein multifaktorielles Geschehen. Es wird eine
genetische Pridisposition angenommen, weil das familidre Vorkommen mehrfach beschrieben
wurde. Dies kann miteinbezogen werden in das von Willital konzipierte
,,Gesundheitswarnsystem®. In Familien die bereits ein Kind mit OAT schon haben, betrégt das
Risiko einer Osophagusatresie 0.5 -2.0 % bei dem nichsten Kind. Wenn mehr als ein Kind von
der Missbildung betroffen ist, erhoht sich das Risiko bis auf 20% (178). Bei Eltern, die eine
Osophagusatresie hatten, betrigt das Risiko ein Kind mit einer gleichen Missbildung zu
bekommen 3 % bis 4 %. Es ist also hoher als in der iibrigen Population, so dass ein bestimmtes
Genom als priddesponierender Faktor angenommen werden kann. Der Mendel'sche
Vererbungsmodus ist allerdings nicht nachzuweisen (92). In der Literatur sind 12 Félle von
eineigen Zwillingen von denen nur ein Zwilling von der Erkrankung betroffen war bekannt
(208). Das Auftreten der Missbildung ist bei mannlichem Geschlecht mit 62% héufiger als bei
weiblichem Geschlecht (36%) (48, 53, 171, 178, 241, 247).

Interessant ist es dass, die eine OAT begleitenden Missbildungen Organe betreffen, deren
Entwicklung in der 4. bis 6. Schwangerschaftswoche gestort wird. Das konnte auf eine exogene
Ursache deuten (208).

Der Einfluss des Alters der Mutter bleibt umstritten. Einige Untersucher sehen ein erhohtes
Risiko bei sehr jungen und sehr alten Miittern (260). Poradowska gibt an, dass von den 90
Neugeborenen, die sie operiert hat, keine der Miitter dlter als 20 war. (269) Andere vermuten
eher einen Zusammenhang zwischen dem erhohten Risiko und geringer Zahl der
Schwangerschaften in diesen Gruppen (160). Das Alter des Vaters hat auf das Auftreten der OAT
keine erkennbare Auswirkung (175).

Ein Zusammenhang zwischen Medikamenten- oder Alkoholeinnahme wéhrend der
Schwangerschaft wird vermutet. In der Literatur sind zwei Fille von OAT mit
Osophagotrachealen Fisteln beschrieben, bei Kindern, deren Miitter nach eigenen Angaben
wihrend der Schwangerschaft regelmiBig Alkohol konsumierten. Dem nach kann eine durch das
Athanol ausgeldste Hypoxie zur intestinaler Atresie fiihren, wobei sich hier nicht um eine
typische Alkohoembryopatie handelt (139, 149). Ein gehduftes OAT Auftreten ist bei Miittern
beobachtet worden, die in der Schwangerschaft Gestagen-Ostrogen-Priparate eingenommen
haben. (164) Als weitere teratogenen Faktoren, werden Einnahme von Dibenzepin Lovastatin
und erhohte Bleiexposition der Mutter gesehen, die fiir das Auftreten des VACTERL- Syndrom
verantwortlich sind (154).

4.3. Formen der Osophagusatresie

Es gibt eine groBe Vielfalt der moglichen anatomischen Varianten der Osophagusatresie. In der
Literatur sind bis heute 103 verschiedene Formen beschrieben worden (Willital). Es existieren
mehrere Klassifikationen der Speiserohrenfehlbildungen.

Die am meisten verbreitet sind die Einteilungen (190, 259):

- nach Vogt - eine schematische Einteilung,

- nach Gross,

- nach Stephens,

- deskriptive Einteilung der Osophagusatresie nach Willital, Rehbein, Kluth, Simanowski
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4.3.1. Die Klassifikation nach Vogt (1929) durch Ladd (1944) modifiziert (190, 236):

Typ I - der Osophagus fehlt vollstindig oder ist durch einen bindegewebigen Strang ersetzt
(Osophagusaplasie);

Typ II - das proximale und distale Segment enden blind; die blinden Enden konnen
unterschiedlich lang sein, wobei das distale Segment meist sehr kurz ist

Typ III - mit tracheodsophagealer Fistel, hier werden 3 Untertypen differenziert;

Typ Il a - mit einer proximalen Fistel zur Trachea

Typ III b - mit einer distalen Fistel zur Trachea oder zum rechten Bronchus

Typ III ¢ - sowohl das untere als auch obere Segment haben Verbindung zur Luftréhre.

4.3.2. Die Klassifikation nach Gross (1953) (77):

Typ A - keine Fistelverbindung zwischen Osophagus und Luftréhre:

Typ B - ausschlieBlich proximale Fistel

Typ C - distale tracheodsophagale Fistel

Typ D - tracheo6sophageale Fistel zum proximalen und distalen Segment
Typ E — sog. H — Fistel.

4.3.3. Die Klassifikation nach Stephens (1956) (259):

Typ A — OAT mit distaler Fistel

Typ B — OAT ohne Fistel

Typ C — OAT mit proximaler Fistel

Typ D — H- Fistel

Typ E — OAT mit proximaler und distaler Fistel
long gap - langstreckige OAT

4.3.4. Die deskriptive Klassifikation wurde von Kluth und Rehbein (1972) iniziiert und von
Simanowski und Willital erweitert. (1982) Sie ergibt folgende Einteilung der Osophagusatresien:
(259)

Typ 1 Osophagusatresie mit unterer tracheodsophagealer Fistel

Typ 2 Osophagusatresie ohne tracheodsophagealer Fistel

Typ 3 Osophagusatresie mit oberer und unterer tracheodsophagealer Fistel

Typ 4 Osophagusatresie mit oberer tracheodsophagealer Fistel

Typ 5 H - Fistel

Typ 6 langstreckige Osophagusatresie

Sonderformen : Osophagusaplasie
fehlende Separation zwischen Trachea und Osophagus
Osophagusstenose
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Abb. 12:Gesamtiibersicht iiber die bisher publizierten Osophagusfehlbildungen nach Kluth, Simanowski, Willital.
hierbei handelt es sich nicht um eine Einteilung oder um eine Klassifikation der Osophagusatresien, sondern um eine
Zusammenstellung und eine Ubersicht iiber publizierte Arbeiten und gefundene pathologisch morphologische
Formen im Rahmen der Osophagusfehlbildung (259).

A

Anaad L

P e

Typ II Partielle Agenesie oder Aplasie des mittleren Osophagusanteils mit oberem und unterem
Blindsack.

Typ III a Osophagusatresie mit tracheodsophagealer Fistel(n) vom oberen Blindsack.
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Typ III b Osophagusatresie mit tracheodsophagealer Fistel(n) vom unteren Segment.

Typ III ¢ Osophagusatresie mit tracheodsophagealer Fistel(n) von beiden Segmenten.
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Typ VI a Osophagobronchiale Kommunikationen, sophagobronchiale Fisteln.
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Typ VI b Bronchodsophageale Fisteln.

Typ VII Tracheodsophageale Fisteln ohne Atresie.
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Typ VIII Sonderformen — Osophagusstenosen

A /P%— A

N

Typ X a Spaltbildung im Bereich des Larynx mit/ohne Osophagusatresie. Larynxspalten.
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Typ X b Spaltbildung im Bereich des Larynx und der proximalen Trachea mit/ohne Osophagusatresie.
Inkomplette 6sophagorespiratorische Spalten

Typ X c. Spaltbildungen, die den Larynx und die Trachea bis zur Bifurkation einbeziehen. Komplette
Osophagorespiratorische Spalten.

Typ X d. Spalte im Bereich der Trachea bei normal gebildetem Larynx und normaler proximalen
Trachea. Osophagotracheale Spalte.
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4.4. Haufigkeit des Vorkommens der verschiedenen Osophagusatresieformen —
Synopsis aller bekannten Osophagusformen

Die Quintessenz der auf den vorher gehenden Seiten abgebildeten Formen von Fehlbildungen
von Osophagus und Trachea ist es, dass jeder Chirurg, der ein Kind mit einer Osophagusatresie
operiert diese Formen kennen muss, mit ihnen rechnen muss, wenn er exakt und moglichst

komplikationsfrei Kinder mit Osophagusatresien operieren méchte.

Am hiufigsten kommt die Osophagusatresie mit einer distalen tracheodsophagealen Fistel (90%)
vor. Gefolgt von 7% ohne Fistel, 1-2 % mit einer H Fistel und 5 % mit einer langstreckigen
Osophagusatresie. Die Osophagusatresie mit einer proximalen Fistel ist bei 1 % und mit
proximalen und distalen Fistel bei 2 % der Fille registriert worden (236, 258, 259).

®

®

V5

3

OAT mit OAT ohne | [OAT mit OAT mit Lang- H- Fistel
distaler Fistel prox.+ dist. | |prox. streckige

Fistel Fistel Fistel OAT

Vogt Ilib Vogt Ii Vogt llic Vogt llia Vogt long | |Vogt H- Fist.
Gross Typ C| |Gross Typ A| |Gross Typ D| |Gross Typ B Gross Typ E
90% 7% 2% 1% 5% 1-2%

Tab. 2: Deskriptive Einteilung der Osophagusatresieformen. Schematische Darstellung der am haufigsten
vorkommenden Osophagusatresien unter Beriicksichtigung der unten angefiihrten Klassifikationen (259).

Fiir das Uberleben, der von der Osophagusatresie betroffenen Patienten sind folgende

Risikofaktoren entscheidend:

Geburtsgewicht,

assoziierte Missbildungen,
pulmonale Komplikationen

Lénge der Atresie.
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Durch Aspiration von Schleim und Speichel aus dem proximalen Osophagussegment kann schon

kurze Zeit nach der Geburt eine Pneumonie entstehen und es konnen sich Atelektasen ausbilden.

Waterston hat 1962 die heute weltweit anerkannte Risikogruppeneinteilung vorgeschlagen, die
jedoch von Spitz wieder in Frage gestellt wurde (60, 190, 236, 255).
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4.5. Risikogruppen nach Waterston (1962) (255):

A Geburtsgewicht tiber 2500 Gramm
keine assoziierten Fehlbildungen
keine pulmonalen Komplikationen

B Geburtsgewicht 1800 - 2500 Gramm

mittelschwere pulmonalen Komplikationen und / oder

assoziierte Fehlbildungen

C Geburtsgewicht unter 1800 Gramm
schwere pulmonale Komplikationen und / oder
schwere assoziierte Fehlbildungen

4.5.1. a. Operatives Vorgehen wenn keine kardio-intestinalen Fehlbildungen vorliegen (258).

Neugeborene
ilber 2500 g
ohne Fehlbildungen

Gastrostomie
Fisteldurchtrennung
primare, einschichtige
End- zu- End
Anastomose

Immer wenn der Zustand des Kindes eine Priméranastomose zuldsst sollte eine sofortige
Rekonstruktion des Osophagus vorgenommen werden. Dadurch ist die Behandlung

komplikationsfreier.
Frilhgeborene und M assozierte
Neugeborene mit Fehl-

ass. Fehlbildungen
(Herz, gastrointestinales
System)

4.5.1.b. Operatives Vorgehen bei kardio-intestinalen Fehlbildungen (258)

bildungen "

Gastrostomie
Fisteldurchtrennung

|

spater primar verzdogerte
Anastomose

Fiir eine Priméranastomose sollte das Kind kriftig genug sein. Bei den untergewichtigen
Neugeborenen, die zusitzliche Missbildungen besitzen wird eine mehrzeitige Korrektur der

Osophagusatresie durchgefiihrt. Dies trifft zu bei:
- Friithgeburten unter 1200 g,

- postpartalen pulmonalen Adaptationsstorungen,

- schweren Pneumonien,

- kardialen Begleitmissbildungen, mit Insuffzienzzeichen
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- zusitzlichen Missbildungen, die einer erstrangigen Behandlung bediirfen (Omphalozele,
Gastroschisis)

- sehr weite Distanz zwischen beiden Osophagusstiimpfen (208).

Es handelt sich um Kinder, bei denen eine spannungsfreie, Anastomose wegen der groflen
Entfernung zwischen dem proximalen und distalen Segment nicht moglich ist. Bei diesen Fillen
wird als erstes eine Fistelligatur mit Fisteldurchtrennung und Anlage einer Gastrostomie
vorgenommen. Es handelt sich hier um lebenserhaltende MaBnahmen, die keinen langwierigen
operativen Einsatz erfordern und die sekundire Rekonstruktion nicht negativ beeinflussen (259,
262).

Abb.13: Dieses Bild soll die Aspirationsgefahr vor der Operation darstellen: eine Aspiration kann iiber die distale
6sophagotracheale Fistel aus dem Magen in die Trachea entstehen (1). Dadurch kann es zu Atelektasen und zu
einem Atemnotsyndrom kommen. Eine weitere Aspirationsgefahr besteht aus dem proximalen Osophagussegment,
in dem Speichel direkt in die Trachea iiberfliefit oder eine Aspiration durch Nahrungszufuhr entsteht kann (2,3)
(259).

Im Folgenden soll eine Ausnahmesituation geschildert werden. Willital hat bei einem
Frithgeborenen mit einem Geburtsgewicht von 480 g in 55 Minuten eine Rekonstruktion des
Osophagus mit einer Gastrostomie im Inkubator auf der Intensivstation der Kinderchirurgie /
Kinderklinik in Miinster durchgefiihrt unter der Assistenz von Tsokas. Der Abstand der
Osophagussegmente war intraoperativ so ausgebildet, dass die untere Fistel und das proximale
Segment sich beriihrten, keine assoziierten Fehlbildungen vorlagen und nach Durchtrennung der
Osophagotrachealen Fistel einschlielich der Resekﬂtion eine 2 mm langen Ubergangsanteils eine
direkte Anastomose zum proximalen und distalen Osophagussegment durchgefiihrt werden
konnte.

Die Zeit bis zur definitiven Versorgung erfordert eine Intensivbehandlung. Falls eine
Respiratorische Insuffizienz vorliegt ist eine mechanische Beatmung notwendig. Der proximale
Blindsack muss konstant mit einer Replogle-Tube abgesaugt werden. Die vorhandenen
dsophagotrachealen Fisteln miissen unterbunden werden. Das verhindert die Luftpassage in den
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Magen und den gastrogsophagealen Reflux. Spitz beschreibt Magenperforationen, die durch die
Mageniiberdehnung zustande gekommen sind (259).

Das Anlegen von einem Gastrostoma ermdglicht eine frithzeitige enterale Ernahrung.

Spitz hat in einem ,, commentaries thinking“ empfohlen bei Kindern mit langstreckigen
Osophagusatresien eine zervikale Osophagostomie durchzufiihren. Dies hat Vorteile und
Nachteile. Der Vorteil liegt darin, dass man eine sofortige MaBnahme ergriffen hat, um eine
Aspiration iiber das obere Osophagussegment zu vermeiden. Ein weiterer Vorteil ist es, dass die
Kinder frithzeitig unter dem Gesichtspunkt der ,,Scheinfiitterungen Nahrung aufnehmen kénnen
und dass der Schluckreflex gebahnt wird, wobei die Nahrung dann iiber das zervikale
Osophagostoma wieder ausgeschieden wird.

Dem gegeniiber stehen erhebliche Nachteile: die durch die Anlage einer zervikalen
Osophagostomie macht zu einem spéteren Zeitpunkt ein Herauslosen dieses Stomas aus dem
Hals notwendig. Ein Wachstum des proximalen Osophagussegmentes kann in dieser Zeit nicht
erfolgen. Dies wire jedoch mdglich, wenn man an dem proximalen Osophagussegment keine
weiteren operativen Maflnahmen ergreift. Das Anlegen und das Herauslosen des Stomas kénnen
zu Komplikationen im Hinblick auf die Halsgefée und im Hinblick auf die Gefife im
Halsbereich fiihren.

Das zervikale Osophagostoma stellt jedoch aus pflegerischen MaBnahmen gerade in Lindern in
denen eine Intensivpflege nicht moglich ist fiir die Kinder eine wesentliche Hilfe dar. Deshalb
muss man unterscheiden, ob man in Versorgungsbereichen mit hohem Potential an
Intensivtherapie ein Osophagostoma im Halsbereich vermeidet, um zu einem spéteren
Zeitpunkt, wie Nate Myers gesagt hat, den eigenen Osophagus zur Rekonstruktion verwendet
oder aber ob man auf diese Moglichkeit verzichtet, zugunsten pflegerischer lokaler
ortsgebundener Moglichkeiten.
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4.5.2. Uberlebenschancen der Osophagusatresie Patienten (68, 259)

STELLENWERT DER WATERSTON-KLASSIFIKATION HEUTE

PROGNOSE-ERGEBNISSE
GEWICHT | ASPIRAT.| REIFE [ ERGEBNIS | ASS.FEHL.|LANGSTR.
WATERSTON ';bsez) 0y - ja 1% 10% 29
WATE&SWN ;gggg + P 73% | 46% | 10%
WATE@TON 500 0 ++ |Pra - 45% 89% | 19,5%

Tab. 3: Ergebnisse der Osophagusatresiebehandlung abhiingig von der Waterston Klassifikation

Die Klassifikation nach Waterston nimmt in seiner Publikation Gidaro G.S als Grundlage. In der
ersten Waterston’schen Gruppe betrigt die Uberlebensratte 100 %. Bei Friihgeborenen,
Neugeborenen mit Untergewicht und assoziierten Fehlbildungen nimmt sie nach dem
Schweregrad der assoziierten Fehlbildungen auf 46 -73 % ab nach Willital (259) und nach
anderen Autoren 55% bis 86% (68). Nach dem Einrichten von perinatalen Zentren hat sich die
Prognose fiir Kinder mit der Osophagusatresie erheblich verbessert. Besonders die Letalitdt der
Patienten, bei denen eine primire Anastomose nicht moglich war, ist von 29,5 % auf 10 %
gesunken (68, 190, 259).
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5. Diagnosestellung einer Osophagusatresie

Die typischen Leitsymptome einer Osophagusatresie sind:
- bei der Mutter- kann durch Ultraschalluntersuchungen ein Hydramnion
nachgewiesen werden (256, 259, 269)
- bei dem Kind fillt postpartal auf, dass schaumige Speichel vor dem Mund und vor der
Nase mit rezidivierenden Asphysien gefunden werden.

Die diagnostischen Maflnahmen konnen wie folgt unterteilt werden.
- Prénatale Diagnose
- Postnatale Diagnose

Ein genaues Frithwarnsystem (siche 5.1) spielt eine wichtige Rolle.
5.1. Prinatale Frithwarnsystem und priinatale Diagnose

Rechtzeitige Diagnose einer Osophagusatresie beeinflusst erheblich die Uberlebenschancen der
betroffenen Kinder. Schon die Routineuntersuchungen wihrend der Schwangerschaft tragen zu
der Diagnosestellung bei. Liegt bei der Schwangeren ein Hydramnion vor, so ist ein Verdacht
auf Osophagusatresie zu stellen. Bei 85 % bis 90 % der Fille von Hydramnion findet man eine
Osophagusatresie. Aus diesem Grund ist die prinatale Ultraschaluntersuchung vom Gynikologen
von grof3er Bedeutung (57, 59, 236, 259, 262). Im 4. — 5. Fetalmonat setzt die Urinausscheidung
ein. Der Fotus schluckt 2 bis 3 Mal pro Minute die Amnionfliissigkeit, die durch die Resorption
im Diinndarm in den Kreislauf des Kindes und dann der Mutter aufgenommen wird. Wenn das
Schlucken des Fruchtwassers infolge einer Osophagusatresie ausbleibt, kommt es zur Bildung
des Hydramnion (116). Wéhrend der sonographischen Untersuchung einer Schwangeren kann bei
Vorliegen einer Osophagusatresie des Foten fetales Erbrechen mit rezidivierenden Asphyxien
gefunden werden.

Ab der 24. Schwangerschaftswoche ist der fetale Osophagus groB genug, um bei der Dilatation
hinter der Trachea sichtbar zu sein. Das Fiillen des Magens mit dem Fruchtwasser wird bei 90%
der Feten mit einer 6sophagotrachealen Fistel beobachtet. So kann das Fehlen der Fliissigkeit im
Magen nur bei einer isolierten OAT als Leitbild dienen (70, 115, 116, 130). Die Signifikanz der
sonographischen Untersuchung ist bei Osophagusatresie jedoch nicht sehr hoch und stark von der
Erfahrung des Untersuchers und der Ausprigung der Fehlbildung abhéngig (92).

Dieses Friithwarnsystem ermoglicht rechtzeitig die Behandlung der Miitter in einem Perinatalen
Zentrum unter Beteiligung von Kinderchirurgen, Kinderandsthesisten, Gynékologen,
Neonatologen.
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Abb.14: Drei Ultraschallbilder mit Osophagusdarstellung beim gesunden Fetus.
A) AO - Aorta descendens, S - Magen, C - Crus Diaphragmae

B) AO - Aorta descendens, S - Magen, Pfeile - Osophagus

C) S — Magen, Pfeile — Osophagus (59)

Abb.15: Ultraschall des fetalen Abdomens. Fehlende
Fliissigkeit im Magen. Zeichen des Polihydramnion.
(57)

Abb. 16:Ultraschallbild ~ zeigt den bis zur
Atresiestelle gefiillten fetalen Osophagus (57).

Der biochemische Marker aus dem Fruchtwasser der Foten mit Osophagusatresie ist
Acetylcholinesterase ~ (ACHE). Ein Acetylcholinesterasetest kann durch Amnionzentese
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durchgefiihrt werden. Zwischen der 10. und 13. Schwangerschaftswoche ist eine Erhéhung des
Markers physiologisch, erst ab der 14. —15. Woche gewinnt sie an Aussagekraft. In dem letzten
Trimenon der Schwangerschaft sollte bei der ACHE Bestimmung durch das Hydramnion
bedingte Verdiinnung beriicksichtigt werden. Ein positiver ACHE- Test muss auch bei fehlendem
sonographischen Befund den Verdacht auf eine schwerwiegende Fetusfehlbildung wecken (92,
95).

Die Fruchtwasseruntersuchung ist eine weitere Moglichkeit des von Willital konzipierten
Frithwarnsystems um rechtzeitig erfolgreich agieren zu kénnen

Eine weitere Moglichkeit stellt die Untersuchung des Fruchtwassers auf Alpha - Fetoprotein
(AFP). Der letzt erwihnte Test ist allerdings wesentlich weniger verlisslich (262).

5.2. Postnatale Diagnose

Die klinischen Leitsymptome einer Osophagusatresie sind sehr typisch und sollten kurz nach der
Geburt zu der Verdachtsdiagnose fiihren. Bei den betroffenen Neugeborenen flieBt reichlich
schaumiger Speichel und z&her Schleim aus dem Mund und eventuell auch aus der Nase. Die
ersten Schluckversuche flihren zu Hustenanfillen und Erbrechen, die von Asphyxie begleitet
werden (61, 77, 269). Die Eltern miissen mit dem Friihwarnsystem bekannt werden um die
Diagnose nicht zu verzogern.

O

Osophagusatresie

@

Analatresie

Abb. 17: Sondierung der Speisershre und des Anus zum Ausschluss der Atresie bei der 5 — Minuten-Untersuchung
im Kreissaal (259).

Da es sich hierbei, wegen der Aspirationsgefahr, um eine lebensbedrohliche Situation handelt,
sollte bei jedem Neugeborenen routineméBig wihrend der ersten 5 Lebensminuten postpartum
eine Osophagusatresie ausgeschlossen werden. Neben der Ermittlung der Apgar-Note kann eine
direkte Priifung der Durchgingigkeit der Speisershre durchgefiihrt werden. Diese Sondierung
soll mit einer relativ starren Sonde iiberpriift werden. Man kann hierzu einen Magenschlauch, der
Stirke Ch 8 bis 10 benutzen. In diesem Zusammenhang ist es wichtig gleichzeitig einen
Ausschluss einer Analatresie durch Sondierung der Analdffnungsstelle durchzufiihren (258).
Cave: Ein zu diinner Katheter kann sich in dem oberen Blindsack aufrollen, was wiederum keine
Aussage iiber die Durchgingigkeit der Speiserdhre zuldsst (259).
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Nach einer erfolgreichen Sondierung des Magens sollte die aspirierte Flussigkeit mit
Lackmuspapier untersucht werden, um den pH des Magensaftes zu bestitigen. (Rot-Farbung)
Lisst sich die Sonde nicht sicher in den Magen vorschieben, wird die Verdachtsdiagnose einer
Osophagusatresie gestellt, die sollte durch weitere rontgenologisch diagnostische MaBnahmen
gesichert werden. Bei der Sondierung des Osophagus ist duBerste Vorsicht geboten, um eine
Verletzung der Speiserdhre zu vermeiden. In der Literatur findet man Publikationen, wo eine
iatrogene Osophagusperforation beschrieben wird. Besonders gefihrdet sind die Frithgeborenen
(115).

Eine weitere diagnostische Mafinahme stellt die rontgenologische Kontrastuntersuchung dar. Sie
wird von den meisten Autoren als eine obligatorische Methode betrachtet, die bei einem
Verdacht auf Osophagusatresie zu Verfligung steht. Die Rontgen - Ubersichtsaufnahme des
Thorax dient der Beurteilung des Lungenzustandes. Sie sollte auch das Abdomen darstellen.
Man kann damit eine distale Fistel ausschlieBen. Sind der Magen und die Darmschlingen mit
Luft gefiihlt, ist das ein Nachweis einer Verbindung dieser Organe mit der Trachea, es existiert
eine distale Fistel. Bei 1% der Fille ist die Fistel allerdings so klein, dass sie keine Luft
durchlisst (236). Bei einer Osophagusatresie ohne Fistel ist das Abdomen luftleer (Bild C). In
diesen Fillen kann aber auch eine Osophagusatresie mit einer proximalen dsophago-trachealer
Fistel existieren.

Die rontgenologische Untersuchung ermoglicht gleichzeitig einen Duodenalverschluss zu
erkennen. Wird eine distale tracheodsophageale Fistel vom Duodenalverschluss begleitet ist
rontgenologisch ein so genanntes Double bubble Zeichen zu sehen (259).

A B C

Abb.18: Uberblick iiber drei verschiedene Rontgenbilder bei Osophagusatresien .
A Osophagusatresie mit einem nahezu normalen Luftmuster im Abdomen: Hier liegt eine Osophagusatresie mit
distaler 6sophago-trachealer Fistel vor.

B Double bubble Phinomen: Hier liegt eine Osophagusatresie mit einer Duodenalatresie vor.

C Luftleeres Abdomen: Hier liegt eine Osophagusatresie ohne 6sophago-trachealer Fistel bzw. nach Ausschluss
einer proximalen 6sophago-trachealen Fistel vor (259).
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Mit Hilfe einer Rontgenaufnahme mit einer rontgenopaken Sonde lésst sich die Lénge des
proximalen Osophagussegmentes beurteilen.Viel wichtiger ist der intraoperative Befund (190).

Bei der rontgenologischen Untersuchung empfiehlt Rehbein auf die Verwendung vom
Kontrastmittel zu verzichten. Die Gefahr einer Aspiration ist dann sehr grof3 (190).

Andere Autoren fordern die Kontrastmitteluntersuchung nur bei intubiertem Patienten
durchzufiihren (61).

Bei der Kontrastmitteluntersuchung soll ein wasserlgsliches Kontrastmittel verwendet werden
und die Menge von 0,5 ml nicht tiberschritten werden und es muss die Moglichkeit gegeben sein
das Kontrastmittel sofort abzusagen. Geeignet ist hier am zweckmiBigsten verdiinntes
Gastrografin (61, 208, 259).

Zu den anderen radiologischen Methoden gehort die Computertomographie, wobei die
Lingenausdehnung, Lokalisation der Atresie und Lage der proximalen Fisteln bestimmt werden
(242). Heutzutage steht an dieser Stelle die Kernspintomographie zu Verfiigung. Beide
Untersuchungen sind ziemlich aufwendig, da beide entweder eine tiefe Sedierung oder eine
Narkose notwendig machen.

Wichtige Informationen fiir die Diagnose liefert die préoperative Endoskopie. Das Vorgehen
wird unter Punkt 6 beschrieben (Methode nach St. Gans).

5.3. Bedeutung der rechtzeitigen Diagnose fiir das Uberleben des Kindes und fiir die
weitere Behandlung.

Eine rechtzeitige Diagnose beeinflusst erheblich die Uberlebenschancen des Kindes mit OAT
und reduziert die Moglichkeit der pulmonalen Komplikationen. Gilt die Osophagusatresie als
sicher, miissen das Uberlebens sichernde MaBinahmen eingeleiten werden.

5.3.1. Sofortmassnahmen

a. Legen einer Magensonde bzw. einer Osophagussonde und regelméBiges Absaugen
b. intravendser Zugang
c. Laboruntersuchungen (259)

53.1.a. Als erstes muss die Gefahr der Aspiration des aus dem proximalen Segment
iiberlaufenden Sekrets gebannt werden. Dies geschieht durch intermittierendes Absaugen aus
dem proximalen Osophagusstumpfes (61, 244, 259).

Bei den Neugeborenen mit Osophagusatresie gehort das Legen einer Magensonde und
intermittierende Absaugen (alle 5 bis 10 Minuten) des proximalen Blindsackes zu den
wichtigsten NotfallmaBnahmen. In diesem Falle wird ein weicher Katheter in den proximalen
Blindsack eingefiihrt und an der Nase oder Gesicht befestigt. So ist das Absaugen moglich. Die
Durchgiingigkeit der Sonde muss halbstiindlich kontrolliert werden (236).
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Eine Dauerabsaugung ermdoglicht die Replogle-Sonde. Durch ihren Einsatz wird die Betreuung
des Kindes erleichtert und die Sonde kann sich nicht an der Osophaguswand ansaugen (259).

Eine zervikale Osophagostomie zur Ableitung des Speichels sollte nach Maoglichkeit vermieden
werden. Die Griinde wurden bereits genannt. Zusammenfassend ldsst sich folgendes sagen:
Durch das Anlegen einer Osophagostomle vergibt man sich die Moglichkeit der Rekonstruktion
der Speiserohre durch kérpereigenes Osophagusgewebe, da das proximale Segment in dieser Zeit
nicht wachsen kann und eine Elongation nicht erfolgen kann. Weiterhin birgt die Anlage einer
zervikalen Osophagostomie Komplikationen wie Verletzungen von Gefifen und nervalen
Strukturen. Die zervikale Osophagostomie wird in angloamerikanischen Kreisen befiirwortet fiir
jene Lénder in denen eine Intensivpflege der Neugeborenen auf groBe Schwierigkeiten stoft.
Durch diese MaBnahme erreicht man dann zunichst eine héhere Uberlebenschance der
Séuglinge, da eine Aspiration nicht erfolgen kann, Scheinfiitterungen durchgefiihrt werden
konnen und die Kinder relativ schnell aus dem Krankenhaus wieder entlassen werden konnen. So
gibt es fiir die zervikale Osophagostomie geographisch bedingt unterschiedliche Indikationen.
Durch dieses Vorgehen legt man in den meisten Fillen eine spatere Ersatzplastik fest.

5.3.1.b. Der intravendse Zugang kann iiber die peripheren Venen erfolgen. Viel giinstiger und
sicherer ist jedoch ein zentraler Venenzugang. So wird die eventuell notwendige Medikation
ermoglicht.

5.3.1.c. Laboruntersuchungen: Kontrolle des Blutzuckers, der Elektrolyte, des Gesamt-
Einweifles, der Blutgerinnung und der Blutgasanalyse.

Der sofortige Einsatz von Antibiotika wird nicht von allen Autoren empfohlen. Bettex hélt sie
nur beim vorliegen einer Aspirationspneumonie fiir notwendig. Willital empfiehlt eine
entsprechende perioperative Antibiotika-Applikation wegen der Hiufigkeit der pulmonalen
Komplikationen bei Osophagusatresien. Diese Indikation ist keine Prophylaxe, sondern eine
gezielte Antibiotika-Indikation (236, 259,262).

Liegt bei dem Kind keine respiratorische Insuffizienz vor, ist eine Intubation nicht notwendig.
Eine Indikation zur Intubation liegt dann vor, wenn Storungen der Apgar-Note aufgrund
respiratorischer Insuffizienz festgestellt wurden, eine Aspiration erfolgte, Atelektasen vorliegen,
assoziierte Fehlbildungen der Lunge vorhanden sind, assoziierte Fehlbildungen des Herzens
vorliegen und Anzeichen bzw. Symptome eines Atemnotsyndroms existieren.

Werden diese MaBnahmen durchgefiihrt, dann ist eine Notoperation nicht zwingend notwendig.
Der Zeitpunkt des Eingriffs soll iiberlegt gewihlt und von dem Allgemeinzustand des Patienten
abhingig gemacht werden. Eine verzogerte Diagnosestellung verschlechtert die Diagnose. Einen
Uberblick iiber die zeitlichen Zusammenhénge gibt unten angefiihrte Tabelle wieder.
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5.4. Uberlebensrate bei Kindern mit Osophagusatresie ohne assoziierte Fehlbildungen und
einer Primiiranastomose abhiingig vom Zeitpunkt der Diagnosestellung und Operation
(259)

Diese Kinder kamen verzogert in die Klinik.

OP innerhalb von 6 Stunden p. partum Uberlebensrate 95 %
OP innerhalb von 24 Stunden p. partum Uberlebensrate 81 %
OP innerhalb von 48 Stunden p. partum Uberlebensrate 61 %
OP innerhalb von 60 Stunden p. partum Uberlebensrate 36 %

Tab. 4: Uberlebensrate Osophagusatresiepatienten ohne assoziierte Fehlbildungen und Priméranastomose abhingig
vom Zeitpunkt der Diagnosestellung und Operation

Bei einer verzogerten Diagnosestellung beeinflusst die doppelte Aspirationsgefahr (einerseits aus
dem proximalen Blindsack, anderseits iiber die eventuell vorhandene dsophagotracheale Fistel)
negativ die Uberlebenschancen der betroffenen Patienten. Kinder werden bei einer priméar
verzogerten Diagnosestellung nur noch bei einem beginnenden Atemnotsyndrom eingewiesen.
Nach den Untersuchungen von Willital betrégt die Letalitét bei Operationen innerhalb der ersten
6 Stunden nach der Geburt 5 %, wihrend bei Wiederherstellungseingriff zwischen 24 und 48
Stunden nach der Geburt liegt sie nur noch bei 61 %. Daraus wird sichtbar, wie wichtig eine
rechtzeitige Diagnose ist (259).
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5.5. Fehlermoglichkeiten bei der Diagnose

5.5.1. Fehldiagnose durch Pharynx-Divertikel

Bei der Priifung des Osophagus auf seine Durchgingigkeit kann die Sonde sich im
Pseudodivertikel des Pharynx aufrollen und eine Osophagusatresie so vortiuschen (259). Die
Konturen des rontgenologisch dargestellten Blindsackes sind in diesem Fall unregelmifiger als

bei der Osophagusatresie. Der Blindsack liegt meist seitlich verschoben. Es handelt sich hier um
ein sehr seltenes Krankheitsbild.

5.5.2. Pharynx-Perforation

Eine falsche positive Diagnose kann dann gestellt werden wenn durch unsachgeméfles Absaugen
die Pharynxwand verletzt wird. Gelangt die Katheterspitze in die Wundtasche tduscht, sie eine

Atresie vor. Wird blutiger Speichel angesaugt muss ein Verdacht auf eine Verletzung gestellt
werden (208).

5.5.3. Aufrollen einer zu diinnen Sonde im proximalen Osophagussegment

Ein zu weicher und zu diinner Schlauch kann sich bei der Sondierung der Osophagus im oberen
Blindsack aufrollen und so die Géngigkeit vortduschen. Um eine solche Fehldiagnose zu
vermeiden, ist es zweckmiflig einen Magenschlauch der Stirke Ch 8 zu verwenden und diesen
vorsichtig im Osophagus vorzuschieben. Stellt man einen Widerstand fest, sollte der Schlauch an
dieser Stelle an dem Mund oder an der Nase fixiert werden und eine Rontgeniibersichtsaufnahme
durchgefiihrt werden.Um die Flexibilitdt des Schlauches herab zu setzen, ist es sinnvoll diesen
Schlauch ca. 15 Minuten vor der Untersuchung im Kiihlschrank zu kiihlen und ihm dadurch eine
gewisse Rigiditdt zu geben (190, 259).
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5.5.4. Fehldiagnose durch eine H-Fistel

Eine weitere Fehldiagnose kann dann gestellt werden, wenn die Sonde zwei Fisteln passiert und
so in den Magen gelangt (259, 262, 269). Schirli erwihnt 2 Fille, wo die Sonde durch die
Trachea und eine distale Fistel durch den Magen gelangte und dadurch zunéchst die
Osophagusatresie iibersehen wurde. Eine spiter durchgefiihrte Rontgeniibersichtsaufnahme
zeigte jedoch den geschléngelten Verlauf der Sonde, die {iber eine proximale 6sophago-trachealer
Fistel und eine distale 6sophagotracheale Fistel in den Magen gelangte. Der Magen und die
Darmschlingen sind mit der Luft gefiillt (208).

. | Abb. 20: Fehldiagnose der Osophagusgangigkeit. Sonde passiert
g?:hI?UICh paSSIEn : zwei Fisteln - proximal vom Osophagus zur Trachea und distal
Istein : von der Trachea zum Osophagus (259).

5.5.5. Eine falsche positive Diagnose liefert das Sondieren der, bei manchen Kindern stark
ausgeprégten bursa pharyngealis in der hinteren Rachenwand (194).
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6. Die Behandlung der Osophagusatresie

6.1. Aspirationsgefahr aus dem Magen

Neben der bereits beschriebenen Aspirationsgefahr aus dem proximalen Blindsack besteht beim
Vorliegen einer distalen Fistel die Gefahr der Aspiration aus dem Magen. Gleichzeitig kann die
Luftpassage aus der Trachea in den Gastrointestinaltrakt stattfinden. Um Komplikationen die
dann auftreten zu vermeiden, soll diese Fistel, wenn eine baldige Rekonstruktion des Osophagus
nicht moglich ist, verschlossen werden.

Abb. 21: Aspirationsgefahr aus dem Magen (259).

Die vorhandene Fistel wird durch einen transpleuralen (nach Schérli) oder extrapleurelen (nach
Bettex) Zugang ligiert. Ist ein operativer Fistelverschluss nicht sofort durchfiihrbar, kann die
Fistel mit einem Fogarty-Katheter vorerst verschlossen werden (197). So wird die
Aspirationsgefahr behoben. Gleichzeitig verhindert man das Aufblasen des Magens, das zu
Magenperforation fithren kann (208, 259).
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6.2. Ubersicht der Letalitiit bei Patienten mit einer OAT entsprechend der deskriptiven
Diagnose (259)

Deskriptive Diagnose Letalitét

OAT mit unterer 0-5 %
tracheodsophagealer Fistel

OAT ohne Fistel 579

OAT mit oberer und unterer 5-7%
tracheodsophagealen Fistel

OAT mit oberer 0-5%
tracheodsophagealen Fistel

H —Fistel 2,5%
Langstreckige OAT 35%

Wie bereits bei dem Zeitpunkt der Diagnosestellung erwihnt, ist die Uberlebenschance stark von
dem Zeitpunkt der Operation abhéngig. Je spéter die Missbildung festgestellt wird, und die
Behandlung dadurch verzogert ist, desto schlechter ist die Prognose des Patienten. Die Letalitét
nimmt von 5% bei OP innerhalb der ersten 6 Stunden post partum bis auf 64% bei OP nach nach
60 Stunden postpartum (259).

Die Erstversorgung erfolgt in der darauf spezialisierten Klinik. Das Errichten von perinatalen
Zentren hat die Behandlungsmdglichkeiten verbessert und die Letalitdt der Neugeborenen mit
Osophagusatresie gesenkt (259). Die Uberlebenschance betrigt in den A und B Waterston-
Gruppen 100%. Frithgeborene mit einer unreifen Lunge haben die schlechteste
Uberlebenschance, sie liegt zwischen 30 bis 90% (137, 163, 232, 262).
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Faktoren Prognostische Signifikanz

Typ der Fehlbildung 45 %
Friih- oder Reifgeborenes 4 %
Assoziierte Fehlbildungen 40 %
Aspiration/ weitere Affektionen 10 %
der Lunge

Frithdiagnose 22 %
Prioperative Behandlung 18 %
Operatives Verfahren 55%
Postoperative Behandlung 18 %

Tab. 5: Faktoren von denen Komplikationen und Uberlebenschancen abhingen (259):

Nach der Aufnahme in der Spezialklinik erfolgt eine Allgemeinuntersuchung, Blutgasanalyse,
und Abkldrung der weiteren assoziierten Fehlbildungen. Der operative Eingriff kann erst nach
Stabilisierung des kleinen Patienten durchgefiihrt werden. Wichtig ist das Beheben der
eventuellen Hypoglykdmie, Hypokkalzédmie, Azidose und Storung des Elektrolytenhaushaltes
(208, 236, 269).

6.3. Operatives Vorgehen

Das operative Vorgehen richtet sich nach dem Allgemeinzustand des Kindes. Immer, wenn es
nur moglich ist, steht eine sofortige Rekonstruktion der Speiserdhre mit Unterbindung und
Durchtrennung eventuell vorhandenen Fisteln im Vordergrund. Ist das nicht durchfiihrbar, wird
das 2-zeitige Vorgehen gewéhlt: Thorakotomie, Fisteldurchtrennung, Thoraxverschluss, Einlegen
einer Sonde und Rekonstruktion der Speiserdhre zu einem spédteren Zeitpunkt

das bereits oben beschrieben worden ist.

6.3.1. Intubation, Legen des ZVK, Endoskopie

Nach der Intubation und dem Legen des zentralen vendsen Zuganges (Subklavia oder Jugularis
Katheter) wird zur Identifizierung der anatomischpathologischen Situation und Ausschluss oder
Darstellung einer proximalen Fistel eine préoperative Endoskopie durchgefiihrt. Gans hat als
Erster die Indikation zur Endoskopie des proximalen Osophagussegmentes gefordert. Dadurch
kann préoperativ eine proximale 6sophagotracheale Fistel diagnostiziert werden. Mit der Firma
Storz wurde damals ein entsprechendes Gerét entwickelt. Wenn die Tubusspitze sehr hoch oben
in die Trachea gelegt wird, kann man dartiber 1 bis 2 Tropfen Methylenblau in die Trachea
instillieren und bei der Beatmung wird dann das Methylenblau iiber die 6sophagotracheale Fistel,
auch wenn sie in Gegenrichtung zum Verlauf der Luftrohre verlduft das Methylenblau
endoskopisch im Osophagus erkennen. Trotzdem gibt es 2 Moglichkeiten der Fehldiagnostik.

1. die Fistel ist sehr eng und ihr Verlauf erméoglicht es nicht das Luft aus der Trachea in die
Speiserohre als diagnostisches Kriterium tibertritt

2. der Tubus liegt zu tief und verlegt die Offnung der 6sophagotrachealen Fistel innerhalb der
Trachea (60, 259).
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Abb. 22: Osophagoskopie beim Vorliegen einer
proximalen Fistel (259).

Eine Applikation von 1 Tropfen von verdiinntem Methylenblau in die Trachea ermdglicht die
Diagnose einer proximalen dsophagotrachealen Fistel durch Endoskopie der Speiserdhre. Die
Kleinheit der anatomischen Verhéltnisse erfordert aber eine grofle Erfahrung und eine sehr gute
Kooperation zwischen dem Anésthesisten und dem Chirurgen. Sonst kann es zu einem
UberflieBen des Methylenblaus in den Osophagus kommen, was dann zu einer Fehldiagnose
fithren kann.

Abb. 23: Tracheoskopie mit Methylenblaudarstellung.
Die zweite Moglichkeit der Diagnostik einer
6sophagotrachealen Fistel besteht darin, Methylenblau in
den Osophagus zu instillieren und parallel dazu eine
Tracheoskopie durch zu fiihren. Liegt eine solche Fistel
vor, so kann sie durch Ubertritt von Methylenblau iiber
die Fistel in die Trachea endoskopisch diagnostiziert
werden (259).

46



6.3.2. Lagerung des Patienten und Schnittfiihrung

Danach erfolgt die Lagerung des Patienten auf der linken Seite mit rechtwinklig angehobenem
rechtem Arm. Willital empfiehlt einen sagittal verlaufenden Hautschnitt im Bereich der mittleren
Axillarlinie Abbildung 24. Andere Autoren beschreiben einen schrag verlaufenden Hautschnitt,
von paravertebral unterhalb der Skapulaspitze bis nach vorne submammér. Dieser hat eine
Stérung des Wachstums der rechten Weichteilseite im Brustkorb, Stérung des Wachstums des
rechten Brustdriisenkorpers bei einen zu hoch liegendem Schnitt, Schulterschiefstand bei
Muskelschwiche und ist kosmetisch auffillig.

Abb. 24: Sagittaler Hautschnitt (259).

Es folgt die rechtseitige Thorakotomie durch den 4. Interkostalraum. Der Thorax ist bei
Neugeborenen sehr elastisch so dass eine Durchtrennung der Rippen oder der Rippenknorpel
nicht notwendig ist. Die Interkostalmuskulatur wird durchtrennt und der Interkostalraum mit
einem Overholt gespreizt. Der Thorax wird durch zwei vertikal gegeneinander versetzte
Thoraxsperrer offen gehalten. Die rechte Lunge wird mit feuchten Stieltupfern nach medial weg
gehalten. Der Operateur muss oft den Eingriff unterbrechen, um die Beliiftung der Lunge zu
garantieren (236, 259).

6.3.3. Extrapleuraler oder transpleuraler Zugang

Es werden von den verschiedenen Autoren zwei unterschiedliche Vorgehensweisen zur
Identifizierung der Speiserdohrenanteile vorgeschlagen. Bei dem extrapleuralen Zugang wird die
Pleura parietalis von der Fascia endothoracica bis zum hinteren Mediastinum abgeldst. Die
Ablosung erfolgt mit kleinen Stilltupfern und ist mithevoll und zeitraubend. Der Vorteil dieses
Vorgehens liegt darin, dass bei einer Anastomoseninsuffizienz die Pleurahohle unverletzt bleibt,
was die Gefahr einer Mediastinitis erheblich reduziert. Es hat aber nur dann einen Sinn, wenn die
Pleura tatsichlich wihrend der gesamten Operation nicht eréffnet wird (190). Diese Forderung
lasst sich nicht immer realisieren.

In Miinster wird aus diesem Grunde dem transpleuralen Vorgehen der Vorzug gegeben. Das

bringt ernorme Zeitersparnis, wodurch die Operationsdauer des kleinen Patienten verkiirzt
wir (259, 262). Die Pleura wird in ihrem mediastinalen Abschnitt ldngs ero6ffnet.
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6.3.4. Ligatur der V. azygos

proximales
Osophagussegment

V. azygos

osophago-tracheale
Fistel

distales
Osophagussegment

Nixon'sche
Aufzweigung

Abb. 25: Ligatur und Durchtrennung der V. azygos (259).

AnschlieBend erfolgt die doppelte Ligatur der Vene azygos (Umschlingungs- und Durchstich-
Ligatur) und ihre Durchtrennung mit der Potts-Schere. Die Durchtrennung ist notwendig, weil in
den meisten Fillen die Einmiindung des distalen Osophagussegmentes in die Trachea in dieser
Hohe liegt. Als néchste Maflnahme wird dann der Nervus vagus dargestellt und zur Seite
geschoben (Abb. 25).

6.3.5. Intraoperative Endoskopie: Auffinden und Freilegung des proximalen und des distalen
Osophagusstumpfes

Das Auffinden des proximalen Blindsacks und seine Identifizierung werden durch die im
Osophagus liegende Sonde erleichtert, insbesondere dadurch wenn die Sonde im proximalen
Osophagussegment vorgeschoben und zuriickgezogen wird, was man intraoperativ deutlich
erkennen kann. Der obere Blindsack wird dann vorsichtig bis in die H6he der oberen
Thoraxapertur von der Trachea frei prépariert. Dabei ist auf eventuelle noch nicht festgestellte
proximaler Fistel zwischen Osophagus und der Trachea zu achten, die dann ligiert und
durchtrennt werden miissen.

Die benachbarten anatomischen Strukturen werden wihrend der Operation geschont. Besonders
wichtig ist das Erhalten der nervésen Osophagusversorgung. Werden intraoperativ die, den
Osophagus versorgenden Nerven verletzt, kommt spiter zur Beeintrichtigung der Peristaltik.
Dies fiihrt zu Regurgitationen, Reflux mit Aspirationsgefahr.

Der distale Blindsack lisst sich an der atemsynchronen Bewegung im Retropleuralraum
erkennen. Er wird durch die distale 6sophagotracheale Fistel aufgeblasen. Ist der distale
Blindsack identifiziert erfolgt die Pleurainzision in Langsrichtung. Die Pleura wird nach medial
und lateral weg geschoben. Beim Freipréparieren dieses Segmentes besteht die Gefahr den
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Nervus vagus zu verletzen. Dieser Nerv liegt auf der medianen Seite des Osophagus und hat in
Hohe der Fistel die Nixon sche Aufzweigung (Abb. 25). Eine Verletzung ist unbedingt zu
vermeiden, wegen der damit verbundenen erheblichen postoperativen Atemstérungen (259).
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Abb. 26: Das proximale und distale Osophagussegment werden frei gelegt (259).

6.3.6. Darstellung und Durchtrennung der Fistel (distale 6sophagotracheale Fistel)

Ist die unter 6sophagotracheale Fistel dargestellt, erfolgt ein Probe-Abklemmen. Bléht sich der
distale Osophagus nicht mehr auf, ist die Fistel richtig lokalisiert worden. Schwimmle empfehlt
zusétzlich eine Punktion mit einer Insulin-Kaniile vorzunehmen, um auszuschlieen, dass es sich
um ein Gefidll handelt. Als néchste Malnahme erfolgt dann eine Umschlingungsligatur der Fistel,
ca. 1,5 mm 2 mm bis zur Einmiindungsstelle des unteren Segmentes in die Trachea. Dann erfolgt
eine Durchstichligatur, Tachea-nahe mit einem nicht resorbierbaren Nahtmaterial der Stérke 5xO0.
Jetzt kann die Fistel distal der Ligatur durchtrennt werden. Die oberen 2 mm bis 3 mm des
Stumpfes werden reseziert und zur histologischen Untersuchung eingeschickt. Wegen des
besonderen histologischen Aufbaus, wie bereits beschrieben, ist dieses Segment zur
Rekonstruktion des Osophagus nicht geeignet. Besondere Vorsicht ist bei der Priparation der
Fistel in Hohe der Nixon'schen Aufzweigung des Nervus vagus geboten (259).
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osophagotracheale Fistel

Abb. 27: Durchtrennung der distalen 6sophagotrachealen Fistel (259).

6.3.7. Mobilisation der Osophagussegmente

Bei der Mobilisation des distalen Osophagussegmentes muss auf die Durchblutungsverhéltnisse
geachtet werden. Hierbei kommt es darauf an die arterielle Versorgung des proximalen
Osophagussegmentes nicht zu lidieren, ebenso die arterielle Versorgung des distalen
Osophagussegmentes anatomisch zu beachten. Am zweckmiBigsten ist hierbei, wenn bei der
Priparation des proximalen Osophagussegmentes zwei Haltefiiden angelegt werden, die dann so
gehalten werden, dass sich das Gewebe zwischen Trachea und proximalen Osophagussegmentes
anspannt und eine Separation beider Gebilde ermdglicht (236, 259).

6.3.8. Osophagusanastomose

Nach der Mobilisation beider Segmente wird endgiiltig entschieden, ob eine spannungsfreie
Anastomose durchgefiihrt werden kann.

Der Abstand zwischen dem tiefsten Punkt des oberen Blindsackes und der Stelle der
Einmiindung der 6sophagotrachealen Fistel 2 mm bis 3 mm von der Trachea entfernt, ergibt dann
die Léange der zu iiberbriickenden Atresie. Nach der oben beschriebenen Mobilisation lassen sich
Distanzen bis ca. 20 mm spannungsfrei anastomosieren. Anastomosen, die unter Spannung
durchgefiihrt werden, sollen unbedingt vermieden werden. Sie fiihren zur Ischdmie der
Osophaguswand oder zum Ausreifien der Naht. Das hat langfristig in 75% der Fille eine
Anastomoseninsuffizienz oder eine hochgradige Stenose zur Folge (259).

Die Er6ffnung des proximalen Segmentes erfolgt auf folgende Art und Weise: Es werden zwei
Haltefiden im Abstand von 2 mm bis 3 mm an der Kuppe des oberen Blindsackes angelegt. Die
Sonde wird hierzu in das proximale Osophagussegment vorgeschoben. Mit einer Diathermie-
Nadel erfolgt dann die Er6ffnung des oberen Osophagussegmentes in einer Ausdehnung von 2
mm bis 3 mm in horizontaler Richtung. Die ersten Nahte zur Anastomosierung werden so gelegt,
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dass zunichst eine laterale Ecknaht zwischen dem oberen Osophagussegment und dem unteren
Osophagussegment in der Form angelegt wird, dass die graue Mukosa der Osophagussegmente
sichtbar wird. Die Stichfiihrung erfolgt wie folgt: proximales Segment — graue Mukosa und durch
die Wand des Osophagus und anschlieBend durch die Wand des distalen Osophagussegmentes
und der grauen Mukosa des distalen Speiserdhrenanteils. In dieser Form werden die beiden
Ecknihte gelegt und zwischen ihnen kdnnen dann 2 bis 3 Einzelknopfndhte zur Readaptation der

Riickseite der Anastomose durchgefiihrt werden (259).
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Abb. 28: Nahte der Riickseite der
beiden Osophagussegmente — die
Echknihte sind lang belassen (259).

Abb. 29: Anastomose der Vorderseite
des Osophagus. Die Technik der
Anastomose der Vorderseite des
Osophagus erfolgt operationstechnisch
auf folgendem Weg: Es werden
zunichst die Eckfidden angespannt und
vorgezogen. Die Néhte werden wie folgt
gelegt: durch das obere
Osophagussegment — AuBenwand /
Osophagus-schleimhaut grau mit dem
unteren Osophagussegment
Osophagusschleimhaut (grau) durch die
Wand des Segmentes nach auBlen. Auf
diese Art und Weise werden 3 bis 4
Niahte gelegt, die dann gekniipft werden
(259).



Um ein Fistelrezidiv zu vermeiden kann zwischen der verschlossenen Trachealfistel und der
Osophagusanastomose ein Stiickchen Muskulatur oder ein Pericard-Patch (Tutopatch)
interponiert werden. Dieser Patch ist bioabbaubar und wird innerhalb von 1,5 bis 2 Monaten in
korpereigenes kollagenes Bindegewebe umgewandelt. Er deckt sicher die Osophaguswandung
von der Tracheawandung ab und fiihrt dadurch zu einer Verringerung von 6sophagotrachealen
Fistelrezidiven. Der Patch wird mit einem resorbierbaren Faden der GréBe 5x0 an der
Osophaguswand angenéht.

R

Abb. 30: Interponat aus Rinder-Pericard-Patch (Tutopatch)
zwischen der Osophagusanastomose und der Naht der
Trachealfistel, um dadurch ein Fistelrezidiv zu vermeiden (190).

Ist trotz der kurzen Distanz eine Primédranastomose nicht durchfiihrbar, sind folgende Interponate
moglich:

- Vena azygos,

- Umbilikalvene,

- Jejunum,

- Colon,

- Gorotex- Prothese.

Alle Interponate haben einen Nachteil, da sie aktiv an der Osphagusperistaltik nicht teilnehmen.
Bei der Anastomose ist darauf zu achten, dass sie eine moglichst geringe Spannung aufweist (72,
73).

Bei der Anastomose ist unbedingt darauf zu achten, dass sie moglichst eine geringe Spannung
aufweist (259).

6.3.9. Thoraxdrainage

Die Thoraxdrainage wird durch die Haut, 1 Interkostalraum hoher als der Thorakotomieschnitt
eingefiihrt. Das ermdglicht einen dichten Abschluss der Haut um den Schlauch und spéter nach
dem Entfernen der Thoraxdrainage einen ebenfalls dichten Wundverschluss. Das verhindert ein
Hautemphysem oder einen Pneumothorax. Der Schlauch muss an der Innenseite der Pleura
befestigt werden, da er sonst durch seine Eigenelastizitét zu einer Kompression des Oberlappens
der rechten Lunge fiihren kann. Es erfolgt dann ein Verschluss der Thorakotomie (Abb. 31).
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ADbb. 31: Thoraxdrainage an der Innenseite der Pleura fixiert (259).

Ob eine Drainage notwendig ist oder nicht wird unterschiedlich bewertet. Eine Biilau-Drainage
soll nicht nur den Abfluss von Wundsekret sichern, sondern auch eine Dekompression und
Entfaltung der Lunge ermdéglichen (77, 262).

6.3.10. Anlegen von Gastrostoma

Durch einen abdominalen Zugang wird ein Gastrostoma angelegt. Der Hautschnitt verlduft
vertikal zwischen Xyphoid und Nabel.

Der Magen wird im Antrum-Bereich eroffnet. Im Magen selbst ist bereits die anastomotische
Sonde zu finden. Sie wird mit einem Nylon-Faden verkniipft. Der Nylon-Faden wird mit einer
relativ groflen Nadel durch die lateral der Gastrostomiestelle durch die Bauchdecke und durch die
Magenwand in den Magen eingefiihrt und dort mit dem transanastomotischen Schlauch
verkniipft. AnschlieBend wird der Magenschlauch vorsichtig aus dem Magen tiber die
Anastomose und aus der Nase heraus gezogen.

Damit hat man einen so genannten ,,Transanastomotischen Rehbein-Faden®, der spéter fiir eine
mogliche Bougierung dient. Es wird anschlieBend ein Kasper-Katheter tiber die Gastrostomie-
Inzision der Bauchdecke in den Magen eingefiihrt. Es erfolgt eine Tabaksbeutel-Naht an der
Durchtrittsstelle des Kasper-Katheters durch die Magenwand, sowie drei Haltenéhte, die den
Magen an der vorderen Bauchwand fixieren. AnschlieBend erfolgt ein schichtweiser
Bauchdeckenverschluss (259).
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Abb. 32: Hautschnitt. Die Gastrostomiestelle wird einige ~ Abb. 33: Anlegen von zwei Haltefdden im Magenfundus
Zentimeter lateral der abdominalen Inzision entfernt. (259).

Lateral davon liegt die Durchtrittsstelle des

Rehbein- Fadens (259).

Abb. 34: Eroffnen des Magens und Einfithren Abb. 35: Durchtritt des Gastrostomie-Schlauches durch
des Kasper-Katheters (259). die Bauchdecke und Fixation des Magens am parietalen
Peritoneum. Lateral davon liegt der Rehbein-Faden (259).

Allgemein ist festzuhalten: Das primére Ziel ist immer eine spannungsfreie Anastomose
zwischen den Osophagussegmenten. Wenn keine schwerwiegenden gastrointestinalen kardialen
Fehlbildungen vorliegen, ist diese primédre Anastomose immer anzustreben (244).
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6.4. Vor- und Nachteile einer Gastrostomie

Nach der Untersuchung von Spitz (232) ist die Hiufigkeit des gastrodsophagalen Refluxes bei
Kindern mit Gastrostomien doppelt so hoch wie bei Patienten mit einer transanastomotischen
Sonde. Eine Kardiainsuffizienz soll durch Magenfistel sogar begiinstigt werden. Gleichzeitig
muss bedacht werden dass, der Refux eine grofle Rolle bei der Entstehung einer
Anastomosenstenose spielt (208). Der Nachteil einer transanastomotischen Sonde ist allerdings,
dass sie bei jeder Atembewegung durch die Anastomose kleine Bewegungen macht, was die
Durchblutung gerade an dieser hoch empfindlichen Stelle negativ beeinflussen kann. Eine
hieraus folgende Anastomoseninsuffizienz kann die Folge sein. Die Fragestellung, ob man eine
transanastomotische Sonde legen soll oder nicht, wurde iiber Jahren sehr intensiv und divergent
zwischen W. Hecker, Daum und Rehbein gefiihrt, ohne das es hierbei zu einer eindeutigen
Klarung kam. Wir haben (Willital) weder in Erlangen noch in Miinster {iber einen Zeitraum von
30 Jahren eine Durchblutungsstérung oder eine Insuffizienz gesehen, aufgrund eines immer
gelegten Rehbein-Fadens.

Gleichzeitig Zeigen die Ergebnisse aus Erlangen / Miinster , dass eine Gastrostomie die ganze
Behandlung zwischenfallsfreier macht. Sie ermoglicht das Ableiten des Magensaftes, entlastet
den Gastrointestinaltrakt und ermoglicht das reizlose Abheilen der Speiseréhre. Die Atmung wird
einfacher durch die Beseitigung des Zwerchfellhochstandes bei iiberblahtem Magen. Es kann
friihzeitig mit der enteralen Erndhrung in der postoperativen Phase begonnen werden. Die
Gastrostomiestelle stellt einen endoskopischen Zugang zum Magen und Osophagus dar (259,
262).

Wichtig erscheint das Entfernen des Gastrostomas unter Zuhilfenahme einer Gastrolyse. Dabei
wird das parietale Peritoneum vom Magen abgeldst und die narbigen Anteile aus der Magenwand
mit der Diathermie exzidiert. Der Magen ist infolgedessen nicht an der Abdomenwand dauerhaft
fixiert. Er kann wihrend des Wachstums des Patienten seine physiologische Position einnehmen.
Der Magen ist infolge dessen nicht an der Abdomenwand dauerhaft fixiert. Er kann wihrend des
Wachstums des Patienten eine physiologische Position einnehmen. Wird die Magenwand von der
Abdomenwand auf die Dauer nicht geldst, spannt sich der Magen zwischen ihr und dem
Osophagus. So wird der Reflux begiinstigt (259).

6.5. Postoperative Betreuung.

Die postoperative Betreuung findet die ersten 10 bis 14 Tage auf der Intensivstation statt.
Herztitigkeit, Atmung, Urinausscheidung, Blutgase und Elektrolyte miissen tiberwacht werden.
Der Nasenrachenraum soll durch das Absaugen frei gehalten werden. Eine Replogle-
Doppellumensonde erleichtert diese Aufgabe. Ist der Zustand des Kindes stabil und Beatmung
nicht mehr notwendig, kann die Verlegung auf die kinderchirurgiche Station stattfinden.
Durchschnittlich verbringen die Patienten drei Tage auf der Intensivstation, wobei die Dauer von
dem Zustand des Kindes abhingig ist. Bewihrt hat sich immer die kinderérztlich
kinderchirurgisch gemeinsame Betreuung dieser Sduglinge auf einer gemeinsam gefiihrten
Intensivstation (Erlangen / Miinster).
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Der Infektionsschutz ist durch eine antibiotische und fungistatische Abdeckung sinnvoll. Die
Untersuchungen von Hoffmann (96) ergaben, dass 27,5 % der Neugeborenen, die wegen
gastrointestinalen Storungen operiert wurden eine Sepsis entwickeln. Die Haufigkeit der
Sepsisfille konnte durch die prédoperative Antbiotika-Applikation erheblich gesenkt werden (96).
Zur Verbesserung der eigenen humoralen Abwehr sind Immunglobulin-Gaben sinnvoll (262).
Eine Gastrografin-Darstellung des Osophagus 14 Tage nach der Operation orientiert iiber die
Anastomosenverhéltnisse.

Bei einem komplikationslosen Verlauf wird am 7. postoperativen Tag mit der enteralen
Erndhrung durch das Gastrostoma angefangen (258). Die Nahrung wird durch Schwerkraft und
nicht unter dem mechanischen Druck appliziert. d.h. die Nahrung wird in eine Rekord-Spritze
aufgezogen, an den Gastrostomieschlauch angeschlossen und flieit dann ohne Anwendung von
duBerem Druck langsam in den Magen ein, aus einer Hoéhe von ca. 10 bis 15 cm.

So vermeidet man einen Reflux. Eventuell vorkommende assoziierte Missbildungen machen die
Betreuung besonders intensiv und aufwendig.

In der postoperativen Phase ist es extrem wichtig, die Bildung einer Stenose zu vermeiden.
Ungeféhrt 3 Wochen nach der Anastomosierung wird mit einer Bougierung angefangen. Als erste
MaBnahme wird ein filiformes Bougie durch den Osophagus durch den Magen vorgeschoben.
Die Bougierung erfolgt hierbei liber den Rehbein-Faden und {iber Rehbein-Bougies. Man beginnt
mit einem diinnen Kaliber und steigert den Durchmesser der Rehbein-Bougies schrittweise. Dies
soll unbedingt vorsichtig geschehen, um eine Schédigung des sehr zarten Gewebes der
Anastomose zu vermeiden. Eine Ruptur heilt dann immer mit Vernarbungen aus, was eine
Ursache fiir das Austreten von lebensbedrohlich lang anhaltenden Komplikationen, wie Stenosen,
Reflux, Aspiration und notwendigerweise Beibehaltung der Gastrostomie fiihrt. Aus diesem
Grunde verhélt man sich bei der Bougierung im Zweifelsfalle eher zuriickhaltend. Die
Bougierung beginnt mit Rehbein-Bougies, wie eingangs erwdhnt der Stédrke 8 bis 10 und ist in
der Regel beendet, wenn eine Bougierung mit der Starke von Ch 30 bis 32 nach 6 bis 9 Monaten
erreicht ist (258).
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Abb. 36: Der Rehbein-Faden (R) ist mit dem Rehbein-Bougie (RB), der in unterschiedlichen Durchmessern zur
Verfiigung steht, verschraubt und kann dann iiber den Mund und die Anastomose in den Magen vorgeschoben

werden, um die Anastomose vorsichtig zu dehnen (190).

Abb. 37: Das Rehbein-Bougie wird iiber die Osophagusstenose geschoben, wobei gleichzeitig an dem Rehbein-

Faden, der aus der Gastrostomiestelle heraus kommt, gezogen wird (190).

57



Um die Anastomose durch den Reflux nicht zu gefdhrden ist eine Behandlung mit H2 - Blockern
sinnvoll. Ein geringer gastrodsophagale Reflux ist im ersten Lebensjahr physiologisch, kann aber
bei Kindern mit Osophagusatresie aufgrund der zusitzlichen funktionellen Peristaltikstérung
stark ausgeprégt sein (262).

RegelméBige Kontrollen sind auch nach der Entlassung des Kindes notwendig.

6.6. Komplikationen bei der pre- und postoperativen Osophagusatresiepatienten
Behandlung

In der postoperativen Behandlung kann mit folgenden Komplikationen gerechnet werden:
1. iibersehene 6sophagotracheale Fistel

2. Fistelrezidiv,

3. Verletzungen des Nervus vagus,

4. Blutungen aus der V. azygos,

5. Anastomoseninsuffizienz,

6. Osophagusstenose,

7. Komplikationen seitens der Lunge,

8. Komplikationen bedingt durch die Begleitmissbildungen,

9. Tracheomalazie,

10. Lasionen der Trachea,

11. Trachealstenosen,

12. gastrodsophagealer Reflux,

13. Storungen der Osophagusperistaltik und Schluckprobleme bei 2 / 3 der Kinder.

6.6.1. Eine libersehene 6sophagotracheale Fistel fiihrt postoperativ zu immer wieder auftretenden
Hustenattacken, Aspirationen und Pneumonien. Die Untersuchungen von Tempelton zeigen, dass
das frithzeitige Beseitigen der Fistel die Uberlebenschancen erheblich verbessern (243). Er fiihrt
dies auf die Beatmungsproblematik zuriick. Die Effektivitit der Beatmung wird durch das
Vorhanden einer tracheoGsophagealen Fistal eingeschrénkt (243).

S. Gans hat in den 70ern ein spezielles Gerét fiir die prdoperative Diagnostik proximaler
Osophagotrachealer Fistel entwickelt. Wahrend der Untersuchung wird ein Tropfen Methylenblau
in die Trachea appliziert. Der Tubus wird hoch platziert. In den proximalen Blindsack fithrt man
dann ein Endoskop ein. Im Falle, dass eine Fistel existiert wird das Ubertreten vom Methylenblau
aus der Trachea in den Osophagus dokumentiert. Nihoul — Fekete hilt diese priaoperative
Diagnostik wegen des groB3en Zeitaufwandes fiir nicht notwendig (259,262).

Eine andere Methode stellt eine Kontrastuntersuchung mit Gastrografin da. Dies ist aber selbst
fiir einen geiibten Untersucher durch die Kleinheit der Verhéltnisse sehr schwierig und kann zum
Uberlaufen des Kontrastmittels in die Lunge fithren (259).

Eine andere Moglichkeit eine proximale Fistel zu orten, ergibt sich aus einer exakten Préparation
des proximalen Osophagusstumpfes. Dabei kann die §sophagotracheale Fistel gefunden und
entsprechend versorgt werden. Fisteln, die im zervikalen Bereich liegen werden so trotzdem nicht
diagnostiziert (259).
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Hiufigkeit

Je nach Literaturangaben kommen bei 1,4% bis 15 %, der an einer Osophagusatresie operierten
Patienten Fisteln, die sich der priméren préoperativen Diagnostik und intraoperativen Diagnostik
entziehen konnen (239, 259).

Therapie

Bei Kindern, bei denen eine Fistel iibersehen worden ist, ist eine Operation dringend notwendig.
Ist Eine iibershene Fistel kann endoskopisch identifiziert werden. Das erleichtert dann das
operative Vorgehen. Einen chirurgischen Fortschritt hat hierbei die Interposition eines
bioabbaubaren Patches aus dem bovinen Perikard gebracht, der zwischen Osophagus und
Trachea platziert wird und in korpereigenes Gewebe umgewandelt wird und damit die
Kontinuitit von Osophagus und Trachea herstellt und die beiden Gebilde sicher abdichtet (259).

6.6.2. Fistelrezidive: 5% bis 12% (5, 31, 239, 262)

Fistelrezidive konnen mehrere Ursachen haben. Selbst eine lege artis versorgte Fistel
(Umschlingungs- und Durchstechungsligatur mit Durchtrennung der Fistel) kann durch den
permanenten Druck des Intubationstubus rekanalisieren. Derartige Komplikationen kénnen durch
ein Interponat (Pericard-Patch, Muskel, Pleura) erfolgreich verhindert werden (259).

Erfolgt bei der Versorgung der Fistel keine Interposition werden haufiger Rekanalisationen
festgestellt (259).

Eine weitere Ursache fiir ein Rezidiv kann ein vom Osophagus ausgehendes entziindliches
Geschehen sein, das auf die Trachea tibergreift. Ein so entstandener Mikroabszess kann
Grundlage fiir eine Fistel bilden (190,259).

Haufigkeit

Autor Haufigkeit der Fistelrezidive
Al- Samarrai 5 %-15% (5)
Spitz 12% (232)
Stringer 10% (239)
Vilarrodona 12% (249)

Tab. 6: Fistelrezidive werden von verschiedenen Autoren unterschiedlich haufig angegeben.

Therapie

Die Therapie der 6sophagotrachealen Fistel stellt eine Rethorakotomie mit Fistelligatur dar. Die
Verwendung von Histoacryl-Kleber fiihrt zu guten Ergebnissen (5, 20, 27, 88, 105). An
Tiermodellen ist eine erfolgreiche Laserkoagulation einer iatrogenen 6sophagotrachealen Fistel
mit Hilfe des Neodym-Yag-Lasers durchgefiihrt worden (204).

Kinder, bei denen eine Thorakotomie nicht zu zumuten ist, (z.B. schweres RDS) kann die Fistel
bronchoskopisch verschlossen werden (238, 262).

6.6.3. Vagusverletzungen: 1% bis 2% (259)
Die Verletzung des Nervus vagus bzw. des Nervus phrenicus duBBern sich postoperativ in
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Motilititsstérung des Magens und des Osophagus, Ventilationsstérung der Lunge und
Zwerchfellhochstand.

Ursachen

Die Verletzungen eines der beiden Nerven kann eine iatrogene Ursache haben. Die Eltern des
Kindes miissen dariiber aufgeklért werden. Fiir die Motilitdtsstérung kann aber auch eine
angeborene Missbildung des Nervus vagus verantwortlich sein.

Besonders gefiéihrdet sind Kinder bei denen:
- eine zweizeitige Versorgung der Atresie ist geplant,
- Kinder, bei denen Rezidiveingriffe durchgefiihrt werden,
- Fille mit einer H — Fistel.

Therapie

Der sekundidre Zwerchfellhochstand durch angeborene und iatrogene Nervus vagus Lésionen
ldsst sich zu einem spédteren Zeitpunkt behandeln, was die paradoxe Atmung, Verlagerung des
Herzens und Ventilatiosstérungen verhindert (259).

6.6.4. Blutungen aus der V. azygos: 4% (259)

Ursachen

intraoperative Blutungen aus der Vena azygos kommen dadurch zustande, dass sich die Ligatur
um das GefiB3, wihrend der Operation 16st.

Therapie

Die Blutung lésst sich mit Hilfe einer Durchstechungs- und Umschlingungsligatur stillen. Durch
die Applikation des Hackens einige Zentimeter von der ligierten Vene entfernt lassen sich diese
Zwischenfille verhindern. Willital beschreibt 2 solche Félle (259).

6.6.5. Anastomoseninsuffizienzen: 17% bis 26% (51, 146, 152, 232, 259, 262)

In 15 % der Fille lassen sich zwischen dem 3. und 7. postoperativen Tag mit Hilfe der
Gastografin- Kontrolluntersuchung Mikroinsuffizienzen nachweisen. Sie bediirfen keiner
chirurgischen Korrektur. Bis zum 7. postoperativen Tag soll prophylaktisch aus diesem Grund
keine orale Erndhrung stattfinden. Um mechanische Irritationen der Anastomose zu vermeiden
verzichtet man in Miinster auf eine transanastomotische Magensonde. Sie reibt bei jeder
Atembewegung an der Schleimhaut des Osophagus. Das kann sich negativ auf die Durchblutung
auswirken (259).

Anastomoseninsuffizienzen: Sie konnen unterschiedlichen Ausmafles sein. Diese
Undichtigkeiten lassen sich mit Gastrografinkontrastuntersuchungen nachweisen.
Anastomoseninsuffizienzen kommen in 79% bis 100% bei den Kindern vor, deren Anastomose
bei Spannung durchgefiihrt wurde (152).

Im Falle, dass ein transpleuraler Zugang gew#hlt wurde ist bei semizirkuldrer Insuffizienz eine
notfallmaBige Thorakotomie notwendig. Bei einem streng extrapleuralen Vorgehen kann erst
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zugewartet werden, wenn es sich um eine mm-diinne Insuffizienz handelt. Der Speichel und das
Sekret miissen dann mit einer extrapleuralen Drainage abgeleitet werden. Eine begleitende
Antibiose ist notwendig. (262, 269) In der Literatur findet man unterschiedliche Angaben, was
die Komplikationsrate zwischen dem extra- und transpleural Vorgehen anbelangt. Manning sieht
das extrapleurale Vorgehen als vorteilhafter an, McKinnon findet keine Unterschiede, was die
Resultate betrifft (146,152).

Ursachen

Aus prophylaktischen Griinden sollten ,,Spannungs-Anastomosen* nicht durchgefiihrt werden, da

sie immer im spdteren Verlauf mit einer Anastomoseninsuffizienz oder —stenose verbunden sind.

Andere Ursachen der Anastomoseninsuffizienz sind (51, 232, 262):

- nicht ausreichende Mobilisation der Osophagusstumpfe,

- falsche Anastomosentechnik:
die Nihte, die durch den Osophagus gelegt werden, sollen ca. 2 mm vom Osophaguswundrand
angelegt werden, um ein Ausreiflen der Néhte zu vermeiden,

- nicht Erfassen der Mucosa,

- zu engmaschig angelegte Nihte,

- Ausreiflen einer Naht,

- Infektion,

- Hypoplasie oder Aplasie der Osophagusmuskulatur,

- Verletzungen der Osophagusenden durch chirurgische Pinzetten.

Haufigkeit
Bei den kurzstreckigen OAT liegt die Hiufigkeit der Anastomoseninsuffizienzen zwischen 17%
und 50 % (51,146, 152, 210).

Autor Haufigkeit
Nihoul-Fekete 17% (262)
Spitz 21% (232)
Ein 50% (51)

Tab. 7: Haufigkeit der Anastomoseninsuffizienzen

Therapie

Kleine Defekte (1 bis 2 mm) konnen konservativ behandelt werden. Sie heilen oft spontan aus.
Unterstiitzend kann Sauerstoffgabe wirken. Eine eventuelle Intubation, Beatmung und
antibiotische Abschirmung konnen notwendig sein (51).

Ist eine spontane Heilung nicht zu erwarten, kann man eine Klebung mit Fibrin oder mit
Histoacryl durchfiihren. Sollte dieses Vorgehen keinen Erfolg bringen, ist eine erneute
Thorakotomie notwendig (20,27).

Bei zirkuldrer Insuffizienz erfolgt das Aufheben der Anastomose. AnschlieBend werden beide
Osophagusstiimpfe verschlossen und ein transanastomotischer transmediastinaler Rehbein-Faden
gelegt. Die beiden Stiimpfe werden durch Haltefidden verbunden bzw. readaptiert. Die
Reanastomosierung erfolgt dann nach 3 bis 6 Monaten (51,259).
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Im Falle, dass sich das Leck nicht tiber die ganze Zirkumferenz erstreckt, soll der Defekt mit
Pleura oder Dura gedeckt werden (51).

6.6.6. Stenosen: 7% bis 29% (163, 232, 262)

Eine weitere Komplikation bei der Behandlung der Osophagusatresie ist das Auftreten der
Stenosen an der Anastomose. Die direkt in der postoperativen Phase auftretenden funktionellen
Stenosen sind langfristig nicht von Bedeutung und meistens durch das Wundddem bedingt.

Ursachen

Die Ursachen fiir Stenosen koénnen sein:

- durch Spannung verursachte Durchblutungsstérung,

- Fibrose der Anastomosestelle durch zu viele, zu eng liegende Nihte,

- gastrogsophagealer Reflux und Infektionen im Bereich der Anastomose,
- Anastomoseninsuffizienz (51, 236, 244, 259).

Héufigkeit

Sehr oft fallen Stenosen lange Zeit nicht auf, da bei vielen Patienten prophylaktische
Dehnungsbehandlungen durchgefiihrt werden. Nach Literaturangaben kommen bei 39 % der
operierten Kinder behandlungsbediirftige Stenosen vor, wenn eine Dehnungsbehandlung nicht
durchgefiihrt wird (259). Die niedrigste Rate an Stenosen gibt Myers an. Sie betrdgt 7% und
betrifft einschichtige Anastomosen (163).

Autor Haufigkeit

Nihoul-Fekete 8% (262)

Myers 7% (163)

Spitz 18% (232)

Moutsouris 19% (158)

Lister 26% (132)

Willital 39% (259) wenn eine Dehnung nicht durchgefiihrt wird

Tab. 8: Haufigkeit der Stenosen

Therapie

Die Behandlung einer Stenose wird durch Bougierung in einer kurzen Sedierung durchgefiihrt.
Sie findet in zwei bis drei wochigen Abstanden. Zirkumskripte Verdickungen konnen mit dem
Laser endoskopisch an vier Stellen inzidiert werden. AnschlieBend folgt das Bougieren. Eine
erfolgreiche Bougierung ist bis zum dritten Lebensjahr moglich (262).

Eine Bougierung ist nicht génzlich gefahrlos. Die dabei moglichen Komplikationen sind:
-Perforation,

-Blutung,

-Infektion,

-Restenosierung (18, 259, 262).

Wenn eine Stenose durch mehrmaliges Bougieren nicht zu beheben ist, kann eine
Rethorakotomie und Segmentresektion notwendig werden.
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6.6.7. Pulmonale Komplikationen: 44% bis 70% (262)
Zu den pulmonalen Komplikationen zéhlen das Atemnotsyndrom und Atelektasen.

Ursachen
Das Atemnotsyndrom ist durch die Unreife der Lunge bedingt und bedeutet verminderten
Sauerstoffaustausch in den Bronchiolie respiratorii der dritten Ordnung.

Atelektasen sind nicht beliiftete Lungenabschnitte mit kollabierten Alveolenwinden. Sie
kommen haufiger im Bereich des rechten Lungenoberlappens vor und sind meistens durch den
eingelegten Thoraxschlauch verursacht. Um das zu vermeiden soll die Drainage am Ende der
Operation an der Innenwand des Thorax angenéht werden, um so den Druck der Drainage auf
die Lunge zu verhindern. Zu beriicksichtigen ist, dass der Faden eine geringe ReiBfestigkeit
aufweisen muss, damit die Drainage unproblematisch entfernt werden kann. Es kann auch ein
sich selbst auflosender Faden verwendet werden (259).

Héufigkeit

Lister gibt an, dass bei 60% bis 70% der Osophagusatresiepatienten eine gestorte
Lungenfunktion vorliegt. Er stellt ein erhohtes Residualvolumen, bronchiale Hyperreagibilitit
und insgesamt kleinere Lungen als in der gesunden Vergleichsgruppe fest. Zum Teil haben diese
Patienten klinisch keine Beschwerden. Andere Autoren berichten iiber respiratorische Probleme
bei 34 - 44% der OAT- Patienten (257).

Autor Haufigkeit
Holschneider 32% (94)
Hiimmer 34% (101)
Lister 60-70% (132)

Tab. 9: Haufigkeit der pulmonalen Komplikationen

Therapie
Es soll fiir eine ausreichende Sauerstoffversorgung des Patienten gesorgt werden, ggf. muss eine
Intubation und Beatmung erfolgen.

Rezidivirende respiratorische Stérungen und Pneumonien sollen immer einen Anlass zur Suche

nach bronchopulmonalen Fehlbildungen sein. (cave: unentdeckte und unbehandelte Fisteln)
(259).
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6.6.8. Tracheomalazie: 8% bis 10% (259)

Ursachen

Bei der Tracheomalazie handelt es sich um eine zirkumskripte Schwéche der Luftrohre. Durch
die Kompression von auf3en, z. B. durch die Aorta oder aber durch einen atypischen Gefél3bogen
kann es zum partiellen Kollabieren der Trachea bei der Exploration kommen. Das Atmen ist
dabei so erschwert, dass es zu einem Atemnotsyndrom kommen kann (208).

Einige Autoren fithren Entstehung der Tracheomalazie auf den Druck der Arteria anonyma auf
die Tracheawinde zurtick (77, 98, 208, 212).

Bei Nahrungsaufnahme steigt der Druck im Osophagus, die Trachea wird komprimiert. Bei
Patienten mit Tracheomalazie kann es dabei zum Trachealkollaps kommen. Die Folge sind
asphyktische Attacken (262).

Haufigkeit )
Die Tracheomalazie kommt bei ca. 8-10 % der Kinder mit Osophagusatresie vor (259).

Therapie
Primér ist fiir gute Ventilationsverhéltnisse zu sorgen, eine Intubation kann notwendig sein.
Treten folgende Symptome auf:

- Ateminsuffizienz wahrend des Essens oder Schreiens,

- rezidivirende Apnoe, Bldsse, Zyanose,

- exspiratorisches Stridor,

- h&ufige Lungeninfekte mit der Notwendigkeit der Hospitalisation,
konnen die Indikation fiir eine Aortopexie sein. So kann das Lummen der Trachea offen gehalten
werden (208).

Willital gibt die Durchtrennung des fiir die Kompression verantwortlichen GefdBringes als
Behandlungsmethode an (259).

6.6.9. Trachealhypoplasie

Ursachen

Eine Tracheahypoplasie wird durch die Unreife der Trachealringe verursacht. Wegen der extrem
nachgiebigen Trachealwand ist ein normales Atmen nicht gewéhrleistet (259).

Die Diagnose einer Tracheomalazie oder einer Tracheahypoplasie kann rontgenologisch und
bronchoskopisch gestellt werden (208, 259).

Nakazoto fiihrte Autopsien an Patienten mit Osophagusatresie und tracheodsophagealer Fistel
durch. Er untersuchte histologisch die Trachea und konnte feststellen, dass der Trachealplexus
der pars membranacea primér hypoplastisch ist. Gleichzeitig konnte ein zweiter, differenter
Plexus nachgewiesen werden. Er ist dem plexus myentericus der Speiserdhre dhnlich. Die pars
membranacea enthilt zum Teil abnorme Muskelfaserbiindel (165).
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Computertomographische Befunde einiger Patienten mit Osophagusatresie, tracheo-dsophagealer
Fistel und persistierenden trachealen und 6sophagealen Problemen zeigen eine ungewdhnlich
breite pars membranacea mit groBen intersektionalen Variationen. Der Osophagus ist mit viel
Luft und Fliissigkeit gefiillt. Die Ursache solcher Verdnderungen liegt wahrscheinlich in der
prinatalen Kompression der Trachea durch den dilatierten Osophagus von dorsal.

Therapie

Abhilfe bei der Behandlung schafft hier eine Intubation. Wenn die Beatmung tiber 2 bis 3 Monate
stattfindet, soll ein Tracheostoma angelegt werden. Operationstechnisch kann die Trachea zu
diesem oder zu einem spiteren Zeitpunkt mit einem Pericard-Patch verstidrkt werden und der
Pericard-Patch seinerseits wieder iiber Perioststreifen oder Rippenknorpelanteile so stabilisiert
werden, dass ein Einsinken der Trachealwand nicht mehr moglich ist (259).

Moutsouris 0,5 % -Tracheomalazie (158)

Holschneider 3,0% -Tracheomalazie (94)

Lister 4,3% -Tracheomalazie (132)

Hiimmer 7,5% -Tracheomalazie (101)

Holzky 32,5% -Trachealinstabilitét (98)

Willital 8%- 10% -Trachealhypoplasie (259)
Wojciechowski 100 % -,,pathologische Trachealabschnitte* (265)

Tab. 10: Haufigkeit der trachealen Komplikationen bei den OAT Patienten nach Literaturangaben.

Bei 71% der Kinder mit Osophagusatresien liegt eine squamdse Metaplasie des Bronchialbaumes
ohne Zilien-Epithel vor. Diese Anomalie kommt zwar auch bei gesunden Patienten vor aber
wesentlich seltener (262).

6.6.10. Lisionen der Trachea

Ursachen

Da im proximalen Abschnitt des Osophagus die Verklebungen und Verwachsungen zur Trachea
sehr ausgeprégt sind, ist das Abpréaparieren schwieriger und kann von Verletzungen der Trachea
begleitet werden. Ebenfalls kann eine unerkannte 6sophagotracheale Fistel durch Einreiflen zu
einer Trachealdsion fiihren (190, 258).

Eine der Folgen der intraoperativen Tracheaverletzung ist eine spétere Tracheastenose.
Gleichzeitig begiinstigen Langzeitbeatmung und Tacheostomie ebenfalls Ausbildung einer
Verengung der Luftréhre. Klinisch treten bei diesen Patienten Stridor, Husten, Atemnot,
suprasternale und claviculdre Einziehungen. Rezidivierende Infektionen des Respirationstraktes
sind die Folge (262).

Héaufigkeit

Die Héufigkeit von Trachealldsionen bei der Freipréparation des unteren und des oberen
Osophagusabschnittes sind unterschiedlich. Wegen der besonderen engen anatomischen
Verhiltnisse kommt es haufiger zu Verletzungen im Bereich der proximalen Trachea als im
distalen Trachealabschnitt. Willital gibt Tracheaverletzungen in 1-5% an (259).
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Therapie

Eine Tracheaverletzung soll mit einer nicht resorbierbaren Naht der Stirke 5x0 in zirkuldrer
Richtung verschlossen werden.

Handelt sich hier um eine durchtrennte 6sophagotracheale Fistel, ist an dieser Stelle zwischen
Osophagus und Trachea ein Patch 10x10mm zu befestigen um ein Rezidiv zu vermeiden (259).

6.6.11. Trachealstenosen

Ursachen

Es gibt folgende Ursachen fiir eine Trachealstenose:
-angeborene Fehlbildungen der Trachea
-Langzeitintubation

-Tracheostomie

-Narben.

Haufigkeit
Trachealstenosen kommen insgesamt in einer Haufigkeit von 32,5 % vor. Eine Manifestation
findet bei 10% aller Fille statt (42).

Therapie

Beim Vorliegen einer Trachealstenose verhilt man sich therapeutisch zuriickhaltend. Héufig ist
das klinische Bild symptomlos. Eine chirurgische Intervention im Sinn eine Tracheopexie iiber
die Aorta ist erst angezeigt, wenn 70% des Lumens der Luftrohre stenosiert ist (36, 41, 110, 212,
221, 262).

6.6.12. Gastrodsophagealer Reflux

Wihrend der ersten 12 bis 16 Monate besteht bei den Sauglingen ein physiologischer Reflux. Er
wird durch die operativ bedingte Mobilisierung des distalen Osophagussegmentes und das
Aufheben des Hiss schen Winkels am Magen, bei Anlegen einer Gastrostomie verstarkt (164,
165, 262). Dies fiihrt bei Kindern mit operativ versorgter Osophagusatresie zu einer
Kontamination im Bereich der Anastomose mit Magensalzséure. In Folge dessen kann es zu
Fistelrezidiven und Narbenbildungen mit Osophagusstrikturen kommen. Um dem Reflux
entgegen zu wirken, ist es sinnvoll in den ersten 3 Monaten eine Behandlung mit H2-Blockern
durch zu fiihren (Zimetidin, Ranitidin). Das Verabreichen von Prostaglandin PGE 2-Typ und
Prokinetika wirkt sich positiv auf den Therapieerfolg aus (262).

Die Angaben iiber die Hiufigkeit des Auftretens von gastrodsophagealen Reflux schwanken
zwischen 10 und 80 % (18, 262). Wesentlich 6fter kommt ein gastrodsophagealer Reflux bei
langstreckigen OAT vor.

Die diagnostische Beurteilung des gastrodsophagealen Reflux geschieht mit Hilfe von ph-Metrie,
Sektor-Manometrie, Barium-Schluck und Radionukleid-Szintigraphie (11, 159, 261). Mit Hilfe
der Endoskopie kann eine Biopsie durchgefiihrt werden, was eine histologische Untersuchung
und Beurteilung der Osophagusschleimhaut erlaubt. In diesem Zusammenhang wird jedoch
darauf hingewiesen, dass es eine so genannte ,,Maturation* des unteren Osophagussphinkters
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(LES) gibt. Dieser Maturationsvorgang ist in der Regel zwischen dem 12. und dem 16. Monat
soweit abgeschlossen, dass pathologische Reflux-Episoden nicht mehr auftreten. Sollten vorher
jedoch massive Mikroaspirationen vorliegen, ist eine Operation im Sinn eines Verschlusses einer
Hiatushernie im Zwerchfell angezeigt. Die Gesamtheit der Befunde ermdglicht eine korrekte
Diagnose der Osophagitis (74, 262).

6.6.13. Dysphagie
Storungen der Osophagusperistaltik und Schluckprobleme sind durch die Anomalien, der das
Organ versorgenden Nerven bedingt (164, 165, 262, 269).

Wird der 6sophagotracheale Fistelgang vor der Anastomosierung nicht exzidiert und zur
Anastomosierung verwendet, kommt es in diesem Bereich, wie schon erwéhnt, zu einem
verzogerten Transport des Bolus. Die Ursache ist der histologische Aufbau des Fistelganges.
Dieser stellt histologisch keine Osophaguswandung dar, sondern eine Ubergangsstruktur mit
fehlender Muskulatur und fehlender intramuraler Innervationen. Dies ist der Grund fiir eine
Peristaltikstorung und spatere Motilitétsstorungen. Diese Erkenntnisse sind neu und konnten
erstmals histologisch verifiziert werden. Deshalb mdchten wir in diesem Zusammenhang auf
diese neue und wichtige Erkenntnis eingehen, da sie eine funktionelle Bedeutung in der
postoperativen Phase dieser Kinder haben (259).

Weitere Probleme ergeben sich durch die prdanastomotische Erweiterung und damit verbundene
Passagestorung (11, 259).
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6.7. Ubersicht iiber die prozentuelle Verteilung der Komplikationen bei 3324 Patienten
(259)

Anastomoseninsuffizienz 2%
Stenosen 44 %
Fistelrezidive 74%
Tracheomalazie 10 %
N. vagus Verletzungen 4%
Reflux 25%
Lungenkomplikationen 55%
Blutungen aus der Vena azygos 4%
Tracheaverletzungen 4 %

Tab.11: Prozentuelle Verteilung der Komplikationen

Aberdeen E, Amoury RA, Ashcraft KW, Ballantine TVN, Benjamin B, Bonham-Carter RE,
Clatwothy HW, Cohen D, Cywes S, Daum R, Davies MRQ, Dudley NE, Duranceau A, Emery
JL, Eraclis AJ, Filler RM, Fisher SR, Flye MW, Fokaefs T, Gibson T, Glasson M, Goodwin CD,
Haight C, Haddadin AJ, Holder TM, Holdinger PH, Johnston KC, Jones RS, Koop CE, Ladd
WE, Lake H, Lebowitz RL, Leven NL, Lister J, Livaditis A, Myers NA, Phelan PD, Pieretti R,
Polger G, Poulsom DL, Promadhat V, Richter HM, Rosselo PJ, Rosello RA, Schultz LR,
Schuster S, Seto DS, Shadling B, Shaw RR, Shermeta DW, Slim MS, Sthephens CA, Tabry IF,
Tsakayannis E, Waterson DJ, Whitington PF, Wilkinson RH, Willital GH, Xiropotamos N.

6.8. Langzeitergebnisse

6.8.1. Die Langzeitergebnisse stehen in direktem Zusammenhang mit der Lénge der Atresie,
Reife des Kindes und der Schwere und Anzahl der Begleitmissbildung. Die Einteilung der
Kinder in die Risikogruppe nach Waterston und Uberlebenschancen in den einzelnen Gruppen
wurden bereits unter Punkt 4 besprochen.

Untersucher / Zeitraum Anzahl der Patienten Waterston Risikogruppe - Uberlebensrate
A B C

Bishop (1974-1983) 88 100% 100% 67%  (19)
Berchi (1977-1992) 64 93% T1% 28% (262)
Gidaro (1982-1995) 64 96%  86% 55%  (68)
Kato (1980-1984) 71 91%  88%  48%  (262)
Lerut (1966-1985) 117 94,12% 89,59% 77,2% (121)
McKinnon (1985-1990) 90 100% 100% 83%  (152)
Myers (1948-1977) 336

(1948- 1952) 3 33% 50% 14 (161)

(1973-1977) 19 100%  90% 66% (161)
Okada (1968-1995) 141 100% 100% 50%  (169)
Richardson (1968-1978) 57 100% 90%  44%  (196)
Spitz (1958-1981) 83 100% 86%  63%  (231)
Willital (1975-1998) 211

(1984- 1994) 47 87,5% 100% 60%

Tab.12: Zusammenstellung der verschiedenen Untersucher zur Letalitit in Abhéngigkeit von den Waterston’schen
Risikogruppen.
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Wichtig fiir die Prognose ist der Zeitpunkt (Tabelle 13) der Operation, das ergeben
Untersuchungen aus Miinster und anderen Kliniken. (259)

O/o
901“ Entscheidend ist die
\ Operation in den
ersten 24 Stunden p.p.

042
7 ® n=55
2 Primare Anastomose und
1] -
2 @ keine assoziierten
50+ E Fehlbildungen
2
2

30+

10

cab h ca24h cad48h ca60h

Tab.13: Prognose der Kinder in Abhéngigkeit vom Zeitpunkt der Operation. Auf der Abszisse ist der Zeitpunkt der
Operation auf der Ordinate die Uberlebensrate angegeben. (259)

6.8.2. Postoperative Entwicklung
Die giinstigste postoperative Entwicklung zeigen Patienten bei denen eine primére Anastomose
moglich war, die schlechteste- Patienten bei denen eine langstreckige Osophagusatresie vorlag.

Postoperativ treten bei den Kindern, die wegen einer Osophagusatresie behandelt worden sind,
am héufigsten Schluckbeschwerden und respiratorische Probleme auf. Beim Fiittern kann es
vermehrt zu Husten-Attacken, Erbrechen, verlangsamten Schlucken bis zur Verweigerung der
Nahrungsaufnahme kommen. Die Folge ist hdufig eine Wachstumsretardierung (190, 208, 259,
262, 270).

Puntis berichtet, dass bei einem Drittel der durch ihn untersuchten Patienten eine
Wachstumsretardierung vorlag. Er fiihrt das auf die Fiitterungsprobleme, wie Mikroaspirationen,
Erbrechen, langsames Essen, zum Teil Essensverweigerung zuriick. Die Probleme bestanden bei
50% der Patienten (182).

Mehr als die Hilfte der durch Chetcuti untersuchten erwachsenen Patienten hatte
Schluckschwierigkeiten und einen gastrodsophagealen Reflux. Bei 30% der Patienten waren
pathologische Lungengeridusche zu horen. 25% der Untersuchten erkrankten mindestens 1x im
Jahr an einer Bronchitis. Die meisten Patienten aus dieser Gruppe konnten ein normales Leben
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fiihren (32). Biller stellte bei 67% der Erwachsenen, die mit einer Osophagusatresie geboren
wurden einen gastrodsophagealen Reflux und bei 34% eine Osophagitis fest (18).

Lindhal fand in seinen Untersuchungen, dass die meisten Komplikationen in den ersten drei
Lebensjahren auftreten. Das Durchschnittsalter in seiner Untersuchungsgruppe war 12,7 Jahre.
Die Meisten der Patienten waren psychomotorisch und korperlich normal entwickelt (126).

Lister stellte bei seinen Osophagusatresiepatienten eine gestérte Osophagusfunktion fest, die
sich mit zunehmendem Alter jedoch besserte. Er fiihrte dies auf die Maturation der Trachea und
auf die Maturation des Osophagus selbst zurtick (262).

Im Allgemeinen lisst sich feststellen dass, die OAT Patienten 6fters als die Vergleichsgruppe an
bronchopulmonalen Infektionen, Dysphagie, Sodbrennen und gastrodsophagealem Reflux leiden.
Die Auspragung der Beschwerden bessert sich mit dem zunehmenden Alter. Zwar bediirfen 66%
der Patienten der weiteren Bertreuung und Behandlung, die meisten der Patienten kénnen aber
ein normales Leben fiihren (18, 32, 262).

6.8.3. Skelettfehlbildungen

Neben den angeborenen Skelettfehlbildungen (siehe weiter unten) stellen die kndchernen
Deformierungen des Thorax in Folge einer Thorakotomie ein weiteres Problem dar. Es betrifft
ca. 33% der Patienten, die ohne kongenitale Missbildungen geboren worden sind. Die am
hiufigsten vorkommenden Verdanderungen sind:

-Skoliose 23% nach Chetcuti — 52% nach Luzzatto,
-Asymmetrie der vorderen Thoraxwand 61%,
-Kombination beider Anomalien 15%,

-Wirbelsdulendefekte bei Patienten mit vertebralen Anomalien  47%.
Tab.14: Haufigkeit der Skelettfehlbildungen (33,143).

6.8.4. Karzinombildung

In der Literatur ist ein Fall beschrieben worden, bei dem es im Erwachsenenalter nach operativer
Rekonstruktion der Speiserdhre wegen einer Osophagusatresie zur Ausbildung eine Adeno-
Karzinoms gekommen ist. Dieser Patient ist 20 Jahre zuvor mit einer Colontransposition
versorgt worden (1).
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7. Definition einer langstreckigen Osophagusatresie — neue Aspekte der
Vermessung

Eine langstreckige Osophagusatresie wird von verschiedenen Autoren unterschiedlich definiert.
Es werden unterschiedliche Strecken als long gap bezeichnet.

In der Literatur findet man Berichte, wo ein Abstand von 2 Wirbeln bzw. 2 cm in einem nicht
mobilisierten Zustand als long gap betrachtet wird. Manche messen den Abstand im nicht
mobilisierten manche im mobilisierten Zustand der Segmente.

Fernandes bezeichnet alle Osophasusatresien, die primédr nicht anastomosierbar sind als
langstreckige (58).

Waag, Helle und Brand teilen die langstreckigen Osophagusatresie in zwei Gruppen:

- langstreckiege Osophagusatresie 2 bis 4 cm Abstand,

- extrem lange Abstédnde iiber 4 cm .

Da die operativen Moglichkeiten der beiden Gruppen sich voneinander unterscheiden, werden sie
von den o0.g. Autoren separat betrachtet (262).

Aufgrund intraoperativer Vermessungen werden in Miinster Neugeborene mit einer
Osophagusatresie, die eine Distanz von iiber 35 bis 40 mm (im nicht mobilisiertem Zustand)
betragen als langstreckige Osophagusatresien bezeichnet (siche Abb. 38). Der Abstand wird wie
folgend dargestellt gemessen (259, 262).

Abb. 38:  Darstellung der  Distanzmessung
zwischen dem proximalen und distalen
Osophagus-segment. Die Distanzlinie liegt ca. 2
bis 3 mm distal der Einmiindungsstelle der
Gsophagotrachealen Fisteleinmiindung (259).

In den meisten Fillen steht fest, dass eine langstreckige Osophagusatresie auch nach einer
ausgiebigen Mobilisation meistens nicht primér anastomosierbar ist.
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8. Besondere Problematik und neue Wege bei der Behandlung der
langstreckigen Osophagusatresie

Die ersten Experimente zur Uberbriickung des fehlenden Osophagusstiick fanden 1884 statt.
Hacker und Lotheisen haben damals ein Dickdarminterponat benutzt. Auch Wulstein schlug
thorakale Interposition vom Kolon als operative Methode. Swenson (1947) und Sandblom (1948)
fithrten als erste diesen Eingriff klinisch durch. Die Patienten iiberlebten den Eingriff nicht. Dale
anastomosierte 1956 eine Osophagusatresie mit Hilfe von Kolontransplantat mit Erfolg (269)
Zur gleichen Zeit wendete Waterston diese Operationstechnik an (253). Die
Hauptkomplikationen sind hierbei proximale Insuffizienzen und Strikturen der Anastomose. In
den meisten Fillen ergeben sich ein Gewebeliberschuss, Kincking und damit verbundene
Passageschwierigkeiten (190, 262, 269). Als weitere Interponate zur Uberbrﬁckung des fehlenden
Osophagussegmentes wurde vorgeschlagen, einen schmalen Saum aus der grofien
Magenkurvatur (Gavriliu) oder das obere Jejunum zu verwenden (66, 81,190).

Die Behandlung der langstreckigen Atresie stellt eine gro3e Herausforderung dar. Die besondere
Problematik und Schwierigkeiten hidngen mit der GroBe, der zu iiberbriickenden Strecke
zusammen. Einige der operativen Techniken wurden schon erwihnt. Eine Ubersicht und
Beschreibung der meist verwendeten ist unter Punkt 9 zu finden. Deren groe Anzahl zeigt, dass
die sich bei allen Methoden ergebende Komplikationen immer zu weiterer Suche nach neuen
Losungen zwangen. Wegen der zahlreichen Risiken und Komplikationen ist man im Allgemeinen
einig, dass es bis heute keine perfekte Methode des Osophagusersatzes existiert.

Die Lange der zu iiberbriickenden Strecke macht eine primédre Anastomose bei der langstreckigen
Osophagusatresie unmoglich, es sei denn man verwendet ein Interponat. Die operativen
Moglichkeiten und deren Grenzen sind bereits zum Teil beschrieben worden. Kann eine
Primédranastomose nicht durchgefiihrt werden, steigt gleichzeitig die Gefahr der Aspiration aus
dem proximalen Blindsack mit allen pulmonalen Komplikationen (Atelektasen und Pneumonien)
(61, 190, 208, 236, 259,262, 269).

Eine besondere Gefahr stellt das Ubersehen von proximalen Fisteln bei long gap Patienten dar.
Aufgrund der permanenten Absaugung aus dem proximalen Osophagussegment bei diesen
Kindern in der préoperativen Phase werden die Fisteln nicht klinisch auffillig. Erst nach der
Anastomosierung, wenn das Kind zu schlucken beginnt werden sie symptomatisch. Ist man sich
dieser Problematik bewusst, kann die Fistel bei der Anastomosierung gefunden und versorgt
werden (190, 259).

Bei Patienten mit einer langstreckigen Osophagusatresie ist oft ein zweiphasiges Vorgehen
notwendig. In dem ersten Eingriff werden lebenserhaltende Manahmen durchgefiihrt:
Unterbindung der 6sophagotrachealen Fistel und Anlage eines Gastrostomas. Dies erlaubt einen
umfangreichen Eingriff zu einem spiteren Zeitpunkt durchzufiihren.

Zu einem Zeitpunkt, wo das Kind stabil ist und an Gewicht zugenommen hat. Einerseits ist das
ein Vorteil, ein sehr umfangreicher und fiir den Patienten belastender Eingriff wird erst
durchgefiihrt, wenn der Allgemeinzustand des Patienten es zuldsst (190, 208, 259, 262).
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Das Anlegen von einer zervikalen Osophagusfistel bei zweiphasigem Vorgehen soll unbedingt
vermieden werden. Es macht eine spitere Rekonstruktion des Osophagus mit Hilfe der, wie auch
immer elongierten Osophagusstiimpfe unméoglich. So wird eine Ersatzplastik vorprogrammiert
(190, 259). Eine zervikale Osophagostomie ist nach Spitz in Landern indiziert, in denen eine
Intensiv-Therapie nur unter groBen Umstédnden moglich ist. Dadurch wird die Pflege vereinfacht
und die Kinder konnen relativ frithzeitig entlassen werden.

Nicht unerwdhnt bleiben darf die Gefahr der Verletzung des N. vagus und N. phrenicus. Je
ausgiebiger die Mobilisation der vorhandenen Segmente durchgefiihrt werden muss, desto groBer
die Gefahr der Verletzung der angrenzenden anatomischen Strukturen. Wobei die Mobilisation
unter anderem durch die Blutversorgung der Stiimpfe begrenzt ist. (besonders beim distalen
Fragment) Die sich bei der Nervenschidigung ergebende Komplikationen seitens des Zwerchfell
und des Magens wurden bereits beschrieben (259, 269).

Im Fall, dass ein fehlendes Osophagussegment mit einem Interponat {iberbriickt werden muss,
stellt sich die Problematik der Peristaltik mit Behinderung der Nahrungspassage. Dieses Segment
weist dann einen anderen histologischen Aufbau auf, als der eigentliche korpereigene Osophagus.
Die Funktion ist in diesem Bereich eingeschriankt (190). Poradowska beschreibt einen Effekt
innerhalb der Osophaguspassage bei dem ein Hin- und Herbewegen der Nahrung stattfindet, ohne
dass ein Nahrungstransport durchgefiihrt wird (269).

Eine weitere Problematik besteht darin, dass im Bereich der Stellen in denen das Interponat an
die Speiserohre angendht wurde Stenosierungen entstehen, was spéter oft eine entsprechende
Bougierung notwendig macht. In Miinster wird die Bougierung bei allen Kindern durchgefiihrt
und die Ergebnisse zeigen, dass die weitere Behandlung dadurch zwischenfallfreier ist (259).

Bei der Betreuung von Kindern mit einer langstreckigen Osophagusatresie kommt es wesentlich
ofter zu einer Reflux-Problematik und damit verbunden zu einer Aspirationsgefahr. In diesem
Zusammenhang finden H2-Antagonisten Anwendung. Bei Persistenz des Refluxes und bei
rezidivierenden Aspirationspneumonien ist dann eine Hiatusplastik notwendig (262).

Die beste Operation stellt sicherlich die Rekonstruktion der Speisershre mit Osophagusgewebe
dar. Die ersten Bestrebungen in dieser Richtung haben Howard und Myers 1965 unternommen.
Sie haben durch tigliches Einfiihren eines Bougies in das proximale Segment eine Elongation der
Speiserohre zu erreichen versucht (99). In Laufe der Zeit hat man folgende bisegmentale
Elongationstechniken entwickelt:

-die Bougierung der Selbstfistulierung entlang des transanastomotischen Fadens (190),
-mechanische Elongation beider Segmente (99),

-das intermittierende Elongationsverfahren mit Hilfe des elektromagnetischen Feldes (88, 259).

Bei diesen Methoden ergeben sich allerdings gewisse Einsatzeinschrinkungen. Besonders lange
Strecken - ldnger als 40 mm konnen nicht iiberbriickt werden. Die vollstidndige Aplasie eines
Speiserdhrensegmentes wie auch eine zuvor angelegte Osophagostomie stellt ebenfalls die
Indikation fiir eine Osophagus-Ersatzplastik dar und ist eine Kontraindikation fiir die
Elongationsmethode (190, 259).
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Das zweiphasige Vorgehen hat noch weitere Konsequenzen. Wiahrend der Zeit vor der
Anastomosierung konnen diese Patienten nicht per os erndhrt werden. Das heift, dass das
physiologische Schlucken erst spit erlemt werden kann. Hier liegt eine der Ursachen fiir das
Auftreten von Dysphagien. Diese Problematik muss unbedingt bei der postoperativen Betreuung
beriicksichtigt werden. Die verabreichte Nahrung darf keine zu harte Konsistenz aufweisen. Nach
jedem Essen sollen diese Kinder trinken (269). Wird das durch die Betreuer (Eltern) nicht
beriicksichtigt, muss man mit ernsten Komplikationen rechnen. Willital beschreibt ein Fall mit
letalem Ausgang aufgrund der zu festen Ernédhrung des Kindes durch die Eltern (259).

Die Behandlung der Patienten mit long gap bedarf eines langes Krankenhausaufenthaltes. Dessen
Linge ist vom Zustand des Patienten aber auch der gewidhlten Wiederherstellungsmethode
abhidngig. Durch den Krankenhausaufenthalt steigt das Risiko fiir diverse Infektionen, die eine
weitere Gefdhrdung fiir diese Patienten darstellen.

Nicht auBBer Acht gelassen werden darf die seelische und psychische Entwicklung dieser Kinder,

die in den wichtigen ersten Wochen des Lebens nicht unter ,normalen’ Bedingungen stattfinden
kann. Das stellt besondere Anforderungen fiir das betreuende Personal und die Eltern.
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9. Ubersicht iiber Operationsmethoden zur Uberbriickung langstreckiger
Osophagusatresien

Zur Uberbriickung der fehlenden Strecke bei der langstreckigen Osophagusatresie ~ wurden
mehrere Operationstechniken erarbeitet, die eine Rekonstruktion der Speiserdhre ermoglichen.
Dazu gehoren:

9.1. zirkuldre Myotomie (Livaditis,1970)
9.2. Kolontransplantation (Waterston, 1952)
9.3. Magenhochzug (Biinte, 1970, weiter entwickelt durch Spitz)
9.4. Operation mit Bildung eines Rohres aus dem Magen (Nixon, 1979 : Gastric Tube-Verfahren)
9.4.1. Schérli — Technik: verkiirzte Nixon-Technik
9.5. Elongation des Osophagus mit flexiblen Bougies (Howard, Myers, 1965)
9.6. Diinndarminterposition mit mikrovaskulérer Anastomose (Maragakis, Willital )
9.7. Oliven - Technik (Rehbein 1970)
9. 7.1. doppelendoskopische Operation ( Okmian, 1975)
9. 7.2. starre Approximationstechnik (Kato, Hecker, 1980)
9.8. Interposition eines Transplantates aus der V. azygos oder V. umbilicalis (Fufezan, Kundert,
1975, Wojciechowski, 1996)
9.9. bisegmentale Elongation mittels magnetischer Bougierung (Hendren, 1973, Willital 1975)
9.10. bisegmentale mechanische Dehnung (Willital)

AW

Myotomie Livaditis stro-Osophagostomie Coloninterposition |Gastric-Tube Nixon
ntrathorakal Bante Waterston

Howard Rehbein Okmian ik nach Kato-Hech verfahren Willital- Hendren

Proximale Dilatation Oliventechnik Doppelendoskopie Approximati Magnetische Dehnungs-
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9.1. Zirkulire Myotomie (Livaditis 1970)

Abb. 39: Myotomie nach Livaditis (259).

1970 hat Livaditis in zahlreichen Tierexperimenten ein Verfahren der zirkuldren Myotomie des
oberen Blindsackes entwickelt. Es wird ein ringférmiger Schnitt der wenig dehnbaren tunica
muscularis durchgefiihrt. Die Nachgiebigkeit der Schleimhaut erméglicht es den oberen
Blindsack teleskopartig nach unten zu ziehen (133, 134, 217).

Um eine ausreichende Blutversorgung der Mucosa und Submucosa zu sichern und auch ldngeren
Strecken {iiberbriicken zu koénnen, wurde die Methode modifiziert. Bei entsprechend groBen
Distanzen werden statt einer singuldren multiple Myotomien durchgefiihrt. Pro Myotomie
gewinnt man 1 bis 1,5 cm Verlidngerung (213). Eine gleichzeitige Myotomie des oberen und
unteren Osophagussegmentes wurde, wie spiter beschrieben ebenfalls erfolgreich angewendet

(119, 244, 269).

In der Literatur beschreiben folgende Autoren das Anwenden der Osophagusmyotomie:

-Eraklis
-Giacomoni
-Gierup
-Janik
-Kimura
-Kontor
-Lai

-Lindahl
-Livaditis

-de Lorimier
-Ricketts
-Schneeberger
-Slim

-Vizas

-Zer

3 Fille (55)
6 Fille (69)
1 Fall (71)
6 Fille (104)
1 Fall (109)
2 Fille (114)

15 Félle (119) prox. Myotomie in 8 Fallen und in 5 Féllen eine Myotomie im Bereich
des proximalen und des distalen Osophagussegmentes

11 Falle (127)

4 Fille (133, 190)
5 Fille (136)

12 Fille (198)

6 Fille. (211)

3 Fille (222)

3 Fille (250)

2 Fille (270)
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-Zigiotti 3 Falle (271)

Bei der zirkuldren Myotomie werden folgende Komplikationen beschrieben:
- Bildung von Divertikel an der Myotomiestelle 33% (211)
- gastrodsophagealer Reflux 60-80% (119, 198)
- Strikturen 20% -100% (119, 127, 198, 270)
- Anastomoseninsuffizienz 25-40% (119, 198)

Bei den Patienten, bei denen eine Myotomie durchgefiihrt worden ist, treten postoperativ
Motilitdtsstorungen des Osophagus auf, die beim Bariumschluck nachgewiesen werden konnen.
Diese Stérungen werden von einigen Autoren auf die Schéddigung des N.vagus zuriickgefiihrt
(123, 217).

Eine Abwandlung der Methode wurde 1996 veroffentlicht. Lai und Mitarbeiter publizierten
einen Artikel in dem von 20 OAT Patienten berichtet wird, die mit der zirkuliren Myotomie
versorgt worden waren. Bei 15 Patienten wurde die Myotomie nur proximal durchgefiihrt, bei
anderen 5 proximal und distal. Die Behandlungsergebnisse bei Patienten mit der doppelten
Myotomie waren:

- zwel Anastomoseninsuffizienzen 40%

- eine Anastomosenstriktur 20%

- vier Félle mit Reflux 80% (119)

Zirkuldire Myotomie ldsst sich mit der Bougierung nach Howard und Myers kombinieren
(136,190).
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9.2. Kolontransposition (Waterston 1952)

Lagerung des Kindes in Rechtsseitenlage, Linken Colon transversum Die Lage des
Colon-bogenformiger horizontal verlaufender mit einem Teil des Colon descendens Transplantates ist
subscapuldrer Hautschnitt und erhaltener Arteria colica sinistra im hinteren Mediastinum

wird anastomosiert mit dem distalen
Osophagussegment und mit dem
proximalen Osophagussegment.

Abb.40: Colon-Transposition (255).

GroBe Bedeutung zur Osophagusrekonstruktion hat ein Koloninterponat. Die endgiiltige
Operation findet im Alter von 6 Monaten und einem Gewicht des Kindes von 6 bis 7 kg statt.
Um die Zeit bis zur Durchfiihrung zu tiberbriicken, werden post partum eine Gastrostomie und
zervikale Osophagostomie angelegt (254). Mit der Weiterentwicklung dieses Verfahren hat sich
vor allem Waterston befasst.

Kolontransposition stellt eine Behandlungsmethode bei langstreckigen Osophagusatresien und
Osophagusaplasie dar. Sogar Strecken von 50mm und mehr konnen iiberbriickt werden. Diese
Methode kommt zur Anwendung bei Kindern, bei denen eine zervikale Osophagostomie
angelegt wurde und so keine der Elongationsmethoden zum Einsatz kommen kann (190).

Als Interponate werden meistens das linke Kolon bzw. Colon transversum gewdhlt, je nachdem
wo bessere Blutversorgung gewéhrleistet ist.
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Operationsschritte (190, 191, 253, 254, 255)

Abdomineller Teil

1. Medianer Oberbauch- und Mittelbauchschnitt bis in den epigastrischen Winkel

2. Darstellung des linken Leberlappens, des Magens, des Hiatus

3. Pyloroplastik zur Magenentlastung

4. das linke Colon transversum mit einem Teil des Colon descendens als Transplantat
unter Erhalt von A. colica sinistra (nach Rehbein) als Blutversorgung. (frither wurde A.
colica media als Blutversorgung gewéhlt)

5. Wiederherstellung der Kolon-Kontinuitdt durch eine Dickdarmanastomose zwischen
Colon transversum und Colon descendens

6. Einfiihren des Transplantats durch den Hiatus in das hintere Mediastinum.

7. Positionierung eines Nylon-Fadens vom Gastrostoma aus bis in das distale
Osophagussegment

8. Verschluss der Bauchhohle

Thorakaler Teil
1. Eroffnung des Thorax im 6. Interkostalraum links
2. Darstellung und Freipriparation beider Osophagussegmente
3. Hochziehen des Transplantates in das hintere Mediastinum
4. Anastomose mit dem proximalen Osophagus-Blindsack. Im Falle, dass eine zervikale
Osophagostomie vorhanden ist, muss das obere Ende des Transplantates in die Nihe
der Osophagostomie gefiihrt werden, um eine zervikale Anastomose durchzufiihren
5. Distale Anastomose mit dem distalen Osophagussegement
6. Hochziehen des Nylon-Fadens durch das Transplantat und Herausleiten aus einem
Nasenloch
7. Thoraxverschluss
Im Falle, dass eine zervikale Osophagostomie vorlag, wurde die zervikale Anastomose in einem
zweiten Eingriff nach einigen Wochen durchgefiihrt. So hat man das Operationsrisiko minimiert,
die untere Anastomose kann in Ruhe abheilen.

Waterston operierte mit dieser Methode 102 Kinder. Er berichtet iiber folgende Komplikationen:
Aspiration 17 Fille, Wundinfektionen mit Empyem 8 Fille, 3 Anastomoseninsuffizienz
2 septisch peptische Kolitiden, 19 Anastomosenstrikturen (254).

In den Jahren 1964 bis 1967 hat Rehbein 25 solche Operationen durchgefiihrt. Bei sieben von
diesen Patienten wendete er einen Chromcatgutstrumpf an. Dieser sollte durch einen Reiz zur
Bildung von Bindegewebe um das Transplantat fiihren und so die Kolonwinde stirken. Eine

spitere Dilatation der Winde sollte so vermieden werden. Von den 25 operierten Kinder
iiberlebten 19.

In der Literatur werden folgende Kolontranspositionen beim Vorliegen der Osophagusatresie
beschrieben:

-Ahmad 24 Fille (3)
-Anderson 24 Fille (7)
-Appignani 81 Fille (10)
-Carneiro 11 Fille (30)
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-Delarue 4 Fall (46)

-Domini 1 Fall (50)
-Ein 3 Fille (52)
-Erdogan 18 Fille (56)
-Freeman 34 Fille (62)
-Hecker 13 Fille (86)
-Hendren 21 Félle (90)
-Khan 23 Fille (108)
-Lerut 12 Fille (262)
-Lindahl 17 Félle (128)
-Lipshutz 1 Fall (131)
-Martinez-Frontanilla 3 Fille (148)
-Mitchell 69 Fille (156)
-Pompeo 22 Fille (181)
-Raffensberger 25 Fille (185)
-Rehbein 25 Félle (190)
-Rescola 8 Fille (195)
-Richardson 5 Falle (196)
-Sillen 3 Fille (220)
-Spitz 92 Fille (4)
-Stone 23 Falle (237)
-Sweed 6 Fille (240)
-Ure 9 Fille (246)
-Waterston 102 Falle (254)
-Wolfstein 7 Falle (267)

operierte Kinder Letalitét postoperativ
Belsey 57 1,7% (15)
Bettex 31 0% (236)
Khan 23 0% (108)
Lerut 15 4,1 % (121)
Mitchell 69 12,0% (156)
Pompeo 22 0%  (181)
Rehbein 25 24,0 % (190)
Spitz 92 16,3% (231)
Ure 9 11,1% (246)

Tab.15: Postoperative Letalitit nach Kolontransposition.

Bettex beschreibt eine Osophagusrekonstruktion mit Hilfe des rechten Kolons.

Die Ergebnisse sind in 80% bis 94% zufrieden stellend (3, 4, 108, 246, 262). Die relativ hohe
Letalitdt der, durch Rehbein operierten Patienten wird auf die Unreife der Methode beim Einsatz
bei den ersten Operierten zuriickgefiihrt. Bei den sechzehn zuletzt Operierten war ein Todesfall
-6,3% (190).
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In der Studie von Appignani (1970-1999) sind 117 Patienten berticksichtigt worden, davon 81
mit long gap. Die Letalitét betrug in den ersten 11 Jahren 4%, ab 1982 ist keiner der Patienten

gestorben (10).

In der Literatur findet man Berichte {iber folgende Komplikationen nach Kolontransplantation:

1. Anastomoseninsuffizienzen: 32 % (259, 262)

2. segmentale Erweiterungen im Sinne eines Megakolon im Thorax, Gewebeiiberschuss (56, 58,

90, 128, 148, 190)
3. Passagestorungen im Bereich des ehemaligen proximalen Osophagussegment ohne dass eine
Stenose vorliegt (190)

4. eine Syphonbildung im distalen Teil des Transplantats. Hierfiir wird das, wie eine Stenose
wirkende, untere hypoplastische Osophagussegment verantwortlich gemacht: 4% (108, 128,
190)

. Reflux: 8%- 66,7% (30, 108, 128, 156, 259)

. Reflux mit Ulzerationen: 33% der von Reflux betroffenen Patienten (156)

. ischdmische Nekrosen: 3%- 20% (10, 30, 108, 128, 148, 156)

. Anastomoseninsuffizienz der zervikalen Anastomose: 6,8%-75% (3, 4, 10, 30, 56,128, 157,
245)

9. Strikturen und Stenosen: 11% -60% (4, 30,56, 108, 156, 245)

10. langsamere korperliche Entwicklung im Vergleich zu Kindern deren Speiser6hre mit den

vorhandenen Osophagussegmenten rekonstruiert wurde (190, 262).

O 3 O\

Selten werden Malabsorption, rezidivierende Respirationstraktinfekte, hdmorrhagische
Obstruktion und Colitiden beobachtet (128, 156). Eine der wenigen Griinde, die gegen die
Kolon-Interposition sprechen, ist das Fehlen der propulsiven Kraft, was gerade beim Osophagus
problematisch sein kann. Die Letalitét liegt zwischen 1,4 bis 16% (262). 10 % der Transplantate
miissen ersetzt werden, wegen Ischdmie, Ulzerationen bzw. Strikturen. Langfristig sind tiber 80%
der Patienten symptomftrei (156, 262).

Belsey fiihrte erfolgreich in 7 Féllen Kolontranspositionen bei Kindern durch, die wegen rektaler
Atresie veroperiert waren (262).

Wie bereits erwéhnet gibt es zwei Moglichkeiten das Colon — Interponat zu platzieren. Eine
retrosternale Position l4sst die Thorakotomie vermeiden. Das bedeutet eine geringere Belastung
des Patienten. Pompeo versorgte 28 Kinder durch Colontransposition. Bei 19 platzierte er das
Interponat intrathorakal und bei 9 Patienten retrosternal. Trotzt einer hoheren Morbiditét bei der
intrathorakalen Positionierung (68% intrathorakal, 55 % retrosternal) sind die langfristigen
funktionellen Ergebnisse bei der intrathorakalen Lage besser (181).

In der Literatur findet man Berichte iiber Spatkomplikationen nach Osophagus-Rekonstruktion
nach Colon-Transposition beim Vorliegen von Long-Gap Osophagusatresien. Shokrollahi
beschreibt einen 34-jihrigen Mann mit einer schweren Dysphagie und rezidivierenden
Aspirationspneumonien, bei dem im Kindesalter eine Kolon-Interposition durchgefiihrt wurde
(216).
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9.3. Magenhochzug (Biinte 1970)

Abb. 41: Intrathorakale Magentransposition (259).

Ein kompletter Magenhochzug stellt eine einfache Rekonstruktion in einem 1-Schrittverfahren
dar. Diese Methode wurde von Lewis 1940 in der Erwachsenenchirurgie zur Behandlung
Osophaguscarcinoms angewendet und von Biinte 1970 fiir die Patienten mit Osophagusstenosen
iibernommen (29, 124). 1984 Spitz und Ruangtrakool entwickelten sie dann weiter. Sie findet
Anwendung bei Féllen mit sehr kurzem proximalem und extrem kurzem oder gar nicht
angelegtem distalem Osophagussegement (228, 229, 230, 232, 244, 259).

Bei dieser Methode handelt es sich um einen Zwei-Hohlen-Eingriff.

Der abdominellr Teil:

Als erstes wird nach dem Er6ffnen des Abdomens, der Magen unter Durchtrennung des Lig.
gastrocolicum und des Omentum minus mobilisiert. Wichtig dabei ist das Erhalten der
Durchblutung durch die A. gastrica dextra und A. gastroepiploica dextra. Man durchtrennt die
linke Arteria gastrica. Es wird eine Pyloroplastik durchgefiihrt, um Magenentleerungsprobleme.
Der thorakale Teil:

Es wird eine rechtseitige Thorakotomie vorgenommen. Der Magen wird durch den Hiatus
oesophageus ins hintere Mediastinum hochgezogen und mit dem zuvor mobilisierten proximalen
Segment anastomosiert (235).

Soll eine Thorakotomie vermieden werden, so ist es notig das proximale Osophagussegment
durch eine Inzision am Hals zu mobilisieren. Von dort aus und von distal durch den Hiatus
oesophageus erfolgt das stumpfe Tunneln des hinteren Mediastinum. AnschlieBend wird durch
den so geschaffenen Tunnel der Magen hochgezogen. Eine Thorakotomie ist nicht notwendig.
Der Bereich des Magenfundus wird nach dem Magenhochzug mit dem mobilisierten proximalen
Osophagusstumpf anastomosiert (235, 244).

Unter Erhaltung der oben genannten GeféBe ist die Blutversorgung sehr gut und die Anastomose
relativ leicht zu durchfiihren (58).
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Folgende Autoren beschreiben die Anwendung dieser Methode bei der

Osophagusatresie:

Aggarwal 5 Falle (2)
-Davenport 17 Félle (45)
-Ein 13 Fille (52)
-Gupta 18 Fille (78)
-Han 1 Fall (82)
-Hecker 3 Falle (87)
-Lessin 5 Félle (122)
-Llorente 4 Falle (135)
-Ludman 15 Fille (140)
-Luo 4 Fille (141)
-Macksood 6 Fille (144)
-Marujo 15 Félle (150)
-Ravellin 7 Félle (189)
-Ruangtrakool 69 Fille (200)
-Snajdauf 7 Félle (224)
-Spitz 127 Fille (233)
-Waag 4 Félle (251)

Behandlung der

Die Héufigkeit an Anastomoseninsuffzienzen und Strikturen ist niedrig (9-12 %) (45, 79, 230).

Scharli gibt Komlikationen an:
- gastrodsophagealer Reflux als Folge des Aufhebens der natiirlichen Antirefluxbarriere
- Pharyngitis als Folge vom Reflux (208).

Die Nachteile dieser Methode sind das Volumen des Magens im Mediastinum und im Thorax,
schlechte Magenentleerung und Magenreflux mit Aspiration (58).

Die Nachteile dieser Methode stellen eine groBBe Masse des Magens in Mediastinum und /oder
Hemithorax, schlechte Magenentleerung und Magenreflux mit Aspiration dar (58).

Spitz berichtet {iber Behandlungsergebnisse nach Gastric Transposition bei 173 Patienten (davon
127 Osophagusatresien). Anastomoseninsuffizienzen traten in 12%, behandlungsbediirftige
Stenosen in 19,6%. Die Letalitét betrug 5,2%. Die Behandlungsergebnisse waren in 90% sehr
gut und gut (233).

Spitz fiihrte in den Jahren 1981-86 eine Studie durch, in der die Behandlungsergebnisse von

Colontransposition und Magenhochzug verglichen wurden. Die untersuchten Parameter waren
Letalitidt, Anastomoseninsuffizienzen und Strikturen (231).
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Coloninterponat Magenhochzug

Anzahl der Patienten 92% 32%
Letalitét 16% 10%
Anastomoseninsuffizienzen 48% 6%

Strikturen 30% 12%

Tab.16: Komplikationen nach Osophagusplastiken (262).

Diese Methode wird von mehreren Operateuren als eine gute Moglichkeit Patienten mit OAT zu
versorgen genannt. Die Morbiditit ist niedrig, funktionelle Ergebnisse gut. Eine schnelle orale
Ernghrung ist gewdhrleistet (82,135). Die langfristigen Ergebnisse bei den von Ludman und Spitz
untersuchten Patienten waren gut (140).

Ergebnisse bei Erwachsenen werden leider nicht mitgeteilt.
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9.4. Osophagusersatz mit Hilfe des Gastric Tube Verfahrens ( Nixon 1979)

Abb. 42: Gastric Tube (259).

1955 entwickelte der Erwachsenenchirurg Gavriliu ein Verfahren, bei dem aus der grofen
Magenkurvatur ein Schlauch als Ersatz fiir den Osophagus gebildet wird (66). Diese Methode
wurde dann fiir die Kinderchirurgie {ibernommen und unter anderen durch Nixon, Middelton,
Anderson und Randolph weiter entwickelt (8, 9, 38, 75). Schérli halbierte das Gavriliu-Verfahren
zu einem Fundus Tube Verfahren.

Dieses Verfahren findet Anwendung zur Osophagusrekonstruktion auch dann, wenn eine Colon-
Interposition wegen Colonanomalien nicht méglich ist (9).

Primir werden Gastrostomie und cervikale Osophagostomie angelegt und vorhandene
tracheodsophageale Fisteln unterbunden. Die endgiiltige Anastomose kann dann am Ende des
ersten Lebensjahres vorgenommen werden (54).

Osophagusersatz mit Hilfe des umgedrehten Magenrohres, das von der groen Magenkurvatur
gebildet und mit dem oberen Osophagusfragment verbunden wird, ist aufgrund der langen
Nabhtlinie mit einer hohen Haufigkeit an Anastomoseninsuffizienzen verbunden (50-65%) (174,
186, 202, 229).

Bei der Bildung des Osophagusersatzschlauches unterscheidet man zwei Préparationstechniken.
Bei einer wird der gebildete Magenschlauch tiber die linken gastroepiploischen Gefifle versorgt,
er verlduft antiperistaltisch. Bei der anderen Préparationstechnik wird der Magenschlauch durch
die rechten gastroepiploischen Gefdfe versorgt, er verlduft dann isoperistaltisch (75, 244).

Folgenden Behandler berichten iiber Kinder mit einer angeborenen Osophagusatresie, die mit
dieser Methode versorgten wurden:

-Anderson 14 Fille (6)
-Borgnon 8 Fille (23)
-Cohen und Middelton 46 Fille (75)
-Ein 16 Fille (52)
-McCollum 7 Fille (151)
-Middleton 25 Fille (155)
-Pedersen 3 Fille (173)
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-Pineschi 12 Fille (176)

-Randolph 34 Félle (186)
-Rao 4 Falle (188)
-Rescola 2 Félle (195)
-Wolfstein 4 Félle (267).

Die Letalitdt wird zwischen 0% und 9% angegeben (52, 155,195).

Als Haufigste Komplikation bei den Patienten von Cohen und Middelton wird die Speichelfistel
angegeben, die sich jedoch meist spontan zuriickbildete.

Ansonsten wurden beobachtet:

- Anastomosenstrikturen - 42,8% -60% (54, 151, 155)

- Anastomoseninsuffizienzen — 6,6%%-65% (9, 54, 174, 186, 202)

- Nekrose des Transplantats -50% (195).

Pedersen berichtet von drei Friihgeborenen mit rudimentir angelegtem distalem
Osophagusblindsack, die mit gastric tube versorgt worden sind. Alle drei Rekonstruktionen
waren erfolgreich (173).

Die Ergebnisse werden ansonsten als gut bezeichnet. Die Letalitét ist niedrig (52, 155,195). Von
einigen Autoren wird diese Methode als ,, the gold standard ,, bezeichnet (173).
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9.4.1. Rekonstruktion des Osophagus aus der kleinen Magenkurvatur (Schirli 1992)

STERNUM

LINKE A. GASTRICA

ANTIREFLUX
VERFAHREN

INZISION DER KLEINEN

MAGENKURVATUR
= DIAPHRAGMA

Abb. 42a: Osophagusrekonstruktion aus der kleinen Magenkurvatur (206).

Bei dieser Technik handelt es sich um ein Verfahren, bei dem alle vorhandenen
Speiserohrenelemente und Kardia erhalten bleiben. Das fehlende Osophagusstiick wird aus der
kleinen Magenkurvatur gebildet. Um den His’schen Winkel wiederherzustellen und dadurch den
gastrodsophagalen Reflux zu vermeiden, wird begleitend eine Semifundoplikatio durchgefiihrt.
Sollte bei der Osophagusmobilisation der vordere Ast des N. vagus beschidigt worden sein, ist
eine Pyloroplastik notwendig, um die Entleerung des Magens zu erleichtern.

Fiir die Blutversorgung des distalen Osophagus ist es wichtig das Erhalten der tiefen und kurzen
Magenarterien und Asten aus der Milzarterie. Die linke Arteria gastrica, die sonst dieses
Osophagus-Stiick versorgt wird ligiert.

Vorteil dieser Methode ist, dass alle vorhandenen Teile des Osophagus und der Kardia erhalten
bleiben und selbst Strecken von 6-8 cm iiberbriickt werden koénnen. Nach Meinung von
Fernandez ist bei diesem Eingriff eine Thorakotomie vermeidbar. Der gebildete Osophagus wird
retrosternal hoch gezogen und die Anastomose im Halsbereich gelegt. Als Nachteil gilt eine zu
schnelle Entleerung des Magens (206, 207).

Schirli meint, dass ein ideales Alter fiir diese Operation zwischen dem 8 und 12 Monat liegt
(206). Vargas wie auch Fernandez suggerieren, dass es moglich ist schon frither zu operieren,
wenn keine schweren assoziierten kongenitalen Malformationen vorliegen. Das hat eine grof3e
Bedeutung fiir das méglichst frithe Etablieren des normalen Schluckens (58, 248).
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Fernandez operierte mit dieser Methode vier Félle von long gap. Es traten folgende
Komlikationen auf:

- Anastomoseninsuffizienzen 25% (58)

- Strictur 50% (58)

- 50 % der Patienten entwickelte eine. zu schnelle Magenentleerung, die in einem Dumping
Syndrom resultierte, eine Besserung mit der Zeit brachte eine entsprechende Diét (58).

Patienten, die mit dieser Methode operiert worden sind, neigen zum gastrodsophagealen Reflux.
Dies ist durch das Fehlen von normalen Antirefluxmechanismen verursacht. Durch den
operativen Eingriff wird der Hiss’sche Winkel gestreckt, Zwerchfellhiatus und der
intraabdominelle Osophagus fehlen. Siuglinge mit einer OAT entwickeln keine
Schluckmechanismen. Um den gastro6sophagealen Reflux zu vermeiden wurde bei allen von
Fernandez operierten Kindern eine Semifundoplikation durchgefiihrt (58).

Van Biervliet beschreibt die Nachbehandlung von vier mit Schérli-Technik versorgten Kindern.
Alle vier litten an wiederkehrenden Stenosen und Osophagitis. Die medikamentdse Behandlung
mit Omeprazole brachte die Osophagitis zum Stillstand. Weitere Dilatationen waren nicht
notwendig (17).

Da sich bei dieser Methode um relativ neues Verfahren handelt, miissen die Langzeitergebnisse
abgewartet werden (58, 206, 207).
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9.5. Elongation des Osophagus mit flexiblen Bougies (Howard und Myers 1965)

Abb. 43: Verldangerung des oberen Blindsackes nach
Howard und Myers (190).

Bei diesem Verfahren wird eine Ersatzplastik vermieden. Strecken, die dabei iiberbriickt werden,
betragen zwischen 15 bis 40 mm. Die eventuell vorhandenen tracheodsophagealen Fisteln
miissen vorerst verschlossen und ein Gastrostoma angelegt werden. Ab dem 5. Tag beginnt man
mit der Dehnung. In den proximalen Blindsack wird ein Darmrohr (Ch 7) eingefiihrt. Mit Hilfe
dieses Rohres oder mit einem mit Quecksilbergefiilltes Sdackchen wird intermittierend Druck in
der langst Richtung des Osophagus erzeugt.

Die Behandlung wird so lange durchgefiihrt, bis beide Osophagussegmente sich ungeféihr
gendhert oder tiberlappt haben (83).

Abb. 44: Elongation des proximalen und des distalen Segments nach dem Prinzip
von Howard und Myers. Beschrieben von Rehbein (190).
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Die Behandlungsdauer wird unterschiedlich angegeben und schwankt zwischen 1 Monat und 4,5
Monaten (169, 262).

Eine rontgenologische Kontrolle des Behandlungserfolges ist in Abstédnden von einigen Wochen
notwendig. Nach Uberbriickung der fehlenden Strecke ist eine Vereinigung der elongierten
Stiimpfe durch eine Thorakotomie vorzunehmen. Um die spétere Bougierung zu erméglichen
wird ein trananastomotischer Faden eingelegt (190).

In der Literatur werden folgenden Behandlungsfille beim vorliegen einer Osophagusatresie
beschrieben:

-Booss 7 Falle (22)
-Daum 2 Fille (44)
-Gherardini 2 Fille (67)
-Hasse 5 Falle (83)
-Hikida 1 Fall (93)
-Lerut 10 Falle (121)
-Nuss 1 Fall (168)
-Okada 7 Félle (169)

-Rehbein 7 Félle (190)
-Skarsgard 2 Félle (223)
-Willital 6 Fille (263)
-Woolley 11 Falle (260)

Zu den Todesursachen gehoren Aspirationspneumonien, Mediastinitis und
Anastomoseninsuffizienzen.

Zu den postoperativen Komplikationen gehoren:
- Anastomoseninsuffizienzen 49,1%
- Reflux 50%
- Tracheomalazie 25,8%
- Stenosen 49,1%
- Pneumonie, Atelektasen 57% (169).

Nachteil ist der besondere lange pré- und postoperative Krankenhausaufenthalt (262).

Bei dieser Methode besteht die Gefahr, dass bei zu starkem Druck zu einer Lésion oder sogar
Perforation des Blindsackes kommen kann, was eine Mediastinitis zufolge hat (190).

De Lorimier hélt eine Kombination der mechanischen Elongation und der Myotomie fiir sinnvoll.
Er behandelte auf diese Weise 5 Patienten (136).
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9.6. Jejunum-Transplantat

1959 beschreibt Seidenberg die Osophagusrekonstruktion bei Erwachsenen mit Hilfe von
Jejunum (214).

1979 fiihrte Halsband eine Untersuchungsreihe an Hunden durch. Er transplantierte eine freie
Jejunum-Mukose / Submukosa-Rohre. Zwischen der Serosa / Tunica muskularis und Submukosa
/ Mukosa flihrte man eine Durchtrennung durch, um das Transplantat voll entfalten zu kénnen.
Die Ergebnisse waren gut. Halsband operierte mit dieser Methode anschlie3end ein
Neugeborenes. Der Osophagusersatz heilte komplikationslos ein. Der Patient starb an nicht mit
dieser Methode korrelierten Ursachen (81).

Zwischen 1980 und 1990 wurden mehrere Untersuchungsreihen, was die
Osophagusrekonstruktion mit Jejunum an Ferkeln und Hundewelpen anbelangt, durchgefiihrt.
Als Vorteil dieser Methode wird angegeben, dass die Osophagusiiberbriickung durch ein vitales,
gut durchblutetes Transplantat durchgefiihrt wird. Der Nachteil ist die schwierige
Operationstechnik. Die Komplikationsrate war bei den Tierversuchen hoch (145, 153, 214).

Jejunum scheint Dank seiner Peristaltik ein brauchbarer Ersatz zu sein. Kluth und Lambrecht
wiesen allerdings darauf hin, dass der Diinndarm eine segmentale Peristaltik aufweist. Dies fiihrt
zur Verlangsamung der Boluspassage (244). Die Geféfirekonstruktion macht den Eingriff relativ
kompliziert (227, 238, 244).

Fiir die Uberbriickung eines solchen langstreckigen Defektes zwischen den Osophagussegmenten
benutzten Willital und Maragakis ein Diinndarminterponat. Sie fiihrten eine mikrovaskulére
Anastomose mit der Aorta und der Vena cava durch (259).

Die Anwendung dieser Methode zum Osophagusersatz beschreiben folgende Autoren:
-Bairov 3 Fille (13)

-Cusick 6 Fille (43)

-Li 45 Fille davon 21 Osophagusatresie (125)
-Ring 32 Fille (199)

-Saeki 19 Fille (201)

Die Ergebnisse der Rekonstruktionen waren gut. Perioperativ lag die Letalitit bei 0%, langfristig
betrug sie 33 % (13, 43). Bei 16 % der Patienten traten postoperativ Komplikationen auf
(Transplantatnekrose, Transplantatperforation, Anastomoseninsuffizienzen). In 16,6% traten
behandlungsbediirftige Stenosen (43, 201).

Cusick und Spicer fiihrten eine Nachuntersuchung bei den operierten Patienten (2,75 bis 5

Jahren) durch. Bei 60% traten keine Spitkomplikationen auf. Bei 40% wurden Ulcerationen
festgestellt, bei 20% Reflux (227).

Trotzt der oben erwihnten Peristaltik, die das Transplantat aufweist, werden bei 58% der
Patienten im Bariumschluck Peristaltikstorungen nachgewiesen. Nur bei ein viertel der Patienten
werden die symptomatisch. Der gastrogsophageale Refluxes ist bei diesen Patienten nicht
beobachtet worden (201).
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9.7. Faden- und Oliventechnik (Rehbein 1970)

Abb. 45: Fadentechnik nach Rehbein (190).

Bei diesem Verfahren wird ein Faden durch die beiden mobilisierten Osophagussegmente
durchgefiihrt. Er verlduft im Mediastinum und tritt durch die Nase und durch das Gastrostoma
aus. Rehbein legte diesen Faden wéhrend einer Thorakotomie und wéhlte dabei einen
extrapleuralen Zugang. Beide Blindsidcke werden durch Nihte einander spannungsfrei genéhert.
Ein transpleurale Zugang ist ebenfalls moglich. Der transsegmentale Faden verbindet die
Lumina beider Osophagussegmente. Eine theoretisch mégliche Mediastinitis, durch das
Ubertreten von Speichel aus dem oberen oder Mageninhalt aus dem unteren Osophagusfragment,
ist in keinem von Rehbein operierten Kindern aufgetreten.

Entlang des transmediastinalen Fadens entwickelt sich ein bindegewebiger Kanal, der mit
normaler Schleimhaut ausgekleidet ist. Er kann nach ca. 3 Wochen aufbougiert werden. Bei der
Aufweitung muss man immer die Gefahr einer Ruptur der Speiserdhre vor Augen haben. Im
Zweifelsfalle steigert man die Dicke der Bougies lieber langsamer und braucht fiir das
Aufbougieren mehr Zeit (190).

Treten in einem Zeitraum von 2 bis 3 Monaten keine Schluckbeschwerden auf kann der Faden
entfernt werden (190).
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Diese Technik kann in Féllen verwendet werden bei denen nach der Mobilisation der Segmente
eine Strecke von 15 bis 40 mm zu iiberbriicken bleibt. Ist der Abstand grofler kommt es trotz der
Bougierung immer wieder zu einer Schrumpfung des Kanals, sodass langfristig die Stenose eine
Resektion notwendig macht (190).

Auf diesem Verfahren basierend hat Rehbein die Faden- und Oliventechnik entwickelt. Dabei
wird dhnlich, wie bereits beschrieben ein transmediastinaler Faden gelegt.

Nach 2,5 bis 3 Wochen werden auf beide Enden des Fadens Metalloliven in die Blindsidcke
eingefiihrt, deren Lage mit Hilfe des Bildwandlers kontrolliert wird. Man geht wie folgt vor. Auf
das aus dem Mund austretende Fadenende wird die obere Olive aufgefddelt. Anschlieend
befestigt man an dem gleichen Ende noch ein kleines Metallkiigelchen. Jetzt zieht man an dem
aus dem Gastrostoma austretenden Ende des Fadens. So wird die obere Olive in den oberen
Blindsack eingefiihrt. Nun fiddelt man auf das untere Ende eine Olive auf und schiebt sie mit
Hilfe eines Metallrohrchens in das untere Segment. Die richtige Lage beider Oliven und des
Rohrchens wird mit dem Bildwandler kontrolliert.

Der Perlonfaden lédsst sich an dem unteren Ende des Rohrchens so befestigen, dass das System
angespannt wird. Den Zug auf das obere Segment und Druck auf das untere Osophagussegment
ldsst man tiber eine Zeitdauer von 2 bis 3 Stunden einwirken. Die Behandlung wird 1x bis 2x pro
Woche wiederholt. Es kommt dann zur Ausbildung eines Kanals, der die beiden
Osophagussegmente verbindet. Im Idealfall kommt es zur Bildung eines schmalen Narbenrings,
der spéter nur durch ein Bougierungsverfahren, d.h. durch Dehnung geweitet werden muss. Die
Oliven werden durch den Mund oder durch das Gastrostoma heraus geleitet.

Abb. 46: Oliven- Technik nach Rehbein (190).

93




Rehbein kombinierte diese Technik mit der Bougierung nach Howard und Myers behandelte so
20 Kinder, 16 iiberlebten. Als Komplikation nennt er Stenosen, die nur zum Teil auf Bougierung
ansprachen. Im Falle einer behandlungsresistenten Stenose wurde eine Exzision vorgenommen
(190).

Die Behandlungsresultate sind gut. Bei Patienten, die mit Hilfe dieser Methode versorgt worden
sind, treten Stenosen selten auf, und sind dann meist refluxbedingt. Wéhrend der Bougierung
kann es zur Drucknekrosen kommen (190).

Anwendung dieser Methode:
-Boss 2 Fille (22)
-Boureau 4 Fille (25)
-Gherardini 2 Félle (67)
-Herfarth 3 Fille (91)
-Hofman 3 Félle (97)

-Tkeda 1 Falle (102)
-Lerut 2 Félle (121)
-Rehbein 20 Félle (190)
-Sigge 18 Félle (218)

Die Uberlebensrate in dieser Gruppe betrug 69,5% (41 Patienten).
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9.7.1. Doppelendoskopie (Okmian 1975)

Abb. 47: Doppelendoskopie nach Okmian. Eine flexible
Kaniile wird durch das im unteren Osophagussegment
liegende Endoskop eingefiihrt. Sie wird unter
endoskopischer Kontrolle in das obere Segment
vorgeschoben (21).

1975 hat Okmian ohne Thorakotomie den transmediastinalen Faden gelegt. Der Eingriff wurde in
Vollnarkose durchgefiihrt. Der Patient wurde mit stark iiberstrecktem Kopf gelagert. Ein
Zystoskop wurde durch das Gastrostoma in den unteren Blindsack eingefiihrt. Von oral fiihrte
man ein Kinder-Osophagoskop in den oberen Blindsack ein. Ein Mandrin wurde dann von dem
unteren in das obere Osophagussegment gefiihrt und bis in die Mundhéhle vorgefiihrt. Das
Vorgehen wurde laufend mit Bildwandlerkontrolle in 2 Ebenen kontrolliert. An den Mandrin
wurde dann ein Perlon-Faden befestigt und durchgezogen. Dieses Vorgehen ist machbar, so
lange keine Osophago-tracheale Fistel vorliegt. Nachteil ist allerdings, dass die
Osophagussegmente nicht mobilisiert werden konnen. Weiterhin besteht die Gefahr der
Verletzung der Vena azygos (170,190).

Folgende Autoren beschreiben die Behandlung mit dieser Methode:

-Booss 4 Fille (21)
-Okmian 1 Fall (170)
-Sauer 4 Félle (203)

Von diesen Patienten iiberlebten 6. Die Todesursachen waren nicht in der Methode selbst
bedingt. Zu den Komplikationen eine Osophagusstrense, die reseziert werden musste.
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9.7.2. Starre Approximationsstechnik (Kato ,Hecker 1974) - Experimentelle
Untersuchungen zur thorakoskopischen Osophagus-Autoanastomose (Willital)

Abb. 48: Spezialbiigel nach Kato (107).

Kato konstruierte einen starren Rahmen der einen graden und einen gekriimmten Biigel so
justieren lésst, dass deren Enden genau aufeinander treffen. In den proximalen Blindsack wird
vom Mund aus der gerade Biigel eingefiihrt. Den gekriimmten fithrt man durch das Gastrostoma
ein. Mit dem Bildwandler wird die Einstellung der gegeniiberstehenden Enden kontrolliert.
Durch den unteren gekriimmten Biigel schiebt man dann ein Mandrin so hindurch, dass er die
Spitze des distalen Segmentes passiert und durch das Gewebe hindurch in das proximale
Osophagussegment geleitet wird und damit den geraden Biigel erreicht. An dem Mandrin wird
der Rehbeifaden befestigt und ebenfalls durchgezogen. Auf diese Weise kann der
transmediastinale Faden gelegt werden ohne dass man eine Thorakotomie durchfiihrt. Dieses
Verfahren ist nur geeignet fiir Sduglinge, die keine 6sophago-tracheale Fistel aufweisen.

In diesem Fall ist festzuhalten, dass die starre Approximationstechnik nach Kato folgende
Gefahren und Nachteile mit sich bringt:

Eine Mobilisierung der Osophagussegmente ist nicht mdglich, um dadurch mittellange
Osophagusatresien anastomosieren zu kénnen. Weiterhin kann das blinde Vorschieben des
Mandrins eine Verletzung der Vena azygos oder aber eine Verletzung von Fehlbildungen der
grofen GefidBe nach sich ziehen. Ist die Approximation {iber den starren Biigel nach Kato unter
groBer Spannung kann es zu einer Nekrose an der Spitze beider Osophagussegmente mit
Perforation und nachfolgender Mediastinitis kommen.

Wir haben deshalb experimentelle Untersuchungen zur thorakoskopischen Osophagus-
Autoanastomose durchgefiihrt. Hierzu erfolgte zun4chst thorakoskopisch der Ausschluf einer
Fistel des proximalen Osophagussegmentes zur Trachea bzw. ein AusschluB einer Fistel
thorakoskopisch von dem distalen Osophagussegment zur Trachea. Uber eine Gastrostomie war
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eine Endoskopie des distalen Osophagussegmentes moglich, was den intrathorakalen
thorakoskopischen Eingriff mit Mobilisation des distalen Osophagussegmentes wesentlich
erleichterte. In analoger Weise erfolgte mit einem 2 bis 3 mm groflen Endoskop eine Sondierung
des proximalen Speiser6hrensegmentes, was dann iiber die Diaphanoskopie ebenfalls eine
erleichterte Form der Dissektion des proximalen Osophagussegmentes von der Trachea
ermoglicht. Wahrend dieser MaBBnahme kann bei liegenden Endoskopen und unter
Rontgenkontrolle die Distanz auch nach entsprechender Dehnung der Osophagussegmente
rontgenologisch verifiziert und objektiviert werden. Uber eine Laparoskopie und eine
Priparation des distalen Osophagussegmentes vom Abdomen auf der anterioren Seite des
distalen Osophagussegmentes durch den Hiatus kann eine weitere Mobilisation des distalen
Osophagussegmentes erfolgen. Dadurch ist eine optimale Mobilisation des proximalen und des
distalen Osophagussegmentes, insbesondere auch unter endoskopischer Kontrolle iiber die
Diaphanoskopie moglich. Anschlieend kann der Versuch der Anndherung beider
Osophagussegmente durch eine Doppelendoskopie erfolgen. Durch diese Mafinahme ist es dann
moglich unter direkter thorakoskopischer Sicht transmediastinal ein Faden zu legen und auf
mechanischem Weg eine Doppelelongation mit Autoanastomose durchzufiihren, so wie dies bei
dem Verfahren der magnetischen endoskopischen Technik beschrieben wurde. Dadurch ist es
moglich thorakoskopisch, intraoperativ endoskopisch und laparoskopisch transsegmental einen
Faden zu legen, 2 Approximationszylinder in das proximale distale Osophagussegment
einzulegen und mechanischen Druck auf das ganze System auszuiiben, um dann eine
Autoanastomose zu erzielen.

Kato versorgte 4 Patienten. Ein Kind starb am Hirnabszess, ein anderes aus ungeklérten
Ursachen. Die beiden iiberlebenden Kinder waren im Alter von 2,5 und 1 Jahr beschwerdefrei
(107).

Hecker operierte mit dieser Methode sieben Kinder. Vier Kinder tiberlebten mit guten
Ergebnissen. Bei 2 von 3 verstorbenen Patienten fiihrten die durch diese Methode ausgeldsten
Probleme Komplikationen herbei, die dann ad exitum fiihrten (Mediastinitis und embolische
Aneurysma) (86).
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9.8. Interposition Azygos- oder Umbilikalvene (Fufezan 1975 , Wojciechowski 1996)

Zur Uberbriickung einer langstreckigen Osophagusatresie kann ein Interponat aus der
Azygosvene oder aus der Umbilikalvene benutzt werden (266). Es wird eine rechtsseitige
Thorakotomie durchgefiihrt, die eventuell bestehenden Fisteln unterbunden und durchgetrennt.
Das freie Transplantat aus einer der oben genanten Venen entnommen und zur
Osophagusanastomosierung benutzt. Die V. azygos bleibt unterbunden. Die anastomosierte
Strecke wird von innen durch einen Silastikschlauch stabilisiert (65).
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Abb. 48a: Interposition einer Azygosvene (65).

In der Literatur werden folgende Fille beschrieben.
-Fufezan 7 Fille Azygosveneinterponat

1 Fall Umbilikalveneninterponat (65)
-Kundert 1Fall Azygosveneninterponat

1 Fall Umbilikalveneninterponat (118)
50% der mit Hilfe der Azygosvene rekonstruierten Osophagusatresien zeigten keine
Komplikationen und die Kinder iiberlebten. Bei den Kindern, die nicht iiberlebten, hing die
Todesursache nicht mit der Methode zusammen (65,118).

1996 beschrieb Wojciechowski die Anwendung der Umbilikalvene als Interponat (266). Die
Nachteile dieser Methode sind in der Nahtinsuffzienz, der Wandischédmie und in dem Kollaps des
Interponates zu suchen. Die experimentelle Untersuchungen zur Weiterentwicklung (in vitro)
ergaben, dass das Umbilikal-Implantat, wie bei Wojciechowski (1996) beschrieben (266),
verwendet werden kann und dass die Stabilisierung der Osophaguswand durch eine Tutomesh-
Implantat erfolgen sollte, wobei das Tutomesh zylinderformig um das Umbilikal-Implantat so
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gelegt wird, dass die freien Rdnder mit dem proximalen und dem distalen Osophagussegment mit
Einzelknopfndhten verbunden werden. Das Umbilikal-Implantat selbst kann dann auf der
Innenseite dieses Tutomesh so ausgespannt werden, dass ein Kollaps des Implantates nicht
stattfindet und somit zu einer Stablisierung fiihrt.
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9.9. Osophaguselongation durch elektromagnetische Dehnung
(Hendren -Boston 1973, Willital — Erlangen 1975)

9.9.1. Elektromagnetische Dehnung der Osophagussegmente nach Willital (258, 259, 260)
(Erlangen-Miinster Methode )

9.9.1.1. Prinzip des Verfahrens

Die vielen Nachteile, der bis in die 70iger Jahre entwickelten operativen Techniken haben zur
Entstehung des elektromagnetischen Dehnungsverfahrens gefiihrt. Eine der Vorteile liegt darin,
dass zur Rekonstruktion der Speisershre die vorhandenen korpereigenen Osophagussegmente
benutzt werden. Die Wirkung der Atresiaspule basiert auf dem Prinzip der Induktion. Unter der
Einwirkung des elektromagnetischen Feldes ziehen sich, die zuvor in die Blindsdcke
implantierten Metallzylinder an. Dabei wird auf das Gewebe intermittierend minimal invasiv und
schonend Zugspannung erzeugt, die zur Elongation fiihrt. Es kommt zur Verldngerung der
Osophagusstiimpfe. In der letzten Behandlungsphase wird dann das elektromagnetische Feld
stirker eingestellt, wodurch sich die Dehnungszylinder durch die magnetische Kraft Stirke
anziehen. Das dazwischen liegende Gewebe wird zunéchst unter Druck gesetzt, in eine Ischédmie-
Phase versetzt und dann durch Lyse im druckrelevanten Bereich gelockert, wobei sich die
Seitenanteile der Osophagussegmente beriihren und adhirent werden. Es kommt zur
Anastomosierung (Autoanastomose) der beiden Osophagusenden.

9.9.1.2. Die physikalischen Grundlagen

Bei der Erarbeitung der ¢ Munsterschen Methode’ hat man sich, wie oben schon erwéhnt, das
Prinzip der durch das elektromagnetische Feld verursachten Magnetisierung zu Nutze gemacht.
Das elektromagnetische Feld wird durch einen stromdurchflossenen Leiter verursacht, der in
einer Spule aufgewickelt ist. Beim Einbringen eines Metallzylinders in ein elektromagnetisches
Feld kommt zu Polarisation und Bildung des Nord- und Siidpols in dem Metallstiick. Der
Zylinder fungiert jetzt als ein Magnet. Zwei solche Metallstiicke entsprechend angeordnet ziehen
sich an. Die Anziehungskraft der Zylinder ldsst sich sowohl in der Stirke als auch zeitlich
steuern. Sie ist unter anderem von der elektromagnetischen Feldstérke abhingig. Die ist
wiederum proportional zum Spannungsabfall des Stroms.

Die Berechnung des elektromagnetischen Feld in einer Zylinderspule ist nicht einfach, da die
Geometrie des Feldes beriicksichtigt werden muss. Bei dem Miinster-Verfahren wird das
elektromagnetische Feld mit Hilfe einer Induktionsspule erzeugt. In einer Strom fithrenden Spule
entsteht ein elektromagnetisches Feld, dessen Feldlinien im Inneren der Zylinderspule parallel
angeordnet sind. Die Feldstdrke ist in diesem Fall von der Lage des Punktes innerhalb der Spule
abhéngig.

Die Anziehungskraft ist proportional zur Stromstéirke und der Anzahl der Spulenwindungen. Sie
wird mit der wachsenden Linge und Querschnitt der Spule kleiner.

Ein weiteres Problem, der sich bei der Entwicklung ergab, ist die Wirmeentstehung. In einem
elektrischen Leiter, durch den elektrischer Strom fliet, entsteht Wérmeenergie.
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Energieentwicklung ist umgekehrt proportional zum Querschnitt und  proportional zur
Stromstirke. Um ein wirkungsvolles Feld zu entwickeln ist Strom mit einer bestimmten Stérke
unabdingbar. Diese Tatsache machte ein Kiihlungssystem des Gerédtes notwendig. Die genauen
Berechnungen der physikalischen Grofle sind jedoch nicht Gegenstand dieser Arbeit. Die oben
angegebenen Erwdgungen sollen nur das Grundprinzip der Wirkungsweise der Atresiespule und
einige Probleme, die bei der Konstruktion des Gerites gelost werden mussten, sichtbar machen.

Bei der Atresiespule handelt es sich um ein sehr komplexes Gerét mit grolen Maf3en und
Gewicht. Der Transport ist deswegen nicht ganz einfach. Wegen der oben schon erwéhnten
Wirmeentwicklung muss Wasserkiithlung mit einer ausreichenden Wassermenge gesichert
werden. Notwendig ist eine entsprechend hohe Stromstirke und —spannung.

Das Bougierungsgerit besteht aus einem Stromversorgungsteil und einem Spezialbett mit einer
wassergekiihlten Spule.

Abb. 49: Atresiespule Atresiespule, wobei links der
Stromversorgungsteil schematisch abgebildet ist und
auf der rechten Seite die Atresiespule, in die die
Kinder gelegt werden abgebildet ist. Die Atresiespule
wurde durch den Ingenieur Henning gebaut (258).

Die technischen Daten der Atresiespule:

-stufenlos einstellbare Spannung 0 — 24 Volt

-Stromstérke max 420 Ampere

-Anschluss an das Drehstromnetz 220/380 Volt

-automatischer Zeitschalter: 40 Sekunden -Spannungsphase
60 Sekunden — Relaxierungsphase

-Wasserkiihlung 3 Liter/min

-Spulendurchmesser 32 cm

-Hersteller Ingenieur Henning, Miinchen

9.9.1.3. Implantation der Zylinder
Der Patient wird in linker Seitelage mit einer Tuchrolle unter dem Thorax gelagert. So wird eine
leichte Dehnung des Thorax erreicht. Der rechte Arm ist nach oben abgewinkelt. Die Lagerung

erfolgt so, dass man eine rechtsseitige Thorakotomie und mediane Oberbauchlaparotomie
durchfiihren kann.
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Abb. 50: Lagerung des Neugeborenen mit einer Osophagusatresie in linker Halbseitenlagerung, soda ohne
Umlagerung sowohl von Thorax als auch von Abdomen her durch Drehung des Tisches um 45° operiert
werden kann (258).

Abb. 51: Lagerungs des Neugeborenen im intubierten Zustand, wie bei Abb.50 beschrieben. Um eine Veridnderung
der Lage des Sduglings zu vermeiden, sind sowohl das Becken als auch die Schulter und der Arm des Neugeborenen
mit Operationstapes am Operationstisch fixiert.

Der thorakale Zugang findet durch die rechtseitige Thorakotomie durch den 4.
Interkostalraum statt. Der sagittale Hautschnitt verlduft im Bereich der vorderen Axillarlinie bis
in die Hohe der unteren Thoraxapertur. Dieser Hautschnitt stellt in verschiedener Hinsicht einen
Fortschritt dar.

Es erfolgt eine Schonung des Nervus thoracodorsalis, weiterhin wird der Muskulus scapularis
und subscapularis nicht durchtrennt, der Muskulus pectoralis bzw. der Brustdriisenkérper wird
durch diese Schnittfiihrung nicht tangiert. Die V. azygos wird ligiert und durchgetrennt.
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Danach werden beide Osophagussegmente identifiziert und mobilisiert. Schon bevor die
Stiimpfe mobilisiert werden erfolgt die Distanzmessung nach den bereits beschriebenen
Kriterien. Es ist zu bedenken, dass nach der Fistelligatur der Durchtrennung und Exzision des
Fistelgewebes an dem Osophagussegment 2 bis 3 mm an Linge verloren gehen (ausgenommen
Osophagusatresie Typ 2, wenn keine Fistel vorliegen)

Bei dem Freipriparieren der Osophagusstiimpfe ist auf die vorhandenen Fisteln zu achten, die
sorgfiltig ligiert und durchgetrennt werden miissen.

1
2
3
8
7
6
S
Abb. 52: Intraoperative Situs einer Osophagusatresie.
Zeichenerkldrung: 1 Thoraxsperrer im proximalen Wundbereich
2 Wundhacken, der die Lunge nach proximal weg halt
3 V.cava
4 liegiert V. azygos
5 N. vagus

6 distales Osophagussegment
7 6sophagotracheale Fistel mit einem Faden angeschlungen
8 proximales Osophagussegment
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Durch den abdominalen Zugang wird ein Gastrostoma angelegt. Durch das Gastrostoma wird in
den Magen ein Katheter Charr. 10 vorgeschoben. Der zweite Katheter wird in das proximale
Segment eingefiihrt {iber den dann der transmediastinale Faden gelegt wird (Abb. 54)

Abb. 53: Schematische Darstellung des Einfiihrens eines transsegmentalen Fadens in das proximale und distale
Osophagussegment: Der schmilere diinnere Zylinder wird iiber das untere Osophagussegment intraoperativ
eingefiihrt und der Osophagus dann mit Einzelnahten verschlossen (258).

Das proximale Ende des Fadens leitet man durch das obere Osophagussegment aus der Nase oder
aus dem Mund heraus. Das distale Ende des Fadens wird durch den in dem Magen liegenden
Schlauch durchgestochen und so verknotet dass es aus dem Gastrostoma herausgefiihrt werden
kann. Jetzt kann das distale Segment mit zwei bis drei Einzelknopfnéhten verschlossen werden.

In beiden Blindsédcken werden auf dem Faden intraoperativ kleine Metallzylinder
unterschiedlicher Grofe mit einer Zentralbohrung platziert. Die AbmaRe der Zylinder betragen:
Durchmesser 6 bis 8 mm und Lange 10 bis 11 mm.

Abb. 54: Nachdem der transmediastinale Faden in das proximale Segment iiber einen Magenschlauch gelegt wurde
und wihrend der Operation durch den Anisthesisten aus dem Mund herausgeleitet wurde, wird ein
lumenangepasster Eisenzylinder mit zentraler Bohrung auf den Faden aufgefiddelt und mit einer Magensonde durch
den Anisthesisten in das proximale Segment vorgeschoben. Linkes Bild. Der Chirurg sieht und tastet den von dem
Anisthesisten vorgeschobenen Eisenzylinder durch die Bewegung des proximalen Segmentes im Operationsfeld.
Der untere schmilere Zylinder ist bereits auf dem transmediastinalen Faden aufgefadelt. Der Faden, der aus der
Gastrostomie herausgeleitet wird, wird durch den Zug von dem Assistenten angespannt. Der Chirurg platziert dann
den schmileren diinneren Eisenzylinder mit einer Cooley- Pinzette in das distale Segment. Mittleres Bild.
AnschlieBend wird, wie im Text der Abb. 53 beschrieben, die Offnung des distalen Osophagussegmentes mit
Einzelnéhten verschlossen. Rechtes Bild (258).
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Abb. 55: Ubersicht iiber unterschiedlich groBe Eisenzylinder fiir die magnetische bzw. mechanische Dehnung und
Elongation der Osophagussegmente. Variable Durchmesser der Zylinder von 6 mm bis 10 mm und variable Lingen
von 6 mm bis 11 mm.

Jetzt werden probeweise beide Segmente mit Hilfe der Zylinder gespannt. Dazu werden iiber das
untere und obere Ende des Fadens Katheter Ch. 4,5 in die Segmente vorgeschoben. Der
proximale Schlauch wird mit dem Faden abgeklemmt. Der distale Schlauch wird nach oben
vorgeschoben, gleichzeitig wird das distale Ende des Fadens angespannt. So kann das System
intraoperativ zur Kontrolle angespannt werden. Dies sollte mit Vorsicht geschehen um eine
Wundruptur des distalen Blindsackes zu vermeiden.

Nun koénnen der Thorax und das Abdomen geschlossen werden. Die weitere Behandlung findet in
der Atresiespule statt.

Am 6. bis 7. postoperatieven Tag kann mit dem Bougieren angefangen werden. Der Zeitpunkt ist
so gewdhlt dass, man mit der Primédrheilung rechnen kann aber noch keine Bildung von
Narbengewebe stattgefunden hat.

Bei dem OAT Typ II kann der oben beschriebene Eingriff endoskopisch durchgefiihrt werden.
Die Segmente konnen dann aber nicht mobilisiert werden. Es besteht die Gefahr der Verletzung
der V. azygos. Der Abstand zwischen de Osophagusstiimpfen kann dann nur indirekt mit einer
Rontgenaufnahme bestimmt werden. Bei Patienten mit OAT Typ 11 kann also mit der Bougierung
sofort angefangen werden, da keine Fistel vorhanden ist.
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9.9.1.4. Durchfiihrung der elektromagnetischen Dehnung

Weitere Behandlung findet in der Atresiespule statt. Das Kind wird mit Infusion und
Beatmungsschlduchen so platziert, dass sich der Thorax in der Mitte des Gerites befindet. Beide
Blindsicke werden regelmiBig abgesaugt. Beide Osophagussegmente werden jetzt, wie bereits
beschrieben, angespannt iiber die Eisenzylinder und iiber die sie stabilisierenden diinnen
Schlduche. Die Klemmen an dem Nasen- und am Gastrostomakatheter miissen jetzt gehalten und
andere Metallteile aus dem Gerét entfernt werden. Der Wasserdurchfluss wird eingestellt und das
Gerit eingeschaltet. Das elektromagnetische Feld in dieser Spule verursacht, dass sich die
Magnete bzw. die Eisenzylinder anziehen. Beide Klemmen konnen jetzt entfernt werden.

Die Stirke des Magnetfeldes wird so eingestellt, dass der Endwert in Amper gleich der Distanz

zwischen den Blindsécken in Millimeter ist. Die Kraft, mit der die Osophagussegmente gedehnt
werden, kann dadurch eingestellt werden. Sie ist von der Stérke des elektromagnetischen Feldes
abhingig und wird je nach der zu tiberbriickenden Distanz eingestellt.

Kraft [N]
40
30
204
10
Abstand
[em]

Abb. 56: Uberblick iiber das Kraft/ Abstand Diagram bei unterschiedlichen GréB8en der Zylinder
A 10 mm

B 8 mm
C 6 mm

Die Elongation findet intermittierend statt. 40 Sekunden dauert die Anspannung, 60 Sekunden
die Entspannung. Die Behandlung wird in 3-stiindigen Intervallen fortgesetzt und dannach eine
Pause von 1 bis 2 Stunden eingelegt.

Anfangs soll mit niedriger Energie elongiert werden. Die maximale Energie wird nach ca. 2
Tagen erreicht. Verlingern sich beide Osophagus-Blindsécke zufriedenstellend, kann das
elektromagnetische Feld wieder reduziert werden. Als Richtlinie hierbei gilt die Distanz der
Eisenzylinder ist identisch mit der auf der Atresie-Spule eingstellten Watt-Zahl.

Wihrend der Behandlung wird die Lage der Magnetzylinder rontgenologisch oder sonographisch

in dreitdgigen Abstinden kontrolliert. Sind sie nur noch 2 bis 3 mm voneinander entfernt, wird
die magnetische Kraft wieder erhoht, um das zwischen beiden Zylindern liegende Gewebe zu
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driicken und eine Anastomose herbeizufithren. Auf diese Weise ist eine erneute Thorakotomie
iiberfliissig.

O] ® ® ®

Abb. 57: Elongation der beiden Osophagussegmente durch eine intermittierende ( Wechsel zwischen Anspannung
40 Sekunden und Entlastung im 60 Sekunden Rhythmus) Dehnung. Bei einer 24stiindigen Behandlung erfolgt ein
Langenzuwachs von 1mm pro Tag. Der transsegmentale Faden dient als ein Leitfaden, damit die beiden Blindsdcke
axial angendhert werden konnen. Beriihren sich die beiden Osophagussegmente kommt es zur Autoanastomose. Die
Verlangerung beider Osophagussegmente geschieht mit einer gleichzeitigen Verlingerung auch der
Innenauskleidung des Osophagus (259).

Pro Tag vermindert sich die Entfernung um 0,5 bis 1 mm, sodass die gesamte Strecke (die
Indikation fiir diese Methode liegt bei Strecke zwischen 30 und 40 mm) in ca. 21Tage bis 6
Wochen tiberbriickt werden kann.

Die Verldngerung beider Osophagussegmente geschieht mit einer gleichzeitigen Verlingerung
auch der Innenauskleidung des Osophagus. Die Magnete sollen nun fiir 24 Stunden in situ
belassen werden, um das sehr zarte Gewebe der Anastomose beim Herausnehmen nicht zu
schidigen. Danach koénnen sie endoskopisch entlang des Fadens durch den Mund oder durch die
Nase entfernt werden. Moglich ist ebenfalls das Herausziehen der Magnete durch das
Gastrostoma. So ist eine erneute Thorakotomie nicht notwendig.
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Abb. 58: Lage des Kindes axial in der Osophagusatresiespule (Osophagusinkubator). Wichtig ist die zentrale axiale
Lage des Sauglings, um ein Kipppen der Eisenzylinder zu vermeiden. Das Kippen fithrt zu Atem- und
Kreislaufstérungen durch Kompression der Trachea und der Gefile bei Schriglage der Eisenzylinder infolge
Fehlposition des Kindes in der Spule. Entscheident ist der transmediastinale Leitfaden, iiber den sich die
Eisenzylinder nihern und die Osophagussegmente verlingert werden bis sie sich beriihren. Dieser transmediastinale
Faden wurde bei dem USA Verfahren nicht verwendet. Flach (Tiibingen) hat diesen Faden nicht angewendet und hat
in diesem Zusammenhang {iber eine Perforationsgefahr gesprochen.

Nach der Autoanastomose und Entfernung der Magnete wird der entstandene Osophagus
schrittweise bis Ch 34 aufbougiert iiber einen liegenden Rehbein-Faden. Hierzu werden tiber den
noch in situ liegenden Rehbeinfaden Bougies vorgeschoben. Diese Behandlung findet in Narkose
statt. RegelméaBige endoskopische Kontrolle des Behandlungserfolges ist unabdingbar. So konnen
eventuelle Stenosierungen, Fistelrezidive, Divertikelbildung und Folgen des Refluxes rechtzeitig
diagnostiziert und behandelt werden.
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Magnetisches Dehnungsverfahren bei
langstreckigen Osophagusatresien

Ausgangssituation mit
35 mm Distanz

Nach weiteren 12 Tagen
Nach 14 Tagen Autoanastomose des
Annaherung auf 11 mm Osophagus

Abb. 59: Uberblick iiber den Erfolg der magnetischen Elongation bei einer langstreckigen Osophagusatresie mit
dem magnetischen Dehnungsverfahren und der erreichten Annéherung beider Osophagussegmente nach 26 Tagen.
Danach wurde die Rekonstruktion der Speiserohre ohne Eroffnung des Thorax durch eine Autoanastomose erreicht

(259).

Abb. 60: Die Lage und die Distanz der beiden
Eisenzylinder konnen ziigig und sicher durch eine
Ultraschalluntersuchung determiniert werden. Die beiden
hellen Sédulen sind die Ultraschallschatten der beiden
Eisenzylinder im proximalen und distalen
Osophagussegment nach einer erfolgreichen Dehnung der
Osophagussegmente. Daraus kann die noch verbliebene
Distanz ermittelt werden (259).
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Abb. 61: Nach erfolgter Anastomose kann die Durchgingigkeit
der Speiserohre mit Hilfe einer Gastrografienkontrastdarstellung
dokumentiert werden. Uber den liegenden Rehbeinfaden kann,
wenn dies notwendig ist, schonend eine Dehnung der
Osophagusengstellung durchgefiihrt werden (259).

Abb. 62: Endoskopisches Bild der Lage des oberen Eisenzylinders im oberen Osophagussegment und des unteren
Eisenzylinders im unteren Osophagussegment.
Zeichenerklarung: 1 distales Ende des oberen Osophagussegment

2 Eisenzylinder im oberen Osophagussegment

3 transanastomotischer Faden auf dem die Eisenzylinder aufgefddelt sind

4 proximales Ende des distalen Osophagussegmentes

5 distaler Eisenzylinder

6 transmediastinaler Faden, der iiber die Gastrostomie nach auflen geleitet wird.
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Abb. 63: Aspekt eines Neugeborenen nach erfolgter Anastomose. Man sieht den transmediastinalen Faden (weif),
der aus dem rechten Nasenloch herausgefiihrt wurde. Auf dem Faden aufgefidelt befindet sich der proximale
Eisenzylinder. Der distale Anteil des Fadens mit dem entsprechendem Eisenzylinder wurden durch das Gastrostoma
nach auflen geschoben und befinden sich vor der Bauchdecke.

Abb. 64: Osophagusdehnung mit Hilfe vom filiformen Osophagusbougies, wie in diesem Bild dargestellt.
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Abb. 65: Drei bis fiinf Tage nach der Autoanastomose und nach dem Entfernen der Eisenzylinder (Abb.63) kdnnen
die Sauglinge oral erndhrt werden.
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9.9.2. Elektromagnetische Dehnung der Osophagussegmente (Hendren 1973)

Simmultan zu der Entwicklung in Deutschland hat H.Hendren 1973 in Boston ebenfalls das
elektromagnetische Feld bei der Behandlung der Osophagusatresie eingesetzt.

\ Foley catheter
’ 3Jastrostomy

Abb. 66: Darstellung der Osophaguselongation nach Hendren. Ein transmediastinaler Faden wird nicht verwendet.
Die distale Kugel (bullet) ist an einem Haltefaden befestigt, der sich in einem Nylonfiihrungsrohr hin- und
herbewegen lésst. Beide Teile befinden sich in einem Schlauch (88).

Er implantierte durch eine Thorakotomie in beide Osophagusblindsicke je eine Kugel (bullet).

Es waren Eisenkugeln mit Massen 5 x 9mm im Querschnitt und 20 mm Linge. Das
elektromagnetische Feld wurde durch ein speziell fiir diese Behandlung gebautes Gerit erzeugt.
Hendren beschreibt zwei Fille bei denen er 1974 und 1975 dieses Gerit einsetzte. Die Elongation
dauerte im ersten Fall 58 Tage beim zweiten Kind 30 Tage. Die Vereinigung der elongierten
Osophagussegmente erfolgte operativ durch eine zweite Thorakotomie. Postoperativ traten durch
den stark ausgeprigten Reflux bedingte Probleme. Die konnten durch eine Fundoplikation und
Pyloroplastik behoben werden. Eines von den behandelten Kindern ist im Alter von sieben
Monaten an dem plétzlichen Kindestod gestorben (88). Zwei weitere Kinder wurden 1976
behandelt (89).

113



Der Unterschied zu der in Erlangen-Miinster verwendeten Methode besteht in:

1. Ein transsegmentaler Faden als Leitschiene entfdllt bei der USA-Methode.

2. Der distale Eisenzylinder ist an einem Haltefaden befestigt, der sich in einem
Nylonfiihrungsrohr  leicht hin- und herbewegen lisst. Beide Teile befinden sich in einem
Schlauch.

3. Laterale Pharyngotomie zum Herausleiten des Absaugkatheters aus dem proximalen
Osophagusblindsack.

5. Einschaltdauer und Relaxationszeit betragen je 60 Sek.

Hendren setzte diese Elongationsmethode ebenfalls bei der Behandlung der Analatresie ein (85).

9.9.3. Weiterentwicklung der Elongation der Osophagussegmente mit Hilfe der
Induktionszylinder ohne Atresiespule

Basierend auf der magnetischen Bougierung mit Hilfe der Atresiespule hat Willital und MBB-
Miinchen versucht eine Elongationsmethode mit Hilfe der Induktionszylinder in Form von
Induktionsspulen zu erarbeiten. Die elektromagnetische Kraft, mit der sie sich anziehen, wiirde
die kostenintensive Spule iiberfliissig machen.

Um eine ausreichende Anziehungskraft zwischen den Zylindern zu erreichen, sind sehr hohe
Energien notwendig. Der Stromfluss im Inneren des Zylinders fiihrt zur Aufheizung mit
Temperaturentwicklung zwischen 55°C und 60°C. Um die Entwicklung solch hoher
Temperaturen zu verhindern, hat man versucht die Zylinder aus warmeisolierenden Stoffen zu
konstruieren. Die Versuche mit Silber und Kupfer brachten aber ebenfalls kein Erfolg. Selbst mit
supraleitenden Materialien lie sich die Temperatur nicht auf ein Niveau senken, das unter 36° C
lag (262).

Eine weitere Moglichkeit wére eine ausreichende Warmeddmmung zu entwickeln und so die
Zylinder zu isolieren. Eine Keramikisolation verlangte eine unzulédssige Schichtdicke und fand so
keine Anwendung. Andere Materialien befinden sich momentan in der experimentellen Phase.

9.9.4.Vorteile des elektromagnetischen Dehnungsverfahrens

1994 wurden die Ergebnisse auf dem Weltkongress fiir Osophagusatresie, organisiert von Herm
Professor Willital in Miinchen vorgestellt. Der grofite Vorteil dieser Behandlung ist die
Tatsache, dass eine Wiederherstellung der Speisershre mit Osophaguseigenem Gewebe
durchgefiihrt werden kann. Kein Verfahren weltweit weist diese positiven Eigenschaften auf
(Okmian).

Somit werden die Probleme, die durch die unterschiedlichen Wachstumspotentiale und die
unterschiedliche Physiologie des Osophagus vermieden. Komplikationen wie iiberschiissiges
Gewebe und Dilatation im Bereich der Anastomose werden nicht beschrieben.

Die Anspannung der Osophagusblindsicke lasst sich bei diesen Verfahren genau steuern. Nach

der Programmierug des Gerites erfolg die Dehnung maschinell so dass der Risikofaktor Mensch
ausgeschlossen wird. Anders ist das z. B. bei der Dehnung nach Howard und Myers.
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Ein weiterer Vorteil, den keine andere Methode hat, ist nicht nur die Tatsache, dass
korpereigenes Gewebe zur Rekonstruktion der Speiserdhre verwendet wird, sondern auch, dass
eine erneute Operation und eine Reanastomosierung beider Osophagussegmente nicht mehr
notwendig sind. Die Anastomosierung der Osophagussegmente erfolgt durch eine
Autoanastomose. Eine Rethorakotomie wird dadurch tiberfliissig. Die Zylinder werden dann
endoskopisch durch den Mund oder durch das Gastrostoma entfernt.

Die Atresiespule ist so konstruiert, dass das Kind darin versorgt werden kann. Eine Fixierung des
Patienten in der Atresiespule ist nicht notwendig. Seine Mobilitét wird also nicht eingeschrinkt,
was optimale Bedingungen fiir die sensorischen und psycho-soziale Entwicklung darstellt.

Die Behandlung der OAT ist fiir den kleinen Patienten schonender im Vergleich zu den iibrigen
vorgestellten Methoden. Wiahlt man den endoskopischen Weg fiir die Einfiihrung der Zylinder
und Versorgung der vorliegenden Fisteln, kann sogar eine Thorakotomie vollstdndig vermieden
werden. In dem Falle muss allerdings auf die Mobilisation der Blindsécke verzichtet werden. Das
beeinflusst die Lénge der zu tiberbriickenden Strecke. Das endoskopische Verfahren ist sicherlich
nicht bei jedem Patienten moglich. Das Risiko der Verletzung der V. azygos darf beim
endoskopischen Vorgehen nicht auller Acht gelassen werden. Die skelettalen und muskuldren
Wachstumsprobleme, die nach einer Thorakotomie auftreten, werden dadurch verhindert.

9.9.5. Nachteile des elektromagnetischen Dehnungsverfahrens

Als Nachteil der Behandlung mit der Atresiespule konnen die relativ hohen Anschaffungskosten
angesehen werden. Das Gerit kostet ca. 16.000 Euro. Die Kosten-Nutzen-Analyse des
betriebswirtschaflichen Instituts der Universitdt Miinster hat allerdings diesen Einwand
widerlegt.

Bei der Atresiespule handelt sich um ein schweres und relativ groes Gerit, das einen

entsprechenden Platz braucht und ein Patientenzimmer der Grofe 3x4 m zusammen mit dem Bett
des Kindes ausfiillt.

Die elektromagnetische Dehnung ist nicht bei allen Patienten mit Osophagusatresie einzusetzen.
Es gibt folgende Kontraindikationen:

- der Abstand zwischen dem proximalen und dem distalen Segment lédnger als 40 mm betrigt,

- vollstandiges Fehlen des proximalen oder distalen Blindsacks,

- Patienten bei denen eine zervikale Osophagostomie angelegt wurde.

Die Behandlung erfordert eine langen bis zur sechs Wochen dauernden Klinikaufenthalt.

9.9.6. Fehler bei der Reproduktion des elektro-magnetischen Verfahrens und vermeidbare
Fehler in der Beurteilung (Flach, Holschneider, Selbsthilfegruppe KEKS)

Die Vereinigung KEKS hat folgende Einwinde gegen dieses Verfahren gebracht:
1. Mediastinitis,

2. Schmerzen der Kinder,

3. Perforation,

115



4. Narben,

5. Ess-Storungen,

6. keine Pflege moglich,

7. Autoanastomose nicht moglich,

8. negative Auswirkungen des Magnetfeldes auf das Herz,
9. negative Auswirkung des Magnetfeldes auf das Gehirn,
10. Unzufriedenheit der Eltern.

Im Folgenden hierzu sollte Stellung genommen werden, insbesondere im Hinblick darauf, dass
klinikexterne Vereinigungen fiir ihre Selbsthilfegruppen eine entsprechende Argumentationshilfe
haben.

Fragenkomplex 1: Mediastinitis

Eine Mediastinitis trat bei keinem der operierten Sduglinge auf, ausgelost durch den
transmediastinalen Rehbein-Faden. Dies konnte einerseits nachgewiesen werden bei den ersten
drei Kindern, bei denen eine Rethorakotomie und eine Anastomosierung der beiden
Osophagussegmente nach entsprechender Annéherung erfolgten. Abstriche aus dem Thorax
ergaben keine Hinweise auf eine bakterielle, virologische oder mikrologische Besiedelung. Der
Lokalbefund deutete nicht auf eine lokale Infektion im hinteren Mediastinum hin und der
klinische Befund wéhrend der Behandlung ergab ebenfalls keinerlei Hinweise und Anzeichen fiir
eine Entziindung in diesem Bereich. Eine postoperative Mediastinitis entsteht dann, wenn eine
Anastomoseninsuffzienz oder eine Osophagusperforation auftreten.

Fragenkomplex 2: Schmerzen

Jede therapeutische Mafinahme kann zu Schmerzen fiithren. Ziel muss es immer sein, Schmerzen
nach Moglichkeit nicht auszuldsen oder sie entsprechend zu therapieren. Wichtig ist zunéchst zu
tiberpriifen, ob eine Therapie Schmerzen auslosen kann nach den derzeitig exsistierenden
Erfahrungen bzw. diagnostischer Mafnahmen. Dehnungen der Speiser6hre kommen bei jeder
Nahrungsaufnahme vor, die hier angewendeten Krifte, die intermittierend angewendet wurden
lagen um 30 % bis 50% unter dem systolischen Blutdruck und sie lagen unter der Zugspannung,
die sonst aufgewendet wird, um Speiserohrenstiimpfe durch Naht chirurgisch zu vereinigen.
Wihrend des Dehnungsverfahrens konnte eine Tachycardie nicht festgestellt werden, es konnten
keine Storungen im Bereich der Atmung und der Blutgasanalyse festgestellt werden, ebenso
waren keine Stérungen von Seiten der Urinausscheidung festzustellen oder Stérungen, die wie
bei sonstigen Stress-Situationen, auch bei Neugeborenen und Sduglingen zu Stress-Ulzera
geflihrt hitten. Zusétzliche Schmerzen zu den iiblichen Schmerzen bedingt durch die Wunde
konnten im Rahmen der Elongation der Speiserdhre nicht festgestellt werden.

Fragenkomplex 3: Perforation

Bei allen Neugeborenen und Sauglingen konnte eine Perforation der Speiserohresegmente im
Rahmen des Dehnungsverfahrens nicht festgestellt werden. Dies lag daran, dass eine permanente
Zugspannung auf den Osophagussegmenten nicht auftrat und dass die Dehnung so erfolgte, dass
auf eine Phase von 40 Sekunden eine Dehnung eine Pause von 60 Sekunden eintrat. Bei der
mechanischen Dehnung wurden beide Speiserdhrenanteile iiber eine Dauer von 45 bis 60
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Minuten unter druckkontrollierter Spannung gehalten (Druckwerte ca. 30% bis 50% unter dem
systolischen Blutdruckwert). Dieses Verfahren ist sehr schonend und atraumatisch im Hinblick
auf die Behandlung der Speiserohrensegmente. Perforationsgefahr besteht nur dann, wenn die
Zugkrifte erhoht wiirden und wenn die intermittierende Bougierung zugunsten einer
Dauerdehnung veréndert wiirde.

Fragekomplex 4: Narbenbildung

Die Narbenbildung bei den hier vorgestellten Patienten war zahlenméBig geringer (40%) im
Vergleich zu den Narbenbildungen bei den Kindern, bei denen die Speiseréhre durch Naht
zusammengesetzt wurde. Dies lag daran, dass die Spannung auf den beiden
Osophagussegmenten durch die atraumatische und schonende Dehnung sehr gering war.
Andernfalls wire die Autoanastomose nicht zustande gekommen und es hitte Insuffizienzen im
Bereich der Autoanastomose gegeben, was bei keinem der Félle eingetreten ist. Daraus kann man
schlieBen, dass die Ko- und Adhésionskréfte an der Wand der beiden SpeiserShrenanteile groBer
waren, als die Spannung, die auf den beiden Osophagussegmenten nach Anniherung lag. Dies
konnte auch endoskopisch bestétigt werden und rontgenologisch durch
Kontrastmitteluntersuchungen nachgewiesen werden. Praventiv und prophylaktisch haben wir
jedoch bei allen Kindern einen transanastomotischen Rehbein-Faden gelegt, um zu einem
spiteren Zeitpunkt bei einer moglichen Bougierung das Legen eines solchen Rehbeinfadens bei
der Kleinheit der Verhdtnisse und der Moglichkeit der iatrogenen Verletzung der Speiseréhre zu
vermeiden.

Fragenkomplex 5: Ess-Storungen

Die Frage der Ess-Storungen bei Kindern mit Osophagusatresien héngt damit zusammen, dass
die Kontinuitét der Speiserdhre nach einer Operation bzw. nach einer Rekonstruktion der
Speiserohre durch Dehnung morphologisch gegeben ist, jedoch eine Informationsiibertragung auf
verbalem Weg vom proximalen Segment ins distale Segment erst nach Jahren sich komplett
eingestellt hat. Diese hingt einerseits damit zusammen, dass Nervenfasern sympathisch und
parasympathisch von dem proximalen Segment in das distale Segment, bzw. umgekehrt
einwachsen und dass die entsprechenden Ring- und Léngsmuskelanteile im Bereich der
Anastomose untereinander Anschluss finden miissen. Dieser Prozess, der Organvereinheitlichung
tritt erst im Verlauf vonJahren ein, nach dem die physiologischen Vorgénge des Zellabbaus und
der Zellregeneration und Erneuerung mehrmals aufgetreten sind. Dies unterscheidet aber die
beiden Behandlungsmethoden, ndmlich der Anastomosierung der Speisershre und
Wiederherstellung der Kontinuitét der Speiserdhre durch Dehnung nicht. Ein wichtiger
Gesichtspunkt, der in dieser Arbeit jedoch zum Tragen kommt ist die Tatsache und die
Erkenntnis, dass man bei 6sophago-trachealen Fistel den unmittelbar zur Trachea ziehenden
Ubergangsanteil zwischen Speisershre und Luftrshre fiir die Anastomose nicht verwenden sollte,
da hier einerseits die nervalenStrukturen fehlen und andererseits der Wandaufbau im Sinn einer
Léngs- und Ringmuskulatur nicht gegeben ist. Verwendung dieser Wandschichten zur
Rekonstruktion der Speisershre schafft man ein Osophagussegment, das spéter an einer aktiven
Peristaltik nicht teilnimmt, in der friihen Sduglings- und Kleinkindesphase jedoch zu erheblichen
Transportstdrungen der Speiserdhre fithren kann. Im spiteren Alter spielt dies eine geringere
Rolle, da das kurze aperistaltische Segment funktionell durch die sonst gesunde Speiseréhre
nicht mehr in Erscheinung tritt.
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Fragenkomplex 6: Keine Pflege moglich

Bei allen Neugeborenen und Sauglingen wurde der Behandlungsablauf mit dem Pflegepersonal
im Einzelfall besprochen. Die Kinder wurden in die Atresiespule zusammen mit dem
Pflegepersonal gelegt. Alle Kinder konnten wihren der Behandlung iiber eine Gastrostomie
erndhrt werden. Der am Ende offen belassene Gastrostomie-Schlauch wurde an der Atresiespule
zusammen mit einer Rekord-Spritze, in der die Nahrung abgefiillt war, fixiert. Die Pflege war
nicht aufwendiger in der Atresiespule, als wie bei Kindern, die postoperativ eine
Intensivobservationsbetreuung benétigten.

Fragenkomplex 7: Autoanastomose nicht moglich

Bei allen 26 Kindern, die wir wegen einer langstreckigen Osophagusatresie behandelten, konnte
eine Anastomosierung der beiden Osophagusanteile erreicht werden. Bei den ersten 5 Kindern
erfolgte eine Rethorakotomie und eine Reanastomosierung der SpeiserShrenanteile. Bei den
nachfolgenden Kindern erfolgte die Dehnung der beiden Speiserdhrenanteile so lange bis
rontgenologisch oder durch Ultraschall nachgewiesen wurde, dass sich die beiden
Speiserohrenstiimpfe beriihrten. Erst in diesem Fall wurde dann die Zugspannung erhoht, so dass
sich einerseits das Gewebe der Osophaguswandung aneinander legen konnte und andererseits das
zwischen den Eisenzylindern lokalisierte Gewebe durch Druck ischdmisch wurde und sich nach
Erstellung der Autoanastomose abstief3. In allen Fillen war eine Autoanastomose, die wir
geplant hatten moglich und wurde auch durchgefiihrt. Eine Anastomoseninsuffizienz trat bei
keinem dieser Fille auf.

Fragenkomplex 8: Negative Auswirkungen des Magnetfeldes auf das Herz

Wir haben bei allen Kindern, die in der Atresiespule lagen, laufend ein EKG abgeleitet. Wahrend
der Dehnung der Speiser6hrenanteile durch Aufbau eines Magnetfeldes traten keine Stérungen
im EKG auf, insbesondere keine negativen T-Wellen, keine Uberleitungsstérungen, keine
Arrhythmien und keine Vorhof- oder Kammerschenkelblécke. Das Magnetfeld hatte keinen
Einfluss auf die Herztatigkeit.

Fragenkomplex 9: Negative Auswirkungen des Magnetfeldes auf das Gehirn

Wir haben bei 10% der behandelten Kinder nach Einschalten des Magnetfeldes EEG-
Untersuchungen durchgefiihrt. Die EEG-Untersuchungen ergaben keine Verdnderung in der
Hirnstromkurve, die EEG-Untersuchungen wurden nach 15 bis 20 Behandlungen erneut
kontrolliert. Auch hier konnten keine verdnderten oder pathologischen Hirnstromkurven
abgeleitet werden. Beispielsweise konnte bei dem Patienten Giilic im Alter von 8 Jahre normales
korperliches und geistiges Wachstum festgestellt werden. Dieser Junge unterzog sich laufenden
Kontrollen an unserer Klinik. Somit kann zusammenfassend festgestellt werden, das Magnetfeld
im Rahmen der hier angefiithrten Stirke keinerlei negative Einfliisse auf die Gehirntitigkeit
ausgelibt hat.
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Fragenkomplex 10: Unzufriedenheit der Eltern

Jede Behandlung, deren Ergebnis nicht mit 100% Sicherheit vorher gesagt werden kann, fiihrt bei
den meisten Eltern zu Besorgnis, Unruhe , Nachfragen und zu einer besonderen Sensibilitdt im
Hinblick auf Abliufe, die einerseits von den Eltern, andererseits von weniger erfahrenen Arzten
oder Pflegepersonal als abweichend von einer bestimmten Erwartungshaltung im Hinblick auf
die Therapie und im Hinblick auf die Reaktion der Patienten ist. Der Weg und der Status zur
Unzufriedenheit tritt ein, sobald sich ein Therapieergebnis verzogert, aus welchen Griinden auch
immer, sobald Temperaturen entstehen, die auf eine Infektion hinweisen, sobald das zu
beurteilende subjektive Empfinden der Sduglinge gestort ist, wie Durchfille, Schlafstérungen,
Erbrechen, Atemstorungen, Herz-Kreislauf-Stérungen und Unruhezustédnde der Kinder oder
wenn das in Aussicht gestellte Erfolgsprogramm sich nicht in der Art und Weise darstellt, wie
man es erwartet. Diese Art der Unzufriedenheit findet man auch bei anderen
TherapiemaBnahmen, die ergriffen werden und bei denen die eben geschilderten Verldufe eine
Rolle spielen. Unzufriedenheit kann auch durch Unsicherheit des Pflegepersonals und durch
AuBerungen des &rztlichen Personals, das in Ausbildung ist, oder das bestimmte therapeutische
MaBnahmen nicht kennt, ausgelost wird. Unzufriedenheit kann auch durch die Eltern dadurch
ausgelost werden, dass sie innerhalb kurzer Zeiteinheit mehrere Personen im Pflege- und
drztlichen Bereich befragen und dann Auskiinfte bekommen, die moglicherweise vom Inhalt her
identisch sind, aber von den Eltern unterschiedlich interpretiert werden. Unzufriedenheit kann
auch ausgelost werden durch Beratungsstellen, auBerhalb der Klinik und durch
Selbsthilfegruppen, insbesondere dann, wenn entsprechende Sachkenntnisse und Erfahrungen
fehlen und man sich auf Angaben dritter Personen stiitzen muss.

Wir haben bei 90% der Eltern diese Negativ-Erfahrungen nicht gemacht. 3 Elternpaare zeigten
unabhingig voneinander ,,Unzufriedenheiten®. Eine Mutter war zunéchst mit der gesamten
Behandlung sehr zufrieden, verweigerte aber dann, beeinflusst durch Selbsthilfegruppen die
weitere Behandlung, bestand auf eine Verlegung des Kindes in eine andere Klinik, in dieser
Klinik wurden dann die Eltern weiter verunsichert durch Vorwiirfe gegen die erstbehandelnde
Klinik und Vorwiirfe gegen die AuBerungen und Beratungen von Selbsthilfegruppen, so dass
schlussendlich das Kind dann unnétigerweise im Ausland sich einer aufwendigen Operation mit
Verlagerung des Magens in den Thorax unterziehen musste. Dies hétte man mit an Sicherheit
grenzender Wahrscheinlichkeit durch ein schonendes Dehnungsverfahren dem Kind ersparen
koénnen.

Daraus resultiert, wie wichtig es ist, dass man von pflegerischer und &rztlicher Seite alles
Mogliche versucht im Hinblick auf die Information der Eltern, wenn es darum geht aufwendige
chirurgische Eingriffe, die weltweit selten durchgefiihrt werden aufgrund der Seltenheit der
Fehlbildung zu geben. Hierzu haben wir erstmals einen Beratungsdienst eingefiihrt unter dem
Gesichtspunkt ,,Eltern beraten Eltern“. Dies ermdglicht erstmals, dass sich Eltern, deren Kinder
seltene und aufwendige Fehlbildungen haben, bei anderen Eltern erkundigen konnen, deren
Kinder an dieser Fehlbildung erfolgreich operiert worden sind.

Eine weitere Moglichkeit, die wir aus diesen Griinden und aufgrund der gemachten Erfahrungen
etabliert haben, ist eine europdische Gemeinschaft leitender Kinderchirurgen, die untereinander
durch Videokommunikation verbunden sind, so dass dann ggf. die Eltern an einem
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Konsiliargespréch teilnehmen konnen, das europaweit mit derartigen Experten gefiihrt wird, um
den Eltern eine noch gréBere und sichere Information zukommen zu lassen.
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9.10. Analoge Methode der Osophaguselongation -mechanische Dehnung der Osophagus-
segmente

9.10.1. Intermittierende mechanische Dehnung

Abb. 67: Darstellung der mechanischen Dehnung der Osophagussegmente zur Uberbriickung langstreckiger
Osophagusatresien. Der Druck, den die Zylinder auf die Osophagussegmente ausiiben wird mechanisch durch das
Vorschieben und Abklemmen der proximalen und der distalen Sonde auf den Rehbeinfaden erzeugt. Die Pfeile

veranschaulichen die Sonden, die iiber den Rehbeinfaden gelegt sind und Zugspannung auf die Dehnungszylinder
ausiiben (259).

Die Behandlung mit der Atresiespule ist mit den Anschaffungskosten verbunden. Dieser Punkt
wurde von W. Hecker als Gegenargument angefiihrt. Im Hinblick auf die sonst durch
therapeutische MaBinamen entstehenden Kosten wurde von dem betriebswirtschaftlichen Institut
der Universitdit Miinster eine Kosten — Nutzenrechnung aufgestellt. Diese Berechnung
widersprach dem Vorwurf.

Um eine solche Behandlung trotzdem preiswerter zu machen, wurde analog zu der magnetischen
Elongation eine mechanische Dehnung vorgeschlagen. Bei dieser Methode wird ein
Rehbeinfaden durch beide Osophagussegemente geleitet. Auf beide Enden des Fadens werden je
ein Zylinder aufgezogen. Mit Hilfe zwei Magensonden werden sie bis an das jeweilige Ende des
Osophagusstumpfes vorgeschoben. Die proximale Magensonde wird mit Hilfe einer Klemme am
Rehbeinfaden fixiert. Jetzt erfolgt das Anspannen der distalen Sonde und ebenfalls ihre Fixierung
am Faden. In dieser Position verbleiben die angespannten Osophagusenden 60 min. Danach wird
das System gelockert. Die Behandlung (Anspannung und Entspannung der Osophagussegmente)
findet im stiindlichen Rhythmus statt. Es ist dabei zu beachten, dass ein zu grofer Druck auf die
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Osophagussegmente zu einer Perforation fithren kann. Hierzu kann die Zugspannung mit Hilfe
einer Federwaage bestimmt werden, die an das Gastrostomieende des Rehbeinfadens
angeschlossen ist.

Die in Miinster durchgefiihrten Untersuchungen haben gezeigt, dass auf diesem Wege ebenfalls
eine Elongation der Osophhagussegmente stattfindet (259).

9.10.2. Permanente mechanische Dehnung

Ahnliche Moglichkeiten der mechanischen Dehnung wurden an der Kinderchirurgischen Klinik
in Miinster mit Hilfe eines Exzenters (Gerdt der Firma Erothian) erprobt. Entsprechende
Messungen wurden von G.H. Willital und F. Schier vorgenommen. Die in Miinster
durchgefiihrten Untersuchungen haben gezeigt, dass auf diesem Wege ebenfalls eine Elongation
der Osophagussegmente stattfindet (259).

9.10.3. Vorteile der mechanischen Elongation

Vorteil dieses Verfahrens ist, wie bei der elektromagnetischen Bougierung, dass die
Osophaguskontinuitét mit dem eigenen Gewebe hergestellt wird. Das ist fiir die Funktion von
grofer Bedeutung. Ahnlich wie bei der elektromagnetischen Elongation werden hier keine
Komplikationen wie iiberschiissiges Gewebe und Erweiterungen im Anastomosenbereich
gefunden.

Die Anschaffung einer Atresiespule ist in dem Falle nicht notwendig.

9.10.4. Nachteile der mechanischen Elongation

Nachteilig erscheint der hohere Personaleinsatz, da das An- und Entspannen des Systems
stindlich manuell stattfindet. Die Kraft mit der die Zylinder auf das Gewebe wirken lésst sich
dadurch nicht so gut steuern. Es erfordert noch mehr Erfahrung als die Behandlung in der

Atresiespule. Das Risiko einer Perforation ist dadurch hoher.

Die Kontraindikationen bei diesem Verfahren sind, die gleichen wie oben bereits beschrieben.
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10. Patientengut der mit dem elektromagnetischen Dehnungsverfahren
behandelter Osophagusatresien in der Klinik fiir Kinder- und
Neugeborenenchirurgie der WWU in Miinster und Erlangen.

Zwischen 1957 und 2005 wurden 211 Patienten mit einer Osophagusatresie in Erlangen und
Miinster operiert. Zwischen 1975 und 2005 wurden 32 Kinder mit einer langstreckigen
Osophagusatresie mit dem elektromagnetischen und dem mechanischen Elongationsverfahren
behandelt.

Bei fiinf Patienten wurde nach dem die Distanz zwischen den beiden Osophagusfragmenten
tiberbriickt war eine Rethorakotomie durchgefiihrt. Beide Blindsécke sind dann operativ
vereinigt worden.

Am 31.12.1979 wurde wihrend einer Rontgenkontrolle bei einem Patienten (6. Kind) mit long
gap eine Annéherung der Magnete bis auf wenige Millimeter festgestellt. Die néchsten
Kontrollen sollten téglich stattfinden, um den richtigen Operationstermin festzulegen. Leider
wurde diese Anordnung nicht durchgefiihrt. Bei der Rontgenuntersuchung nach drei Tagen hat
man eine Autoanastomose diagnostiziert. Bei der Kontrolle mit Gastrografin war kein Leck zu
sehen. Die Kontinuitit der Speiserdhre war ohne erneute Thorakotomie gegeben. Beide Magnete
konnten endoskopisch entfernt werden. Seit diesem Zeitpunkt sind nach diesem Prinzip bis 2005
weitere 26 Kinder mit einer langstreckigen Osophagusatresie und einer Autoanastomose der
beiden Osophagussegmente behandelt worden.

Insgesamt kam also bei 25 Patienten zu einer Autoanastomose infolge der Dehnung des
Osophagus.

Die Feststellung, dass eine Vereinigung der Osophagusstiimpfe ohne eine Rethorakotomie
herbeigefiihrt werden kann, macht diese Methode besonders interessant. Die Belastung des
Kindes nimmt so enorm ab. Ein weiterer Vorteil ist, dass die Uberbriickung mit Hilfe des
Osophagussgewebe zustande kommt. Dies wurde bereits im Kapitel 9 erortert.

Die durchschnittliche Dauer der OP bei der Zylinderimplantation betrug 244 Minuten. In allen
Féllen wurde zur Entlastung ein Gastrostoma angelegt und beim spéteren VerschluB eine
Gastrolyse durchgefiihrt. Die Begriindung fiir die Gastrolyse wurde bereits besprochen. Der
Rehbeinfaden wurde 6 bis 18 Monate nach der Anastomose in situ belassen. Entlang des Fadens
fand die Bougierung des Osophagus bis 34 Ch. statt.

Von 1975 bis 2005 wurden insgesamt 32 Kinder mit einer langstreckigen Osophagusatresie
behandelt (2 Patienten verstarben vor der Magnet- bzw. mechanischen Elongation). Insgesamt
wurden demnach 30 Kinder mit dem elektromagnetischen / mechanischen Dehnungsverfahren
behandelt. Langfristig iiberlebten 22 Kinder. Damit war eine Uberlebensrate von 73,3% erreicht.
Die Elongationsdauer betrug 7 bis 75 Tage.
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Distanz zwischen den beiden Osophagus- Dauer der Magnetbougierung, Ubersicht

segmenten, Ubersich nach der zunehmenden nach der zunehmenden Distanz nicht nach
Linge der Atresienicht nicht nach zeitlichem zeitlichem Auftreten
Autreten

Saugling 1: 22 mm Sdugling 1: 7

Ssugling 2: 25 mm Saugling 2: 30

Saugling 3 27 mm Saugling 3 28

Saugling 4: 28 mm Saugling 4: 25

Saugling 5: 28 mm Séugling 5: 25

Saugling 6: 29 mm Sédugling 6: 10

Saugling 7: 29 mm Sdugling 7: 12

Saugling 8: 30 mm Saugling 8: 28

Saugling 9: 30 mm Saugling 9: 55

Saugling 10: 31 mm Saugling 10: 27

Sdugling 11: 31 mm Saugling 11: 20

Saugling 12: 32 mm Saugling 12: 39

Séugling 13: 32 mm Saugling 13: 10

Saugling 14: 32 mm Saugling 14: 42

Saugling 15: 33 mm Saugling 15: 21

Saugling 16: 33 mm Saugling 16: 75

Saugling 17: 33 mm Saugling 17: 42

Séugling 18: 33 mm Saugling 18: 21

Séugling 19: 33 mm Saugling 19: 42

Saugling 20: 34 mm Saugling 20: 40

Séugling 21: 35 mm Séugling 21: 10

Saugling 22: 35 mm Séaugling 22: 12

Saugling 23: 35 mm Séugling 23: verstorben vor der Dehnung
Séugling 24: 35 mm Saugling 24: 19

Saugling 25: 35 mm Séugling 25: 40

Saugling 26: 35 mm Saugling 26: keine Angabe
Séugling 27: 36 mm Saugling 27: 12

Saugling 28: 38 mm Sdugling 28: 27

Saugling 29: 38 mm Séugling 29: 35

Saugling 30: 38 mm Saugling 30: 39

Saugling 31: 45 mm Saugling 31: 39

Saugling 32: 45 mm Saugling 32: verstorben vor der Dehnung
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10.1. Die Ursachen der Letalitit von 8 Kindern

Kind 1: Aspiration und hypoxédmische Hirschaden

Kind 2: Hepatitis und Sepsis

Kind 3: Herzversagen bei angeborenem Herzfehler

Kind 4: Respiratorische Insuffizienz, Sepsis

Kind 5: Herzstillstand bei Bronchoskopie

Kind 6: Herzfehler mit AV-Kanal

Kind 7: Gallengangsatresie, Peritonitits

Kind 8: Bougierungsruptur des Osophagus mit Mediastinitis

Insgesamt verstarben demnach 8 von 30 Kindern bei denen, eine Rekonstruktion durch das
magnetische bzw. mechanische Dehnungsverfahren durchgefiihrt wurde. Dies entspricht einer
Uberlebensquote von 73,3%. Bei allen 30 Patienten erfolgte eine Rekonstruktion der Speisershre
mit diesem Verfahren.

10.2. Langzeitergebnisse:

- 8 Kinder von 22 Kindern sind komplett frei von Refluxstdrungen.

-4 von 22 Kindern hatten eine Trachealhypoplasie, die intermittierend zu Atemstérungen bis
zum 3. Lebensjahr fiihrte.

- 5 Kinder litten unter einem gastro-6sophagealen Reflux, der in 2 Féllen durch eine
Hiatusplastik beseitigt wurde; bei 3 anderen Kindern verschwanden die Beschwerden im Alter
von 3 Jahren.

- 5 Kinder hatten Mobilititsstérungen beider Osophagussegmente, die sich im Alter von 3, 4, 7, 9
und 13 Jahren besserten.
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Abb. 68:Behandlung eines Neugeborenen in der Atresiespule. Das Kind kann wihrend des Dehnungmandvers iiber
die Infusion erndhrt werden.

Abb. 69: Nach der Dehnungsbehandlung in der Atresiespule (Hintergrund), die sich iiber mehrere Stunden
erstrecken kann, kann der Séugling, wie hier zu sehen ist, in einem Wérmebett ernéhrt und weiter versorgt werden.
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Abb. 70: Die endoskopische Kontrolle der Speiserohre nach Rekonstruktion mit dem magnetischen
Dehnungsverfahren und Autoanastomose.
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10.3. Fallbericht

Die Behandlung der Osophagusatresie mit dem elektromagnetischen Dehnungsverfahren und das
Ergebnis soll am Beispiel des Patienten G. G. vorgestellt werden. G.G. ist am 08.10.1991
geboren. Bei diesem Patienten lag eine Osophagusatresie vom Typ 3 b vor. Das Geburtsgewicht
betrug 2.000 g, assoziierte Fehlbildungen lagen nicht vor. 1 Tag nach der Geburt wurde bei dem
Jungen eine Thorakotomie, eine Fistelligatur und Durchtrennung der Fistel, sowie eine
Implantation der Eisenzylinder durchgefiihrt. Die intraoperativ gemessene Distanz nach
entsprechender Mobilisation der Osophagussegmente betrug 45 mm.

Die Bougierungsdauer bis zur einer Autoanastomose betrug 39 Tage. Bei der postoperativen
Betreuung wurden regelmiBig endoskopische Kontrollen durchgefiihrt und der Osophagus auf
32 Ch. bougiert.

In den ersten drei Lebensjahren traten bei dem Patienten Schluckprobleme auf. Die wurden
jedoch mit der Zeit weniger und seit 1995 ganz verschwanden.

In Folge der im Séuglingsalter durchgefiihrten Thorakotomie kam es bei dem Patienten zu einer
narbigen Verziehung im Bereich der rechten Skapula. Das verursachte Schulterschiefstand auf
der rechten Seite. Eine Skoliose der mittleren Brustwirbelsédule konnte ebenfalls diagnostiziert
werden.

Die chirurgische Korrektur mit einer Exzision des alten Narbengewebes nach Thorakotomie und
die Losung der narbigen Verwachsungen auf der ventralen und dorsalen Scapulamuskulatur
wurden im September 1998 durchgefiihrt.

Am 24.04.03 wurde eine Osophagogastroskopie vorgenommen. Der distale Teil des Osophagus
war unauffillig, die Anastomosestelle nicht erkennbar. Im proximalen Teil war eine Struktur zu
sehen, die kleinem Divertikel entsprechen konnte. Klinisch bestanden weder Dysphagie noch
regurgitative Beschwerden.

Abb. 70a: Das
endoskopische Bild der
Speiserdhre nach
Rekonstruktion mit dem
magnetischen
Dehnungsverfahren und
Autoanastomose.
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Bei der rontgenologischen Kontrolle am 13.05.03 konnte bei einem Breischluck kein Divertikel
nachgewiesen werden. Die endoskopische Nachuntersuchung vom 30.10.03 zeigte kein
offenkundiges Divertikel, keine Refluxsymptome, und keine Stenosierung. Die Peristaltik der
Speiser6hre war normal.

Abb. 71: G.G. zum Zeitpunkt der Nachuntersuchung im Jahr 2003. Der Junge war zu diesem Zeitpunkt 12 Jahre alt. Er
wurde als Neugeborene mit einer langstreckigen Osophagusatresie geboren. Es erfolgte bei dem Jungen eine
elektromagnetische Elongation beider Speisershrensegmente und eine Autoanastomose. Die kérperliche und
psychomotorische Entwicklung ist dem Alter entsprechend.
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11. Komplikationen bei der operativen Versorgung der Langstreckigen
Osophagusatresien und Uberlebenschancen bedingt durch die Wahl des
Verfahrens

Abhingig davon welches Verfahren als Behandlungsmethode gewidhlt wird, konnen
unterschiedliche Komplikationen auftreten. In der Literatur werden folgende Methode bedingte
Probleme und Komplikationen beschrieben:

a. Anastomoseninsuffizienzen nach:

-zirkuldre Myotomie 33%-40% (104, 119, 211)

- Colontransplantat 6,8% - 75% (3, 4, 10, 30, 56, 108, 156, 245, 262)
- Magenhohzug 6%-16% (45, 79, 144, 200, 229, 233, 262)

- gastric tub 6,6% - 65% (4, 9, 23, 54, 173, 186, 202)

- Schérli Technik 25% (58)

- Elongation nach Howard und Myers 26,5% (169)

— Jejunumtransplantat 16% (43, 201)

b. GER nach:

- cirkuldre Myotomie 38,5%-80% (69, 119, 129, 198, 211)
- Colontransposition 8%-66,7% (30, 108, 128, 156, 259)

- Elongation nach Howard und Myers 50%-52% (169, 262)
- Oliven Technik nach Rehbein 14,2%-50% (190, 203)

c. Strikturen und Stenosen:

- zirkuldre Myotomie 20%-100% (104, 119, 127, 198, 270)

- Colontransposition 11% - 67% (4, 30, 56, 108, 156, 181, 245, 262)
- Magenhohzug 9%-50% (45, 79, 144, 200, 229, 230, 233)

- gastric tube 9,5%-42,8% (9, 23, 39, 151)

- Schérli Technik 25% (58)

- Elongation nach Howard und Meyer 49,1%-50% (169, 210, 262)

- Jejunumtransposition 10,6% (201)

- Oliven Technik nach Rehbein 50%-100% (22, 190, 203)

d. Motilitétsstérungen:

- zirkuldre Myotomie 77%-100% (123, 198, 211)
- Kolontransplantat 12,5% (90,190)

- Jejunumtransplantat 58% (201)

e. Mediastinitis:
- Kolontransposition 8% (103)
Mediastinitis infolge Osophagussegmentperforation
- Magenhochzug 4,8% (151)
- Elongation nach Howard und Meyer 14,3% (190)
- Behandlung mit dem starren Biigel nach Kato14,3% (107)
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f. Transplantatnekrose durch mangelhafte Durchblutung:
- Colontransposition 3% -20% (3, 4, 128)

- gastric tube 50% (195)

- Jejunumtransposition 16% (90, 201)

g. Dilatation und/oder Uberschuss an Gewebe aufgrund der unterschiedlichen Wachstumsmuster
der Transplantats- und Osophagusgewebes:

- Kolontransplantat 12,%-22% (3, 4, 30, 56, 90, 108, 128, 156, 185, 190)

- Jejunumtransposition 5,3% (201)

h. Osophagitis und/ oder Ulcerationen infolge des Refluxes:

- zirkuldre Myotomie 66,6% (119, 211)

- Kolontranspotition 11% (128, 156)

- Magenhochzug (208) in der Literatur findet man keine % Angaben
- Jejunumtransposition 40% (227)

k. Divertikelbildung:
- zirkuldre Myotomie 33% (211)

1. Phrenicusparese:
- Thorakotomie (74, 172) in der Literatur findet man keine % Angaben

m. Risiko von Endocarditiden und Bacteridmien nach Osophagusdilatation und Intubation (244)

n. Karzinom - ein Fall in der Literatur
- Colontransposition (1) in der Literatur findet man keine % Angaben

p. Dumping Syndrom:

- Kolontransposition 5,2% (3)
- Magenhochzug 82% (45)

- gastric tube 9,5% (23)

- Schérli Technik 50% (58)

q.Tracheomalazie

- zirkuldre Myotomie 20% (198)

- Magenhochzug 1,85% (229)

- Elongation nach Howard und Myers 25,8% (169)

r. Pneumonie

- Kolontransposition 10,5%- 36,4% (3, 30)
- Elongation nach Howard und Myers 57% (169)
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Tab.17: Behandlungsergebnisse der langstreckigen Osophagusatresie in Abhingigkeit

Elongationsverfahrens (Dehnungsverfahren).
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12. Diskussion

Zunichst wurde in der vorliegenden Arbeit eine Synopsis aller bisher bekannten und
beschriebenen Osophagusatresieformen gegeben. Kluth und Rehbein hatten bereits eine derartige
Ubersicht von iiber 100 Fiéllen publiziert. Eine Promotionsarbeit von Simanowski hat diese
Gesamtiibersicht erweitert.

Wichtig in diesem Zusammenhang ist die Kenntnis der verschiedenen Osophagusatresieformen,
auch diejenigen, die selten vorkommen, damit man intraoperativ auf kleinsten Verhéltnissen
sicher und atraumatisch operieren kann. In unmittelbarer Néhe der fehlgebildeten Speiserchre
konnen Fistelverbindungen singulér oder multipel vom oberen Osophagussegment zur Trachea,
vom unteren Osophagussegment zur Trachea bestehen, in enger Nachbarschaft zum Nervus
vagus, zur Vena cava oder zur rechts deszendierenden Aorta. Die topographisch anatomischen
Kenntnisse und Moglichkeiten der Fehlbildungsformen sind essentiell fiir eine erfolgreiche
Rekonstruktion der Speiserdhre.

Aus dieser Gesamtiibersicht bekannter Fehlbildungsformen der Speiserdhre wurde
zusammenfassend eine Ubersicht gegeben iiber die haufigsten Osophagusatresieformen und diese
unter der Uberschrift ,,Deskriptive Osophagusatresie-Klassifikation® zusammengefasst. Diese
deskriptive Einteilung der Osophagusatresieformen ist leicht verstéindlich, ibersichtlich und nicht
so verwirrend wie die initial konzipierten Einteilungsformen nach Vogt, Gross und anderen
Autoren mit der Typenbezeichnung II, III a, III b, etc. oder A, B,etc. Diese deskriptive
Klassifikation der Osophagusatresien ist auch zu finden in dem 2006 erschienenen
Operationsatlas ,,Atlas of Children’s Surgery* von G.H. Willital, E. Kiely, A.M. Gohary, D.K.
Gupta, M. Li, Y. Tsuchida.

Da Osophagusatresien eine lebensbedrohliche Fehlbildung darstellen, ist man bestrebt wihrend
der Schwangerschaft nach Frithwarnsymptomen zu suchen, um prénatal Hinweise fiir eine solche
Osophagusfehlbildung zu erhalten. Frithwarnsymptome in diesem Zusammenhang sind das
Hydramnion der Mutter und die prénatale Ultraschalluntersuchung, die bei genauer
Durchfiihrung ein Erbrechen der Kinder von Fruchtwasser erkennen ldsst. Die prianatale
Ultraschalluntersuchung stellt heute eine sehr zuverldssige Untersuchungsmethode dar, um

friihzeitig Hinweise fiir eine Osophagusatresie zu erhalten. Ihre Verlésslichkeit liegt bei iiber
92%.

Die Sicherheit fiir das Kind wihrend der Operation wird durch die intraoperative Endoskopie des
oberen Speiserdhrenanteils wesentlich erhéht. Diese Operationsmethode wurde nachhaltig durch
S. Gans aus Los Angeles entwickelt. Die ersten intraoperativen Endoskopie wurde mit starren
Instrumenten durchgefiihrt. Die Bedeutung der intraoperativen Endoskopie ist in 2 Punkten zu
suchen. Durch sie l4sst sich unmittelbar vor der angestreben Rekonstruktion der Speiserdhre
feststellen ob eine oder mehrere Fistelverbindungen vom oberen Osophagussegment zur Trachea
existieren. Diese Feststellung ist auBerordentlich wichtig, dass eine iibersehene obere §sophago-
tracheale Fistel zu lebensbedrohlichen Aspirationen fiihrt und in jedem Fall eine Zweitoperation
notwendig macht. Dariiberhinaus ermdglicht die intraoperative Endoskopie des oberen
Speisershrensegmentes iiber die sogenannte ,,Diaphanoskopie* eine genaue Lokalisation des
Speisershrenstumpfes durchzufiihren und topographisch anatomisch diesen Speiserdhrenanteil
abzugrenzen gegeniiber der Trachea und der Vena cava.
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Dies ist ein wichtiges Sicherheitsmoment wihrend des Ablaufes bzw. der Préparation des oberen
Speiserohrenanteils von den sie umgebenden Organen (G.H. Willital).

Es ist eine wichtige Erkenntnis von R. R. Lehmann durch histologische und
elektronenmikroskopische Untersuchungen festgestellt zu haben, dass der unmittelbar in die
Trachea einmiindende Fistelgang entweder des oberen oder des unteren Osophagussegmentes
keinen normalen Wandaufbau der Speiserohre zeigt. Es fehlen Nervenzellen, Nervengeflechte
und Muskelanteile. Dieser Abschnitt entspricht in seiner Wandstruktur dem morphologischen
Befund eines Ubergangs von der Trachea in den Osophagus. Verwendet man bei der
Rekonstruktion der Speiserohre diesen Abschnitt, so kann es postoperativ langfristig zu
Motilitdtsstérungen der Speiserohre kommen. Es ist daher eine Kompromisslosung intraoperativ
dahin gehend zu finden, dieses 2 mm bis 3 mm lange Segment zu resezieren und dann nach
entsprechender Mobilisation die Speiserohrensegmente zusammenzusetzen. Der Terminus
,,Kompromisslésung® wurde in diesem Zusammenhang deshalb gewihlt, da je gréBer die Distanz
zwischen dem proximalen und distalen Osophagussegment ist, man mit dem AusmaB und der
Linge der Resektion wieder zuriickhaltender sein wird, um einerseits die Rekonstruktion
vorzunehmen und dann spéter die Motilitdtsstérung eher in Kauf nehmen wird. Wichtig ist es in
diesen Féllen den Eltern die jeweilige intraoperative Maflnahme zu erkldren, um dann ggf. auf
die auftretende Transportstérung im Osophagus rechtzeitig hinzuweisen. Diese Transportstorung
kann sich manchmal {iber mehrere Jahre erstrecken bis kurz vor das Schulalter, bis es dann der
kurze funktionsgestorte Speiserdhreabschnitt im Rahmen der Zunahme der Lénge des Osophagus
funktionell nicht mehr in Erscheinung tritt.

Einen Fortschritt in der Behandlung langstreckiger Osophagusatresien stellt das
elektromagnetische bzw. mechanische Dehnungsverfahren beider Osophagussegmente dar.
Dadurch ist es moglich, wie in der vorliegenden Arbeit dokumentiert, eine Rekonstruktion der
Speiserohre vorzunehmen ohne einer Coloninterposition (D. Waterston) oder eines sogenannten
»Magenhochzugs (L. Spitz).

Die Anwendung der elektromagnetischen Dehnung beider Osophagussegmente zur Behandlung
langstreckiger Osophagusatresien ist weltweit einmalig und nahezu identisch mit dem Bostener
Verfahren (H.H. Hendren). Das von uns eingesetzte und entwickelte Verfahren hat
demgegeniiber den Vorteil, dass ein transsegmentaler transmediastinaler Faden gelegt wird, auf
dem sich so zu sagen die Speiseréhrenstiimpfe aufeinander, wie {iber eine Leitschiene bewegen
konnen. Dies hat den Vorteil, dass bei dem elektromagnetischen Dehnungsverfahren die
Speiserohrensegmente sich nicht ,,verpassen‘ oder aneinander vorbei bewegen kénnen. Der
histologische Aufbau des wiederhergestellten Osophagus entspricht dem, der bei gesund
geborenen Patienten vorhanden ist. Damit ist eine gute Funktionstiichtigkeit der Speiserohre
verbunden. Das bisegmentale Elongationsverfahren erfiillt damit die Forderung von N. Myers
»0ne’s own esophagus is the best esophagus®.

Eine Weiterentwicklung des eigenen Verfahrens erbrachte die sogenannte ,,Autoanastomose®.

Erstmals wurde die Rekonstruktion der Speiserdhre ohne einen operativen Eingriff und ohne
operative Reanastomosierung der Speiseréhre dadurch erreicht, dass nach Elongation beider
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Osophagussegmente bis zur Berithrung iiber den transsegmentalen,transmediastinalen Faden der
Druck auf die Dehnungszylinder innerhalb der Speiser6hrensegmente erhoht wurde und damit
das dazwischen liegende Gewebe in seiner Zirkumferenz so zu liegen und zusammengepresst
wurde, dass die Wandungen beider Osophagussegmente miteinander fest in Kontakt kamen ohne
spiter auseinander zu weichen. Damit war die Rekonstruktion langstreckiger Osophagusatresien
ohne Ersatzplastiken  durch eine sogenannte ,Autoanastomose” moglich, die eine
Rethorakotomie den Kindern ersparte.

Zur Frage der postoperativen Motilitdtstorungen ist folgendes zu sagen: Sie liegen bei den in
Erlangen und Miinster behandelten Patienten mit der magnetischen bzw. mechanischen
Dehnungsmethode bei 28%. In der Literatur werden vergleichsweise nach der zirkulédren
Myotomie Motilitdtsstorungen bei ca. 77% bis 100% der Patienten beschrieben (123, 198, 201,
211).

Zur Frage des postoperativen gastro-osophageaelen Refluxes, der iiber das normale Maf des
physiologischen Refluxes hinaus reichte, ist folgendes festzuhalten: in unserem Krankengut trat
er in 28% auf. Im Vergleich hierzu trat ein pathologischer gastro-6sophagealer Reflux nach der
zirkuldren Myotomie in 38,5% bis 80% auf (69, 119, 129, 198, 211), nach Colontransposition in
8% bis 67% (30, 108, 128, 156, 259).

Atemstorungen aufgrund einer Tracheohypoplasie und Tracheomalazie traten in vergleichbarer
Zahl, bezogen auf verschiedene Verfahren auf: bei der elektromagnetischen / mechanischen
Elongation in 22%, nach der zirkuldren Myotomie in 20% (198).

Ein weiterer Vorteil ist darin zu sehen, dass die Neugeborenen, soweit es ihr Allgemeinzustand
zuldsst, frithzeitig zu erndhren. Das frithzeitige Etablieren der oralen Erndhrung erméglicht
gleichzeitig das Erlernen des normalen Schluckens. Dies ist fiir die regelrechte Entwicklung
notwendig. Die bekannten Ersatzplastiken sind Zweihohlen-Eingriffe, die sehr zeitaufwendig und
sehr belastend fiir die Neugeborenen sind.

Durch dieses Verfahren wird der Krankenhausaufenthalt kiirzer im Vergleich zu anderen
Methoden. In Léndern, in denen die Elongationsmethode mit Hilfe der Magnetkrifte aus
technischen Griinden nicht moglich ist, kann erfolgreich die manuelle mechnische Dehnung
durchgefiihrt werden. Die ist allerdings personell aufwendiger.

Es gibt nur eine einzige Einschrinkung dieser Methode. Sie kann ni-_cht angewendet werden wenn
die Distanz beider Osophagussegmente iiber 4 cm betrigt oder ein Osophagussegment fehlt.

Healthcare4kids, das in der Kinderchirurgischen Klinik der Universitét Miinster entwickelt
wurde, stellt ein neues Gesundheitsinformationportal dar, iiber das sich Eltern und Arzte iiber die

Fritherkennung der Osophagusatresie, die Behandlungsarten und die Spétergebnisse informieren
konnen.
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13. Ergiinzung zur Zusammenfassung

In dieser Arbeit sind folgende 8 Punkte im besonderen Malle dargestellt worden:

1.) Es erfolgte die Zusammenstellung einer Synopsis aller bisher bekannten
Osophagusatresieformen.

2.) Dem Wunsch vieler Kinderchirurgen und dem Wunsch verschiedener kinderchirurgischer
Gesellschaften folgend, erfolgte ein Vorschlag einer Osophagusatresie-Klassifikation, die
sich nach den morphologischen Gegebenheiten ausrichtet: ,,Deskriptive
Osophagusatresie-Klassifikation* anstelle der bisher existierenden Klassifikationen mit
alphabetischer oder nummerischer Benennung.

3.) Die Friiherkennung der Osophagusatresie ist ein wichtiger Punkt, was die Prognose der
Kinder anbelangt. Auf sie kann durch prénatale Frithwarnsymptome hingewiesen werden.
Die prinatale Ultraschalluntersuchung ist eine verlédssliche Untersuchungsmethode.

4.) Einen Fortschritt in der Operationstechnik stellt die ,,Intraoperative Endoskopie® dar.
Durch sie ist es moglich vor der Rekonstruktion der Speiserdhre singulédre oder multiple
Fistelverbindungen des proximalen Osophagussegmentes zur Trachea festzustellen. Die
intraoperative Endoskopie erméglich wihrend der Operation mit Hilfe der
Diaphanoskopie, d.h. mit Hilfe des Lichts des Endoskops das durch die Wandung des
proximalen Osophagussegmentes leuchtet, eine Ortung und Identifzierung des proximalen
Osophagussegmentes durchzufiihren, um minimal invasiv zu operieren.

5.) Histologische und elektronenmikroskopische Untersuchungen des auslaufenden
Fistelganges der Speiserdhre in die Trachea haben ergeben, dass das unmittelbare Ende
der 6sophago-trachealen Fistel vor der Trachea eine andere Wandstruktur aufweist als die
iibrige Speiserdhre und damit fiir die Rekonstruktion der Speiseréhre nicht verwendet
werden sollte. Die hiufig gemachten Beobachtungen der Motilitdtsstorungen der
Speiserohre postoperativ hangen damit zusammen.

6.) Langzeitergebnisse mit dem magnetischen bzw. mechanischen Elongationsverfahren
beider Speisershrenanteile bei Vorliegen langstreckiger Osophagusatresien ermdglicht
eine Rekonstruktion der Speiserohre ohne Ersatzplastiken mit Organen aus der
Bauchhohle. Entscheidend hierbei war der transsegmentale und transmediastinale Faden
tiber den sich die Speiserdhrenanteile durch Zugkrifte iiber voriibergehend implantierte
Eisenzylinder sukzessive néherten.

7.) Einen Fortschritt in der Rekonstruktion langstreckiger Osophagusatresien brachte die
sogenannte ,,Autoanastomose‘ beider Speiserdhrenanteile nach entsprechender
Elongation. Eine erneute Thorakotomie war nicht notwendig und eine Anastomosierung
der Speiser6hrenanteile durch Naht entfiel.

8.) Ein an der kinderchirurgischen Klinik etabliertes Portal, healthcare4kids ermdglicht eine
differenzierte Information fiir Eltern und Arzte iiber den Gesamtkomplex
Osophagusatresie.
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